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Riassunto

La stenosi sottovalvolare aortica € un difetto cardiaco congenito, che rappresenta tra 1'3-10% di tutte le cardio-
patie congenite. | pazienti affetti da tale patologia presentano un ampia variabilita anatomica, piu frequente & la
forma discreta caratterizzata da una membrana posizionata al di sotto della valvola aortica e pit rara € la forma
a tunnel (quest’'ultima spesso associata a altri difetti cardiaci) ma tutte le forme sono caratterizzate da ostacolo
fisso all’efflusso ventricolare sinistro. La storia naturale e il timing chirurgico rimangono ancora temi controversi.
L'ecocardiografia € la metodica di scelta per la diagnosi. La percentuale di recidiva postoperatoria varia dal 10 al
30% ma il meccanismo e i fattori predittivi non sono ancora chiari. La terapia chirurgica consiste in una resezio-
ne della membrana (con approccio transaortico-aortotomia obliqua) associata o meno a miectomia. | pazienti sot-
toposti a chirurgia per stenosi sottovalvolare aortica necessitano di un attento follow-up clinico e strumentale
postchirurgico, volto all'identificazione di eventuali recidive. Nella revisione vengono valutati gli studi pubblicati
in letteratura sulla storia naturale della malattia, sull'indicazione chirurgica e il follow-up dopo intervento di
asportazione.

Summary

Subaortic stenosis (SAS) is a congenital heart defect, representing 3-10% of all congenital anomalies. The anatomi-
cal variability is typically in these patients; SAS is occasionally secondary to a circumferential fibromuscular tunnel,
but it more commonly results from a discrete membrane immediately below the aortic valve The form with tunnel-like
near obliteration of the left ventricular outflow tract is more commonly associated with other complex congenital
heart defects. This condition can be diagnosed by echocardiography. The natural history and optimal management of
isolated discrete SAS remain unclear. Recurrence of left ventricular outflow tract stenosis is frequent (ranging
between 10-30%), but the reasons are not fully understood. Surgical membranectomy along with myotomy or myo-
mectomy remain the mainstay of treatment. A follow up with serial echocardiographic examinations is very helpful in
patiens with detection of subaortic obstruction and in particulary after surgical resection. This review analyzes the
literature studies about this condition, in particular the natural history, management issues and controversies.

Parole chiave: Stenosi sottovalvolare aortica
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Classificazione
Si riconoscono forme discrete (cercine fibroso o

| termine stenosi sottovalvolare aortica designa un
insieme di anomalie del tratto di efflusso del ven-

tricolo sinistro, isolate o associate ad altre cardiopa-
tie, congenite o acquisite, risultanti in un ostacolo
fisso all’efflusso ventricolare sinistro.

La forme congenite di ostruzione del tratto di efflus-
so colpiscono approssimativamente dal 3 al 10% dei
soggetti con cardiopatia congenita e la stenosi
subaortica rappresenta dall’8 al 10% dei casi di
ostruzione all’efflusso ventricolare sinistro in eta
pediatrica.
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fibromuscolare), forme a tunnel (ipoplasia dell’ef-
flusso sinistro), forme associate a DIV con malposi-
zione settale e forme determinate dalla presenza nel
tratto di efflusso di tessuto aberrante (residuo cusci-
netti atrioventricolari, anomalo impianto di corde
dell’apparato mitralico, prolasso tricuspidalico
attraverso un DIV) (Tab 1).

Le forme discrete a cercine o a diaframma sono le
piu frequenti'3. L’estensione circonferenziale del
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cercine ¢ variabile e puod determinare diverso grado
di ostruzione. Tali forme possono essere isolate o
associate ad altre cardiopatie congenite (per es.
bicuspidia aortica, coartazione aortica).

E stato osservato un andamento familiare in model-
li animali* e nell’'uomo’ ¢. Possono non essere evi-
denti alla nascita, comparire in eta pediatrica ed
evolvere in vario modo nell’eta adulta; € descritta
I’occorrenza di recidiva dopo resezione chirurgica.
Le forme a tunnel possono essere di varia estensio-
ne, fino a determinare il quadro dell’ipoplasia del-
I’efflusso sinistro con stenosi valvolare, spesso evi-
dente in eta neonatale.

Le forme associate a DIV possono essere evolutive
al pari delle forme a diaframma?2.

Le forme da anomalo tessuto a livello dell’efflusso
sono rare, spesso nel con-

meri e ipertrofia concentrica del ventricolo sinistro.
Nei pazienti con stenosi sottovalvolare inoltre si os-
serva in genere un grado lieve di insufficienza aorti-
ca che sembra causata dall’ispessimento valvolare e
da alterazioni di mobilita delle cuspidi secondarie al
trauma creato dal flusso ad alta velocita attraverso il
diaframma sottoaortico.

Quadro clinico
La stenosi subaortica a diaframma viene raramente
diagnosticata nell’infanzia o in epoca prenatale.
Molto spesso si manifesta nella prima decade di
vita con riscontro di soffio elettivo rude paraster-
nale sinistro. In caso di severa ostruzione possono
comparire dispnea, dolore toracico, sincope. Molto
pil tardivamente possono comparire i segni e sinto-
mi di un eventuale insuf-

testo di cardiopatie conge-
nite complesse (patologie

Classificazione della stenosi subaortica

ficienza aortica.

dei cuscinetti endocardi-

Ostruzione subaortica da corto segmento (lunghezza < 1/3 del
diametro della valvola aortica)

Complicanze

ci) evidenti alla nascita.

Ostruzione subaortica da lungo segmento (lunghezza > 1/3 del
diametro della valvola aortica)

Le complicanze pitt comu-
ni della stenosi subaortica
sono I’'insufficienza aorti-

Eziopatogenesi

L’eziologia delle varie eno ;
difetti del setto ventricolare

Stenosi subaortica da malallineamento del setto in presenza di

ca e I’endocardite valvo-
lare aortica.

forme non ¢ nota. La pre-
senza di casi familiari in
modelli animali e nel-
I'uomo suggerirebbe una
predisposizione genetica.
L’ osservazione che la pre-
valenza della patologia sia
bassa in epoca neonatale e

nel tratto di efflusso

difetto interventricolare

Stenosi subaortica da tessuto valvolare atrioventricolare

Tessuto valvolare mitralico accessorio
Anomalia nell'inserzione delle corde mitraliche

Tessuto valvolare tricuspidalico prolassante attraverso un

L’insufficienza aortica si
presenta in piu del 50%
dei pazienti. Essa sembra
essere determinata dal dan-
no progressivo alle cuspi-
di aortiche provocato dal-
la turbolenza del flusso

aumenti nell’infanzia, in
associazione alla possibi-
lita di recidiva postchirur-
gica del’ostruzione, suggeriscono peraltro una pato-
genesi acquisita’.

In particolare la turbolenza di flusso a livello del
tratto di efflusso ventricolare sinistro, determinata
da malallineamento del setto, anomalie dell’angolo
aorta-setto, presenza di DIV$-13 ¢ stata messa in rela-
zione con un anomala risposta proliferativa endote-
liale nella regione piu esposta allo shear stress. Uno
shear stress aumentato indurrebbe una risposta bio-
chimica che porterebbe a una alterata espressione
genica con proliferazione cellulare!#-1¢.

Tab. 1 - Modificata da Choi'.

Fisiopatologia
L’aumentato stress parietale sistolico indotto dall’o-
struzione all’efflusso porta a replicazione dei sarco-
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sanguigno durante la si-

stole. In altri casi, I’insuf-

ficienza aortica si associa
alla presenza di bicuspidia o ancora all’estensione di
tessuto fibroso al piano valvolare con conseguente
ispessimento e distorsione delle cuspidi aortiche.
Alcuni studi hanno dimostrato che la severita della
ostruzione all’efflusso ventricolare sinistro correla
con il grado di insufficienza aortica!’.
L’endocardite ¢ ormai divenuta un’evenienza rara
dopo I'introduzione di una terapia antibiotica a lar-
go spettro. Essa ¢ favorita dalla degenerazione delle
cuspidi aortiche secondaria alle alterazioni emodi-
namiche indotte dall’ostruzione all’efflusso ventri-
colare. Wright et al. hanno dimostrato che un inter-
vento chirurgico precoce riduce I’incidenza di endo-
cardite, anche se la profilassi antibiotica resta co-
munque essenziale!s.
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Diagnosi

La diagnosi clinica della stenosi subaortica ¢ assai
difficile in quanto la maggior parte delle caratteristi-
che sono comuni alla stenosi valvolare aortica. I
reperti auscultatori pit frequenti sono un soffio
sistolico elettivo rude, assenza del click protosistoli-
co e I’eventuale presenza di caratteristiche ausculta-
torie dell’insufficienza aortica.
All’elettrocardiogramma nel 95% dei casi vi ¢ un
ritmo sinusale e solo nel 5% fibrillazione atriale; nel
70% dei casi segni di iper-
trofia ventricolare sx, nel
20% una deviazione as-
siale sinistra, nel 50% un
ingrandimento atriale sx e
spesso difetti di conduzio-
ne (BBsx o BBdx)®.
L’ecocardiografia ¢ la me-
todica di scelta per la dia-
gnosi di stenosi sottoval-
volare aortica?02!, la quan-
tificazione della severita
dell’ostruzione, 1’identifi-
cazione di difetti associati,
I’individuazione di com-
plicanze, la scelta del ti-
ming e del tipo di inter-
vento chirurgico.

Lo studi ecocardiografico 2ats |
bidimensionale in proie-
zione due camere apicale
e parasternale sinistro e
sottoxifoidea dimostrano
echi persistenti e signifi-
cativi nella porzione sot-
toartica del ventricolo
sinistro in sistole e diasto-
le. Nelle forme piu comu-
ni nella sezione asse lun-
go parasternale e apicale
si identifica una struttura
lineare ipercogena protrudente nella porzione cra-
niale del setto interventricolare (Fig. 1).

Il mappaggio con color doppler identifica accelera-
zioni di flusso a monte della valvola aortica. La flus-
simetria con doppler continuo consente una accura-
ta misurazione del gradiente? (Fig. 2).

Per una distinzione definitiva tra ostruzione valvola-
re e sottovalvolare? puo essere a volte necessario
(soprattutto nell’anziano in presenza di degenera-

Fig. 2

CARDIOLOGY SGIENGE

E
L
=

zione valvolare) ricorrere all’ecocardiografia transe-
sofagea e I’ausilio della ecocardiografia 3D permet-
te una migliore corretta valutazione del tratto di
efflusso del ventricolo sinistro.

Terapia

Non esiste una terapia farmacologica efficace per la
stenosi subaortica e le indicazioni all’intervento chi-
rurgico sono ancora oggetto di discussione. La tera-
pia chirurgica consiste in una resezione della mem-
brana (con approccio tran-
saortico-aortotomia obli-
qua) associata 0 meno a
miectomia.

Alcuni autori ritengono
che I’intervento chirurgico
sia indicato indipendente-
mente dal grado di ostru-
zione all’efflusso ventri-
colare sinistro in quanto,
essendo una patologia pro-
gressiva, ritardare 1’inter-
vento aumenterebbe il ri-
schio di degenerazione del-
la valvola aortica e endo-
cardite?*. Tuttavia, dati re-
lativi alla storia naturale
di tale patologia sono li-
mitati in quanto spesso gli
studi si riferiscono a pa-

T mp TR M ! | & | . . N .
| i~ m,'lldu—h T zienti che sono gia stati
it e e il

Wi I sottoposti ad intervento
1 chirurgico o che presenta-
H~ no pitt malformazioni car-
diache associate?: 26,

Recentemente sono stati
pubblicati i dati del fol-
low-up di una popolazio-
ne di adulti con stenosi
subaortica discreta ed ¢
emerso che, a differenza
dei neonati e dei bambini, vi ¢ una lenta progressio-
ne dell’ostruzione del tratto di efflusso del ventrico-
lo sinistro e I’insufficienza aortica ¢ solitamente
moderata ma non progressiva?’. Alla luce di questi
dati I’indicazione alla correzione chirurgica precoce
negli adulti, da alcuni adottata per prevenire
I’ostruzione all’efflusso e una significativa insuffi-
cienza aortica, deve essere rivista.

1l timing dell’intervento chirurgico deve essere co-
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munque deciso in base a frequenti follow-up clinici
ed ecocardiografici. Attualmente I’intervento ¢ indi-
cato in: pazienti sintomatici (dispnea, astenia, dolo-
re toracico, sincope), in asintomatici con Ap > 50
mmHg in adulti, Ap > 30 mmHg in bambini o ingra-
vescente a controlli seriati, o in presenza di insuffi-
cienza aortica emodinamicamente significativa e/o
disfunzione ventricolare sinistra o in presenza di
coesistenti difetti cardiaci congeniti che richiedano
di per sé correzione chirurgica?s-30.

Recidive di stenosi subaortica dopo intervento
chirurgico

La percentuale di recidiva postoperatoria varia dal
10 al 30% secondo diversi autori?>3'-3. Non esi-
stono parametri predittivi su cui la letteratura sia
concorde e I’incidenza di restenosi aumenta pro-
gressivamente con la durata del follow-up?’. I fat-
tori predittivi individuati, di volta in volta, in vari
studi sono: il gradiente preoperatorio3!- 3839 il gra-
diente residuo postoperatorio (se > 30 mmHg)3!,
le eventuali patologie associate (in particolare la
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