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Introduzione

La terapia chirurgica delle aritmie, essendo partico-
larmente invasiva, ha sempre avuto un impiego limita-
to, trovando applicazione quasi esclusivamente nel trat-
tamento di quelle forme aritmiche invalidanti o a eleva-
to rischio e non responsive ai trattamenti convenzionali.!
Con I'inizio poi degli anni Ottanta, in seguito alla intro-
duzione e al successivo sviluppo delle metodiche di
ablazione transcatetere, la terapia chirurgica delle arit-
mie ha conosciuto un periodo di progressivo abbando-
no. Tuttavia, negli ultimi anni, per vari motivi, si € assi-
stito a una ripresa d’interesse verso questa metodica
terapeutica.

Il miglioramento delle nostre conoscenze a riguardo
della fisiopatologia del flutter** e della fibrillazione atria-
1le*” ha reso recentemente possibile, per il loro trattamen-
to, la pianificazione di un approccio alternativo non far-
macologico in caso di inefficacia della terapia medica.

Questo approccio alternativo sta via via aumentan-
do il suo livello di efficacia non solo grazie agli enormi
sviluppi delle metodiche di ablazione transcatetere, ma
anche per le progressive migliorie apportate all’inter-
vento di “maze” introdotto nella pratica corrente da
Cox et al.?’ a partire dalla fine degli anni Ottanta. Tale
procedura chirurgica, utilizzata con successo per il trat-
tamento della fibrillazione atriale, sia isolata che asso-
ciata a cardiopatia valvolare o ischemica,'”" ha subito
negli ultimi anni sostanziali modifiche che hanno per-
messo di ridurre i lunghi tempi di esecuzione e la per-
dita della funzione contrattile atriale. Cio e stato otte-
nuto con la riduzione del numero delle linee di incisio-
ne chirurgica e con la loro parziale sostituzione con
linee di lesione determinate dall’azione della crioter-
mia'*® o della radiofrequenza.®'?**

Le percentuali di successo del trattamento chirurgi-
co della fibrillazione atriale sono ora comprese tra il 79
e i1 97% a seconda delle varie casistiche e della durata
del follow-up.®1*1

Sulla scorta di questi risultati, un approccio similare
e stato proposto anche per i pazienti con tachiaritmie
sopraventricolari e cardiopatia congenita che richiede
un trattamento chirurgico. L'esperienza in questo parti-
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colare gruppo di soggetti € molto limitata in quanto
non solo sono poche le casistiche presenti in letteratura,

ma esiguo € il numero di pazienti trattati.”>” Qui di
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seguito abbiamo voluto analizzare i dati della letteratu-
ra e quelli della nostra personale esperienza per valuta-
re le modalita di esecuzione delle varie procedure di
trattamento intraoperatorio delle aritmie, per verificar-
ne i risultati e per cercare di giungere a una pianifica-
zione delle indicazione all'impiego di tali procedure.

Caratteristiche delle aritmie

Prima di analizzare i risultati delle procedure di trat-
tamento intraoperatorio delle aritmie & importante ri-
cordare quali sono le caratteristiche dei disturbi del rit-
mo che insorgono nei pazienti con cardiopatia conge-
nita operata e non.

In questo gruppo di soggetti possono essere presenti
vari tipi di aritmie ipercinetiche, sia sopraventricolari
sia ventricolari. Sicuramente le forme sopraventricola-
ri sono piti frequenti in particolare nei pazienti con pre-
gresso atto chirurgico eseguito a livello degli atri.

Aritmie sopraventricolari preoperatorie

La dilatazione atriale conseguente a un sovraccarico
di volume e/o pressione degli atri e/o dei ventricoli
comporta la comparsa di aree di fibrosi miocardica. La
fibrosi a sua volta si rende responsabile di una disomo-
geneita nella conduzione dello stimolo elettrico, che
puo favorire la comparsa del flutter e della fibrillazio-
ne atriale. L'incidenza di queste due aritmie e diretta-
mente proporzionale all’entita della dilatazione atriale
che a sua volta dipende dalla durata e dall’entita del
sovraccarico di lavoro. Questo spiega perché, per esem-
pio nei soggetti con difetti interatriali non operati, 1'in-
cidenza delle aritmie progressivamente cresca con l'eta
divenendo massima dopo i 40-50 anni di vita."

Il tipo di aritmia presente e poi dipendente da quale
cavita atriale viene interessata dalla dilatazione. Cosi
mentre il flutter atriale & prevalentemente conseguente
a una dilatazione atriale destra, la fibrillazione atriale
puo essere conseguente alla dilatazione sia dell’atrio
destro sia di quello sinistro.

Aritmie sopraventricolari postoperatorie

Le aritmie sono tra le pilt frequenti complicanze del
trattamento chirurgico delle cardiopatie congenite. L'in-
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tervento chirurgico solo in una minoranza di cardiopa-
tie e realmente risolutivo, infatti nella maggior parte
dei casi residuano anomalie che possono avere un im-
patto emodinamico anche significativo. L'atto chirurgi-
co poi lascia delle cicatrici a livello miocardico. Le cica-
trici insieme alle aree di fibrosi modificano l’eccito-con-
duzione venendo a creare un substrato aritmogenico
che potra poi essere attivato da un eventuale sovracca-
rico di pressione e/o volume.

Sebbene il flutter e la fibrillazione atriale ancora una
volta possano manifestarsi in questo gruppo di pazienti,
sono le tachicardie sopraventricolari da “rientro intraa-
triale”, dette anche “incisionali”, che rappresentano la
forma aritmica di pit1 frequente riscontro.”" Le cicatrici
a livello delle pareti atriali o del setto interatriale delimi-
tano, con le strutture fibrose adiacenti, dei corridoi di
tessuto protetto (istmi critici), nei quali spesso e possibile
una conduzione rallentata e unidirezionale dello stimolo
elettrico. Un tale substrato anatomo-funzionale predispo-
ne all'innesco e al mantenimento di una tachicardia da
macrorientro localizzata a livello degli atri.

Gli “istmi critici” usualmente coinvolti in questi tipi
di tachiaritmie sono diversi e sono riassunti nella Ta-
bella I. Meno frequentemente le tachicardie da rientro
intraatriale sono dovute a dei microrientri che possono
realizzarsi per esempio nel contesto di una cicatrice,
oppure tra due focolai di fibrosi miocardica tra loro
attigui.’® In base a queste caratteristiche anatomo-fun-
zionali e facilmente comprensibile come nello stesso
paziente possano coesistere vari tipi di tachicardie che
utilizzano circuiti differenti e come l'interruzione di uno
solo di questi circuiti spesso non sia curativa.

Sebbene le tachicardie “incisionali” possano mani-
festarsi in qualsiasi paziente che abbia una cicatrice
atriale, sono pilt comuni in alcune cardiopatie rispetto
ad altre.

I pazienti operati secondo la tecnica di Fontan classi-
ca o con una connessione cavopolmonare totale con
condotto intracardiaco sono quelli a maggior rischio di
sviluppare questo tipo di aritmie.!*?! Infatti, in questi
soggetti il substrato elettro-anatomico ha delle elevate
probabilita di venir attivato dall’aumento delle dimen-
sioni e delle pressioni atriali destre che usualmente con-
seguono all’intervento di Fontan o alle sue varianti. In
questo gruppo di pazienti le tachicardie “incisionali”
hanno generalmente un andamento cronico e sono mal
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tollerate emodinamicamente influendo negativamente
sulla prognosi a lungo termine.

Altri pazienti in cui e relativamente frequente il ri-
scontro di tachicardie “incisionali” sono quelli con tra-
sposizione delle grandi arterie corretta con la tecnica
di Mustad e Senning,” a causa delle numerose ed este-
se cicatrici atriali conseguenti a questo tipo d’interven-
to, e quelli con difetti interatriali nei quali le cicatrici si
sommano alla dilatazione atriale che puo rimanere si-
gnificativa in particolare nei soggetti operati piu tardi-
vamente.?

Le tachicardie “incisionali” sono spesso poco respon-
sive alla terapia farmacologica sia acutamente, quando
& spesso necessario ricorrere alla cardioversione elet-
trica per la loro interruzione, sia in cronico in quanto
rimane elevata l'incidenza di recidive anche con I'im-
piego di antiaritmici in associazione. Le procedure di
ablazione intracavitaria hanno una buona efficacia spes-
so solo nel breve periodo e quasi esclusivamente nei
soggetti senza importante dilatazione atriale.!$202

Modalita di esecuzione
del trattamento intraoperatorio
delle aritmie

In letteratura il numero di soggetti con cardiopatia
congenita avviati a un trattamento intraoperatorio del-
le aritmie contestualmente al trattamento della cardio-
patia stessa €, come gia ricordato, molto esiguo e limi-
tato essenzialmente a due gruppi di pazienti: quelli
con difetto interatriale e concomitante fibrillazione atria-
le' e quelli con pregresso intervento di Fontan e arit-
mie sopraventricolari recidive.'*"”

Sebbene il tipo di tecnica chirurgica impiegata nelle

varie casistiche sia abbastanza differente, la sua finalita
e quella di lesionare le regioni responsabili della genesi
e del mantenimento delle varie forme aritmiche.

Il riconoscimento di queste regioni & generalmente
basato sulla conoscenza acquisita del substrato anato-
mo-funzionale che ¢ alla base delle singole forme arit-
miche, piuttosto che sulla loro identificazione con varie
tecniche di mappaggio pre- o intraoperatorio. Cosi il
mappaggio puo essere evitato nel flutter atriale, il qua-
le & noto dipendere dalla regione compresa tra cava
inferiore, seno coronarico e piano tricuspidale, infatti
congiungendo tali strutture con linee di lesione € possi-
bile l'interruzione definitiva dell’aritmia.*

Un accertamento elettrofisiologico non e neppure ne-
cessario nei casi di fibrillazione atriale che, quando as-
sociata a cardiopatia, richiede che vengano eseguite pre-
cise linee di lesione solo nell’atrio che si presenta dilata-
to,'>"® come confermato ormai dai dati della letteratura.

Viceversa, qualche riserva potrebbe essere avanzata a
riguardo delle tachicardie da rientro intraatriale, che
possono essere trattate chirurgicamente, come anche nella
nostra esperienza, senza un mappaggio preoperatorio.

Questo atteggiamento ha sicuramente dei limiti me-
todologici, ma nella prova pratica si & dimostrato vali-
do soprattutto in termini di risultati ottenuti. A questo
proposito va ricordato come in tutti i lavori presenti in
letteratura, e questa € pure la nostra esperienza, venga
sottolineata la necessita di eseguire linee di lesione che
interrompano tutti i circuiti che possono essere alla base
dei vari rientri.’*” D’altro canto una valutazione elet-
trofisiologica preoperatoria oltre a essere indaginosa, a
causa della dilatazione atriale che spesso e presente in
questi pazienti, permetterebbe, come noto, di identifi-
care solo alcuni dei circuiti attivabili, in quanto altri
potrebbero rendersi evidenti solo dopo l'interruzione
dei rientri pit1 facilmente inducibili.’®Il limite maggiore

TABELLA | [stmi critici alla base delle tachicardie da rientro intraatriale

* Istmo cavo-tricuspidale
¢ [stmo tra cresta terminale e sbocchi cavali

e Istmo tra eventuale cicatrice atriotomica e sbocchi cavali

e Istmo tra limbo superiore fossa ovale o tra bordo superiore patch interatriale e cava superiore
e Istmo tra limbo inferiore fossa ovale o bordo inferiore patch interatriale e piano tricuspidale
* Istmo tra cava superiore e anastomosi atriopolmonare (soggetti operati di Fontan)
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della terapia chirurgica senza mappaggio ¢ quello che
sicuramente possono sfuggire i circuiti di microrientro
e che potrebbero rendere ragione delle recidive di ta-
chicardia osservate nel 21-38% dei soggetti trattati.'*'”
Questa evenienza puo in parte essere ovviata, riducen-
do la massa di tessuto atriale potenzialmente aritmo-
gena con una plastica riduttiva delle cavita atriali dila-
tate.® Di piu difficile applicazione sarebbe invece un
mappaggio intraoperatorio da ripetere dopo che tutti
gli istmi critici sono stati trattati. Questo approccio, ol-
tre a richiedere una strumentazione specifica non sem-
pre disponibile, comporterebbe un ulteriore aumento
della durata dell'intervento.

Come ricordato, le tecniche di trattamento intraope-
ratorio delle aritmie sono tra le pit1 varie, anche perché
risentono delle evoluzioni tecnologiche avvenute negli
ultimi anni.

Quindi, accanto a lavori dove & ancora ampiamente
utilizzata la tecnica di incisione della parete atriale,”® ve
ne sono altri in cui predominano le lesioni indotte con la
criotermia'®"” oppure, come nella nostra esperienza, con
la radiofrequenza.

In realta I'approccio chirurgico al trattamento di que-
ste specifiche aritmie € da considerarsi un approccio
misto, dove accanto a lesioni eseguite con l'incisione
della parete atriale vi sono quelle eseguite con la crio-
ablazione o con la radiofrequenza.

Innanzitutto, e importante come viene eseguita
I'atriotomia. Nei pazienti con cardiopatia congenita
generalmente € l'atrio destro che viene interessato. In
questi casi abbiamo sempre eseguito 'atriotomia lun-
go la cresta terminale, prolungando l'incisione sulle
vene cave; in questo modo si risparmia di eseguire
I’ablazione di tale regione come invece fatto da altri
Autori,' che adottano un’apertura convenzionale del-
'atrio destro. Sempre dal punto di vista chirurgico &
importante che l’auricola destra venga sezionata e
asportata, soprattutto nei casi in cui e presente fibrilla-
zione atriale, e venga poi sempre eseguita una plastica
riduttiva dell’atrio dilatato, in particolare nei pazienti
in cui concomita tachicardia da rientro intraatriale.'®"”

Per quanto concerne I’ablazione intraoperatoria, que-
sta puo essere ottenuta tanto col crioablatore quanto
con la radiofrequenza. Con la prima metodica si ese-
guono linee di lesione punto a punto raffreddando il
tessuto a —60° per 90” per ogni punto.*'*Questo tipo di
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approccio ha lo svantaggio di essere lungo da eseguire,
di lasciare delle lesioni di diametro ampio e di esporre
alla possibilita di avere delle aree di tessuto vitale resi-
duo comprese tra un punto di lesione e Ialtro. In parte
questi svantaggi sono stati superati, come nella nostra
esperienza, con l'impiego della radiofrequenza. Que-
sta & stata erogata utilizzando degli elettrocateteri mul-
tipolari (Thermaline, Boston Scientific) appositamente
adattati per I'impiego intraoperatorio.

Questi elettrocateteri sono malleabili e quindi facil-
mente adattabili a tutte le superfici, sono composti di
sette elettrodi selezionabili, che consentono di pratica-
re linee di lesione sottili e della lunghezza desiderata
in tempi brevi. Nella nostra esperienza le linee di lesio-
ne sono state praticate utilizzando temperature di 70°
mantenute per 90-120”. I principali svantaggi correlati
a questa tecnica sono quelli propri della radiofrequen-
za, ossia il danneggiamento dell’endocardio con predi-
sposizione quindi alla trombosi, evento perd non veri-
ficatosi nella nostra esperienza, e la possibilita anche in
questo caso di lasciare delle aree di tessuto vitale per
I'inomogeneita delle lesioni eseguite.*

Nella Tabella II sono riassunte le linee di lesione pilt
utilizzate nel trattamento intraoperatorio delle singole
forme aritmiche.’>"

Nella nostra esperienza abbiamo adottato un approc-
cio pilt esteso anche in presenza di aritmie semplici
quali il flutter atriale tipico, in particolare se concomi-
tava atriomegalia. In questi casi abbiamo associato alle
lesioni tipiche dell’istmo cavo-tricuspidale, quelle este-
se sul setto interatriale soprattutto se concomitava un
difetto interatriale oppure se vi era una dilatazione atria-
le importante. Questa strategia e stata eseguita nell’in-
tento di prevenire I'eventuale insorgenza della fibrilla-
zione atriale, anche se questa aritmia non era stata mai
documentata.

Infine, nella nostra esperienza, abbiamo trattato a
scopo puramente profilattico due pazienti asintomatici
dal punto di vista aritmologico, ma che avevano una
situazione potenzialmente aritmogena legata rispetti-
vamente a un’atriomeglia destra conseguente a Fontan
in fallimento e un’atriomeglia sinistra dovuta a un gra-
ve vizio mitralico congenito.

Nei pazienti sottoposti a conversione della Fontan
classica a connessione cavopolmonare totale con conte-
stuale trattamento delle aritmie puo essere utile posi-
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TABELLA Il Tipo di trattamento nelle diverse aritmie e differenti cardiopatie

a) Flutter e fibrillazione atriale (difetto interatriale o altre cardiopatie con dilatazione atriale destra):

lesione tra seno coronarico e tricuspide;
lesione tra tricuspide e cava inferiore;

lesione tra bordo inferiore difetto interatriale e cava inferiore o in alternativa lesione del setto

interatriale perpendicolare all'incisione atriale;

b) Tachicardia rientro intraatriale (Fontan):

lesione tra seno coronarico e cava inferiore;

isolamento vene polmonari (non sempre eseguito);
lesione tra vene polmonari e anello mitralico (non sempre eseguito);
asportazione auricola destra e plastica riduttiva atrio destro.

lesione tra cava inferiore e piano atrioventricolare;

lesione tra seno coronarico e piano atrioventricolare;

lesione lungo la cresta terminale sino agli sbocchi cavali;
lesione tra bordo superiore patch interatriale e cava superiore;
plastica riduttiva dell’atrio con asportazione auricola destra.

zionare un elettrodo epicardico a diluizione di steroidi
a livello atriale.’® Dopo l'intervento ¢ infatti elevata la
possibilita di avere una disfunzione sinusale significa-
tiva che a quel punto non sarebbe pit1 possibile trattare
col pacing endocavitario per I'impossibilita di raggiun-
gere le cavita cardiache per via transvenosa.

Risultati

I risultati della terapia chirurgica delle aritmie nei
pazienti con cardiopatia congenita sono sicuramente
buoni anche se i follow-up sono ancora troppo brevi
per trarre delle conclusioni definitive (Tabella III). In
ogni caso nel breve-medio termine I'efficacia di queste
procedure si ¢ mantenuta tra il 62 e il 95%"" (79%
nella nostra esperienza).

La mortalita operatoria osservata nelle varie casisti-
che & compresa tra lo 0 e il 7%'>"7 (13% nella nostra
esperienza). La mortalita non € mai stata correlata a
problematiche di tipo aritmologico o al trattamento delle
aritmie, ma e dipesa dal trattamento chirurgico della
cardiopatia di base. La mortalita, in tutte le casistiche, &
stata ritrovata esclusivamente nei pazienti operati di
conversione di una Fontan in fallimento, e quindi in
pazienti emodinamicamente molto instabili e compro-
messi. Nella nostra esperienza la maggior mortalita
osservata é stata probabilmente dovuta al fatto che sono
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stati avviati a questo tipo d’intervento pazienti anche
con disfunzione ventricolare significativa e quindi con
un rischio di per sé molto elevato.

Sempre entro il primo anno postoperatorio sono sta-
te osservate recidive aritmiche nel 12-38% dei casi'>'®
(nel 21% nella nostra esperienza). I pazienti sottoposti
a intervento di conversione della Fontan sono quelli a
maggior rischio di sviluppare aritmie nel follow-up.
Questo comportamento dipende dal fatto che l'inter-
vento modifica solo parzialmente il substrato aritmo-
genico, in quanto residuano sia cicatrici che aree di fi-
brosi atriale, inoltre possono essere presenti aree di tes-
suto vitale nel contesto delle linee di lesione praticate;
tutto cio predispone alla comparsa di aritmie da rien-
tro. E perd importante sottolineare che in tutti i pazien-
ti con recidive, sia nella nostra esperienza sia in quella
di altri Autori, la terapia farmacologica e risultata effi-
cace nella prevenzione di ulteriori tachiaritmie, cosa
che non era mai stata possibile prima del trattamento
chirurgico.

A proposito della terapia farmacologica, vi sono dati
discordanti sulla necessita di proseguire una profilassi
antiaritmica dopo l'intervento. Siamo del parere, ripren-
dendo 'esperienza maturata nell’ambito del trattamen-
to intraoperatorio della fibrillazione atriale associata a
valvulopatia, che una profilassi antiaritmica sia utile
nei primi 3-6 mesi dopo l'intervento.” Tale profilassi
andrebbe iniziata immediatamente al termine dell’in-
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TABELLA 1l Risultati delle procedure del trattamento intraoperatorio delle aritmie

n. Eta

Autore pz (anni) Tipo CC Aritmia

Kobayashy 26 58+9 DIA FA

Mavrudis 14 14+4 RedoFontan TRA

Kawahna 4 21 RedoFontan TRA

Vignati 22 23+12 RedoFontan TRA 18 pz
15 pz Flutter 2 pz
Altro 7 pz

tervento, in quanto € noto che nella prima settimana
postoperatoria residua un’instabilita elettrica che po-
trebbe favorire la comparsa di aritmie. Questa instabi-
lita elettrica € multifattoriale e dipende dall’edema car-
diaco, dall’elevato livello di catecolamine circolanti,
dall’irritazione miocardica secondaria alle lesioni pra-
ticate e non ultimo dal fatto che le lesioni eseguite non
sono ancora evolute in una cicatrice stabile.”? Il recu-
pero del danno miocardico e la formazione di una cica-
trice stabile richiedono generalmente 2-3 mesi di tem-
po, periodo durante il quale e possibile la scomparsa
spontanea di quelle aritmie che sono recidivate subito
dopo l'intervento.»?*

Conclusioni

Nei pazienti con cardiopatia congenita che deve es-
sere operata o rioperata e con concomitanti aritmie so-
praventricolari, il trattamento contestuale intraopera-
torio delle aritmie viene a rappresentare un nuovo modo
di approcciare un problema spesso complesso e con
soluzioni terapeutiche non ottimali.

Sebbene i follow-up siano brevi e le casistiche poco
numerose, i risultati di questo approccio terapeutico
sono sicuramente confortanti.

Al momento consideriamo che il trattamento intra-
operatorio del flutter, della fibrillazione atriale e delle
tachicardie da rientro intraatriale debba essere propo-

Efficacia Follow-up Recidive
Procedura Mortalita acuta (anni) tardive
M+C 0% 96% 2,7+1,7 12%
(25/26) (3/25)
C 7% 100% 1,7+1,6 38%
(1714) (5/13)
C 0% 100% 2,8+2 0%
C8pz 13% 100% 1,3%0,5 21%
RF14pz (3/22) (4/19)
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sto in tutti quei pazienti con queste forme aritmiche e
che devono essere sottoposti a intervento cardiochirur-
gico. Nei soggetti operati di Fontan con aritmie non
pit controllabili dalle terapie convenzionali, vi sarebbe
indicazione alla conversione della Fontan in connessio-
ne cavopolmonare totale e contestuale ablazione degli
istmi critici, anche in assenza di altri elementi indicati-
vi di un cattivo funzionamento della Fontan stessa. In
questo particolare gruppo di pazienti andrebbe pero
attentamente valutata la funzione ventricolare, in quan-
to se compromessa verrebbe a rappresentare un fattore
di rischio elevato e tale da orientare verso soluzioni
terapeutiche pit radicali come il trapianto cardiaco.

Sebbene i pochi dati disponibili indichino un’utilita
del trattamento intraoperatorio, nella profilassi delle
tachiaritmie sopraventricolari nei soggetti con impor-
tanti dilatazioni atriali ma asintomatici al momento
dell’intervento, saranno necessari studi controllati su
un numero adeguato di pazienti prima di estendere
I'impiego delle procedure di ablazione intraoperatoria
anche a questo particolare gruppo di soggetti.

Infine, i nostri dati confermano che nella maggior
parte dei pazienti la terapia chirurgica puo essere ese-
guita con buona efficacia senza dover ricorrere a un
mappaggio pre- o intraoperatorio, purché al momento
dell’intervento, in base al tipo di aritmia presente ven-
ga praticato un suo trattamento estensivo.

Per quanto concerne le tecniche di ablazione intra-
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operatoria, sebbene la maggior esperienza si abbia con

la crioablazione, la radiofrequenza sembrerebbe avere,

rispetto a questa, alcuni vantaggi quali la maggior pre-

cisione e la maggior rapidita di esecuzione. Tuttavia,

per confermare 1'effettiva superiorita della radiofre-

quenza sulla crioablazione saranno necessari ancora una

volta studi controllati con casistiche pitt numerose ri-

spetto a quelle sino a ora disponibili.
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