Acronimo GUCH

Grown-Up Congenital Heart disease




Il adulti
M eta pediatrica

Per la prima volta gli
adulti con cardiopatia
congenita sono piu dei

pazienti pediatrici e
questa popolazione ha
una crescita del
5%/anno

moderata
totale

2 G
gE_ S
o £ o
S &

@

o O

c.c
complesse

Care of the Adult With Congenital Heart Disease. Presented at the
32nd Bethesda Conference, Bethesda, Maryland, October 2-3, 2000.
J Am Coll Cardiol 2001;37:1161-98.
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Figure 5. Cardiac operations performed at the Adult Congenital Heart
Disease Clinic at Mayo Clinic from 1987 to 2003 (n = 1,284). More than
one-third of the patients had operation number 3 or higher. no. = number
of patients.
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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

n Number of deaths 5 year mortality

Cardiovascular Non-cardiovascular Kaplan-Meier estimate (%) 95% CI (%)
ASD I 882 5 4 1.1 0.3,1.9
VsD 628 6 2 1.6 0.5, 2.7
Tetralogy of Fallot 811 8 3 1.3 0.5, 2.1
CoA 551 2 1 0.7 0.0,1.4
TGA 363 9 0 3.0 1.0, 4.9
Marfan syndrome 287 3 2 1.7 0.0, 3.3
Fontan circulation 198 12 4 8.2 4.0,12.3
Cyanotic defect 390 44 10 12.6 9.1, 16.0
Overall 4110 89 26 3.0 2.4,35

Eur Heart J 2005;26:2325-2333



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

Peter Engelfriet’, Eric Boersma?®, Erwin Oechslin?, Jan Tijssen', Michael A. Gatzoulis™?,
Ulf Thilén®, Harald Kaemmerer”?, Philip Moons®, Folkert Meijboom?, Jana Popelova®,
Valérie Laforest'®, Rafael Hirsch'', Luciano Daliento’?, Erik Thaulow®?®, and Barbara Mulder'™

Eur Heart J 2005; 26: 2325-2333

TIA [ Ictus
Cardiopatie ischemica

Aritmie sopraventricolarl (TPSV)

Aritmie ventricolari (TV)

NYHA II




Cardiovascular emergencies

Percentage of

Admissions total

Arrhythmia 66 53%
Supraventricular arrhythmias 58 47%
Ventricular tachycardia 4 3%
Symptomatic bradycardia 3 2%
ICD burst 1 1%
Acute congestive heart failure 24 19%
Syncope 3 2%
Cerebral ischemia 3 2%
Pacemaker problems 2 2%
Acute aortic dissection 2 2%
Pericardial tamponade/effusion 2 2%
Sudden cardiac death 1 1%

Total 103/124 83%

Endocarditis is classified as infectious emergency. /CD, Implantable car-
dioverter-defibrillator.




In Italia si stima la presenza di circa 150.000 adulti con
cardiopatie congenite di varia complessita’

Tasso di crescita del 5% annuo
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1996: linee-guida Canadian Cardiovascular Society

1999: Task force ESC (WG22)

2000: 32nd Bethesda Conference (ACC)
2003: linee-guida ESC

2008: linee guida ACC/AHA

2010: aggiornamento linee guida ESC
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Identificazione ed educazione del paziente

Molti GUCH non ricevono controlli regolari e non
conoscono i benefici che potrebbero riceverne

Solo il 37 - 47% dei GUCH hanno una transizione
efficace tra Cardiologo Pediatra e specialista GUCH

Il 27% dei GUCH non effettua controlli dopo i 18 anni di
eta’

Reid GJ Pediatrics 2004




Sopravvivenza dei pazienti persi al follow-up

Centro per le cardiopatie congenite nell’adulto di Monaco
(Germania)

® Piu’ del 68% dei pazienti con diagnosi o chirurgia in tale sede non
ha visite di follow-up regolari (nessun controllo negli ultimi 5
anni)

Dei pazienti che ricevevano un follow-up di qualche genere:
25% seguiti dal medico curante
42% seguiti da medico internista
16% seguiti da un cardiologo
9% seguiti da un cardiologo pediatra
8% seguiti da uno specialista in GUCH

| pazienti non seguiti da centro GUCH - prognosi peggiore

Wacker A et al. Am J Cardiol 2005
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pulmonary arterial hypertension (PAH)]. Many experts therefore
feel that the best care is provided when most GUCH

D atlents are

seen once in a seaahst centre, and recommendatlons are then

made with regard to follow-up intervals and level of care on an indi-

vidualized basis. A well working network of specialist centres with

general adult care is of critical |mportance

..... even simple defects may require specialist care under certain cirumstances
(e.g. ASD with pulmonary arterial hypertension)
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Table 2. Personnel and Services Recommended for Regional

ACHD Centers

Type of Service Personnel/Resources
Multidisciplinary teams ® High-risk obstetrics

® Pulmonary
hypertension

Heart failure/transplant
Genetics

Neurology

Nephrology

Cardiac pathology

....ematologia

....ortopedia Rehabilitation services

Social services
Vocational services

Financial counselors



Obiettivi da perseguire:

> Stabilire una rete di centri regionali
»Incoraggiare la formazione di specialisti
»Coordinare registri locali o nazionali
»Condivisione dei dati

»Facilitare la ricerca



v'Centri di cardiologia pediatrica dovrebbero individuare
centro per GUCH

v'Cardiologo dell’adulto, cardiochirurgo e unita di PS
dovrebbero avere stretto rapporto con il centro GUCH

v'Centro specializzato GUCH (1/5-10 milioni di abitanti) in
genere regionale

v'Centri “satelliti” con riferimento regionale



v necessita di un team integrato di ostetrici, anestesisti,
cardiologi dell’adulto per I'assistenza in gravidanza e negli
interventi di chirurgia non cardiaca

v'Database per registrare attivita, outcome e audit dei
risultati per facilitare la ricerca



Un eventuale ricovero viene effettuato presso U.O.Complessa di Cardiologia
adulti. ( cateterismo cardiaco studio emodinamico invasivo)

Casi particolari presso altri reparti adulti come Infettivologia, Medicina
interna, Nefrologia, ecc.. previa discussione collegialedel caso

Collaborazione tra cardiologo pediatra e medico del reparto ospitante

Meeting periodici con gli aritmologi della Cardiologia dell'adulto (SEF, ablazioni
transcatetere,...)

RMN
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