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Una scintigrafia non necessaria

Sergio Ghirardo, Marco Pennesi
Universita di Trieste, IRCCS Burlo Garofolo

Francesca (nome di fantasia), 13 anni, ave-
va ricevuto una diagnosi prenatale di idro-
nefrosi destra di 1,3 cm di diametro an-
tero-posteriore. Durante il follow-up nei
primi mesi di vita tale riscontro & andato
via via incontro a peggioramento, fino a un
diametro massimo di 3,6 cm. Dopo aver
escluso la presenza di un reflusso vescicou-
reterale mediante l’esecuzione di una ci-
stouregrafia retrograda minzionale ¢ stata
eseguita una scintigrafia con MAG3 che
evidenziava un pattern di ostruzione pel-
viureterale (T'1/2>60 minuti) con funzio-
nalitd renale sostanzialmente simmetrica
(46,8% a dx). A seguito della scintigrafia,
all’eta di 18 mesi ¢ stata eseguita una pie-
loplastica correttiva [1]. Da allora la pa-
ziente si ¢ sempre mantenuta asintomatica
e senza dilatazione alle varie ecografie di
controllo che venivano eseguite a cadenza
annuale. All’etd di 12 anni si & osservata
perd una dilatazione della pelvi (diametro
AP 3,7 cm) (Figure 1 e 2) confermatasi al-
le valutazioni successive trimestrali sebbe-
ne con dimensioni oscillanti e non indica-
tive di un trend. Per escludere una recidiva
d’ostruzione abbiamo quindi ripetuto una
scintigrafia che ha rilevato un quadro non
ostruttivo e confermato la funzionalita re-
nale simmetrica. I controlli successivi sono

stati eseguiti a vescica vuota, mostrando
una completa regressione della pielectasia
(Figura 3) [2].

Le pielectasie presentano degli spessori
della pelvi nettamente ridotti rispetto
ai controlli sani in quanto i tessuti sono
distesi dalla dilatazione. Anche dopo
Iintervento chirurgico di pieloplastica
lo spessore della parete sara comunque
ridotto; pertanto anche pressioni mo-
destamente aumentate possono condur-
re a importanti dilatazioni della pelvi.
Cio ¢ evidente applicando la legge di
Laplace:

Pressione transmurale x Raggio

Tensione di parete =
P 2 x Spessore della parete

L'avere la vescica piena al momento dell’e-
same ecografico determina delle pressio-
ni del sistema urinario elevate con conse-
guente dilatazione della pelvi renale [3].
In conclusione, nei pazienti operati di pie-
loplastica & consigliabile effettuare le eco-
grafie di follow-up a vescica vuota, per evi-
tare falsi positivi nella ricerca di recidive
di malattia.
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Obiettivi. Analisi retrospettiva dell’'outco-
me di 53 pazienti (25 M, eta media 14,3+
8,6 anni) seguiti per anomalie coronari-
che isolate/associate a difetti cardiaci con-
geniti minori nell’intervallo 1/1/2004-
31/12/2018 presso il centro di Cardiolo-
gia/Cardiochirurgia Pediatrica e dell’Eta
Evolutiva di Bologna.

Materiali. 8 pazienti (15%) presentavano
una malformazione cardiovascolare as-
sociata. 21 pazienti (39,6%) presentavano
un'anomala origine coronarica dall’arteria
polmonare o suoi rami: rispettivamente 17
con origine anomala della coronaria sini-
stra dall’arteria polmonare (ALCAPA), 3
con origine della coronaria destra dall’ar-
teria polmonare e un paziente con il ramo
circonflesso originante dall’arteria polmo-
nare (Tabella 1).

‘etd media alla diagnosi del gruppo AL-
CAPA era di 15,4 anni: 7 pazienti hanno
ricevuto una diagnosi entri i primi 5 mesi
di vita, 5 pazienti nell’intervallo 1-13 an-
ni e i restanti 5 nell’intervallo 36-56 an-
ni. Tale dato si discosta dalla classica no-
zione che almeno un 70% dei pazienti con
ALCAPA manifesta sintomi di scompen-

so cardiaco entro 3-4 mesi di vita e puo

Figura 1. Dilatazione della pelvi riscontrata all'e-
cografia di follow-up eseguita a vescica piena.

Figura 2. Vescica della paziente al momento della
visualizzazione della dilatazione pelvica.

Figura 3. Risoluzione della dilatazione pelvica a
vescica depleta.
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Figura 5. A) Disfunzione sistolica del ventricolo sinistro (FE 50%); B) Iperecogenicita dei muscoli papilla-
ri; C) Insufficienza mitralica secondaria; D) Coronaria sinistra originante dall'arteria polmonare al color
doppler (direzione del flusso invertita rispetto al pattern normale).

essere interpretato come un bias di sele-
zione [1]. La base fisiopatologica della di-
sfunzione contrattile nel lattante con AL-
CAPA risiede in un meccanismo di “furto
coronarico” nel territorio di distribuzione
della coronaria sinistra (Figura 4). In nes-
sun caso ¢ stata posta diagnosi di sindro-
me malformativa o sono state individuate
mutazioni patogenetiche nei test condotti.
Solo due neonati presentavano una mal-
formazione extracardiaca associata (piede
torto congenito ed ernia diaframmatica).
In Figura 5 un esempio delle red flags eco-

cardiografiche caratteristiche di un lattan-
te con ALCAPA.

Risultati. Tre pazienti (17,6%) presentavano
una normale funzione contrattile del ventri-
colo sinistro alla diagnosi (FE Vsin>55%).
Sedici pazienti (94,1%) hanno subito un in-
tervento cardiochirurgico correttivo volto a
ripristinare una fisiologica circolazione coro-
narica; un paziente adulto ¢ tuttora in lista
per intervento. Tra i pazienti operati uno ¢
stato sottoposto a intervento di tunnellizza-
zione intrapolmonare (Takeuchi) a 4 anni di
eta presso altro centro; in tutti gli altri casi

Popolazione (1 gen 2004 - 31 dic 2018)

Numero 53
M 25
F 28
Eta alla diagnosi 14,3+8,6
Anomalie coronariche %
ALCAPA 17(32,1)
Fistole 17 (32,1)
ACAQOS 12(22,8)
CHD associate 8(15,1)

I'intervento di elezione ¢ stato il reimpianto
della coronaria sinistra in aorta ascendente.
Questultima opzione chirurgica ¢ risultata
sicura ed efficace nel medio-lungo termine
in quanto i 3/4 dei pazienti presentavano una
completa normalizzazione della funzione
contrattile ventricolare sinistra a >6 mesi di
distanza. Si segnalano inoltre tre casi di ver-
samento pericardico e uno di trombosi intra-
cardiaca post-operatoria esclusivamente nei
pazienti con eta <12 anni, mentre la popola-
zione adulta con ALCAPA in storia natura-
le ha presentato il maggiore burden aritmico
(un caso di arresto cardiaco extraospedaliero
da fibrillazione ventricolare trattata efficace-
mente con DC shock, e 4 casi di tachicardie
atriali).

Conclusioni. I pazienti che hanno rag-
giunto l'end-point combinato decesso/tra-
pianto cardiaco appartenevano al gruppo
ACAOQOS (origine anomala di una corona-
ria dal seno di Valsalva opposto — in tutti
e tre i casi coronaria sinistra originante dal
seno destro) per cui si ¢ registrato un tasso
cumulativo di mortalitd/trapianto pari al
5,6%. Tale dato ¢ in linea con quanto ri-
portato in letteratura [2].
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