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Epidemiologia
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Primary repair using cross-circulation with the baby’s father.

The patient was initially well after the surgery but developed pneumontia and died 14 days later
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Il follow-up del cardiopatico congenito adulto
Dimensione del problema

Incidenza delle CC alla nascita stabile nei paesi occidental

Miglioramento della gestione medica, chirurgica ed
anestesiologica - aumento sopravvivenza

Immigrazione

GUCH
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Pazienti con cardiopatie congenite
che raggiungono l'eta’ adulta (popolazione USA)
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Stime sulla popolazione di adulti con cardiopatia
congenita negli USA nel 2000
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Tipologia degli interventi

alliativi/defin

Correttivi



Congenital heart disease

Cardiovascular
physiological
integrity

100

heart failure

Inoperable
disease

Early surgical Late
pallation complications
and or repair and reoperation
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The spectrum of adult congenital heart disease
in Europe: morbidity and mortality in a
5 year follow-up period

The Euro Heart Survey on adult congenital heart disease

CoA (99.3%)
100% e ASD (98.9%)
i T Tetralogy of Fallot (98.7%)
VSD (98.4%)
Marfan (98.3%)
TGA (97.1%)

Fontan (91.8%)

Cyanotic defect (R7.4%)

Follow-up (years)

Eur Heart J 2005




Medical admissions at Royal Brompton Hospital (1997)

Extracardiac surgery
Anxiety

Chest pain

Other
Endocarditis
Infection 2BE
Haemoptysis
Transplant assess
Extracardiac med
Intervention
Failure
Venesection
TOE/MRI
Catheter
Arrhythmia
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British Cardiac Society Working Party, Heart 2002; 88: i1-il4




Numero di ricoveri relativi a pazienti adulti con
cardiopatia congenita per intervento cardiochirurgico
(% sul totale dei ricoveri)
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TIPOLOGIA DEI RICOVERI MEDICI NEL 2004
(TOTALE 111 PAZIENTI)

Aritmie o PM (7 %)
Diagnosi (7 %)

Scompenso
CRL))

Cateterismo
diagnostico (23 %)

Altro (11 %)

Cateterismo
interventistico (43 %)

Pediatric Cardiology and Adult Congenital Unit - Bologna



Sopravvivenza in pazienti adulti con cardiopatie
congenite in base al numero di correzioni/reinterventi
eseguiti in eta’ adulta (CONCOR database)
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Molti pazienti hanno sequele che
aumentano di incidenza negli anni

Morte improvvisa

Disfunzione ventricolare e valvolare

Trombosi/lctus

lpertensione polmonare

Endocardite

Durata del materiale protesico o PM

Alcune sindromi (Down) si associano a problematiche
mediche varie e progressive

Eventi non-cardiaci (gravidanza, chirurgia generale)
richiedono particolare attenzione ed organizzazione



Chirurgia

(Karamlou, Circulation, 2008)

Stima dei tassi di mortalita’ per procedure chirugiche per trattare
difetti cardiaci congeniti scorporate in base alla tipologia di operatore.
PHS: operatore con formazione in cardiochirurgia pediatrca

NPHS: operatore senza formazione in cardiochirurgia pediatrica

5 In un modello di regressione

4.5 logistica multivariata, ponderato per
a complessita’ delle lesioni e

3.5 caratteristiche ospedaliere, I'OR per
3 eventi avversi era di 4.5 se

2.5 I'operatore non era stato formato in
2 cardiochirurgia pediatrica

1.5

0.5

Total PHS NPHS




Il follow-up del cardiopatico congenito adulto
Perche’ il GUCH e’ un paziente diverso

- Problematica relativamente nuova

- Conoscenza delle CC + degli interventi

- Problematiche mediche e chirurgiche peculiari
- Problematiche psicologiche

- Particolare valutazione funzionale ed imaging



Componenti chiave dell’approccio alla cura del

paziente GUCH

|dentificatione ed educazione del paziente
Sviluppo di una rete tra centri specializzati e
territorio

Organizzazione della diagnosi e cura
|dentificazione dei fattori di rischio per la prognosi
Espansione e formazione si specialisti dedicati



Quali GUCH non necessitano di cure in

centri specializzati?

* Valvulopatie semplici
Stenosi aortica isolata
Valvulopatia mitralica isolata (non paracadute o
cleft) valvulopatia tricuspidalica (non Ebstein)
Stenosi polmonare lieve isolata

* CC semplici con shunt

D
D

»

A piccoli o corretti senza residui
V piccoli, isolati o corretti senza residul

DA piccoli o chiusi senza residuli



Il follow-up del cardiopatico congenito adulto
Problema della competenza

Cardiologo
dell’adulto




Una possibile soluzione organizzativa del
problema

La cura dei GUCH dovrebbe essere
regionalizzata

Dovrebbero essere individuati dei centri di
eccellenza che forniscano una popolazione di
5-10 milioni di persone

Fare in modo che sia | pazienti che i loro
medici possano accedervi facilmente

Stabilire una forte rete di relazioni con altri
centri regionali ed incoraggiare la
cooperazione



Una possibile soluzione organizzativa:
I’Hub and Spoke

attolica

Educazione, educazione, educazione!!!




Identificazione dei fattori di rischio
per la prognosi

Nessun centro possiede da solo dati a
sufficienza per tracciare con completezza
la storia naturale/innnaturale di alcune CC

Studi multicentrici






Cattive notizie: tutti invecchiamo...

EUROPEAN

nww.escardio.org/EAE o L



Modalita’ di accesso ospedaliero in giovani adulti con
e senza cardiopatie congenite
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Survivors of open heart surgery for a
congenital cardiac malformation
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MORBILITA’

NYHA II 26%

NYHA III-IV 10%

TSV 18%
v 5%

TIA / Ictus 49,

Endocardite 30

Cardiopatia ischemica | 1o,

The Euro Heart Survey on adult congenital heart disease, Eur Heart J 2005



Infectious emergencies

Admissions Percentage of total

Endocarditis 2%
Pacemaker electrode infection 2%

Pneumonia/pleural effusion 2%

Cerebral abscess 1%
Total 6%

K. Kaemmerer et al., J Thorac Cardiovasc Surg 2003; 126: 1048-1052



Una popolazione dinamica
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Data compiled from the statistics of the Office of Population Consensus and
Surveys for England and Wales showing reported deaths from congenital heart
disease in the various age groups.

Nel 1958 la mortalita’ era piu’ alta nella fascia di eta’ pediatrica
mentre a partire dal 1986 la mortalita’ piu’ alta si riscontra nella
fascia di eta’ sopra i 20 anni

Age (years)
— 10-19

--1-9

Heart 2002;88:1i-14i
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SCOMPENSO CARDIACO

Cardiopatie acquisite

* VSN dilatato-ijpocinetico
» Disfunzione diastolica vsn

GUCH

» VDX iperteso
> VDX dilatato
» Ventricolo unico




EZIOLOGIA

MULTIFATTORIALE Rhythm:

Ty - Tachycardia
/ ' 5 Pacing

Incoordination/BBB

Other:

| Anaemia

' Thyroid
Pericardial

Pregnancy

4 Systemic hypertension
Pulmonary hypertension

Obstructive lesions



Scompenso cardiaco nel GUCH
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TERAPIA SCOMPENSO NEI cUCH

 Considerare la chirurgia o Ila procedura

Interventistica

- |'applicazione delle raccomandazioni per le

cardiopatie acquisite non e supportata da

sufficienti evidenze

» Necessari studi prospettici e multicentrici
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Aritmie nel GUCH

» Motivo principale di accesso in PS

“* Frequente associazione di bradi-tachiaritmie
(disfunzione nodo SA o AV)

% Causa di disfunzione ventricolare,
tfrombosi, morte improvvisa

< Morbilita: farmaci, CVE, device, chirurgia
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DISTRIBUZIONE DELLE CARDIOPATIE
IN PAZIENTI ADULTI RICOVERATI NEL 2004
(TOTALE 123, ANNI 37 + 17)

Ao-CoAo (4 %)
DIV (5 %)
Univentricolari (5 %)

CMP (6.5 %) .

Troncocanali
(20 %)

Altro (13.5 %)

DIA — PFO (46 %)

Pediatric Cardiology and Adult Congenital Unit - Bologna






Difetto interatriale

Problematiche a distanza

- Aritmie
- Ipertensione polmonare

- Scompenso ventricolare destro



Epidemiologia:

e Una popolazione dinamica ed in crescita

e || problema della transizione

e || cardiopatico congenito adulto ospedalizzato

Come formare i nuovi specialisti:
e || training ottimale
e Lo stato dell’arte nel mondo reale

Alta specialita’:

e Chirurgia: qual’e’ 'operatore ideale e dove operare
e Elettrofisiologia/Emodinamica

e Gestione della gravidanza

Organizzazione funzionale del modello di cura ottimale:
e Struttura “Hub and spoke”

e Requisiti minimi

e Controllo di qualita’ ed obiettivi di sviluppo



