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Prevalenza  di malformazioni a rischio

• 1 su 1000 nati  nonostante l’incremento delle 
diagnosi prenatali

• Solo l’8% diagnosi prenatali

• 62% nel punto nascita

• 25% sul territorio

• 5% autopsia

Cardiopatie con ostruzione all’efflusso sinistro



La diagnosi clinica  tempestiva di cardiopatia a rischio  si basa 
su un costante allerta sul problema cardiomalformativo e su 
una relativa check list cardiologica



Questo neonato è cardiopatico?
Approccio clinico ragionato alla risposta corretta 

• Anamnesi dettagliata

• Esame clinico completo

• Valutazione saturimetria pre e post duttale

• Valutazione della pressione agli arti superiori e 
inferiori

• Test iperossia

• Esami strumentali: ECG, RX ,Ecocardiografia





Cianosi nel 
neonato

Policitemia

Metaemoglobinemia

SNC

Emorragie cerebrali

Traumi

Tossici

Convulsioni

apnee

Infezioni

Sepsi

Shock settico

Malattie 
respiratorie

Bronchiolite

Polmonite

Atelettasia

Pneumotorace

Apnee ostruttive

Cardiopatie 
cianogene

TGV,

TOF,

Atresia 
polmonare 

Truncus

RVA

Ebstein



Test all’iperossia
1. Rilevazione iniziale di PaO2 e PaCo2 in 

aria ambiente arteria radiale destra
2. Somministrazione di 02 al  100% per 10’
3. Nuova emogas arteriosa



La saturimetria pulsata non rileva piccoli incrementi di
PaO2: (da 75 a 150 mmHg rimane invariata)
CC con shunt dx-sn: lieve incremento PaO2
Mismatch ventilatorio perfusorio/ ipertensione polmonare
persistente



La saturimetria pulsata non rileva piccoli incrementi di
PaO2: (da 75 a 150 mmHg rimane invariata)
CC con shunt dx-sn: lieve incremento PaO2
Mismatch ventilatorio perfusorio/ ipertensione polmonare
persistente

PaO2: < 60 mmHg: TGV o AP 



Cardiopatie 

cianogene

Malattie respiratorie

SNC

Infezioni

Metaemoglobinemia

Policitemia

Inquadramento clinico della 
cianosi 

Tranquilli, tachipnea, Soffio?

Distress

Ipotonia ,letargia, convulsioni, 

apnea, bradipnea, coma

Ipotonia, letargia, tempo di 

circolo allungato, tachipnea 

tachicardia, ittero

Asintomatici, tachipnea

Asintomatici, periferica





Cianosi nel 
neonato

Shunt destro sinistro

Mixing

Trasposizione grandi
arterie

Atresia 
polmonare   

Ebstein

TOF,

Truncus

CAV completo

RVA

TGV,



Trasposizione dei Grossi vasi:

Discordanza ventricolo arteriosa con sangue 
desaturato nel circolo sistemico

Diagnosi tempestiva

Stabilizzazione clinica

Sopravvivenza 
postoperatoria 
fino al 99%

Il 4% dei neonati 
senza diagnosi



Trasposizione semplice dei grossi vasi



•Difficoltà nell’alimentazione
•Pallore
•Distress respiratorio
•Oliguria









SCOMPENSO

INGRAVESCENTE

-stenosi polmonare critica

-Tetralogia di Fallot

-Atresia della tricuspide

-Atresia della polmonare

IPOAFFLUSSO

POLMONARE

Stenosi aortica serrata

-Interruzione arco aortico

-Coartazione aortica

HLHS

CIANOSI

INGRAVESCENTE

CHIUSURA
DOTTO

IPOAFFLUSSO

SISTEMICO

MALFORMAZIONI 

DOTTO DIPENDENTI



Stabilizzazione delle cardiopatie dotto dipendenti

Le PGE1 lo riaprono o lo 
mantengono pervio

Mantengono il 
flusso sistemico

Favoriscono il 
mixing

Alla nascita il 
lavaggio delle 
prostaglandine 
e l’aumento 
della PaO2
chiudono il 
dotto

Mantengono il 
flusso 
polmonare

-stenosi polm. critica

-Tetralogia di Fallot

-Atresia  tricuspide

-Atresia  polmonare

Stenosi Ao serrata

-Interr. arco Ao

-Coartazione Ao

HLHS

TGA



Management del neonato critico con cardiopatia malformativa

•Iniziare le PGE anche prima della diagnosi ecocardiografica

•Nel neonato cianotico la presenza di un soffio aumenta la probabilità di una dotto-
dipendenza del circolo polmonare

•Nel neonato non cianotico la riduzione dei polsi periferici aumenta la probabilità di 
una dotto dipendenza del circolo sistemico

•Dalla combinazione  soffio cianosi riduzione dei polsi e condizioni generali può 
derivare la necessità di infondere prostaglandine in attesa di una conferma diagnostica 
ecocardiografica.

Urgenze diagnostiche

TGV

RVAP ostruito

M. Di Rashkind

Cardiochirurgia



Effetto delle PGE1: 30- 45’

Sospetto di Dotto dipendenza del circolo sistemico o polmonare o TGV
• Monitorare la saO2
• Monitorare la PAS mmHg
• Ph
• Polsi
• Diuresi

• 0,05 - 0,1 μg/kg/min

0,01-0,005 μg/kg/min

• Brevissima emivita

• Catetere venoso 
centrale

• Catetere ombelicale

• Doppio accesso 

Side effects PGE1

Apnea
Ipotensione
Febbre
Rash cutanei

Iperostosi corticale
Ostruzione intestinale
Leucocitosi
convulsioni







Dobutamina 
5μg/kg/min

•Azione diretta

•Cardioselettiva

•Correlazione tra 
dose e output 
cardiaco

•Può ridurre le 
resistenze 
periferiche

Dopamina 3-10 
μg/kg/min

• più usata

•Azione diretta e 
indiretta

•Basse dosi

•Alte dosi

• Incremento delle 
resistenze vascolari 
polmonari/sistemiche

• più efficace 

Stabilizzazione del neonato cardiopatico : gli inotropi

Adrenalina 0,05-1 
γ/kg min





Levosimendan Milrinone

Stabilizzazione del neonato cardiopatico : gli inotropi inibitori delle 
fosfodiesterasi

Le catecolamine agiscono attivando l’adenilciclasi

Incremento della 
contrattilità

Vasodilatazione con 
riduzione del 
postcarico

Incremento della gittata 
cardiaca

Più usati nel post operatorio

Non risentono della down regulation dei recettori adrenergici



Emergenze in Sala Parto: Diagnosi in Utero

TGV
PGE1
Stabilizzazione primaria
Atriosettostomia - Rashkind

HLHS a setto
integro

Stabilizzazione primaria
Atriosettostomia – Rashkind o chirurgica

RVAPTO •Ipossiemia
•Distress
•Elevate resistenze 
polmonari
•Stasi polmonare

NO PGE1
Urgenza
cardiochirurgica





Tachicardia parossistica sopraventricolare

•Aritmia ipercinetica più frequente: 82%
•1 caso ogni 12.000 range (250  - 25000) 
•Esordisce con scompenso nella prima infanzia







DIVING REFLEX
G

Diving reflex



TRATTAMENTO ACUTO DELLA TPSV

Scompenso grave o shockNO SI

Manovre vagali 
(diving reflex)

Adenosina

Overdrive
Transesofageo o
Cardioversione
Elettrica 0,5-1 
Joule/Kg

Adenosina o
ATP 0,5 mg/kg

Krenosin (6 mg in 2 ml)

0,10 mg/kg in bolo rapido

dopo 2-3 minuti, ripetere
0,15 mg/kg in bolo rapido

dopo 2-3 minuti, ripetere
0,30-50 mg/kg in bolo rapido

Se non c’è risposta,

Farmaci Classe 1C*
(Propafenone 1mg/kg
ev o propranololo) o
3aClasse (Amiodarone,
5 mg/kg ev)

Overdrive
transesofageo

Cardioversione
Elettrica

*Controindicati in caso di

dilatazione o disfunzione
ventricolare



DIVING REFLEX

Diving reflex



Adenosina Krenosin (6 mg in 2 ml)

Ha effetto diretto sul trasporto del potassio ed un’azione anti-
adrenergica indiretta.
deprime il nodo SA ed AV ed accorcia la refrattarietà tissutale atriale
0,10-0,50 mg/kg in bolo rapido ripetibile dopo 2-3’
- Infusione diretta in vena 
- Cannula che consenta un flusso elevato 
- Bolo di soluzione fisiologica

Side effects

Dispnea –
broncocostrizione

Nausea

Bruciore

Sudorazione

Emivita 5-10 
secondi



Adenosina Krenosin (6 mg in 2 ml)

Ha effetto diretto sul trasporto del potassio ed un’azione anti-
adrenergica indiretta.
deprime il nodo SA ed AV ed accorcia la refrattarietà atriale
0,10-0,50 mg/kg in bolo rapido ripetibile dopo 2-3’
- Infusione diretta in vena 
- Cannula che consenta un flusso elevato 
- Bolo di soluzione fisiologica

terapeutica

diagnostica



Il dolore toracico come causa di
visita urgente in età pediatrica

•PSP Royal Brompton Hospital di Londra 0,3-0,6%
•PSP Umberto I Roma: 0,6% (30.000 accessi anno)

•A C N e P :140 su 21.000 (0,66%)
Età media  7 aa range 2-17



I dolore toracico come causa di
visita urgente in età pediatrica

Etiologia cardiaca: 1-9%



Stenosi aortica o 
coartazione severa:
Ipertrofia marcata con 
riserva coronarica
limitata



Dolore puntorio fugace
In sede precordiale
Associato a:
• palpitazioni
• vertigini
•attacchi di panico: 
SINDROME DI BARLOW



Dolore dopo sforzo:
•Tronco comune dell CS 
con origine dal seno di
valsalva destro



Rischio di infarto nell’1% 
in caso di aneurisma
gigante
Sintomatologia dolorosa 
molto rara



Etiologia infettiva o 
autoimmune: dolore
della M di media 
intensità: peggiora sotto 
sforzo
P: localizzata al precordio
di tipo trafittivo



Ostruzione <50%:
•Dispnea
•Dolore toracico
Ostruzione> 50%:
•Dilatazione VDX
•Insuff tricuspide
•Ipotensione
•Compressione cor dx
•Dolore anginoso



Sindrome di Marfan o 
Turner
Aorta bicuspide



Cocaina:
•Vasocostrizione
coronarica
•Alterazioni pressorie
•Effetti protrombotici
•Disfunzione endoteliale
•Danno miocardico
•Trombosi



•Anamnesi/EO
•Elettrocardiogramma
•Ecocardiografia
•Esami ematochimici
•Holter
•Test al Cicloergometro
•Rx Torace
•Spirometria
•Gastroscopia/pHmetria
•Angio RMN/TAC











FARMACI ANTIARITMICI IN ETA’ PEDIATRICA

TERAPIA CRONICA

1) Propafenone

2) Flecainide

3) Flecainide + Propranololo

4) Sotalolo

5) Amiodarone

6) Amiodarone + Propranololo

7) Amiodarone + Flecainide

8) Amiodarone + Flecainide + 

Propranololo

9) Amiodarone + Digitale + Propranololo



VA occulte: PL sn
Procedura con singolo catetere, 

tempo di fluoroscopia 3 min.

• 10 anni.

• Palpitazioni

• Resistente a propafenone,

flecainide, sotalolo

• Approccio trans-settale

• Mappaggio durante TSV



Il sistema tridimensionale, che attualmente ha fornito il miglior apporto in tal senso, è il 
sistema di mappaggio elettroanatomico CARTO  ( Biosense-Webster), che è una 
metodica di tipo “contact mapping”. Tale sistema utilizza, per il riconoscimento della 
posizione della punta del catetere mappante ed ablatore nello spazio tridimensionale 
intracardiaco,  campi magnetici a bassa energia emessi da tre magneti posizionati al di 
sotto del torace del paziente. 

MAPPAGGIO ELETTROANATOMICO CARTO 














