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LINEE GUIDA SICVE

a SICVE conferma, con la edizione di questi

due importanti capitoli, il suo impegno nel farsi
guida della Chirurgia Vascolare Italiana, producendo
Linee di comportamento specialistiche, adatte alla
realta del nostro Paese.

I naturali fruitori di questa mastodontica opera,
particolarmente voluta da questo Consiglio Diretti-
vo, sono, non solo i Soci, ma anche altre figure pro-
fessionali di diversa competenza e, non da ultimi, i
medici di medicina legale.

E di recente approvazione, infatti, la nuova legge
sulla responsabilita professionale che prevede una
depenalizzazione di un atto medico contestato, se
eseguito nel rispetto delle Linee Guida.

Ricordiamo che la stesura di linee guida complete
e dettagliate non vuole essere mai un atto conforme
alla nuova e tanto contestata “medicina difensiva”
ma una tutela del nostro comune fine ultimo che ¢
la Salute del Malato, secondo un principio sempre
pit moderno che ¢ quello che vede al centro delle
nostre scelte il Paziente come Uomo e non solo la
sua Malattia.

Siamo Lieti di condividere con Voi il risultato del
nostro lavoro con questi due nuovi Importanti Capi-
toli sulla “Patologia aneurismatica dell’aorta infra-
renale, aneurismi viscerali e aneurismi periferici” e
quello sulle “Vasculiti sistemiche”.

La metodologia adottata dagli Autori ¢ stata per
il primo, come per gli otto precedenti capitoli, quel-
la del’ACC/AHA (American College of Cardiology/
American Heart Association), mentre per il secondo
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Presentazione

quella dell’ US Agency for Healthcare Research and
Quality (AHRQ, gia AHCPR).

Gruppi Ospedalieri e Universitari hanno parimenti
contribuito all’opera seguendo criteri di multiprofes-
sionalita, autorevolezza, innovazione e dinamicita.

Come in tutte le Linee Guida ritenute valide, la
“evidence based Medicine” anche in questo caso si
¢ coniugata con ’esperienza e la competenza degli
Autori, al fine di poter fornire testi e raccomanda-
zioni ritenute utili a suggerire, mai a vincolare, le
indicazioni per la buona pratica clinica, con un oc-
chio rivolto soprattutto al concetto sempre piu attua-
le della personalizzazione della scelta clinica e con
una attenzione particolare alla continua innovazione
tecnologica della nostra specialita.

La SICVE sara particolarmente attenta e si adope-
rera dai livelli istituzionali al pocket per garantirne la
diffusione pit ampia, 1’aggiornamento, il rispetto e
I’applicazione.

Un particolare ringraziamento va ai Coordinatori,
Autori, Revisori ed all’Editore per il prezioso e pro-
ficuo lavoro.

11 Presidente SICVE
Nicola Mangialardi

Il Comitato per le Linee Guida SICVE
Stefano Camparini, Antonio Freyrie, Gaetano Lanza

Roma, aprile 2016
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5.1 Introduzione

In chirurgia vascolare il trattamento dell’aneu-
risma dell’aorta addominale ¢ quello che ha visto i
cambiamenti pil radicali negli ultimi anni.

Infatti, partendo dal 1951, anno in cui Dubost
esegui il primo intervento di sostituzione dell’aorta
aneurismatica con omoinnesto, i costanti progressi
delle metodiche diagnostiche, delle tecniche chi-
rurgiche e anestesiologiche e delle tecnologie mini-
invasive hanno permesso di disporre di possibilita
terapeutiche tali da consentire di allargare significa-
tivamente le indicazioni al trattamento invasivo an-
che in pazienti cosiddetti ad alto rischio chirurgico.

L’evoluzione scientifica e tecnologica nel tratta-
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N

mento dell’aneurisma dell’aorta addominale ¢ stata
continua in questi anni e attualmente sta definendo le
conoscenze sulla storia naturale della patologia aneuri-
smatica, 1’attuazione di programmi di screening e dia-
gnostica non invasiva di ultima generazione sulla popo-
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lazione, la codificazione delle indicazioni e dei criteri
di fattibilita delle tecniche mini-invasive, in particolare
endovascolari, il confronto tra i risultati immediati e,
soprattutto, tardivi delle diverse opzioni terapeutiche
disponibili, la costruzione di percorsi diagnostico-tera-
peutici basati sui massimi livelli di evidenza scientifica.

In sintesi dovremo dare delle risposte definitive
riguardo:

— le figure professionali e le strutture socio-sa-
nitarie competenti alla gestione ed al trattamento del
paziente con aneurisma dell’aorta addominale;

— le indicazioni al trattamento nel singolo pa-
ziente, sulla base delle conoscenze epidemiologiche,
biologiche, anatomo-patologiche e di storia naturale;

— le metodiche terapeutiche di scelta al fine di
prevenire o trattare ’evento “rottura” con il minor
rischio possibile.

II tutto considerando la necessita crescente di di-
sporre di un trattamento che risulti efficace in relazio-
ne ai costi, dal momento che, da un lato, il progresso
tecnologico si accompagna inevitabilmente ad un
aumento della spesa ad esso correlata, dall’altro, che
il numero delle procedure per aneurisma dell’aorta
addominale ¢ in costante aumento.

In riferimento alla problematica relativa alle figure
professionali ed alle strutture socio-sanitarie compe-
tenti va ricordato come esistano in Letteratura molti
lavori che dimostrano quanto sia importante la spe-
cializzazione dell’ operatore (chirurgo vascolare, car-
diochirurgo, chirurgo generale), il volume chirurgico
della singola equipe (oltre 30 interventi per aneurisma
dell’aorta addominale per anno), il tipo di ospedale in
cui viene eseguito 1’intervento (riduzione importante
della mortalita in ospedali centrali a grande bacino di
utenza). Questa differenza € sicuramente ancora piu
marcata in epoca di continuo progresso tecnologico:
appare evidente come la disponibilita di tecnologie
sofisticate sia indubbiamente maggiore in grandi cen-
tri con ampie possibilita di budget e di attrazione.

In particolare in relazione alle figure professionali
va sottolineato come per le procedure endovascolari
nel trattamento degli aneurismi dell’aorta addomi-
nale sia indispensabile il chirurgo vascolare dal mo-
mento che rappresenta 1’unica figura in grado:

— di gestire le varie fasi del trattamento nella sua
complessita;

— di mettere in atto la procedura piu idonea al
singolo paziente (chirurgia classica o endovascolare);

— di dominare la complicanza sia immediata che
tardiva;

Vol. 23 - Suppl. 1 aIN. 1
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— di gestire I’eventuale necessita di una conver-
sione a chirurgia aperta;

— di garantire un adeguato decorso postoperato-
rio.

La diffusione su larga scala del trattamento en-
dovascolare ha portato ad un significativo cambia-
mento nella formazione del chirurgo vascolare che
si e trovato di fronte alla necessita di dover acquisire
competenze specifiche, dal momento che il tratta-
mento endovascolare ¢ una procedura tecnicamente
non semplice, che richiede conoscenze di tecniche
e di materiali e con risultati influenzati in maniera
significativa dall’esperienza del team che esegue la
procedura. Tutto questo implica la necessita di modi-
ficare in maniera sensibile la formazione del chirur-
go vascolare in training.

In definitiva il conseguimento di buoni risultati
immediati, in termini di mortalita e complicanze non
fatali, € un fattore chiave nel definire il beneficio a
lungo termine dell’intervento, e pertanto ogni ele-
mento in grado di incrementare la mortalita imme-
diata deve essere tenuto in considerazione nel pro-
porre al paziente il trattamento invasivo.

L’ obiettivo del trattamento invasivo dell’aneuri-
sma dell’aorta addominale ¢ quello di prevenire la
comparsa di complicanze correlate alla lesione aneu-
rismatica, in particolare la rottura, finalita questa
raggiungibile mediante un trattamento in fase non
complicata con un rischio perioperatorio inferiore
al 2% nella maggior parte dei centri ad alta specia-
lizzazione e alto volume. La conoscenza della storia
naturale della patologia aneurismatica appare fonda-
mentale al fine di definire il limite dimensionale, su-
perato il quale il rischio di rottura risulti maggiore di
quello connesso con I’intervento invasivo. A questo
scopo sono stati eseguiti studi randomizzati che han-
no individuato un valore soglia a 5,5 cm di diametro
trasversale massimo ma a questo proposito occorre
ricordare come studi successivi hanno evidenziato
come il parametro diametro trasverso non sia 1’uni-
co da tenere in considerazione nel porre indicazione
al trattamento, portando 1’attenzione sull’evoluzione
della lesione nel tempo considerando un incremento
maggiore di 0,5 cm nei sei mesi quale elemento che
puo indirizzare verso una indicazione al trattamento
anche in pazienti portatori di un aneurisma dell’aorta
addominale con diametro inferiore a 5,5 cm. Inoltre
risulta sempre pitt importante nel porre indicazio-
ne al trattamento anche la morfologia della lesione
aneurismatica: la presenza di caratteristiche morfo-
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logiche a rischio (blister, lesioni sacciformi, assenza
o scarsita di apposizione trombotica parietale, aspetti
di dissezione, anche limitata, del trombo parietale,
trombo eccentrico) potrebbero rappresentare ulterio-
ri criteri per porre indicazione al trattamento.

Altro concetto fondamentale da considerare ¢ rela-
tivo al fatto che si va a trattare non un aneurisma, ma
un paziente portatore di aneurisma e quindi risulta ba-
silare che I’indicazione sia posta anche considerando
la valutazione dello stato generale del paziente (sesso,
eta, comorbilita cardiovascolari, respiratorie, renali).

In definitiva risulta evidente la necessita di un
inquadramento globale del paziente con aneurisma
dell’aorta addominale in cui alle pitt moderne meto-
diche diagnostiche si aggiunga una valutazione mul-
tidisciplinare in grado di definire in maniera chiara
1’indicazione all’intervento, la fattibilita di tecniche
endovascolari e di quantificare il rischio immediato
e la spettanza di vita del paziente.

Da una valutazione globale dei vari aspetti tratta-
ti emerge la necessita di dover scegliere per il trat-
tamento invasivo tra una metodica convenzionale,
I’unica possibile fino a venti anni fa, con risultati che
sono andati progressivamente a migliorare grazie an-
che ai progressi dei materiali protesici, delle tecni-
che chirurgiche e anestesiologiche, e la scelta endo-
vascolare la quale ha modificato in maniera sensibile
I’approccio al paziente con aneurisma dell’aorta ad-
dominale, opzione endovascolare la quale permette
di ampliare I’ indicazione all’intervento in pazien-
ti ad elevato rischio chirurgico in virtu della minor
incidenza di complicazioni precoci e di un decorso
postoperatorio piu breve, purché I’indicazione a que-
sto tipo di trattamento sia posta in maniera corretta e
siano rispettati i parametri di fattibilita.

Un fattore da tener in considerazione nella valu-
tazione della scelta terapeutica tra chirurgia classica
ed endovascolare ¢ senza dubbio quello economico;
in un’epoca come quella attuale in cui sempre pil
crescente e stringente ¢ la necessita di ridurre i costi
e di ottimizzare le risorse disponibili non € possibile
ignorare il significativo incremento delle spese deter-
minate dal progresso tecnologico nei materiali e nelle
tecniche utilizzabili. I costi devono pero confrontarsi
con i vari tipi di rimborso ed in ultima analisi con le
disponibilita di budget delle singole strutture.

In conclusione lo scopo delle Linee Guida do-
vrebbe essere quello di rispondere ai diversi quesiti
esposti in modo da poter offrire gli elementi utili per
una decisione nella scelta delle diverse opzioni tera-
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peutiche possibili per il trattamento degli aneurismi
dell’aorta addominale, scelte che devono essere “tai-
lored” per il singolo paziente.

5.2 Epidemiologia, storia naturale e screening

Il termine aneurisma deriva dal termine greco an-
tico avevpvcua, il cui significato ¢ dilatazione. La
definizione piu accettata di aneurisma dell’aorta ad-
dominale (AAA) ¢ basata sul diametro del vaso. Un
diametro aortico maggiore o uguale a 3 cm (usual-
mente superiore a 2 deviazioni standard rispetto al
diametro medio in entrambi 1 sessi) € considerato
aneurisma !- 2. Altre fonti hanno suggerito di defi-
nire AAA come il diametro di un’aorta infrarenale
superiore di almeno 1.5 volte il normale diametro in
quella stessa sede. Tale definizione permette di com-
pensare le variazioni di diametro individuali.

L’ AAA pud essere quindi definito come una dila-
tazione dell’aorta addominale avente diametro ante-
ro-posteriore o trasverso superiore o uguale a 3 cm.

5.2.1 Epidemiologia, prevalenza e fattori di rischio

L’AAA colpisce oltre 700.000 persone in Europa
(84.000 in Italia) con circa 220.000 nuovi casi diagno-
sticati ogni anno (27.000 nel nostro paese). Ogni anno
in Italia 6.000 persone muoiono per rottura di AAA.

Gli studi di screening sulla popolazione sono in
grado di offrire le migliori evidenze riguardo alla
prevalenza degli AAA. Alcuni di questi sono stati
condotti come trials randomizzati al fine di valuta-
re i benefici dello screening di popolazione (MASS,
Western Australia, Viborg and Chichester). Altre evi-
denze derivano da altri studi epidemiologici come il
Rotterdam, Tromsg ed altri grandi studi. In Italia la
Societa Italiana di Chirurgia Vascolare ed Endova-
scolare (SICVE) ha promosso uno studio di screening
di popolazione denominato progetto OASIS (Obser-
vational Aneurysms study: the italian screening) il
cui slogan ¢ stato “un minuto che vale una vita” e
che offriva la possibilita alla popolazione italiana di
sesso maschile tra i 65 e gli 80 anni di effettuare una
visita specialistica completa di esame ecografico per
valutare il diametro dell’aorta addominale.

Hanno partecipato 27 centri sparsi su tutto il ter-
ritorio nazionale. I’analisi di circa 6000 schede ha
messo in evidenza:

— I’eta media dei soggetti esaminati ¢ stata di 71
anni (+ o — 4). I pazienti tra 65 e 70 anni sono stati il
47,3 %, 71-7511 32.7% e 76-80 il 19.7%;
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— l’incidenza di AAA ¢ risultata del 2.5% tra i
65-70 anni, 4% tra 71-75 e 4.2% tra 76-80;

— tra i fattori di rischio i piu significativi sono ri-
sultati: ipertensione (60.6%), dislipidemia (33.4%),
fumo (18.3%),BPCO (17.4%) e cardiopatia ischemi-
ca (14.7%). L’ 88% dei pazienti in cui ¢ stato scoper-
to un AAA aveva almeno 1 fattore di rischio e il 77%
almeno un fattore di rischio cardiovascolare. Pazienti
con 1 o piu fattori di rischio hanno una probabilita di
sviluppare un AAA fino a 5.8 volte superiore rispetto
alla popolazione normale;

— la prevalenza varia secondo l’etd, il sesso e
I’area geografica.

I risultati preliminari dello studio dimostrano I’ef-
ficacia dello screening soprattutto se eseguito su ma-
schi over 65 con fattori di rischio.

Uno studio statunitense su una popolazione com-
presa tra i 50 ed i 79 anni ha mostrato una preva-
lenza di AAA superiore od uguale a 3 cm del 5,9%
in individui di sesso maschile e fumatori. Importanti
fattori di rischio per AAA sono 1I’eta avanzata, il ses-
so maschile ed una anamnesi familiare in parenti di
primo grado positiva per AAA.23 Il fumo di sigaretta
¢ considerato un importantissimo fattore di rischio
(odds ratio >3.0 in tutti gli studi).?

Inoltre i seguenti fattori risultano essere associati
al rischio di sviluppare un AAA: anamnesi positiva
per aneurismi in altra sede 2, obesita 3, coronaropa-
tia4, malattia cerebrovascolare > aterosclerosi ¢, iper-
colesterolemia 7, e ipertensione 3. Pili recentemente
studi genetici hanno dimostrato 1’associazione con
varianti del cromosoma 9p21. La presenza del fat-
tore 1s7025486[A] nel gene DAB21P ¢ associato
con il 20% di rischio in piu di sviluppare un AAA,
odds ratio 1.21 [95%CI 1.14e1.28]9. La razza nera o
asiatica ed il diabete mellito risultano essere invece
negativamente associati con lo sviluppo di AAA 10,

5.2.2 Storia naturale, rischio di rottura e screening

L’accrescimento medio riportato in differenti studi
degli AAA compresi tra 30 e 50 mm varia tra 0.2 e
0.3 cm per anno e diametri superiori sono associati
con maggiori rischi di accrescimento 2. 3.

Inizialmente alcuni studi hanno dimostrato che la
terapia con statine ¢ associata ad un minor tasso di
accrescimento degli AAA 4. Tuttavia altri studi pit
recenti non hanno confermato tale relazione.

11 fumo di sigaretta risulta essere associato forte-
mente al rischio di incremento volumetrico 2-5.
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Raccomandazione 5.1

Sono raccomandati il controllo dei fattori di ri-
schio e la correzione di quelli modificabili, prin-
cipalmente I’abolizione del fumo, per prevenire la
progressione e il rischio di rottura dell’aneurisma
aortico addominale sottorenale (AAA).

Classe II a Livello B

I dati relativi all’influenza dell’ipertensione 8,
sesso 11, terapia con betabloccanti 12 e diabete mel-
lito 13. 14 sono inconsistenti. Tuttavia la maggior parte
degli studi hanno riportato un’associazione negativa
tra diabete ed accrescimento aneurismatico.

I fattori che non risultano invece associati al ri-
schio di accrescimento aneurismatico sono la bron-
copneumopatia cronico-ostruttiva, 1’assetto lipidico
ed il peso corporeo. Altri fattori meno studiati sono
I’abuso di alcool, I’infezione da Chlamydia pneumo-
niae, I’ anamnesi positiva per arteriopatia periferica,
la presenza di cardiopatia, storia di trapianti, la statu-
ra, I’estensione del trombo endoluminale e 1’attivita
fisica.

Studi monocentrici hanno evidenziato come un
rapido aumento della trombosi intramurale, della ri-
gidita e della tensione di parete e un basso volume
espiratorio forzato (FEV1) possano essere associati
ad un aumentato rischio di rottura.

11 metodo piu efficace per eseguire uno screening
per gli AAA ¢ rappresentato dall’ultrasonografia.
Questo esame diagnostico ¢ utilizzato per lo scree-
ning in quanto non ¢ invasivo, poco costoso, puo es-
sere eseguito ovunque e presenta un’alta sensibilita e
specificita nell’ identificare un AAA.

Sia la sensibilita che la specificita dell’ultrasono-
grafia sono state documentate prossime al 100%.

Sia il diametro esterno che interno possono es-
sere misurati, ma le evidenze cliniche per la sorve-
glianza degli AAA sono basate sulla misurazione
del diametro esterno sia in antero-posteriore che
trasversalmente. Tuttavia il metodo di misurazione
¢ ancora controverso in quanto esistono grandi trials
che riportano al contrario misurazioni del diametro
interno mentre altri supportano la misurazione del
diametro esterno 5. 16,

Nel Chichester trial condotto nel Regno Unito 17,
nel Viborg trial in Danimarca '8, nel Western Austra-
lia trial 19 e nel MASS trial 20 sempre nel Regno Uni-
to la popolazione ¢ stata randomizzata in due gruppi:
un gruppo al quale veniva eseguito lo screening ed
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un gruppo al quale non veniva eseguito. I risultati
emersi hanno mostrato una riduzione della mortalita
correlata all’ AAA negli uomini di almeno la meta in
4 anni principalmente dovuta alla riduzione dell’in-
cidenza di aneurismi rotti.

La prevalenza dell’AAA ¢ tre volte maggiore nel
sesso maschile rispetto al sesso femminile. Per tale
ragione non esistono evidenze importanti riguardo
all’utilita dello screening nelle donne anziane. L. uni-
co trial con risultati anche per il sesso femminile ¢ il
Chichester trial dal quale ¢ emerso che non ¢ stata
osservata una riduzione nell’incidenza di aneurismi
rotti dopo 5 e 10 anni di follow-up. In ragione di
questa bassa prevalenza riportata nelle donne questo
trial non offre un sufficiente potere statistico a favo-
re di benefici tratti dallo screening. Lo screening di
popolazione nelle donne anziane non riduce 1’inci-
denza di AAA rotti.

Merita alcune considerazioni lo screening di diffe-
renti sottogruppi quali i fumatori, particolari gruppi
etnici e pazienti affetti da altre malattie cardiovasco-
lari. La Task Force dei servizi preventivi degli Stati
Uniti 2! ha raccomandato lo screening per gli uomini
di eta compresa tra i 65 e 75 anni fumatori o pre-
gressi fumatori basandosi sulla stretta associazione
tra fumo e AAA. Non ci sono grandi evidenze al ri-
guardo ma appare ragionevole.

La Societa di Chirurgia Vascolare (SVS) racco-
manda lo screening agli uomini dai 55 anni con fa-
miliarita per AAA 22, La storia familiare aumenta il
rischio di AAA di circa 2 volte, pertanto lo screening
¢ raccomandato negli uomini e nelle donne di eta su-
periore ai 65 anni con anamnesi familiare positiva
per AAA.

Raccomandazione 5.2

Lo screening mediante ultrasuoni per la diagnosi
precoce di AAA & raccomandato nei soggetti di
sesso maschile di eta maggiore di 65 anni, mentre
nei soggetti di sesso femminile lo screening puo
essere indicato in pazienti fumatrici di eta supe-
riore a 65 anni. Lo screening puo essere inoltre
proposto indipendentemente dall’eta in partico-
lari sottogruppi di pazienti ad alto rischio (fuma-
tori, familiarita positiva per AAA).

Classe I1 b Livello B

La gestione dei pazienti con AAA documentato
allo screening dipende principalmente dal diametro
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dell’aneurisma. Per i soggetti con AAA con diame-
tro compreso tra 3.0 e 5,5 cm la maggior parte de-
gli autori in letteratura indica programmi di sorve-
glianza mediante indagini non invasive (ultrasuoni).
C’¢ comunque un generale consenso riguardo alla
correlazione inversa tra 1’intervallo di screening e il
diametro dell’aneurisma. L’intervallo di screening
dovrebbe essere minore con I’aumentare delle di-
mensioni dell’aneurisma.

Secondo le linee guida della Societa Europea di
Chirurgia Vascolare 23 al fine di prevenire la rottura il
chirurgo vascolare dovrebbe vedere il paziente entro
due settimane dal raggiungimento delle dimensioni
di 5,5 cm.

Raccomandazione 5.3

Per i soggetti con AAA di diametro trasverso o
antero-posteriore (calibro) superiore a 3.0 cm e
comunque non ad indicazione chirurgica sono
raccomandati programmi di sorveglianza me-
diante indagini non invasive.

Classe II a Livello B

Lo screening pud essere eseguito sia in ospedale
sia in strutture ambulatoriali oppure essere eseguito
direttamente al domicilio con apparecchi ecografici
portatili. Il successo di questi metodi dipende dalla
distribuzione della popolazione alla quale eseguire
lo screening (urbana o rurale) e dalle possibilita lo-
gistiche locali. Non ci sono studi che comparino di-
rettamente questi approcci.

11 modello di screening dovrebbe essere flessibile
a seconda delle caratteristiche della popolazione.

L’eta ¢ un importante fattore di rischio e tutti i
trials randomizzati hanno eseguito lo screening dai
65 anni di eta. Tuttavia un numero significativo di
aneurismi rotti sono riportati in soggetti di eta infe-
riore a 65 anni (5-18%). I dati relativi alle statistiche
nazionali potrebbero essere usate al fine di determi-
nare 1’eta corretta dalla quale iniziare ad eseguire lo
screening.

Non ci sono ad oggi trial che documentino I’eta
ottimale nella quale ci sia il piu alto beneficio in ter-
mini di vite salvate e costo dello screening. Un mo-
dello simulato con eta di inizio dello screening a 60
anni ha mostrato un medesimo costo efficacia con
il vantaggio di un maggior numero di vite salvate.
L’incidenza di nuovi AAA dopo un singolo controllo
ecografico a 65 anni ¢ raro e quando sono presenti
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raramente raggiungono diametri importanti, inoltre
il MASS Trial ha riportato un aumento in rotture tar-
dive (dopo 8 anni) nei soggetti nei quali ¢ stato ese-
guito lo screening all’eta di 65 anni.

Lo screening dovrebbe essere altresi considerato
per eta inferiori nei soggetti considerati ad alto ri-
schio per AAA.

5.3 Trattamento: sorveglianza, terapia medica,
indicazione al trattamento chirurgico

5.3.1 Sorveglianza

La sorveglianza ¢ indicata per pazienti portatori
di aneurismi aortici addominali fusiformi di dia-
metro anteroposteriore o trasverso (d’ora in poi
detto semplicemente calibro) <5,5 cm, per i quali
si ritiene che il rischio di rottura sia inferiore al
rischio dell’intervento riparativo chirurgico o en-
dovascolare 2427, Come gia esposto la metodica di
scelta per lo screening e la sorveglianza ¢ attual-
mente I’esame ecocolordoppler. La TAC con mez-
zo di contrasto ¢ riservata ai casi dubbi. Non vi ¢
ancora un consenso ufficiale unanime a proposito
della frequenza con cui programmare i controlli
per questo gruppo di pazienti. Al fine di chiarire la
frequenza dei controlli per i pazienti con aneurismi
di piccolo calibro, ¢ stata recentemente pubblica-
ta una metanalisi che ha considerato piu di 15.000
persone 28. Da questo studio si evince che per un
paziente di sesso maschile con un aneurisma fusi-
forme di calibro di 3 cm, il tempo medio necessario
per avere il 10% di probabilita che il suo aneurisma
raggiunga i 5,5 cm di diametro ¢ 7.4 anni (95% CI
6.7-8.1); ed il tempo corrispondente per aneurismi
dide5cme 3.2 anni (95% CI 3.0-3.4) e 0.7 anni
(95% CI 0.6-0.8) rispettivamente. Inoltre dallo
stesso studio si evince che per aneurismi compresi
tra 3 e 4.5 cm di calibro, il tempo medio per rag-
giungere 1’1% del rischio di rottura & maggiore di
2 anni. Per aneurismi di 5 cm di calibro il rischio
medio dell’ 1% di rottura viene raggiunto dopo 1.5
anni (95% CI 1.2-1.9).

L’accrescimento di aneurismi aortici nei pa-
zienti di sesso femminile ¢ simile a quello dei pa-
zienti di sesso maschile 28, ma a parita di calibro,
il tasso di rottura dell’aneurisma ¢ piu frequente
nelle donne. In considerazione della minor pro-
porzione di donne nei grandi studi considerati per
le meta-analisi, ¢ piu difficile stabilire dei criteri
validi per la sorveglianza di piccoli aneurismi nel
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sesso femminile, che sembra comunque opportu-
no programmare con maggiore frequenza a parita
di calibro.

11 riscontro di aneurismi iliaci isolati, ovvero non
associati ad aneurismi dell’aorta addominale, € raro,
e vi sono poche informazioni disponibili sulla loro
storia naturale e di conseguenza sulla sorveglianza
appropriata. Si considera generalmente che aneurismi
iliaci di calibro inferiore a 3 cm, abbiano un rischio di
rottura trascurabile 2. Si considera pertanto adeguato
un controllo ecocolordoppler annuale per aneurismi
iliaci isolati di calibro compreso tra2 e 3 cm.

Raccomandazione 5.4

— La frequenza dei controlli di sorveglianza
mediante ecocolordoppler, o mediante TAC solo
nei casi dubbi, per AAA fusiforme di calibro in-
feriore a 5,5 cm ¢ indicata ad intervallo inversa-
mente proporzionale all’aumentare del calibro
dell’aneurisma stesso. Classe Ila Livello B
— E indicato effettuare un controllo di sorve-
glianza almeno ogni 2 anni in caso di AAA di cali-
bro inferiore a 4 cm.

Classe Ila Livello B
— In caso di AAA di calibro compreso tra 4 e 5,4
cm ¢ indicato un controllo di sorveglianza ogni
6-12 mesi, considerando I’intervallo non superio-
re a 6 mesi per I’aneurisma di calibro >5 cm.

Classe Ila Livello B

5.3.2 Terapia medica

Durante il periodo di sorveglianza sono stati pro-
posti numerosi approcci terapeutici, incluso il con-
trollo emodinamico, 1’inibizione dell’infiammazione
e delle proteinasi. La terapia medica e quella com-
portamentale devono essere attuate con efficacia fin
dal primo periodo della sorveglianza, in modo che il
paziente abbia a disposizione tempo sufficiente per
cambiare il proprio stile di vita.

5.3.2.1 CONTROLLO DEI FATTORI DI RISCHIO

11 fumo & un fattore di rischio specifico per pre-
valenza, incidenza e progressione di malattia di
aneurismi aortici. Piu del 90% dei pazienti affetti
da aneurismi aortici riporta storia di consumo di ta-
bacco. L’aneurisma aortico ¢ la seconda patologia,
dopo il tumore polmonare, direttamente correlato al
fumo per frequenza. Nello studio UK SAT (United
Kingdom Small Aneurysm Trial) il calibro iniziale

ITALIAN JOURNAL OF VASCULAR AND ENDOVASCULAR SURGERY 7



PRATESI

dell’aneurisma e il fumo di tabacco sono risultati es-
sere gli unici due fattori predittivi per I’accrescimen-
to dell’aneurisma aortico.

Sebbene non considerato nelle analisi della
maggior parte dei trials, 1’esercizio fisico sembra
essere protettivo per I’accrescimento degli aneuri-
smi aortici. Studi computazionali di flusso a livel-
lo dell’aorta distale suggeriscono che la sedenta-
rieta prolungata puo favorire la formazione di un
aneurisma aortico. A supporto di questa tesi, vi ¢
evidenza di maggior frequenza di aneurismi aor-
tici (indipendentemente da altre variabili, come il
fumo) in pazienti amputati o con lesioni croniche
midollari 39.

5.3.2.2 TERAPIA ANTIAGGREGANTE

Le evidenze relative alla terapia antiaggregante
non derivano da studi effettuati specificatamen-
te per pazienti con aneurismi aortici, sebbene
gli studi effettuati sulla prevenzione secondaria
prendano in considerazione questo sottogruppo
di pazienti3!. Da questi studi si evince che, in ter-
mini di prevenzione secondaria, 1’uso di aspirina
a basso dosaggio ¢ correlata significativamente
con una riduzione di eventi maggiori coronarici
(RR 0.80 [0.73-0.88], P<0.00001) e mortalita per
eventi coronarici (0.87 [0.78-0.98]). Inoltre la te-
rapia antiaggregante ¢ correlata con una riduzio-
ne significativa dello stroke (0.81 [0.71-0.92]) ed
in particolare di quello di natura ischemica 0.78
[0.61-0.99]). Sebbene non vi siano evidenze spe-
cifiche in merito, ¢ ragionevole iniziare una tera-
pia antiaggregante a basso dosaggio al momento
della diagnosi di aneurisma aortico, e proseguire
tale terapia anche nel peri e postoperatorio.

5.3.2.3 TERAPIA CON STATINE

La terapia con statine riduce la progressione
dell’aterosclerosi e migliora I’outcome clinico
nei pazienti con patologie cardio vascolari. Effi-
caci nel ridurre i livelli di lipoproteine ateroge-
niche, le statine hanno anche numerosi ulteriori
effetti biologici, inclusa la riduzione dei livelli di
proteina-C, rilevante per la patologia aneurisma-
tica. Numerosi studi, inclusi trial randomizzati,
hanno dimostrato come 1’assunzione preoperato-
ria di statine sia correlata con la diminuzione di
mortalita e morbidita per cause cardiache e per
interventi di chirurgia vascolare 32.
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5.3.2.4 TERAPIA ANTI-IPERTENSIVA

Il controllo dell’ipertensione ¢ di fondamentale im-
portanza fin dal momento della diagnosi di aneuri-
sma aortico. Non sono tuttavia stati stabiliti effetti
protettivi sicuri riguardo all’espansione o alla rottura
di aneurismi aortici relativi all’uso di B-bloccanti o
ACE-inibitori.

Non vi ¢ alcuna evidenza certa che la terapia B-bloc-
cante possa ridurre il tasso di espansione di aneuri-
smi aortici o la loro rottura. A conferma di questo
dato, vi sono due grandi studi randomizzati, anche
se bisogna considerare che la compliance a tale tera-
pia sia stata scarsa (dal 20 al 40% dei pazienti han-
no assunto la terapia in modo discontinuo durante il
periodo del trial) 33. 34, Altri vasti trial clinici su tale
argomento come il POBBLE, il POISE ed il MaVS$,
non hanno riportato alcun beneficio nell’assunzio-
ne preoperatoria di B-bloccanti (metoprololo) 35-37,
Questi trial hanno utilizzato una terapia con B-bloc-
cante iniziata pochi giorni prima dell’intervento.
Sia il MaVS. che il POBBLE non hanno dimostrato
efficacia della terapia con metoprololo nel ridurre
eventi cardiaci o mortalita (POBBLE adjusted risk
ratio 0.87; 95% CI, 0.48-1.55; MaVS. relative risk
reduction 15.3%, 95% CI 38.3%-48.2%). Alla base
di questi dati sono, infatti, stati riscontrati episodi di
bradicardia e ipotensione peri e intraoperatorie, tali
da non suggerire 1’introduzione pre operatoria di
questi farmaci.

Anche per quanto riguarda 1’utilizzo dei farmaci
ACE-inibitori non ¢ stata dimostrata alcuna corre-
lazione significativa con la riduzione della crescita
o la rottura di aneurismi aortici. Sebbene uno studio
recente 38 abbia evidenziato come I’utilizzo di ACE
inibitore fosse meno frequente nei pazienti ricoverati
per aneurisma rotto, successivi studi caso controllo e
post hoc analisi dello studio UK aneurysm trial non
hanno dimostrato correlazione tra 1’utilizzo di ACE
inibitori e I’accrescimento di aneurismi aortici 3940,

Raccomandazione 5.5

Nel paziente con AAA, che ¢ da considerarsi ar-
teriopatico polidistrettuale, ¢ indicata la terapia
con: a) antiaggregante piastrinico a basso dosag-
gio, salvo specifiche controindicazioni; b) statina;
¢) farmaci antipertensivi, quando opportuni. Tali
terapie sono indicate in prevenzione e anche nel
pre e postoperatorio.

Classe 1Ib Livello B
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5.3.3 Indicazioni al trattamento chirurgico
in elezione

Vi ¢ attualmente consenso globale sul fatto che
aneurismi di calibro inferiore a 4 cm abbiano un
rischio di rottura trascurabile e non siano pertan-
to meritevoli di trattamento chirurgico. Vi & altre-
si consenso globale sul fatto che vi sia indicazione
all’intervento chirurgico o endovascolare in elezio-
ne per aneurismi fusiformi del calibro >5,5 cm in
soggetti privi di severe comorbidita, o per aneuri-
smi di tipo sacciforme. Si € molto discusso a propo-
sito dell’indicazione al trattamento di aneurismi di
diametro compreso tra 4 e 5,5 cm. A tal proposito
sono stati pubblicati due grossi studi randomizzati
multicentrici che hanno confrontato i risultati deri-
vati dal trattamento chirurgico precoce per aneuri-
smi di calibro compreso tra 4 € 5,5 cm versus sor-
veglianza clinica. Si tratta del UK Small Aneurysm
Trial (UKSAT) 4! e dell’American Aneurysm De-
tection And Management study (ADAM) 42. Inoltre
sono stati pubblicati i dati del CAESAR Trial 43, che
ha confrontato il trattamento endovascolare pre-
coce versus sorveglianza clinica, e del PIVOTAL
Trial 44, anch’esso focalizzato sul trattamento endo-
vascolare, ma per aneurismi di diametro compreso
tra4 e 5 cm. Lo studio UKSAT, che ha randomizzato
1090 uomini e donne con aneurismi asintomatici di
diametro compreso tra 4 ¢ 5,5 cm, non ha mostrato
differenze tra il gruppo trattato con chirurgia preco-
ce ed il gruppo assegnato all’osservazione, sia per
i risultati a medio termine a 5 anni, che per quelli a
lungo termine a 12 anni. L’analisi dei costi ha sug-
gerito che la semplice osservazione sia meno costo-
sa del trattamento con chirurgica precoce. ’ADAM
Study ha reclutato 1136 pazienti, quasi tutti di sesso
maschile di eta compresa tra 50 e 79 anni, candi-
dabili ad intervento chirurgico. In questi pazienti il
tasso di rottura (0.6% annuo) e la mortalita peri-
operatoria nel gruppo chirurgico (2.7%) sono stati
inferiori a quelli riportati nello UKSAT. In entram-
bi gli studi, comunque, una gran parte dei pazienti,
entro il termine del follow-up, sono stati sottoposti
a trattamento chirurgico per incremento dimensio-
nale della sacca aneurismatica (circa il 60% dei pa-
zienti). Bisogna inoltre considerare che, sia nelle
analisi dell’ADAM, che in quelle dello UKSAT, ¢
stato dimostrato un beneficio, non statisticamente
significativo, del trattamento precoce per seleziona-
ti gruppi di pazienti, ovvero soggetti giovani e pa-
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zienti con aneurismi grossi (di calibro prossimo ai
5.4 cm). I risultati di questi trial sono poi stati uniti
in una review della Cochrane 45 (a 6 anni HR 1.11
[95%CI 0.91-1.34]) che ha dimostrato I’efficacia e
la sicurezza di un’adeguata politica di osservazione
per pazienti portatori di aneurismi aortici addomi-
nali di piccolo calibro. Anche i due trial sopra citati
che hanno confrontato 1’osservazione clinica con il
trattamento precoce con EVAR non hanno mostrato
differenze nella mortalita a tre anni.

Per quanto riguarda i pazienti di sesso femminile,
¢ noto che questi abbiano maggiore probabilita (di
3 o 4 volte), rispetto a soggetti di sesso maschile, di
andare incontro alla rottura dell’aneurisma durante il
periodo sorveglianza e che abbiano maggiore proba-
bilita che si verifichino rotture di aneurisma per ca-
libri ridotti (inferiori a 5,5) 46. Queste considerazioni
hanno portato a consigliare 1’intervento chirurgico in
elezione per pazienti di sesso femminile con aneuri-
smi di calibro > a 5,2 cm47.

Bisogna pero considerare che un grosso lavoro
pubblicato nel 2013 a proposito degli aneurismi di
calibro compreso tra 4 e 5,4 cm, ha ulteriormente di-
mostrato 1’assenza di beneficio del trattamento pre-
coce sia per pazienti con aneurismi di calibro pros-
simo ai 5,4 cm, sia per pazienti di sesso maschile
o di sesso femminile 48. Ad ulteriore conferma, una
review della Cochrane del 2012, che ha unito questi
4 trial principali, considerando un totale di 3314 pa-
zienti, conclude che non vi sono vantaggi nell’inter-
vento precoce, sia esso chirurgico o endovascolare
e consiglia 1’osservazione clinica per aneurismi di
calibro compreso tra 4 e 5,4 cm 4°.

Molto discusso ¢ il beneficio dell’intervento per
pazienti con aspettativa limitata. In considerazione
del fatto che non vi ¢ beneficio precoce (a 3 anni)
dell’intervento di esclusione endovascolare, si con-
sidera I’intervento quando 1’aspettativa di vita sia
maggiore a 3 anni.

Raccomandazione 5.6

— In caso di AAA fusiforme di calibro >5,5 cm
e/o aneurisma iliaco >3 cm ¢ indicato I’intervento
di riparazione in elezione.

Classe I Livello A
— In caso di AAA fusiforme di calibro tra5e 5.4
cm puo essere indicato I’intervento di riparazione
in elezione, specie se il paziente ¢ di sesso femmi-
nile, se non vi sono comorbidita importanti, in as-
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senza di alto rischio procedurale e se I’aspettativa
di vita e di almeno 3 anni.

Classe Ila Livello B
— In caso di AAA fusiforme di calibro tra 4 e
4,9cm puo essere indicato I’intervento di ripara-
zione in elezione se si ritiene che vi sia stato un
incremento progressivo rapido di calibro. Classe
IIb Livello B
— La tipologia sacciforme del’AAA, da valuta-
re da caso a caso, puo comportare I’indicazione
all’intervento di riparazione in elezione anche con
calibri inferiori rispetto alla tipologia fusiforme.

Classe IIb Livello C

5.4 Approccio al paziente con AAA a indicazione
chirurgica: valutazione comorbidita, indagini
preoperatorie, valutazione del rischio operatorio

I presupposti che sono alla base della scelta te-
rapeutica tra chirurgia endovascolare ed open nel
paziente con AAA sono rappresentati dalle attuali
evidenze scientifiche in tema di outcomes immediati
ed a distanza delle due tecniche, derivate dagli studi
presenti in Letteratura. I trials randomizzati condotti
nell’ultimo decennio hanno sostanzialmente confer-
mato quanto suggerito nel corso degli anni dai risul-
tati riportati nei principali registri e studi multicentri-
ci retrospettivi, evidenziando in tutti i casi, fuorché
uno, un significativo vantaggio per la chirurgia en-
dovascolare in termini di outcomes precoci, che
tuttavia viene in buona parte perduto nel corso del
follow-up. Il trial ACE 59, pubblicato nel 2011, ¢ 'u-
nico a riportare risultati sovrapponibili tra chirurgia
open ed endovascolare anche a 30 giorni, con tassi di
mortalita e complicanze maggiori del tutto simili nei
due gruppi. Al contrario, sia il trial DREAM 51, che il
Trial EVAR 52 che il trial OVER 33 riportano tassi di
mortalita significativamente minori nei pazienti trat-
tati con chirurgia endovascolare. Complessivamente,
la mortalita perioperatoria negli studi suddetti ¢ stata
pari a 1,3% nel gruppo endovascolare e a 4,7% nel
gruppo chirurgico secondo una recente metanalisi 54.
Tale differenza peraltro non si mantiene nel corso del
follow-up, ed oltre i due anni dall’intervento non esi-
stono differenze tra le due tecniche in termini di mor-
talita complessiva e di mortalita aneurisma-correlata.
Inoltre, i pazienti trattati con tecnica endovascolare
presentano un piu alto rischio di rottura aneurismati-
ca e di reintervento nel corso del follow-up 55. Esiste
un unico trial condotto in pazienti unfit per chirurgia
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tradizionale e randomizzati a trattamento endovasco-
lare ed a terapia medica che non ha dimostrato un
vantaggio in termini di mortalita complessiva per la
chirurgia endovascolare, che tuttavia appare preferi-
bile in termini di riduzione del rischio di mortalita
aneurisma-correlata. Il punto di partenza per operare
una corretta scelta terapeutica € quindi senza dubbio
rappresentato dalle evidenze sopra descritte. Esse
vanno integrate dall’accurata valutazione multidi-
mensionale di una serie di variabili, quali il quadro
anatomico, il rischio perioperatorio, che include lo
stato clinico generale, le comorbilita ed il rischio
anestesiologico, I’expertise e le dotazioni del centro
proponente e, non ultima, la preferenza del paziente.

5.4.1 Imaging preoperatorio

Diverse tecniche di imaging preoperatorio posso-
no essere utilizzate nel corso dell’iter preoperatorio
del paziente con AAA ad indicazione chirurgica.
L’ecocolordoppler rappresenta la tecnica diagnostica
di primo livello per lo screening e la diagnosi del-
la patologia aneurismatica; permette una valutazio-
ne accurata dell’aorta addominale nel tratto iuxta e
sottorenale, una buona visualizzazione delle arterie
iliache e uno studio approfondito della morfologia
dell’aneurisma (caratteristiche del trombo parietale,
presenza di blebs o blisters, ispessimento parietale in
presenza di aneurisma infiammatorio) 6. Il diame-
tro dell’aneurisma puo essere misurato con discre-
ta accuratezza e pertanto questo tipo di diagnostica
rappresenta anche il metodo ideale di follow-up de-
gli aneurismi non ad indicazione chirurgica. Questa
procedura diagnostica viene eseguita con il paziente
in posizione supina, vengono eseguite acquisizioni
dell’immagine aortica sia longitudinali, sia trasver-
sali, dal diaframma fino alla sua biforcazione. Le mi-
surazione vengono eseguite su immagini piu circola-
ri possibili, in modo da essere perpendicolari rispetto
all’asse longitudinale del vaso. In questo caso viene
misurato il diametro antero-posteriore; quello tra-
sversale ¢ meno accurato. L’ecocolordoppler ¢ con-
siderato un esame operatore-dipendente e per questo
motivo la sua affidabilita € subordinata all’esperien-
za dell’operatore (n. esami/anno) e all’apparecchio
utilizzato 57. Tuttavia, nel paziente candidato ad in-
tervento, il solo ecocolordoppler non ¢ sufficiente
per un planning terapeutico adeguato, soprattutto per
le difficolta nello studio dell’aorta soprarenale e, tal-
volta, degli assi iliaci. E pertanto necessario utilizza-
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re in questi casi un imaging radiologico di secondo
livello 38.

Raccomandazione 5.7

L’ecocolordoppler ¢ I’esame di scelta per la dia-
gnosi di AAA e per il follow-up del paziente con
AAA. Nel paziente con AAA candidato ad inter-
vento chirurgico e indicato eseguire un imaging
radiologico di secondo livello mediante angioTC,
che rappresenta la tecnica di scelta in quanto
in grado di fornire le informazioni necessarie al
planning operatorio.

Classe Ila Livello B

L’angio-TC e I’angio-RM, grazie ai continui mi-
glioramenti tecnologici ed alla loro natura relativa-
mente poco invasiva, rappresentano attualmente le
metodiche gold standard per il planning preoperato-
rio del paziente candidato a trattamento chirurgico.
Entrambe le tecniche forniscono un imaging eccel-
lente, particolarmente quando vengano utilizzati ap-
parecchi di ultima generazione con potenze elevate e
rapidita nell’acquisizione dell’immagine.

L’esame TC prevede una prima scansione senza
mezzo di contrasto e successivamente due scansio-
ni dopo l’iniezione, una precoce ed una tardiva, a
strato sottile (tagli da 1-2 mm). In questa maniera si
ottengono tutte le informazioni necessarie per poter
decidere la strategia operatoria migliore . L’elabo-
razione delle immagini acquisite (post-processing)
dovrebbe essere eseguita sempre da un componen-
te dell’équipe chirurgica che pianifica 1’intervento.
L’angio-TC presenta lo svantaggio dell’utilizzo di
radiazioni ionizzanti e di mezzo di contrasto nefro-
tossico.

L’angio-RM rappresenta una metodica affidabile
nell’evidenziare il diametro aortico, la morfologia,
la presenza di trombo parietale, ’estensione della
malattia, ’eventuale coinvolgimento dei vasi col-
laterali. Possono essere eseguite ricostruzioni 3D
e come nell’angio-TC lo studio pud essere esteso
all’intera aorta, ma non mette in evidenza le even-
tuali calcificazioni parietali e per questo devono es-
sere ricercate con altre metodiche. La sua esecuzio-
ne puo richiedere 1’iniezione di gadolinio, mezzo di
contrasto non iodato, e pud inoltre richiedere tem-
pi di acquisizione piu lunghi e presenta costi senza
dubbio piu elevati.

Un tempo considerato il gold-standard nell’ima-
ging preoperatorio, 1’esame angiografico, invasivo
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e gravato da tassi di complicanze minime ma non
irrilevanti, viene oggi utilizzato solo in fase intra-
operatoria in corso di trattamento endovascolare
dell’AAA. Pud mantenere tuttavia un suo ruolo
minimale in pazienti con concomitante arteriopatia
obliterante iliaca e femoro-poplitea, in cui I’ima-
ging non invasivo non sia ritenuto sufficiente o di-
rimente.

5.4.2 Valutazione e ottimizzazione del rischio
perioperatorio

I pazienti da sottoporre a chirurgia aortica sono
pazienti ad alto rischio di complicanze perioperato-
rie sia per il tipo di chirurgia che per le comorbidita
che spesso tali pazienti presentano. Nei pazienti che
presentano complicanze perioperatorie (cardiache,
renali, polmonari, cerebrali) la mortalita aumenta in
modo significativo sia nei centri a bassa che ad ele-
vata mortalita ¢0. La gestione di questi pazienti ¢ fina-
lizzata alla riduzione delle complicanze e si articola
nelle tre fasi del percorso perioperatorio mettendo in
atto:

— strategie di valutazione preoperatoria;

— gestione intraoperatoria con monitoraggio
“tailored” e ottimizzazione fluidica;

— percorso protetto postoperatorio.

La chirurgia vascolare negli ultimi anni ha svilup-
pato tecniche e procedure rivolte a pazienti sempre
piu complessi la cui gestione necessita di specifiche
competenze. In letteratura ¢ ben evidenziato come
I’outcome sia correlato allo skill del team operatorio:
pertanto ¢ preferibile nei centri ad elevato volume
disporre di équipe anestesiologiche dedicate all’am-
bito cardio-vascolare.

La definizione del rischio operatorio di un pazien-
te deve tenere conto di:

— raccomandazioni elencate dalle linee guida;

— score di rischio;

— valutazione della riserva funzionale.

Le nuove linee guida della ESC/ESA 2014 6! han-
no identificato il rischio cardiaco atteso delle proce-
dure di chirurgia vascolare (Tabella I).

La chirurgia aortica tradizionale (OPEN) ¢ una
chirurgia classificata come ad alto rischio, con una
incidenza combinata di morte cardiaca e infarto non
fatale del miocardio a 30 giorni (IMA) >5% men-
tre alla chirurgia aortica eseguita con tecnica endo-
vascolare (EVAR) viene attribuito un rischio inter-
medio pari al 1-5%. Per una corretta definizione del
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TABELLA 1. — Rischio cardiovascolare atteso in corso di chirurgia non cardiaca.%!

« Superficial surgery

* Intraperitoneal: splenectomy, hiatal hernia

* Aortic and major vascular surgery

* Breast repair, cholecystectomy * Open lower limb revascularization or
* Dental + Carotid symptomatic (CEA or CAS) amputation or thromboembolectomy
* Endocrine: thyroid * Peripheral arterial angioplasty * Duodeno-pancreatic surgery

* Eye * Endovascular aneurysm repair * Liver resection, bile duct surgery

* Reconstructive * Head and neck surgery + Oesophagectomy

+ Carotid asymptomatic (CEA or CAS)

* Gynaecology: minor

+ Orthopaedic: minor (meniscectomy)

* Urological: minor (transurethral resection
of the prostate)

and spine surgery)

* Renal transplant

* Neurological or orthopaedic: major (hip
* Urological or gynaecological: major

* Intra-thoracic: non-major

* Repair of perforated bowel

* Adrenal resection

* Total cystectomy

* Pneumonectomy

* Pulmonary or liver transplant

rischio sarebbe necessario che ogni centro definis-
se il “proprio paziente ad alto rischio” in base alle
complicanze postoperatorie effettive e all’esperienza
degli operatori. L’obiettivo della valutazione preo-
peratoria in contesto elettivo ¢ quello di definire un
percorso che sia in grado di ridurre il rischio stimato
attraverso 1’ottimizzazione preoperatoria (se attuabi-
le tenendo conto delle risorse e dei tempi d’attesa del
centro), la gestione anestesiologica intraoperatoria
(es. monitoraggio) e il ricorso ad eventuali strategie
chirurgiche meno invasive. A tale scopo potrebbe es-
sere indicato 1’utilizzo routinario di score di rischio
clinico e strumentale.

Raccomandazione 5.8

Nella valutazione preoperatoria del paziente con
AAA ¢ indicata la stratificazione del rischio pe-
rioperatorio mediante valutazione clinica.
La valutazione clinica deve tener conto della: a)
presenza di cardiopatia importante (scompenso
cardiaco, aritmia grave, angina instabile, valvu-
lopatia sintomatica, IMA nei 30 giorni precedenti
alla chirurgia); b) capacita metabolica (METS);
c) presenza di fattori di rischio per complicanze
cardiovascolari (Fattori di Lee; storia di malat-
tia coronarica, precedente scompenso cardiaco,
precedente stroke o TIA, diabete insulino-dipen-
dente, creatinina >2 mg/dl o Clcr <60 ml/min); d)
presenza di altre comorbidita.

Classe I livello B
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Raccomandazione 5.9

Nella valutazione preoperatoria del paziente con
AAA é indicata una valutazione cardiologica.
Classe Ila livello C

Raccomandazione 5.10

Nella valutazione preoperatoria del paziente con
AAA ¢€ indicato un esame ecocardiografico su ri-
chiesta del cardiologo e comunque in caso di a)
nota o sospetta valvulopatia cardiaca, b) cardio-
patia nota, c) pregresso infarto miocardico, d)
blocco di branca sinistro, e) soffio cardiaco.
Classe I livello C

Nel corso dell’esame ecocardiografico dovrebbero
essere valutate la funzione sistolica e diastolica del
ventricolo sinistro, la funzione del ventricolo destro,
I’eventuale evoluzione di insufficienze valvolari da
moderate a severe e 1’eventuale evoluzione di steno-
si valvolari da moderate a severe. Tali informazioni
sono utili al fine di decidere la tecnica di anestesia
piu appropriata, valutare la tolleranza all’ipovolemia
/ ipervolemia, valutare la tolleranza alle variazioni
delle resistenze vascolari sistemiche e polmonari.

Raccomandazione 5.11

Nella valutazione preoperatoria del paziente con
AAA e con almeno due fattori di rischio e con ri-
dotta capacita funzionale, sulla base della valuta-
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zione cardiologica ed ecocardiografica, un test da
sforzo provocativo dovrebbe essere indicato. ’in-
dicazione alla coronarografia e la stessa di quella
adottata nel paziente non candidato a chirurgia
aortica.

Classe Ila Livello C

Accanto alla valutazione cardiologica, ¢ fonda-
mentale anche lo studio e I’ottimizzazione delle fun-
zioni respiratorie e renali. In particolare, i pazienti
da sottoporre a chirurgia open con BPCO nota scom-
pensata richiedono una valutazione specialistica ap-
propriata al fine di ottimizzare la terapia. I pazienti
con funzione renale compromessa che vengono sot-
toposti a EVAR in previsione dell’utilizzo del mdc
devono essere valutati in merito al rischio di insuffi-
cienza renale post operatoria e devono essere sotto-
posti a preparazione preprocedurale con idratazione.
Le evidenze sulla somministrazione di N acetilcistei-
na rimangono tuttora controverse.

Per quanto riguarda la gestione intraoperatoria, gli
obiettivi principali dell’anestesista nella chirurgia
per le patologie dell’aorta addominale sono:

— utilizzare la tecnica anestesiologica piu appro-
priata;

— impiegare sistemi di monitoraggio integrato e
“tailored”;

— garantire la stabilita emodinamica con impie-
go di farmaci e fluidi secondo protocolli di ottimiz-
zazione;

— evitare I’ipotermia;

— ottimizzare il controllo del dolore.

Il clampaggio ed il declampaggio dell’aorta indu-
cono importanti variazioni emodinamiche (aumento
del post-carico, riduzione della contrattilita cardiaca)
e metaboliche (sindrome da ischemia-riperfusione):
devono quindi essere messe in atto misure specifiche
per contrastarne gli effetti. Nella chirurgia EVAR
vengono minimizzati tali effetti emodinamici che
sono pertanto meglio tollerati dall’apparato cardio-
vascolare ma, data la tipologia del paziente spesso ad
elevato rischio, ¢ necessaria una gestione periopera-
toria appropriata in ambienti protetti.

La tecnica anestesiologica o la scelta dei farmaci
anestetici non correla per sé con variazioni dell’ out-
come del paziente. Da segnalare tuttavia che secon-
do recenti pubblicazioni 1’anestesia neuroassiale,
ove non controindicata, nei pazienti da sottoporre a
EVAR sembra migliorare 1’outcome pur con un li-
vello di evidenza ancora basso.
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Nei pazienti da sottoporre a intervento per AAA
sia open che endovascolare & consigliabile:

— monitoraggio standard secondo linee guida
SIAARTI 62

— monitoraggio ECG e del segmento ST a 12 de-
rivazioni nei pazienti sottoposti a chirurgia OPEN;

— monitoraggio continuo della pressione arterio-
sa invasiva;

— monitoraggio della diuresi oraria;

— monitoraggio avanzato mini invasivo (Indice
Cardiaco, Indici dinamici) in chirurgia open o pa-
ziente ad alto rischio.

Il monitoraggio della funzione cardiaca attraverso
I’ecografia trans-esofagea puo essere utile per guida-
re la fluidoterapia, valutare la funzione ventricolare
e rilevare precocemente I’ischemia miocardica nei
pazienti ad alto rischio, in particolare nel periope-
ratorio; tuttavia non appare indicata routinariamente
nel paziente sottoposto a trattamento per aneurisma
aortico addominale isolato.

La gestione fluidica e farmacologica mediante
protocolli definiti di ottimizzazione ¢ la Goal Direc-
ted Therapy (GDT) intra e post operatoria in pazien-
te ad alto rischio cardiaco e chirurgico.

Altro punto fondamentale ¢ rappresentato dalla ge-
stione del dolore postoperatorio. I”analgesia peridura-
le toracica per il controllo del dolore nei pazienti sot-
toposti a chirurgia aortica addominale open, risulta piu
efficace rispetto all’analgesia endovenosa con oppioi-
di: questo beneficio ¢ evidente nelle prime 72 ore po-
stoperatorie consentendo la mobilizzazione precoce 63.
Infatti nell’ambito dei programmi di fast-track surgery,
le linee guida consigliano 1’inserzione preoperatoria
del caterere peridurale per la gestione dell’analgesia
postoperatoria. L’ impiego delle tecniche di anestesia-
analgesia loco regionale deve sempre essere valutato in
relazione al rapporto rischio/beneficio legato all’assun-
zione di farmaci anticoagulanti e antiaggreganti molto
frequente in questi pazienti. Un altro aspetto da non
sottovalutare coincide con la necessita di una rapida
ripresa di tali terapie nell’immediato post operatorio.

Infine ¢ auspicabile che il percorso post operatorio
del paziente (terapia intensiva/subintensiva/recovery
room/reparto) sia gia definito durante la valutazione
preoperatoria in base al rischio stimato del paziente,
al tipo di chirurgia prevista ed al contesto. Il livello
di cura post operatoria va modulato in funzione delle
proprie realta organizzative. La tecnica endovascola-
re ha notevolmente ridotto la necessita della terapia
intensiva postoperatoria.
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Tra i criteri per schedulare i pazienti per un per-
corso protetto devono essere considerati fattori le-
gati al paziente (eta, obesita, condizioni cliniche
preoperatorie, presenza di comorbidita con even-
tuale compromissione d’organo, cardiopatie note,
score di rischio), fattori legati alla chirurgia (conte-
sto, clampaggio sovrarenale, reintervento, interven-
ti combinati) e fattori intraoperatori non prevedibili
(clampaggio prolungato, ipotermia, perdite ematiche
abbondanti con necessita di rimpiazzo volemico,
complicanze legate all’anestesia, complicanze orga-
no specifiche, quantita del mdc). Il paziente durante
il ricovero post operatorio dovra proseguire le cure
in termini di:

— monitoraggio tailored;

— riscaldamento;

— eventuale svezzamento dalla ventilazione in-
vasiva, fast track surgery ¢4;

— gestione fluidica e farmacologica (GDT);

— gestione del dolore.

5.4.2.1 STANDARD DI STRUTTURA ED EQUIPE

Il trattamento dell’ AAA dovrebbe essere esegui-
to in strutture con esperienza nella chirurgia elet-
tiva di tale patologia. Le attuali evidenze sembra-
no indicare che, data la correlazione esistente tra
numero di interventi sia open che endovascolari
ed outcomes postoperatori, il numero minimo di
interventi annui in elezione che una struttura do-
vrebbe poter garantire sia pari a 50.55 E inoltre in-
dicato che gli interventi siano eseguiti da chirurghi
vascolari con una sufficiente esperienza nella chi-
rurgia elettiva dell’AAA. A tale fine ¢ necessario
che la struttura renda noti in maniera documentata i
propri risultati %. Inoltre, in particolare per quanto
riguarda il trattamento endovascolare, ¢ necessario
che la struttura possegga le dotazioni tecnologiche
adeguate (workstation per il postprocessing delle
immagini preoperatorie, sala dedicata, apparecchio
angiografico fisso).

Raccomandazione 5.12

11 trattamento in elezione sia open che endovasco-
lare (EVAR) dell’AAA dovrebbe essere riservato
a strutture con casistica annuale adeguata e con
mortalita perioperatoria documentata inferiore a
5% nel trattamento open in elezione e a 3% nel
trattamento EVAR in elezione.

Classe Ila Livello B
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5.4.3 Preferenza del paziente

La preferenza del paziente sta acquistando un ruo-
lo sempre crescente nei processi di decision-making
e nell’interazione tra medico e paziente stesso ri-
guardo i percorsi terapeutici. Alcuni studi in Lettera-
tura ¢7- 68 hanno tentato di valutare le preferenze del
paziente riguardo la strategia terapeutica in presenza
di aneurismi piccoli. Appare evidente la preferenza
del paziente per il trattamento endovascolare in vir-
tu dei bassi tassi di complicanze immediate e della
brevita della degenza e della convalescenza posto-
peratoria. Tuttavia, i pazienti sembrano coscienti del
rischio a lungo termine di fallimento della procedura
e la necessita di un follow-up clinico-strumentale in-
tenso e duraturo; cid potrebbe in futuro portare ad un
parziale cambiamento in questo orientamento.

Raccomandazione 5.13

Per il trattamento chirurgico in elezione del’AAA
¢ indicato tenere in considerazione la preferenza
del paziente riguardo il tipo di intervento (open o
EVAR), dopo averlo opportunamente informato
sul rischio/beneficio e sulle modalita corrette di
follow-up di entrambe le tecniche.

Classe IIb livello C

5.5 Terapia chirurgica aperta (preoperatorio,
intra e postoperatorio, risultati, complicanze
precoci)

La tecnica chirurgica per il trattamento degli aneu-
rismi dell’aorta addominale ha compiuto importanti
passi in avanti a partire dalle prime esperienze degli
anni ’50-60 9.

Questi progressi, associati all’avanzamento dei
materiali protesici e di sutura, delle tecniche aneste-
siologiche e di cure intensive, ha reso la chirurgia
aperta una soluzione estremamente efficace e dura-
tura per il trattamento degli aneurismi dell’aorta ad-
dominale sottorenale 7°.

5.5.1 Vie di accesso

L’aorta addominale puo essere esposta attraverso
diversi approcci, sia di tipo trans che retroperitone-
ale.

Non ci sono differenze significative in termini di
mortalitd nei pazienti trattati con accesso trans o
retroperitoneale 71. 72, tuttavia una recente revisione
della letteratura ha evidenziato un ridotto tasso di
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complicanze postoperatorie (ileo adinamico, infe-
zioni respiratorie, laparocele) con 1’approccio retro-
peritoneale 73, anche se tuttavia esistono dati contra-
stanti al riguardo 7475,

Alcune condizioni anatomiche possono tuttavia
influenzare la scelta dell’approccio all’aorta addo-
minale. Con I’approccio retroperitoneale 1‘espo-
sizione aortica ¢ piu agevole a livello prossimale,
tuttavia 1’arteria iliaca comune destra e 1’arteria
renale destra sono piu difficilmente controllabili.
Inoltre tale accesso ha una curva di apprendimento
maggiore rispetto all’accesso transperitoneale me-
diano 76.

L’ approccio retroperitoneale sembra invece sug-
geribile in alcune situazioni particolari come la pre-
senza di un rene a ferro di cavallo o in caso di addo-
me “ostile” (presenza di stomia, pregressa chirurgia
addominale, etc.) 77.

Per quanto riguarda 1I’approccio transperitoneale
questo potra essere effettuato con un incisione longi-
tudinale (via mediana o paramediana) o trasversale.

Le incisioni longitudinali sono nella maggior par-
te dei casi effettuate lungo la linea mediana mentre
le incisioni paramediana e pararettale sono utilizzate
molto meno frequentemente.

L’incisione mediana ¢ vantaggiosa per il fatto che
solo la parte terminale dei vasi e dei nervi della pare-
te addominale si trova lungo la linea alba, limitando
cosi il rischio di sanguinamento o danno nervoso.
Questa via permette un rapido accesso alla cavita ad-
dominale, con una maggior esposizione dei visceri,
e puo essere anche estesa superiormente allo xifoide
e inferiormente al tubercolo pubico 73.

L’incisione paramediana effettuata a 2-5 cm alla
sinistra della linea mediana potrebbe ridurre il rischio
di deiscenza di ferita o di ernia rispetto all’incisione
mediana, anche se sono stati riportati dati discordan-
ti al riguardo 78. Questo accesso inoltre richiede tem-
pi pit lunghi, ha un ridotto campo per la pelvi destra
ed e associato al rischio di danno ai vasi epigastrici e
nervoso con paralisi del muscolo retto 79.

Alcuni autori hanno riportato che I’incisione tran-
speritoneale trasversale potrebbe avere vantaggi
sull’incidenza di complicanze postoperatorie 80. No-
nostante questi studi positivi, una revisione della Co-
chrane Collaboration ha evidenziato che I’approccio
trasversale sembra in grado di ridurre sia la necessita
di antidolorifici che le ripercussioni polmonari. Tut-
tavia tale effetto non ha evidenti ripercussioni clini-
che dal momento che il tasso di complicanze ed i
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tempi di ricovero risultano sovrapponibili con i due
tipi di accesso 81-84,

Le incisioni sottocostale e bisottocostale sono co-
munemente utilizzate per diversi interventi in chirur-
gia generale e urologica 85.

L’accesso sottocostale sinistro permette secondo
alcuni autori un agevole accesso all’aorta addomi-
nale sottorenale con bassi tassi di mortalita ed una
ridotta degenza ospedaliera 86. 87,

L’ accesso sottocostale bilaterale permette una mag-
gior esposizione dell’aorta addominale soprattutto a
livello celiaco, tuttavia determina un aumento del do-
lore postoperatorio non solo rispetto all’incisione sot-
tocostale sinistra ma anche all’accesso mediano 88. 89,

Raccomandazione 5.14

Non esistono dati conclusivi sulla superiorita di
un tipo di accesso anatomico nella chirurgia open
dell’AAA. E indicato quindi il tipo di accesso in
base alle caratteristiche del paziente e alla perso-
nale esperienza del chirurgo.

Classe IIb Livello C

5.5.2 Tipi di materiale protesico e configurazione

I tipi di materiali protesici utilizzati in chirurgia
aortica sono principalmente il Politetrafluoroetile-
ne (PTFE) e la fibra di Polietilene Tereftalato (Da-
cron™),

Diversi autori hanno concluso che il PTFE ed il
Dacron™, nelle sue varianti knitted e woven, hanno
tassi di pervieta e risultati a lunga distanza sovrappo-
nibili quando utilizzati a livello dell’aorta addomina-
le sottorenale 9091,

Attualmente il materiale pii comunemente utiliz-
zato ¢ il Dacron impermeabilizzato con rivestimenti
biologici, come collagene, gelatina o albumina.

Una protesi retta ¢ preferibile rispetto ad una pro-
tesi biforcata perché richiede tempi operatori piu
brevi, si associa a ridotte perdite ematiche e offre la
possibilita di effettuare una minor dissezione con un
minor rischio di danno alle strutture circostanti (ure-
teri, vene iliache, nervi parasimpatici) 92.

L’utilizzo di protesi biforcate ¢ necessario nel
caso di patologia iliaca significativa concomitante
all’aneurisma aortico (>2.0 cm).

La percentuale di pazienti che presentano un aneu-
risma iliaco sincrono durante il trattamento di un
aneurisma dell’aorta addominale sottorenale varia
fra il 5% e il 30% 93-95, mentre in diverse casistiche
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la percentuale di protesi biforcate rispetto alle rette
varia fra il 15% ed il 100% 96-98.

Una protesi biforcata dovrebbe essere considerata
nei pazienti con arterie iliache con diametro compre-
so frai 18 ed i 30 mm con una buona aspettativa di
vita mentre aneurismi iliaci con diametro superiore
ai 30 mm dovrebbero essere sempre trattati, a meno
di importanti controindicazioni.

L’utilizzo di protesi biforcate con anastomosi di-
stale a livello delle arterie femorali ¢ invece suggeri-
to in caso di concomitante patologia ostruttiva iliaca,
anche se ci0 aumenta il rischio di complicanze (in-
fezione di ferita, trombosi delle branche protesiche e
formazione di pseudoaneurismi anastomotici).

5.5.3 Mantenimento del flusso sull’arteria
mesenterica inferiore e sulle arterie ipogastriche

Un’accurata valutazione preoperatoria della per-
fusione pelvica, attraverso ’arteria mesenterica in-
feriore (AMI) e le arterie ipogastriche, ¢ un aspetto
fondamentale in chirurgia aortica per evitare proble-
matiche postoperatorie come la claudicatio glutea
e I’'impotenza erigendi o gravi complicanze come
I’ischemia intestinale o midollare 9.

In generale I’AMI ¢ pervia in circa la meta dei pa-
zienti con aneurisma dell’aorta addominale sottore-
nale 100. 101 anche se la sua legatura intraoperatoria ¢
riconosciuta come fattore di rischio per I’ischemia
intestinale postoperatoria 102,

L utilita di reimpiantare 1’AMI a livello del graft
aortico per prevenire 1’ischemia intestinale postope-
ratoria rimane dibattuta 103,

L’orientamento attuale & che quando ¢ presente un
buon reflusso dall’AMI (indicativo della presenza di
adeguati circoli collaterali), la pulsazione dell’arca-
ta mesenterica ¢ soddisfacente o almeno una delle
arterie ipogastriche ¢ pervia allora 1’AMI, anche se
pervia, ¢ sacrificabile 104, 106,

Viceversa sembra opportuno preservare la per-
fusione dell’AMI in caso di patologia occlusiva a
carico del tripode celiaco o dell’arteria mesenterica
superiore, se non & possibile mantenere la perfusione
a carico di almeno una delle arterie ipogastriche op-
pure se 1’arcata mesenterica pud essere incompleta,
come nei casi di pregressa resezione colica 107,

Il mantenimento della perfusione delle arterie ipo-
gastriche ¢ un altro fattore ritenuto importante per
la prevenzione delle complicanze postoperatorie
(claudicatio glutea, impotenza erigendi, ischemia in-
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testinale e, piu raramente, ischemia midollare/della
cauda equina) 108-110,

Raccomandazione 5.15

Nel trattamento chirurgico open dell’AAA il
reimpianto dell’arteria mesenterica inferiore
non ¢ indicato di routine, ma solo in casi selettivi
quali: a) patologia ostruttiva a carico del tripo-
de celiaco o dell’arteria mesenterica superiore, b)
sospetta ipoperfusione colica intraoperatoria, c)
precedente resezione colica, d) sospetta riduzione
del flusso in entrambe le arterie iliache interne.
Classe IIb Livello C

Raccomandazione 5.16

Nel trattamento open o EVAR dell’AAA e indicato
preservare la vascolarizzazione di almeno un’ar-
teria ipogastrica per evitare complicanze posto-
peratorie come I’impotenza erigendi, I’ischemia
intestinale e midollare.

Classe II b Livello C

5.5.4 Profilassi antibiotica

Il ruolo principale della terapia antibiotica in chi-
rurgia aortica ¢ quello di prevenire 1’infezione pro-
tesica, che rappresenta un’evento catastrofico per la
prognosi del paziente!!l.

I pitt comuni patogeni causa di infezione in Chi-
rurgia Vascolare sono lo S. aureus, S. epidermidis ed
i bacilli enterici Gram negativi 112.

Il ruolo della terapia antibiotica profilattica in chi-
rurgia aortica ¢ stato dimostrato in diversi studi, con
benefici sia nella riduzione delle complicanze infet-
tive di ferita che nella riduzione dell’infezione pro-
tesica 113,

Una singola somministrazione con antibiotico si-
stemico ¢ raccomandata in ogni chirurgia arteriosa
ricostruttiva e gli attuali protocolli di profilassi pre-
vedono che la somministrazione sia effettuata alme-
no 30 minuti prima dell’incisione chirurgica !14.

Gli antibiotici raccomandati sono le cefalosporine,
in particolare la Cefazolina 2 g endovena (ev) se il
paziente ha un peso inferiore ai 120 kg oppure 3 g
se superiore ai 120 kg. Altri antibiotici raccomandati
sono la Vancomicina (15 mg\kg ev fino a un massimo
di 2 gr) oppure la Clindamicina (900 mg ev) 114. 115,

L’utilizzo della Vancomicina ¢ appropriato negli
ospedali in cui lo S. aureus meticillino resistente
(MRSA) e S. epidermidis sono causa frequente di in-
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fezione postoperatoria, nei pazienti precedentemente
colonizzati da MRSA e nei pazienti allergici a peni-
cilline e cefalosporine 115,

Per gli interventi in cui i bacilli enterici Gram ne-
gativi potrebbero essere implicati, ¢ consigliabile
aggiungere anche un principio attivo contro questi
patogeni (Aminoglicosidi, Aztreonam o Fluorochi-
nolonici) 114, 115,

Per le procedure prolungate (>3 ore), quelle con
importanti sanguinamenti o in pazienti con multipli
focolai infettivi, una dose aggiuntiva intraoperatoria
dovrebbe essere somministrata a un intervallo pari
ad una/due volte I’emivita del farmaco utilizzato.

Non esiste nessuna evidenza che la profilassi anti-
biotica prolungata oltre le 24 ore abbia una maggiore
efficacia nella riduzione delle infezioni postoperato-
rie.

Raccomandazione 5.17

La profilassi antibiotica ¢ indicata in tutti i pa-
zienti che vengono sottoposti a chirurgia di ripa-
razione di AAA.

Classe I Livello B

5.5.5 Sospensione/mantenimento terapia
antiaggregante

Gli studi sul rischio emorragico intraoperatorio le-
gato alla terapia antiaggregante, sebbene numerosi,
non hanno spesso sufficiente potere statistico e gli
studi randomizzati controllati sono scarsi.

Con I’eccezione della neurochirurgia intracranica
e prostatectomia transuretrale, in cui sono riportati
sanguinamenti fatali legati all’assunzione di aspiri-
na, basse dosi di farmaco sembrano solo aumentare
quantitativamente i sanguinamenti, senza modificarli
nella tipologia e pertanto senza renderli a piu elevato
rischio 116,

Una meta-analisi comprendente 49590 pazienti
sottoposti a diversi tipi di chirurgia ha dimostrato
che, nei pazienti in terapia con aspirina, il rischio
emorragico intraoperatorio risulta aumentato del
50% senza tuttavia che questo si associ ad un aumen-
to di mortalita e morbilita perioperatoria !17. T dati
relativi alle tienopiridine (Clopidogrel, Prasugrel,
Ticlopidina) sono invece piu limitati.

Con il progressivo diffondersi delle procedure per-
cutanee coronariche, la corretta gestione dei pazienti
in duplice terapia antiaggregante ¢ diventato un pro-
blema rilevante.
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Secondo il documento di consenso della Socie-
ta Italiana di Cardiologia Invasiva (SICI-GISE),
dell’ Associazione Nazionale Medici Cardiologi
Ospedalieri (ANMCO), della Societa Italiana di
Chirurgia Cardiaca (SICCH), della Societa Italiana
di Chirurgia Vascolare ed Endovascolare (SICVE), a
cui hanno aderito numerose altre Societa scientifiche
nel paziente sottoposto a posizionamento di stent co-
ronarico ¢ necessaria la costruzione di un diagramma
di rischio trombotico vs. rischio emorragico 118,

I rischio trombotico ¢ stato valutato sulla base di
quattro fattori: il tipo di stent posizionato (metallico
vs. medicato), il tempo intercorso dalla rivascolariz-
zazione coronarica, le caratteristiche angiografiche
delle lesioni trattate, i fattori clinici. Sulla base di
queste caratteristiche sono stati definiti tre gradi di
rischio: basso, moderato, elevato.

— Rischio trombotico basso: oltre 6 mesi da un
angioplastica coronarica con stent metallico, oltre 12
mesi da angioplastica con stent medicato;

— rischio trombotico intermedio: oltre 1 mese ed
entro 6 mesi da angioplastica con stent metallico, ol-
tre 6 mesi ma entro i 12 mesi da angioplastica con
stent medicato, oltre 12 mesi da angioplastiche com-
plesse con stent medicati (stent lunghi o multipli, in
overlapping, procedure su vasi piccoli, biforcazioni,
procedure sul tronco comune o sull’ultimo vaso co-
ronarico pervio);

— rischio trombotico elevato: entro 1 mese da
angioplastica con stent metallico, entro 6 mesi da
angioplastica con stent medicato, entro 12 mesi da
angioplastiche complesse con stent medicati (stent
lunghi o multipli, in overlapping, procedure su vasi
piccoli, biforcazioni, procedure sul tronco comune o
sull’ultimo vaso coronarico pervio).

Il rischio emorragico legato all’intervento di aneu-
rismectomia dell’aorta addominale sottorenale ¢
considerato intermedio.

In base a tale considerazioni € consigliabile:

— per 1 pazienti con basso rischio trombotico,
proseguire con 1’acido acetilsalicilico, le tienopiri-
dine possono essere sospese 5 giorni prima dell’in-
tervento e devono essere riprese con dose di carico
entro le 24-72 ore postintervento;

— per i pazienti con rischio trombotico interme-
dio: in caso di intervento in elezione ¢ indicato po-
sticipare 1’intervento o valutare la soluzione endova-
scolare; in caso di intervento in urgenza/emergenza
¢ indicato proseguire sia con 1’acido acetilsalicilico
che con le tienopiridine.
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— per i pazienti con rischio trombotico elevato:
in caso di intervento in elezione ¢ indicato posticipa-
re I’intervento o valutare la soluzione endovascolare;
in caso di intervento in urgenza/emergenza ¢ indica-
to proseguire sia con 1’acido acetilsalicilico che con
le tienopiridine.

Raccomandazione 5.18

In caso di intervento per AAA ¢ indicata la mono
terapia antiaggregante piastrinica con acido ace-
til salicilico, viceversa per la terapia con tienopi-
ridina e opportuno decidere in base al rischio-be-
neficio nel singolo caso. Nel paziente che assume
duplice terapia antiaggregante piastrinica per
stent coronarico, ¢ opportuno rimandare I’inter-
vento per AAA di almeno 6 settimane dopo po-
sizionamento di stent coronarico metallico e di
almeno 6 mesi dopo il posizionamento di stent
coronarico medicato, a meno che I’intervento per
AAA non rivesta carattere d’urgenza, caso in cui
la doppia terapia antiaggregante piastrinica puo
essere mantenuta.

Classe Ila Livello B

5.5.6 Sospensione della terapia anticoagulante

Nei pazienti in terapia anticoagulante orale (TAO)
e candidati a chirurgia ¢ consigliabile la sospensione
della TAO e I’impostazione di una terapia bridge con
eparina non frazionata o eparina a basso peso mole-
colare 122,123

Tale terapia deve quindi essere sospesa da 4 a 6
ore prima della chirurgia nel caso venga utilizzata
eparina non frazionata, mentre nei pazienti che rice-
vono eparina a basso peso molecolare la terapia deve
essere sospesa circa 24 ore prima della chirurgia 122,

Raccomandazione 5.19

In caso di intervento open o EVAR per AAA ¢€ in-
dicato sospendere la TAO approssimativamente 5
giorni prima dell’intervento e ricominciare 1’as-
sunzione 24-48 ore dopo ’intervento, in ogni caso
quando ¢ assicurata una adeguata emostasi.
Classe Ila Livello B

5.5.7 Gestione dell’anticoagulazione
intraoperatoria

Prima del clampaggio aortico, ¢ pratica comu-
ne somministrare per via sistemica eparina sodica
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non frazionata (50-100 Ul/kg) per ridurre il rischio
di trombosi aortica e periferica durante il clampag-
gio 119,

Tale pratica, oltre ad essere protettiva, non au-
menta il rischio di sanguinamento 120. In particola-
re Thompson et al. in un trial randomizzato su 284
pazienti non hanno dimostrato differenze di perdita
ematiche e volume di sangue trasfuso nei pazienti
che hanno utilizzato eparina non frazionata rispetto
ai pazienti operati senza eparina. Questi autori non
hanno tuttavia nemmeno evidenziato una maggio-
re incidenza di trombosi periferica nei pazienti non
trattati con eparina intraoperatoria 121.

L utilizzo del solfato di protamina per antagoniz-
zare I’eparina non ¢ invece universalmente accettato.
La protamina infatti pud essere associata ad effetti
avversi, sia emodinamici (ipotensione) che allergici,
e il beneficio legato al suo utilizzo non ¢ stato del
tutto dimostrato 122. 123, Dorman et al. in un trial ran-
domizzato su 120 pazienti (40 sottoposti a chirurgia
aortica) non hanno infatti dimostrato alcun beneficio
dalla somministrazione di protamina, sia in termini
di riduzione di sanguinamento intraoperatorio sia di
riduzione della necessita di trasfusione postoperato-
ria 124,

5.5.8 Emotrasfusione ed emorecupero
intraoperatorio

Il trattamento chirurgico degli aneurismi dell’aorta
addominale ¢ un atto che puo essere gravato da im-
portanti sanguinamenti intraoperatori 125, con alcu-
ne casistiche che riportano una media di 3.5 unita di
emazie concentrate trasfuse per singolo paziente 126.

I miglioramenti nella tecnica chirurgica e la mag-
gior disponibilita di reperimento e trasporto di san-
gue hanno ridotto le necessita di unita di sangue
a disposizione nel perioperatorio. Anche se studi
specifici a riguardo non sono stati condotti, sembra
suggeribile avere a disposizione fra le 2 e le 4 unita
di emazie concentrate prima dell’intervento con in-
dicazione alla trasfusione intraoperatoria in caso di
sanguinamento in atto con riduzione dell’ematocrito
<30% 127.

L’utilizzo dell’autodeposito € stato considerato
una possibile soluzione per ridurre il rischio intrin-
seco collegato alla trasfusione di sangue omologo,
tuttavia gli alti costi, le difficolta tecniche ed il non
chiaro beneficio ne hanno pressoché fatto abbando-
nare 1’utilizzo in chirurgia aortica 128. 129,
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Le tecniche di emorecupero intraoperatorio han-
no avuto una progressiva diffusione nella chirurgia
dell’aorta addominale anche se il suo utilizzo di rou-
tine sembra non avere un buon rapporto costo/bene-
ficio

Nonostante alcuni studi non abbiano riportato
vantaggi 130, attualmente ¢ stato dimostrato che 1’uti-
lizzo dell’emorecupero intraoperatorio ¢ in grado di
ridurre la necessita di trasfusioni omologhe e possa
anche ridurre I’incidenza di complicanze infettive
postoperatorie 131

5.5.9 Profilassi della trombosi venosa profonda

L’incidenza di trombosi venosa profonda (TVP)
nel trattamento chirurgico degli aneurismi dell’aorta
addominale varia tra I’1% e il 18% a seconda delle
casistiche. A seconda dell’eta, comorbidita e durata
della procedura i pazienti hanno un rischio da mode-
rato ad elevato di tromboembolismo.

Vi ¢ tuttavia un’ampia variabilita nelle strategie
perioperatorie di tromboprofilassi 132 ed il loro attua-
le beneficio ¢ ancora dibattuto dal momento che al-
cuni trial randomizzati non hanno dimostrato alcuna
differenza nel rischio di trombosi venosa profonda
tra gruppi sottoposti a chirurgia aortica con o senza
profilassi 133. 134,

Una revisione sistematica Cochrane ha infine evi-
denziato infatti che non esistono sufficienti evidenze
per supportare 'utilizzo di terapia anticoagulante,
eventualmente associata a presidi meccanici, nei pa-
zienti candidati a chirurgia dell’aorta addominale !35.

I trial randomizzati che riguardino la chirurgia
aortica sono pochi e con risultati inconsistenti, dun-
que le raccomandazioni attuali vengono dagli studi
sulla chirurgia generale e addominale-pelvica che
possiedono una maggior qualita di evidenza 136. 137,

5.5.10 Mortalita postoperatoria

11 tasso di mortalita perioperatoria nei pazienti sot-
toposti a chirurgia dell’aorta addominale sottorenale
¢ variabile in base alla tipologia degli studi conside-
rati.

Centri selezionati riportano una mortalita pari
all’1% mentre dati provenienti da studi di popola-
zione o database regionali e nazionali riportano cifre
maggiori, che raggiungono 1’8% 138. 139,

I piu recenti dati disponibili riportano tassi infe-
riori al 5%. Ad esempio, una recente metanalisi di
diversi studi randomizzati e statistiche ottenute da
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dabatase nazionali (Medicare e SwedVasc) com-
prendente 27142 pazienti ha riportato un tasso di
mortalita a 30 giorni del 4.7% 140. Allo stesso modo
uno studio di popolazione in Danimarca su 1176 pa-
zienti trattati per aneurisma dell’aorta addominale in
elezione ha riportato un tasso di mortalita periopera-
toria del 3.3% 141.

Alcuni autori hanno dimostrato che il tasso di
mortalita postoperatoria ¢ correlato al volume del
Centro, per cui Centri che possano avere un volume
di interventi superiore a 30-50 casi per anno otten-
gono risultati migliori, cosi come Chirurghi con un
case-volume di almeno 9-20 interventi in elezione
per anno 142,143,

Diversi studi randomizzati hanno dimostrato che
la chirurgia tradizionale ha un tasso di mortalita pe-
rioperatoria significativamente maggiore rispetto al
trattamento endovascolare 144. 145,

Tale beneficio tende tuttavia ad esaurirsi nel lungo
periodo con risultati in termini di sopravvivenza che
a lungo termine risultano sovrapponibili, in presenza
di un significativo maggior tasso di reintervento nei
pazienti sottoposti ad esclusione endovascolare.

5.5.11 Complicanze cardiache

Le complicanze cardiache sono la principale causa
di mortalita periopeatoria ed a lungo termine dopo
intervento per aneurisma dell’aorta addominale sot-
torenale, con un tasso compreso fra il 2.2% ed il
15% 146, 147,

In particolare, il rialzo dei valori di troponina e
I’infarto postoperatorio sono predittivi di una ridu-
zione della sopravvivenza del 55% nei 5 anni succes-
sivi, rispetto ai pazienti che non sviluppano ischemia
cardiaca 148. 149,

L’incidenza di complicanze cardiologiche sembra
essere ridotto dall’utilizzo del trattamento endova-
scolare 150. Un’analisi retrospettiva sull’outcome
cardiologico in 22.830 pazienti trattati per aneurisma
dell’aorta addominale (open e endovascolare) ha in-
fatti dimostrato un’incidenza del 7.0% di infarto del
miocardio nei pazienti trattati per via endovascola-
re contro il 9.4% nei pazienti trattati per via open
(P<0.001) 151,

Tuttavia tale dato non € sempre stato conferma-
to da altri autori. In particolare nello studio rando-
mizzato DREAM (Dutch Randomized Endovascu-
lar Aneurysm Management) il tasso di complicanze
cardiache nel gruppo open non ¢& risultato superiore
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rispetto al trattamento endovascolare (Open 5.7%
vs. Endo 5.3%) 51. Allo stesso modo Drury et al. non
hanno rilevato nessun vantaggio sull’incidenza di
complicanze cardiologiche su una revisione sistema-
tica di 61 studi comprendenti 29050 pazienti.

Diversi autori hanno dimostrato che [I’utilizzo
della terapia beta-bloccante nel perioperatorio ¢ in
grado di ridurre le complicanze cardiologiche, spe-
cialmente nei pazienti ad elevato rischio coronari-
co 152,153 Al contrario la sospensione della terapia
nel postoperatorio aumenta la mortalita cardiovasco-
lare e I’incidenza di infarto del miocardio in maniera
significativa 154 155,

Attualmente la Societa Europea di Cardiologia e
dell’ American Heart Association raccomandano di
iniziare la terapia beta bloccante nei pazienti can-
didati ad intervento di chirurgia vascolare e consi-
derati a rischio di eventi cardiaci 156. Tale posizione
¢ tuttavia oggetto di forte discussione dal momento
che i principali trial a fondamento di tale indicazione
sono oggi considerati non affidabili e le stesse So-
cieta hanno recentemente modificato le indicazioni
sottolineando che la terapia beta bloccante non deve
essere iniziata di routine ma solo dopo la valutazione
del singolo caso 157.

Raccomandazione 5.20

Nel paziente ritenuto a elevato rischio cardiaco,
il trattamento EVAR di un AAA, se fattibile, ¢ da
preferire al trattamento open per ridurre il ri-
schio di complicanze cardiache intra e postope-
ratorie.

Classe Ila Livello B

5.5.12 Complicanze polmonari

L’incidenza di complicanze polmonari nei pazien-
ti candidati a chirurgia vascolare ¢ compresa fra il 5
e I’80% e varia in base al tipo di pazienti analizzati
ed alla definizione delle complicanze 158-160,

L’insorgenza di complicanze polmonari dopo
chirurgia aortica ¢ fortemente dipendente da fattori
di rischio pre-esistenti come la broncopneumopa-
tia cronica ostruttiva (BPCO) ed il fumo. Per tale
motivo ¢ indicata un’attenta raccolta dei dati anam-
nestici (storia di dispnea per sforzi lievi/moderati,
tosse cronica, abitudine tabagica) e dell’obiettivita
polmonare (ronchi, sibili, riduzione del murmure
vescicolare) per I’identificazione di una BPCO mi-
sconosciuta 161,
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In particolare i pazienti con BPCO hanno un’au-
mentata prevalenza di patologia aneurismatica
dell’aorta addominale e la presenza di BPCO ¢ un
fattore prognostico negativo nei pazienti sottoposti
a chirurgia dell’aorta addominale sottorenale. In un
recente studio su 3455 pazienti del registro Vascular
Study Group of New England, Stone et al. hanno
dimostrato che i pazienti in ossigenoterapia hanno
un’aumentata mortalita ospedaliera, incidenza di
complicanze polmonari e di eventi avversi maggiori,
nonché un aumento della necessita di ventilazione
meccanica prolungata sia quando vengono sottopo-
sti a chirurgia open che a trattamento endovascola-
re 162,

Tuttavia non sembra esistere un livello minimo di
funzionalita polmonare sotto cui la chirurgia aortica
¢ assolutamente controindicata 163,

I pazienti in ossigenoterapia rappresentano un sot-
togruppo a rischio particolarmente elevato 164. Ben-
ché Compton et al. abbiano dimostrato in uno stu-
dio su 44 pazienti che i pazienti in ossigenoterapia
possono essere candidati sia a chirurgia tradizionale
che ad EVAR con risultati sovrapponibili, altri autori
hanno invece concluso che questi pazienti hanno un
beneficio in termini di riduzione delle complicanze
respiratorie quando vengono trattati con EVAR e
pertanto il trattamento endovascolare dovrebbe esse-
re preferenzialmente offerto se possibile 165. 166,

Relativamente al rischio di sviluppo di un aneuri-
sma e di espansione dello stesso, il fumo di tabacco
¢ il fattore di rischio modificabile di maggiore im-
portanza. Il fumo di sigaretta aumenta il rischio di
mortalita AAA correlata e in particolare aumenta il
rischio di complicante polmonari postopertatorie di
circa 3 volte nei pazienti sottoposti a chirurgia va-
scolare.

I pazienti che smettono di fumare hanno invece una
riduzione delle complicanze postoperatorie 167 168_]]
rischio di complicanze polmonari tuttavia non sem-
bra ridursi nel caso il paziente smetta di fumare solo
nelle 4 settimane precedenti I’intervento 169-171,

In una recente meta-analisi su 25 studi, Wong et
al. hanno invece evidenziato che i pazienti che ven-
gono sottoposti a chirurgia dopo almeno quattro set-
timane di sospensione del fumo hanno una signifi-
cativa riduzione del rischio relativo di complicanze
respiratorie (RR 0.77; 95% CI 0.61 to 0.96) con una
riduzione ancore maggiore nel caso la sospensione
avvenga oltre le 8 settimane (RR 0.53; 95% CI 0.37
to 0.76) 172,
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Raccomandazione 5.21

In previsione di intervento di riparazione di AAA
¢ indicata ’ottimizzazione della funzionalita re-
spiratoria preoperatoria per ridurre il rischio di
complicanze respiratorie perioperatorie. Nel pa-
ziente gia in ossigenoterapia, e preferibile, qualo-
ra fattibile, il trattamento EVAR al trattamento
open.

Classe Ila Livello B

5.5.13 Complicanze renali

Le complicanze renali dopo chirurgia dell’aorta
addominale hanno grado ed incidenza variabile e
vanno dall’oliguria associata ad un modesto rialzo
dei valori di creatininemia fino all’insufficienza re-
nale acuta necessitante trattamento emodialitico.

In letteratura ’incidenza di insufficienza renale
acuta ¢ riportata nel 2-10% dei pazienti, con un’inci-
denza di emodialisi compresa invece fra la 0.5% ed
il 2%. L’insufficienza renale ¢ un fattore di rischio
indipendente per un aumento di mortalita e degenza
ospedaliera 173.

L’insufficienza renale nell’immediato postopera-
torio ¢ di regola su base prerenale, dovuta all’ipo-
volemia secondaria, pitl raramente, ad un deficit di
pompa cardiaca. L’insufficienza renale postopera-
toria puo inoltre essere causata dalla necessita di
clampaggio sovrarenale, ipotensione intraoperatoria,
occlusione anche temporanea di un’arteria renale e
dalla microembolizzazione di frammenti trombotici
dalla parete aortica 174.

Diversi presidi possono e devono essere utilizzati
per ridurre I’incidenza di insufficienza renale acuta,
anche se nessun presidio di per sé od una combina-
zione degli stessi ¢ in grado di prevenire interamente
tale complicanza (anche se ne possono ridurre la gra-
vita e la durata).

L’ottimizzazione della volemia ed evitare tem-
pi prolungati di ischemia renale calda (>40 minuti)
sono fattori fondamentali per prevenire I’insorgenza
di insufficienza renale acuta.

In uno studio randomizzato su 28 pazienti, Nichol-
son et al. hanno dimostrato che la somministrazione
di mannitolo prima del clampaggio aortico riduce
I’insorgenza di insufficienza renale 175, mentre altri
autori non hanno evidenziato un beneficio sulla fun-
zionalita renale 176- 177,

Recenti evidenze scientifiche hanno anche eviden-
ziato un possibile ruolo nefro-protettivo nei pazienti
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candidati ad intervento sull’aorta addominale sotto-
renale del Fenoldopam e dell’Ormone Natriuretico
Atriale.

In particolare sia uno studio osservazionale che un
trial randomizzato controllato (28 pazienti) hanno
evidenziato I’effetto benefico della somministrazio-
ne di Fenoldopam nel mantenimento della funziona-
lita renale 178. 179,

Altri autori hanno indagato il ruolo dell’Ormone
Natriuretico Atriale come nefroprotettore nei pazien-
ti sottoposti a chirurgia aortica 180, Tale beneficio ¢
stato evidenziato in due piccoli studi randomizzati
comprendenti complessivamente 90 pazienti 181. 182,
Altri nefroprotettori come I’N-acetilcisteina non
hanno invece dato risultati positivi 183.

Infine alcuni studi hanno evidenziato il possibile
ruolo della perfusione renale con soluzioni saline
bilanciate fredde (4° C) 184 0 con soluzioni per car-
dioplegia/trapianto d’organo (C istidina-triptofano-
ketoglutarato — Custodiol®, Chemie GmbH) 185.

Raccomandazione 5. 22

In caso di intervento open per AAA e clampaggio
prolungato di entrambe o una sola arteria renale
puo essere indicato 1’utilizzo di presidi farmaco-
logici come il mannitolo, il fenoldopam, I’ormone
natriuretico atriale e la perfusione renale con so-
luzione fredda o soluzione specifica per ridurre il
rischio di insufficienza renale postoperatoria.
Classe Ila Livello C

5.5.14 Ischemia midollare

L’ischemia midollare ¢ una complicanza rara del-
la chirurgia dell’aorta addominale sottorenale con
un’incidenza compresa fra lo 0.1%-0.25% nei pa-
zienti trattati in elezione, fino all’1.2%-1.4% nei pa-
zienti trattati per aneurisma rotto 186. 187, o spettro di
presentazione dell’ischemia midollare € comunque
variabile con quadri che vanno dalla modesta para-
paresi fino alla paralisi flaccida, sia mono- che bi-
laterale 188. 189,

Tale complicanza ¢ tuttavia non prevedibile né
prevenibile anche se alcuni fattori che interferisco-
no con il flusso sanguigno pelvico come tempi di
clampaggio prolungati, ipotensione intraoperatoria,
embolizzazione a partenza aortica e l’interruzione
di flusso a livello delle arterie ipogastriche possono
favorire 1’ischemia midollare, anche se nessuno ha
preso singolarmente un valore assoluto 190-192,
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L’insorgenza di danno ischemico midollare ¢ co-
munque descritta anche dopo trattamento endova-
scolare 193. 194,

5.5.15 Complicanze intestinali: occlusione ed
ischemia intestinale

L’ischemia intestinale & una gravissima compli-
canza dopo chirurgia dell’aorta addominale anche se
¢ rara dopo l’intervento in elezione (0.6-3%) per la
presenza di un’ampia rete di collaterali fra 1’arteria
mesenterica inferiore e superiore, le arterie ipoga-
striche e rami dell’arteria femorale profonda 195. 196,

La chirurgia aortica pud compromettere la per-
fusione del colon a causa della legatura dell’arteria
mesenterica inferiore o delle arterie ipogastriche, di
danni a rami collaterali (arcata di Riolano), di pe-
riodi prolungati di ipotensione e, piu raramente, di
embolizzazione di materiale trombotico 197.

La mortalita degli interventi di chirurgia aortica
complicati da ischemia intestinale varia fra il 40% ed
il 65% e raggiunge il 100% in caso di necrosi tran-
smurale 198,

In caso sia sospettata la presenza di una ischemia
intestinale postoperatoria, diversi autori consigliano
di eseguire una rettosigmoidoscopia urgente per sce-
gliere il trattamento piu adeguato 199-201,

Infatti i pazienti con danno ischemico limitato alla
mucosa possono essere trattati in maniera conservati-
va e monitorizzati con sigmoidoscopie seriate, mentre
i casi di ischemia transmurale devono essere trattati
con una resezione chirurgica urgente. E suggeribile
anche impostare una terapia antibiotica ad ampio-
spettro nei pazienti con sospetta ischemia intestinale.

Raccomandazione 5.23

In caso di sospetta ischemia intestinale dopo in-
tervento per AAA, ¢ indicata la rettosigmoidosco-
pia.

Classe II a Livello C

5.5.16 Ischemia degli arti inferiori

Le complicanze ischemiche a carico degli arti in-
feriori possono essere secondarie a periodi di ipoper-
fusione durante il clampaggio aortico oppure a em-
bolizzazione di frammenti di parete aortica, trombo
endoluminale, placche aterosclerotiche durante il
declampaggio.

Il riconoscimento immediato di queste possibili
complicanze al termine dell’intervento ¢ fondamen-
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tale per evitare I’evoluzione verso quadri di grave
ischemia.

La valutazione della perfusione degli arti inferiori
al termine dell’intervento (palpazione dei polsi peri-
ferici, 1’utilizzo di una sonda Doppler) associata ad
una adeguata eparinizzazione sistemica sono i presi-
di fondamentali per evitare ed escludere le compli-
canze ischemiche periferiche.

5.5.17 Terapia intensiva postoperatoria

I vantaggi del monitoraggio nelle Unita di Terapia
Intensiva sono essenzialmente dovuti alla possibilita
di avere una piu adeguata valutazione dei parametri
emodinamici, un maggior numero di infermieri de-
dicati nonché alla possibilita di trattamento intensivo
con farmaci vasoattivi e ventilazione meccanica 202,

In molti Centri tutti i pazienti trattati con chirur-
gia tradizionale vengono monitorizzati in Terapia
Intensiva, anche se cid comporta un netto aumento
dei costi 203,

Diversi studi hanno tuttavia dimostrato che non tut-
ti 1 pazienti trattati con chirurgia tradizionale neces-
sitano della terapia intensiva 204 e una pratica basata
sull’utilizzo selettivo del monitoraggio intensivo per-
mette di ridurre i tempi di ricovero senza un aumento
della mortalita e del tasso di complicanze 205. 206,

Raccomandazione 5.24

Dopo intervento per AAA é indicato I’utilizzo se-
lettivo, non di routine, della Terapia Intensiva.
Classe IIb Livello C

5.6 Terapia endovascolare (preoperatorio, intra e
postoperatorio, risultati, complicanze precoci)

5.6.1 Preparazione preoperatoria

La terapia endovascolare degli AAA con endopro-
tesi (EVAR) ¢ la chirurgia mini-invasiva di sostituzio-
ne endoluminale della aorta sottorenale con endopro-
tesi, in maggior parte dei casi biforcata, posizionata
all’interno del tratto aorto-iliaco per esclusione del
sacco aneurismatico dal circolo. L'EVAR puo0 essere
eseguita soltanto in caso di presenza di adeguate zone
di fissaggio della endoprotesi alla parete arteriosa,
denominate “colletti”’, ove la apposizione del tessuto
endoprotesico possa garantire il passaggio del flusso
ematico solo all’interno della protesi impedendo il
rifornimento della sacca (endoleak).

La presenza di adeguate caratteristiche anatomi-
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che per EVAR deve essere accuratamente verificata
prima dell’intervento con adeguato imaging per una
corretta pianificazione e per il successo tecnico della
procedura.

Se durante I’intervento endovascolare dovessero
insorgere complicanze o dovesse verificarsi I’impos-
sibilita di posizionare o liberare correttamente 1’en-
doprotesi, pud presentarsi comunque la necessita di
conversione ad intervento chirurgico aperto, per cui
la valutazione preoperatoria del paziente deve avve-
nire sempre con i criteri validi per entrambe le possi-
bilita terapeutiche.

La preparazione preoperatoria del paziente con
EVAR deve prevedere strategie di protezione renale,
considerata la specificita dell’uso di mezzo di con-
trasto iodato durante I’intervento mini-invasivo.

Il rischio di insufficienza renale acuta (IRA) da
mezzo di contrasto (MDC), definito come un aumen-
to di creatininemia >25% o di almeno 0.5 mg/dl, che
compare entro le prime 24-72 ore dopo MDC, pre-
senta una incidenza di 0.6/2.3% nella popolazione
generale; tale rischio ¢ quantificato nel 6.7% in uno
studio di revisione della letteratura riguardante 6614
pazienti operati in USA 197,

Per ridurre il rischio di insufficienza da contrasto
(CIN), ¢ indicata I’idratazione perioperatoria del pa-
ziente con infusione endovenosa di soluzione isoto-
nica di almeno 1 mg/ora/kg, da iniziare almeno 12
ore prima dell’intervento e da continuare durante
I’intervento e per almeno 24 ore dopo. La sommi-
nistrazione pud essere eseguita per via orale. In pa-
zienti ad alto rischio, come i diabetici, o in pazienti
con insufficienza renale cronica, la aggiunta di N-
Acetil-cisteina al dosaggio di 600/1200 mg/x2/ die
puo essere indicata, sulla base di dati derivanti da
meta-analisi di Isenbarger er al. che suggeriscono il
benefico effetto del farmaco 207.

Raccomandazione 5.25

Nel paziente con AAA programmato per EVAR
¢ indicata la stessa valutazione e preparazione
preoperatoria come per il paziente programmato
per intervento open considerato il rischio di con-
versione chirurgica. E inoltre indicata adeguata
idratazione pre, intra e postoperatoria e inoltre
terapia con N-acetil-cisteina in caso di alto rischio
di insufficienza renale post operatoria da contra-
sto (CIN).

Classe IIb Livello C
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5.6.2 Dotazioni tecnologiche di imaging
intraoperatorio

La qualita delle immagini radiologiche nel corso
dell’intervento per EVAR ¢ cruciale per I’ ottenimen-
to di un buon risultato tecnico della procedura.

La macchina radiologica deve possedere almeno
capacita di eseguire fluoroscopia e grafia, sottrazio-
ne di immagini, salvare immagini e sequenze, con
campo di acquisizione che possa comprendere tut-
to il tratto aorto-iliaco. Nella recente pubblicazione
dei Quaderni del Ministero della Salute, n.1, 2010,
riguardante i: “Criteri di appropriatezza clinica, tec-
nologica e strutturale nell’assistenza alle malattie del
sistema cardiovascolare” e nel n. 12, 2011, riguar-
dante “Criteri di appropriatezze clinica, strutturale
e tecnologica di Radiologia Interventistica” non si
fa esplicito riferimento agli apparecchi mobili di cui
sono dotate gran parte delle sale operatorie ove si
eseguono molte delle procedure di EVAR in Italia.
Gli standard tecnologici indicati infatti riguardano
prevalentemente gli apparecchi fissi, i cui livelli di
qualita sono accuratamente suggeriti e cui si rimanda
(www.quadernidellasalute.it, ISSN 2038-5293).

5.6.2 Anestesia in EVAR

L’ approccio anestesiologico nel trattamento endo-
vascolare degli aneurismi dell’aorta addominale sot-
torenale, eseguito in elezione, ha subito una costante
evoluzione nell’ultima decade. L’ anestesia generale
rappresenta una strategia talvolta associata ad un re-
cupero piu lento in termini di deambulazione, ripresa
di una normale alimentazione, durata dell’ ospedaliz-
zazione208 oltre che ad un tasso di complicanze po-
stoperatorie generali e cardiache significativamente
maggiore se confrontata con I’anestesia loco regio-
nale o locale 209211 In letteratura alcuni studi han-
no evidenziato inoltre un basso tasso di conversione
da anestesia locale a generale, talvolta necessaria
per impossibilita da parte del paziente di mantenere
I’immobilita2!2, con conseguente scarsa qualita delle
immagini radiologiche intraoperatorie e dell’accura-
tezza del posizionamento della protesi. Pur mancan-
do studi randomizzati a riguardo, I’esperienza dei
singoli centri con esperienza pubblicati in letteratu-
ra, hanno dimostrato che I’intervento puo essere ese-
guito con alti tassi di successo in anestesia locale o
loco regionale e che tale scelta ¢ associata ad un tas-
so inferiore di complicanze maggiori peri e post ope-
ratorie se confrontata con I’anestesia generale 213214,
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Raccomandazione 5.26

In caso di EVAR per AAA, se il paziente ¢ com-
pliante, & preferibile I’anestesia locale all’aneste-
sia generale per ridurre i rischi di complicanze
postoperatorie.

Classe IIb Livello C

5.6.3 Approccio chirurgico

Le endoprotesi attualmente disponibili sul mercato
necessitano di introduttori di dimensioni elevate (12-
24F). Tradizionalmente, questo trattamento necessi-
ta dell’esposizione chirurgica delle arterie femorali
comuni. Negli ultimi anni sono stati sviluppati nu-
merosi dispositivi di emostasi percutanea, pertanto
I’accesso percutaneo viene sempre piu utilizzato 215,

Un recente studio retrospettivo ha messo a con-
fronto i pazienti trattati con EVAR per via percu-
tanea e i pazienti in cui ¢ stato scelto un approccio
chirurgico alle arterie femorali in un singolo centro.
In questo studio, su 296 arterie ¢ stato eseguito un
approccio percutaneo, mentre su 226 arterie ¢ stato
utilizzato un accesso chirurgico. Il tasso di successo
osservato nell’accesso percutaneo ¢ stato del 96%.
La conversione ad accesso chirurgico si ¢ verificata
per emorragia (in 7 casi) o per stenosi od ostruzione
dell’arteria femorale (in 6 casi). L’accesso percuta-
neo correlava con minori complicanze locali rispetto
al chirurgico (0.7% vs. 7.4%; P=0.001), minor tem-
po dell’intervento (153.3 vs. 201.5 minuti; P<0.001)
e maggior diametro medio del vaso implicato (6.7 vs.
6.1 mm; P<0.01). II fallimento dell’accesso percu-
taneo correlava con le dimensioni del vaso (4.9 mm
nel caso di accesso percutaneo fallito vs. 6.8 mm nel
caso di successo; P<0.001). Un maggior tasso di fal-
limento si verificava inoltre nel caso di utilizzo di in-
troduttori di piccole dimensioni-12-16F-rispetto agli
introduttori di grandi dimensioni -18-24F (7.4% vs.
1.9%; P=0.02) 216,

I fattori di rischio pill importanti per il fallimen-
to dei dispositivi di emostasi percutanea riportati
sono: 1’obesita, le calcificazioni delle arterie femo-
rali, cicatrici inguinali, tortuosita aorto iliache.217
Tuttavia, un recente studio ha analizzato 752 pro-
cedure di EVAR con 391 accessi percutanei trans-
femorali. Il successo tecnico immediato ¢ stato del
96.4% (377/391) con una media di due dispositivi
di emostasi percutanea utilizzati per ciascun inguine.
Si & osservata una maggiore incidenza di fallimento
tecnico nei pazienti con calcificazioni anteriori della
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parete arteriosa maggiore del 50% (P<0.001) mentre
le differenze nel BMI, la dimensione dell’arteria fe-
morale comune, la dimensione dell’introduttore ed il
tipo di sistema di emostasi percutaneo non sembrano
influenzare il successo della procedura 218.

Un recente studio randomizzato ha rafforzato
I’evidenza in favore dell’accesso percutaneo per
EVAR: il sistema di chiusura con Proglide (Abbott,
USA) ha dimostrato un tasso di successo tecnico in
assenza di complicanze a 30 giorni dell’88%, men-
tre I’accesso chirurgico presentava un tasso del 78%,
in centri con esperienza specifica nella tecnica 219,
L’accesso percutaneo nell’EVAR rappresenta un ap-
proccio meno invasivo alla patologia aortica e puo
facilitare una dimissione precoce in pazienti selezio-
nati. Tuttavia, ¢ necessario che 1’operatore abbia un
training adeguato anche per 1’eventuale correzione
chirurgica delle complicanze locali.

Raccomandazione 5.27

I’EVAR per AAA con accesso femorale percuta-
neo, con I’intento di ridurre i rischi di complican-
ze postoperatorie della ferita chirurgica, e indi-
cato solo in centri con adeguata esperienza nella
tecnica e in pazienti con caratteristiche anatomi-
che favorevoli.

Classe IIb Livello C

5.6.4 Scelta della protesi

La scelta della protesi migliore per 1’anatomia va-
scolare del singolo paziente, rappresenta una delle
fasi piu delicate dell’approccio all’intervento endo-
vascolare di impianto di endoprotesi aortica.

Le dimensioni dei vari componenti vanno sele-
zionate tenendo in considerazione che un oversizing
adeguato dovrebbe misurare tra il 10% ed il 20% ri-
spetto ai diametri delle zone di ancoraggio per otte-
nere un sealing affidabile.

In elezione una configurazione biforcata andreb-
be, ove le caratteristiche morfologiche lo consento-
no, preferita rispetto ad un modulo aorto-uniliaco in
quanto capace di garantire una minore incidenza di
complicanze legate alla procedura 220.

I modelli disponibili danno all’ operatore una pos-
sibilita di scelta sempre pitt ampia; con il progredire
delle tecnologie e della conoscenza dell’interazione
protesi-aorta, le protesi di ultima generazione sono
in grado di assicurare risultati immediati ed a lun-
go termine significativamente migliori in termini di
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reinterventi, conversioni chirurgiche tardive e cresci-
ta della sacca aneurismatica residua 221. 222,

E necessaria, per compiere una selezione appro-
priata, una completa conoscenza di tutte le caratte-
ristiche peculiari di ogni singola protesi disponibile,
che possono variare riguardo metodo di fissaggio,
presenza di stent soprarenale, misure disponibili,
materiale costituente lo scheletro metallico, modu-
larita, profilo di introduzione, necessita di utilizzo di
introduttore ed altro ancora. Un concetto totalmente
nuovo nel trattamento endovascolare degli AAA ¢
stato apportato dalla produzione di una endoprotesi
che, costituita da stent espandibili su pallone, circon-
dati da buste nelle quali poter iniettare un polimero
che solidifica in pochi minuti, puo sostituire I’AAA
riempiendo la sacca aneurismatica. Tale modalita ¢
stata denominata AAA sealing e quindi I’acronimo
EVAR ¢ stato in questo caso sostituito da EVAS. La
protesi ¢ disponibile in Italia, i risultati a medio e
lungo termine sono ancora scarsi.

Non sono disponibili in letteratura dati provenienti
da studi randomizzati che confrontino le performan-
ce di diversi modelli di endoprotesi. All’interno degli
studi multicentrici randomizzati EVAR 1 e 2 di UK
e ADAM degli USA, sono stati analizzati i risulta-
ti di diversi modelli di endograft, senza evidenza di
superiorita di un modello rispetto ad altri. Una sola
tendenza verso peggiori risultati ¢ stata sottolineata
negli USA con I’uso di AneuRx graft, protesi peral-
tro attualmente non in uso in Italia 223,224,

Con il crescere dell’esperienza e delle necessita
di trattare in modo mini-invasivo pazienti ad alto ri-
schio chirurgico, ¢ cresciuta la tendenza a spingere
le indicazioni endovascolari anche a pazienti con ca-
ratteristiche anatomiche considerate al di fuori delle
indicazioni per I’uso per cui la protesi ¢ stata appro-
vata (IFU).

I risultati del’EVAR in pazienti con anatomia
sfavorevole sembrano dimostrare un aumento del
rischio di insuccesso tardivo al di fuori delle IFU,
come suggerito da una revisione di 10,228 pazienti
con TC pre- e postoperatoria collezionati in un “re-
pository database” (M2S) in USA. Shanzer et al
hanno evidenziato come ’'uso di EVAR al di fuori
delle IFU era associato ad un tasso di crescita della
sacca aneurismatica del 43.5% a 5 anni di follow-up.
Sebbene ampiamente criticato, il lavoro sottolinea
I’importanza della valutazione anatomica pre-opera-
toria nella scelta tra chirurgia aperta ed endovasco-
lare 225,
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Raccomandazione 5.28

In caso di EVAR per AAA & opportuno rispettare
le indicazioni per I’uso (IFU) del modello di endo-
protesi scelta. In caso di uso al di fuori delle IFU,
¢ indicata una corretta informazione del paziente
e un piu stretto follow-up nel tempo. E indicata
inoltre la scelta del tipo di endoprotesi sulla base
degli aspetti anatomici del’AAA all’angio TC e
tenendo conto dell’esperienza del centro e dell’o-
peratore con quel tipo di endoprotesi.

Classe Ila Livello C

5.6.5 Gestione del paziente nell’intra-operatorio

5.6.5.1 PROFILASSI ANTIBIOTICA

Per quanto riguarda la profilassi antibiotica si rac-
comanda 1’utilizzo di una singola dose di farmaco da
somministrare circa 30 minuti prima dell’incisione
cutanea, cosi come in tutta la chirurgia arteriosa con
uso di protesi; i farmaci piu utilizzati sono le cefalo-
sporine di seconda o terza generazione, in assenza
tuttavia di una evidente superiorita rispetto all’utiliz-
zo di penicilline o amminoglicosidi !12. 113,

5.6.5.2 ARTERIE RENALI ACCESSORIE

Durante lo studio preoperatorio e intraoperatorio
dei pazienti candidati a trattamento endovascolare
per aneurisma dell’aorta addominale di frequente ri-
scontro ¢ la presenza di arterie renali accessorie con
una prevalenza che va dal 15 al 30% circa 226. Dalla
piu recente letteratura si evince come la copertura
di una renale accessoria, evenienza molto piu fre-
quente nei casi di colletto prossimale corto, non si
traduca in un peggioramento della funzionalita re-
nale anche nei pazienti con insufficienza renale di
grado lieve moderato (stadi 1-3 classificazione K-
DOQI) 227; Greenberg et al. infatti sottolineano come
nonostante nell’84% dei pazienti con copertura di
una renale accessoria sia evidente un’area infartuale
durante lo studio TC nel follow-up, questa perdita
di parenchima non corrisponda ad una diminuzione
del filtrato glomerulare totale a lungo termine. Inol-
tre la copertura di tali arterie non ¢ associata a un
aumento degli endoleak nel follow-up e pertanto una
embolizzazione preventiva non ¢ raccomandata 228,
Tali riscontri sono stati avvalorati da una revisione
recente della Letteratura operata da Antoniou et al.
nel 2013, che hanno revisonato 106 lavori pubblicati
riguardanti I’argomento e hanno selezionato i 5 con
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migliori caratteristiche, che coinvolgevano 116 pa-
zienti. Le conclusioni della review sono favorevoli
alla copertura delle polari renali, senza menzione di
un limite di calibro al di sopra del quale consigliare
la preservazione. C’¢ da sottolineare che in alcune
delle pubblicazioni considerate, gli Autori, di prima
istanza, selezionavano il calibro delle polari e il rap-
porto tra questo e il calibro della renale principale
prima di decidere per la copertura 229,

Raccomandazione 5.29

In corso di EVAR per AAA eventuali arterie po-
lari renali possono essere occluse per copertura
dell’ostio da parte della endoprotesi se cio com-
porta un miglioramento della adesione dell’endo-
protesi a livello del colletto dell’aneurisma.
Classe IIb Livello C

5.6.5.3 CORREZIONE DEGLI ANEURISMI ILIACI

La presenza di aneurismi delle arterie iliache co-
muni nei pazienti con aneurisma dell’aorta addomi-
nale ha una prevalenza elevata, sino al 40% in alcune
casistiche 230-233, Diverse opzioni terapeutiche sono a
disposizione in questi casi, quando 1’indicazione sia
per un trattamento endovascolare. La occlusione del-
la ipogastrica ¢ tecnica ampiamente diffusa, special-
mente in caso di patologia mono-laterale. Dalla let-
teratura le complicanze piu frequenti associate alla
coperturadelle arterie ipogastriche sono la claudicatio
glutea (35-40% dei casi), I’impotenza erigendi (fino
al 10%), I’ischemia intestinale 1-3%, ed altri eventi
meno frequenti ma ben piu gravi quali la ischemia
midollare o del nervo ischiatico 109. 234-239 1’ occlu-
sione bilaterale delle ipogastriche aumenta significa-
tivamente il rischio di insorgenza di tali complicanze
e per tale motivo andrebbe evitata se possibile. Nel
caso sia necessaria 1’occlusione ipogastrica, gene-
ralmente 1’embolizzazione preventiva dell’arteria ¢
da preferire rispetto alla semplice copertura del suo
ostio da parte della branca iliaca dell’endoprotesi per
evitare 1’insorgenza di un endoleak di tipo 2; tuttavia
¢ opportuno rilasciare le spirali piu prossimalmente
possibile cosi da preservare maggiormente il circolo
pelvico. Tale procedura viene eseguita nello stesso
momento operatorio dell’EVAR in quanto seppur as-
sociata a tempi operatori piu lunghi non si traduce in
un tasso di complicanze piu elevato?33. Laddove esi-
stano i requisiti anatomici ¢ possibile preservare la
pervieta delle arterie ipogastriche mediante 1’utilizzo
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di endoprotesi iliache (iliac side branch device IBD),
il cui utilizzo si € dimostrato efficace ed associato ad
un basso tasso di complicanze in recenti pubblica-
zioni 240-245

In una recente revisione delle esperienze pubbli-
cate, la endoprotesi iliaca ramificata ha dimostrato
buoni tassi di successo immediato (85-100%) e nel
medio termine, ma la evidenza in termini di costi-
efficacia rimane scarsa 246,

Raccomandazione 5.30

— In caso di EVAR per aneurisma aorto-iliaco
e indicato, quando fattibile, I’impianto di endo-
protesi iliaca ramificata per ridurre il rischio di
complicanze ischemiche pelviche o glutee.

Classe IIb Livello C
— La occlusione bilaterale contemporanea di en-
trambe le ipogastriche, dovrebbe essere evitata,
per ridurre il rischio di complicanze ischemiche
pelviche o glutee.

Classe III Livello C

5.6.6 Risultati e complicanze precoci

I risultati precoci del’EVAR sono stati valutati in
ampie casistiche e in studi randomizzati, comparan-
do tale tecnica con la chirurgia aperta. Una recen-
te meta analisi ha analizzato i dati relativi a 25.078
pazienti sottoposti ad EVAR e 27142 sottoposti a
correzione chirurgica tradizionale. I primo gruppo
di pazienti ha presentato una mortalita periopera-
toria significativamente minore rispetto al secondo
gruppo (1.3% vs. 4.7%; OR 0.36, 95% CI1 0.21-0.61;
P<0.001). Tale vantaggio in termini di sopravvivenza
si € annullato entro 2 anni, senza modifiche ulteriori
in almeno 4 anni di follow-up. Non ¢ stata inoltre
riscontrata differenza di mortalita correlata all’aneu-
risma nei 2 anni dopo I’intervento. EVAR ¢ associata
peraltro con un maggior tasso di re-interventi e rottu-
re dell’AAA durante il periodo post-operatorio. Per
quanto riguarda le complicanze sistemiche peri-ope-
ratorie, EVAR ¢ associata a un minor tasso di infarto
del miocardio (incidenza 1.3-7%, OR vs. open=0.68)
e simile rischio di insufficienza renale acuta (5,3%)
e ictus (2,3%) 54.

Una review del Cochrane PVD Group confrontan-
do i due tipi di trattamento, ha concluso che le com-
plicanze precoci dell’intervento, la qualita di vita e
I’incidenza di disfunzione sessuale erano sovrappo-
nibili fra il gruppo di pazienti sottoposti a trattamen-
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to chirurgico o endovascolare. Tuttavia, I’incidenza
di complicanze respiratorie era significativamente
maggiore nel gruppo di pazienti trattato con chirur-
gia aperta rispetto al gruppo endovascolare 55.

L’EVAR sembra associarsi a una minore incidenza
di aritmie cardiache ed infarti nel periodo periopera-
torio 247. Per quanto riguarda le complicanze a carico
del tratto gastroenterico, sono stati riportati casi di
ischemia colica, tuttavia con minor frequenza rispet-
to ai pazienti sottoposti a correzione chirurgica tradi-
zionale dell’ aneurisma aortico 248.

L’intervento endovascolare sembrerebbe associar-
si ad un minor tasso di insufficienza renale acuta
perioperatoria rispetto all’intervento di chirurgia tra-
dizionale (3.7% vs. 6%; P<0.001) e minori rischi di
ischemia pelvica 249. 250,

Le complicanze locali o legate ai devices utilizzati
possono variare dal 9 al 16% e sono spesso legate
all’accesso chirurgico o a inesperienza nell’utilizzo
dei dispositivi di emostasi percutanea 251,

Le occlusioni precoci delle branche iliache per fe-
nomeni di trombosi, hanno una incidenza del 2-4%,
sono spesso secondarie a anatomie sfavorevoli, come
tortuosita e calcificazioni, piccoli calibri delle arterie
native, € Spesso possono essere prevenute eseguen-
do un corretto oversizing, una corretta scelta della
protesi e la correzione intra-operatoria di eventuali
angolazioni eccessive.

Con lo sviluppo di nuove tecnologie e nuovi mo-
delli di endoprotesi, durante gli ultimi 20 anni, si
¢ assistito a un notevole miglioramento dei tassi di
successo tecnico e clinico 222,

In particolare, risulta nel tempo sempre minore
I’incidenza di conversione immediata ad interven-
to di chirurgia aperta, le cui cause principali sono
rappresentate dall’impossibilita nella progressione o
nel rilascio della protesi (per calcificazioni vascolari,
stenosi o tortuosita degli assi iliaci), dal posiziona-
mento inappropriato del dispositivo, dall’impossibi-
lita nella cannulazione del gate controlaterale, da le-
sioni arteriose o da trombosi del graft. Dalle reviews
presenti in letteratura, nelle diverse casistiche, viene
riportato un tasso di conversione precoce variabile
dallo 0.8% al 5.9%, con una media dell’1.5%, con
evidenza di un decremento dell’incidenza di conver-
sioni negli studi piu recenti 252.

Le angolazioni severe, 1’anatomia tortuosa e la
presenza di un colletto anatomicamente sfavorevole
sono classicamente definite come predittori di falli-
mento tecnico del’EVAR. Tuttavia, I’introduzione
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di nuovi devices consente il trattamento di anatomie
sfavorevoli con un elevato tasso di successo tecni-
co immediato (97-98%) 253. Nei pazienti considerati
inidonei all’intervento aperto, ’EVAR rappresenta
oggi una valida alternativa anche in caso di anatomia
difficile. E necessario tuttavia considerare che i tassi
di endoleaks intraoperatori e di procedure seconda-
rie sembrerebbero essere maggiori nei pazienti con
anatomia ostile trattati con EVAR standard 254

In caso di colletto corto, EVAR puo essere effet-
tuato con endoprotesi fenestrate, che presentano in
letteratura elevati tassi di successo tecnico immedia-
to (299%), bassa mortalita perioperatoria (<3.5%) ed
ottimi risultati in termini di pervieta dei vasi viscera-
li a medio e lungo termine (297%) in casistiche sele-
zionate e in centri con esperienza specifica. Anche la
tecnica chimney, con 1’uso “off label” di stent coperti
o scoperti nelle arterie renali, appaiati ad endoprotesi
aortica, pud presentare un elevato successo tecnico
(>97%). Tale tecnica sembra associata, tuttavia, a
una maggiore incidenza di endoleaks di tipo IA (5-
31%) rispetto alle endoprotesi fenestrate 255.

Entrambe le tecniche non sono state paragonate
alla chirurgia aperta in modo prospettico randomiz-
zato e necessitano di ulteriori indagini per valutare
I’efficacia a lungo termine prima di poter essere con-
siderate di prima scelta.

La complicanza piu frequente dopo EVAR ¢& rap-
presentata dall’endoleak, o rifornimento residuo del-
la sacca aneurismatica.

Tale evenienza ¢ piuttosto frequente, fino al 30%
di pazienti dopo EVAR presentano almeno un con-
trollo positivo per tale complicanza. Diversi tipi di
endoleaks sono stati identificati € sono riportati in
Tabella II.

Gli endoleaks di tipo I e III sono ritenuti partico-
larmente pericolosi per la diretta pressurizzazione
della sacca aneurismatica. Se possibile, vanno trat-
tati nella stessa seduta operatoria con apposizione di
ulteriori segmenti protesici, meccanismi aggiuntivi
di ancoraggio, stent scoperti o pallonamenti ripetuti.
In caso di corretto posizionamento della endoprotesi,
I’ attesa e il controllo seriato possono essere una stra-
tegia attuabile in casi selezionati di endoleaks tipo I:
¢ stato recentemente eseguito uno studio retrospetti-
vo, eseguito su 15 pazienti trattati con EVAR e con
evidenza di endoleak di tipo IA intraprocedurale non
trattato. In tale serie di pazienti, si ¢ evidenziato una
trombosi della sacca spontanea in 14 casi. Gli autori
concludevano che, in serie selezionate di pazienti, un
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TaBELLA II. — Tipi di endoleaks.

Endoleaks (Tipo)  Causa

1 Mancata aderenza in sede di colletto
Prossimale

Distale

Da occlusore iliaco

Da collaterali aortici-iliaci

Semplici: un vaso

Complessi: multipli vasi

Difetti strutturali

Disconnessioni modulari
Perforazioni del tessuto

p—
—

Wy w> QAW

v Porosita del tessuto (<30 giorni)
Endotension Crescita dell’AAA senza evidenza di endoleak

approccio di tipo conservativo potrebbe essere giu-
stificato 256,

Piu dibattuta Classe Ila, livello C ¢ 1’indicazione
al trattamento degli endoleaks di tipo II: in fase post-
operatoria precoce il ruolo di tali rifornimenti sem-
bra essere minimo, ma con il tempo possono indurre
crescita dell’AAA, riduzione della adesione della
protesi ai colletti, o rottura dell’aneurisma. Alcuni
Autori, riportando i tassi di successo delle procedure
aggiuntive per il trattamento degli endoleaks tipo II,
talvolta inferiori al 50%, consigliano di non trattare
mai tali endoleaks, mentre altri sottolineano come il
rischio d insuccesso tardivo giustifica un atteggia-
mento aggressivo 257258,

Alcuni gruppi italiani hanno proposto la preven-
zione dell’endoleak tipo II mediante 1’uso di colle
e spirali poste all’interno della sacca aneurismatica
all’atto del posizionamento della endoprotesi: i ri-
sultati a breve e medio termine presentano una ridu-
zione del rischio di endoleak tipo II, (Hazard Ratio
di 0,13 indipendentemente dal tipo di protesi usata)
mentre il rischio di endoleak in toto non sembra es-
sere influenzato significativamente 259 260, Piti ampie
casistiche con studi comparativi e pitt ampio follow-
up sono necessari per definire il ruolo di questa tec-
nica aggiuntiva 261,

Raccomandazione 5.31

In caso di riparazione di AAA in elezione, con
anatomia giudicata favorevole per EVAR all’an-
gio TC e con rischio chirurgico basso o interme-
dio per complicanze perioperatorie, é indicato
P’intervento di riparazione open oppure EVAR.
Classe I Livello A
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Raccomandazione 5.32

In caso di riparazione di AAA in elezione, con
anatomia giudicata favorevole per EVAR all’an-
gio TC e con rischio chirurgico alto per compli-
canze perioperatorie, € preferibile I’intervento di
riparazione EVAR piuttosto che open.

Classe Ila Livello B

Raccomandazione 5.33

In caso di riparazione di AAA in elezione, con
anatomia giudicata non favorevole per EVAR
all’angio TC ¢ indicato I’intervento di ripara-
zione open, a meno che il rischio chirurgico per
complicanze perioperatorie sia ritenuto troppo
alto nel quale caso potrebbe essere indicata la sola
terapia medica.

Classe Ila Livello C

Raccomandazione 5.34

In corso di EVAR per AAA in presenza di even-
tuale endoleak di tipo I che permane anche dopo
adeguato pallonamento dell’endoprotesi, ammes-
so che sia garantito adeguato oversizing e corretto
posizionamento, ¢ indicato un trattamento imme-
diato dell’endoleak possibilmente per via endova-
scolare, mentre in caso di eventuale endoleak di
tipo II puo essere indicata una monitorizzazione
nel follow-up, senza ulteriore trattamento, a meno
che non si verifichi una crescita progressiva della
sacca aneurismatica e rischio di endoleak di tipo
I o di rottura della sacca aneurismatica.

Classe Ila Livello B

5.7 Aneurismi rotti

La rottura dell’aneurisma aortico addominale
(rAAA) rappresenta un’emergenza che, in assenza
di un trattamento chirurgico immediato, porta a mor-
te entro tre giorni nel 100% dei casi?®2; la mortalita
stimata nel nostro Paese ¢ di circa 6000 morti 1’anno.
11 rischio di rottura per anno di un aneurisma aortico
¢ correlato alle dimensioni della sacca aneurismatica
(1% per diametri compresi tra 40-49 mm fino al 33%
per aneurismi maggiori di 7 cm). Per un piu chiaro
inquadramento del problema & necessaria una cor-
retta definizione del quadro clinico e anatomico 295,

Si definisce aneurisma dell’aorta addominale rotto
I’evidenza di un sanguinamento al di fuori della pa-
rete aortica nella sede di dilatazione aneurismatica.
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Il sanguinamento puo essere libero in cavita perito-
neale o in vena cava o tamponato nel retroperitoneo.
Dal punto di vista clinico il paziente con rAAA puo
presentare un quadro emodinamico stabile o insta-
bile. Altra situazione ¢ rappresentata dall’aneurisma
dell’aorta addominale sintomatico, con presenza di
dolore addominale tipico, in assenza di rottura docu-
mentata alla diagnostica radiologica e di altre con-
comitanti patologie in grado di causare i sintomi. La
sintomatologia deve essere considerata come segno
di rapido accrescimento della lesione ed in queste si-
tuazioni i dati della Letteratura non sono univoci. Le
principali linee guida concordano comunque sulla
possibilita di eseguire una sollecita preparazione ed
ottimizzazione del paziente in previsione del tratta-
mento, che puo essere dilazionato entro e non oltre
le 48 ore.

Raccomandazione 5.35

Nel paziente con documentata rottura del’AAA &
raccomandato un intervento chirurgico in emer-
genza.

Classe 1 Livello A

Raccomandazione 5.36

Nel paziente con AAA sintomatico in assenza di
rottura documentata ¢ indicato un intervento in
urgenza/urgenza differita, con la possibilita di ot-
timizzare e stabilizzare il paziente prima di sotto-
porlo ad intervento non oltre 48 ore dopo la com-
parsa dei sintomi.

Classe Ila Livello B

L’approccio al malato con aneurisma rotto/sinto-
matico dovrebbe essere multidisciplinare compren-
dendo anestesista, chirurgo vascolare e radiologo.

Di fronte ad un paziente con sospetto di aneuri-
sma dell’aorta addominale rotto ¢ necessario mo-
nitorizzare il paziente, dotarsi di uno o pill accessi
venosi (uno possibilmente centrale) e di un accesso
arterioso e, dal punto di vista farmacologico, indur-
re uno stato di ipotensione controllata con valori di
pressione arteriosa massima compresi tra i 50 ed i
100 mmHg, al fine di evitare lo sviluppo di una co-
agulopatia da consumo e non alimentare I’ematoma
con conseguente aumento del rischio di sindrome
compartimentale 263,

Devono essere eseguiti esami di laboratorio in
emergenza, tra cui emocromo, elettroliti, azotemia,
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creatinina, test di funzionalita epatica, tempo di pro-
trombina, tempo di tromboplastina parziale; dovreb-
bero essere disponibili per il paziente un numero
congruo di unita di globuli rossi concentrati per la
trasfusione, e la banca del sangue dovrebbe essere
avvertita per la potenziale necessita di plasma fresco
congelato.

Raccomandazione 5.37

Nel paziente con sospetto di rottura di AAAe in-
dicato ottenere e/o mantenere un’ipotensione ar-
teriosa sistemica controllata.

Classe IlaLivello B

5.7.1 Diagnostica per immagini

L’ecografia (ECO fast) ¢ prontamente disponibile
nei reparti di emergenza e viene sempre maggior-
mente utilizzata con facilita dai medici per escludere
una serie di cause di dolore addominale tra cui la
colica renale, la pancreatite, la colecistite e altre pa-
tologie.

Molti studi hanno riportato un’alta sensibilita dal
94% al 100% e specificita dal 98% al 100% nella ri-
levazione di un aneurisma dell’ aorta addominale non
rotto, e tuttavia la rottura puod non essere riconosciuta
in circa la meta dei pazienti 5. 264-266,

L’esame angio Tc toraco-addominale rappresenta
sicuramente I’esame di scelta nei pazienti conr AAA
“stabile”; in particolare potrebbe essere il primo esa-
me da eseguire in caso di sospetta rottura nei pazienti
portatori noti di AAA o gia sottoposti a intervento
endovascolare o open.

L’esame oltre a confermare la presenza o meno di
rottura della parete aortica, permette di valutare la
presenza di aneurismi in altra sede (toracica — toraco
addominale-iliaco) e di valutare la fattibilita anato-
mica per un trattamento endovascolare. Nei pazienti
sintomatici in assenza di stravaso ematico 1’esame
puo individuare segni di imminente rottura come
crescent sign, discontinuita di parete o draped aortic
sign 267,

Il limite dell’esame, in particolare nei pazienti
emodinamicamente instabili ¢ legato alla rapidita di
esecuzione; per tale motivo, la TC dovrebbe essere
adiacente al PS e consentire di eseguire un esame in
10 -15 minuti.

Uno studio di Lloyd et al. 268 ha analizzato 1’out-
come di pazienti con aneurisma rotto che non hanno
subito alcun intervento chirurgico per diversi ragio-
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ni. Gli autori hanno visto che la maggioranza dei pa-
zienti (87,5%) sono sopravvissuti pitt di 2 ore dopo
I’ammissione in ospedale. Analizzando questi dati
¢ razionale affermare che in centri adeguatamente
attrezzati, una volta instaurato un regime di ipoten-
sione controllata, sia auspicabile eseguire in tutti i
pazienti un esame angio TC.

Raccomandazione 5.38

Nel paziente con ‘‘sospetta’ rottura del’AAA &
indicato eseguire prima possibile, se le condizioni
cliniche e le facilities della struttura lo consento-
no, un esame angio-TC prima dell’intervento chi-
rurgico.

Classe 1Livello B

5.7.2 Trattamento

Le modalita di trattamento del paziente con rAAA
sono dipendenti dallo stato emodinamico del pazien-
te.

Attualmente il paziente che giunge in pronto soc-
corso con rAAA emodinamicamente instabile viene
condotto in urgenza in sala operatoria al fine di fer-
mare I’emorragia.

Questo atteggiamento, consolidato da anni, oggi
deve tenere conto di alcune variabili. In strutture
ospedaliere di recente concezione con diagnostica
radiologica adiacente al PS, apparecchiature di ulti-
ma generazione disponibili per 24 ore al giorno (sala
ibrida) e team esperto per procedure endovascolari,
la gestione dei pazienti con rAAA instabili puo se-
guire protocolli interni diversi.

Nei pazienti con rAAA emodinamicamente stabili
0 pazienti con AAA sintomatico, il trattamento piu
idoneo ¢ oggetto di dibattito.

Il trattamento dell’aneurisma dell’aorta addomi-
nale con chirurgia endovascolare in elezione riduce
la mortalita e morbilita perioperatoria, quindi & ra-
zionale pensare che tale trattamento sia indicato nei
pazienti con rAAA che spesso presentano numerose
comorbilita.

Sono stati eseguiti numerosi studi al fine di valuta-
re i risultati dell’EVAR nei pazienti con rAAA 269-271
e sono stati osservati tassi di mortalita spesso infe-
riori al 20%.272-274 17 AJAX trial pubblicato nel 2013
non ha mostrato alcuna differenza significativa nella
endpoint combinato di morte e complicanze gravi a
30 giorni tra EVAR e open (42 vs. 47%, rispettiva-
mente; riduzione del rischio assoluto 5,4%) 275.
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Risultati piu recenti forniti dallo studio IMPROVE
presentano risultati simili di mortalita a 30 giorni nei
due gruppi di pazienti 276, Valutando i dati di due am-
pie meta-analisi in real life 277 e studi osservazionali
su oltre 10.000 pazienti possiamo affermare che la
scelta di un trattamento open o EVAR dipende fon-
damentalmente dalle potenzialita della struttura.

L’EVAR dovrebbe essere considerata il trattamen-
to di scelta del paziente con rottura di AAA, a con-
dizione che sia presente una fattibilita anatomica, sia
possibile eseguire uno studio angio TC da radiologo
esperto in tempi brevi, sia presente un’equipe endo-
vascolare attiva nelle 24 ore e sia possibile dispor-
re di un ampio stock di endoprotesi per far fronte
alle variabili anatomiche dei pazienti con aneurisma
dell’aorta addominale rotto.

Raccomandazione 5.39

In caso di AAA rotto o sintomatico, con anatomia
giudicata favorevole per EVAR all’angio TC, e
indicato I’intervento di riparazione open oppure
EVAR, purché quest’ultimo sia eseguito in strut-
tura adeguata e con documentata esperienza in
trattamenti endovascolari.

Classe I Livello A

Raccomandazione 5.40

In caso di AAA rotto o sintomatico, con anatomia
giudicata favorevole per EVAR all’angio TC e con
rischio chirurgico alto per importanti comorbidi-
ta, e preferibile I’intervento di riparazione EVAR
se eseguito in struttura adeguata e con documen-
tata esperienza in trattamenti endovascolari, al-
trimenti ¢ comunque indicato I’intervento open.
Classe Ila Livello B

Raccomandazione 5.41

In caso di AAA rotto o sintomatico, con anato-
mia giudicata non favorevole per EVAR all’angio
TC, e preferibile I’intervento di riparazione open
piuttosto che endovascolare.

Classe Ila Livello B

5.7.3 Complicanze

La sindrome compartimentale rappresenta la piu
frequente complicanza nei pazienti trattati per rAAA
sia nel trattamento open che con EVAR, con una
incidenza in media nel 10%. L’aumento della pres-
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sione endo addominale legata all’ematoma e all’in-
fusione di liquidi determina la compressione della
vena cava inferiore con diminuzione del ritorno ve-
noso, riduzione della gittata cardiaca, e ipoperfusio-
ne d’organo in particolare a livello renale e viscerale
(in particolare il colon sinistro privato della vascola-
rizzazione della mesenterica inferiore ¢ il piu espo-
sto a tale complicanza).

Un aumento della pressione addominale ¢ un fat-
tore predittivo negativo per la sopravvivenza nei
pazienti operati per rAAA; nei casi con pressione
addominale >20 mm Hg in combinazione con di-
sfunzione d’organo la decompressione chirurgica
deve essere immediatamente eseguita.

Tutti i pazienti sottoposti a intervento per rAAA
oltre al monitoraggio di routine dovrebbero monito-
rare ogni ora i valori di pressione endovescicale per
permettere una diagnosi precoce di sindrome com-
partimentale 278,

Raccomandazione 5.42

Nel paziente trattato chirurgicamente per AAA
rotto € necessario monitorare nel postoperatorio
la pressione endoaddominale mediante la pres-
sione endovescicale e nel caso che questa risulti
maggiore di 20 mmHG ¢ indicata una immediata
decompressione chirurgica addominale.

Classe Ila Livello B

5.7.3 Follow-up

In merito al follow-up non vi sono evidenze che
nei pazienti sottoposti a trattamento open in urgenza
sia necessario eseguire dei controlli diversi dai pa-
zienti sottoposti a intervento in elezione.

Nei pazienti sottoposti a EVAR per rAAA sarebbe
consigliabile eseguire un’angio TC predimissione al
fine di valutare la presenza di endoleak e successiva-
mente applicare i protocolli previsti per i pazienti in
elezione.

5.8 Controlli postoperatori precoci e a distanza,
complicanze tardive

5.8.1 Controlli post EVAR

La tecnica EVAR ¢ sicuramente meno invasiva
della chirurgia aperta ma richiede un monitoraggio
continuo per assicurare risultati di successo a distan-
za equiparabili. I protocolli in uso ad oggi sono di-
versi tra loro e dipendono dalle disponibilita, dalle
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capacita degli operatori e dalla compliance dei pa-
zienti. In una recente revisione di pazienti sottoposti
ad EVAR nel sistema Medicare in USA, & stato di-
mostrato come piu del 57% dei pazienti viene perso
al follow-up dopo 3,3 anni (+-1,9 anni) 279. Tale dato
evidenzia come ci sia la necessita di programmare
controlli che siano poi fattivamente rispettati e ac-
cettati dai pazienti.

Per quanto riguarda il timing del follow-up, le
protesi di vecchia generazione imponevano controlli
frequenti nei primi anni dopo la procedura, poiché
i fallimenti erano frequenti. Con 1’avvento di nuo-
vi modelli di graft, che hanno dimostrato risultati a
medio e lungo termine pil favorevoli, la necessita di
monitoraggio intensivo nel primo anno dopo la pro-
cedura ¢ risultata inutile. Oggi infatti la letteratura
¢ concorde nell’ottenere un primo imaging entro un
mese dall’intervento, ed evitare un controllo TC a 6
mesi 280,

I controlli comunque, anche alla luce dell’introdu-
zione recente in commercio di nuovi modelli di en-
doprotesi, con meccanismi di fissaggio e sealing an-
che molto diversi da quelli in uso da tempo, sono da
progettare per tutta la vita del paziente dopo EVAR,
anche per la attuale mancanza di informazioni a lun-
go termine. Per evitare di perdere informazioni im-
portanti, ¢ quindi consigliabile monitorizzare il pa-
ziente con cadenza annuale, anche per “fidelizzarlo”
ed evitare di perderlo al follow-up. In caso di com-
plicanze come 1’endoleak o la crescita del diametro
aneurismatico, chiaramente il programma di control-
li seriati dovrebbe essere intensificato individualiz-
zando tempi e modi in base al singolo caso.

Per quanto riguarda la modalita di imaging, la TC
con mezzo di contrasto rimane il gold standard poi-
ché da informazioni complete sia sulla pervieta della
protesi, che sulla lunghezza e diametri delle zone di
sealing, sulla integrita strutturale della protesi, sul
rifornimento della sacca aneurismatica, e sul suo vo-
lume.

Molti Autori hanno proposto metodiche comple-
mentari e/o alternative alla AngioTc: la TC senza
contrasto ¢ stata proposta da Bobadilla et al. 281 come
alternativa, riservando 1’uso di mezzo di contrasto
solo nei pazienti che mostrassero accrescimento del-
la sacca.

Oggi molti operatori hanno valorizzato il follow-
up ecografico post EVAR come metodica singola (o
associata a esame radiologico diretto della protesi
per il monitoraggio dell’integrita strutturale dello
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scheletro metallico del graft); in effetti I’esame Du-
plex (DU) ha dimostrato ottima correlazione con la
TC nell’evidenziare eventuali variazioni del diame-
tro aneurismatico, tali da suggerire eventualmente
ulteriori approfondimenti diagnostici.

L’uso di mezzo di contrasto ecografico sembra
potenziare il potere predittivo dell’esame per quan-
to riguarda la evidenza di endoleaks: in una recente
meta-analisi CEUS (contrast enhanced Ultrasound)
ha dimostrato miglior sensibilita per endoleak, con
inferiore specificita rispetto al duplex (sensibilita
0.74 per DU e 0.96 per CEUS; specificita 0.94 per
DU e 0.85 per CEUS). Comunque per gli endoleaks
di tipo I e II1, le sensibilita e specificita erano simili,
suggerendo che il CEUS aggiunge informazioni so-
prattutto nella diagnosi di quelli di tipo 11282. Sebbene
i leaks di tipo II senza crescita aneurismatica potreb-
bero essere non diagnosticati da DU, questi di norma
non necessitano di trattamento, quindi il beneficio del
CEUS eseguito di routine potrebbe essere limitato.

Le metodiche di Risonanza Magnetica sono a oggi
usate con minor frequenza rispetto alla TC nel fol-
low-up delle endoprotesi, sia per gli artefatti che ma-
teriali ferro-magnetici eventualmente usati possono
produrre, sia per la minor distribuzione sul territorio
di macchine con software dedicati.

Oggi i programmi di follow-up tendono a essere
personalizzati e sempre con maggior attenzione si
cerca di individuare i sottogruppi di pazienti a piu
alto rischio di complicanze dopo EVAR che debbano
necessitare di piu accurato controllo: in letteratura si
evidenzia come pazienti con un primo esame di ima-
ging negativo, o che dimostrino rapido decremento
del diametro aneurismatico nel primo anno post ope-
ratorio, sono a basso rischio di complicanze negli
anni a seguire 283, 284,

Viceversa, pazienti ad alto rischio di complican-
ze, come quelli che Tse 280 identifica con: lunghezza
del colletto coperto prossimale <10mm, angolazione
del colletto >60°, diametro aneurismatico >65mm, o
coloro che avevano avuto una procedura complicata
(ad esempio: necessita di segmenti aggiuntivi, stent
di supporto), necessiterebbero di pit frequenti con-
trolli mediante DU e/o TC 280,

Raccomandazione 5.43

Dopo EVAR per AAA ¢ indicato un controllo me-
diante imaging entro un mese dalla procedura e
poi nel tempo in base alle caratteristiche del sin-
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golo paziente, seguendo protocolli individualiz-
zati allo scopo di ridurre al necessario gli esami
radiologici e I’uso di contrasto.

Classe IIb Livello C

5.8.2 Controlli post chirurgia aperta

Le complicanze tardive pilu frequenti dopo chirur-
gia aperta sono: le ernie nelle sedi delle incisioni chi-
rurgiche, le occlusione di branca protesica, la forma-
zione di pseudoaneurismi, le infezioni protesiche, le
fistole aorto-enteriche, la evoluzione aneurismatica
di segmenti aorto-iliaci adiacenti.

11 follow-up dei pazienti operati deve evidenziare
le condizioni patologiche in stadio precoce, o i fatto-
ri predisponenti alla evoluzione delle complicanze.
Risulta quindi necessario seguire i pazienti opera-
ti per AAA ad intervalli regolari, specialmente nel
lungo periodo, quando la incidenza di complicanze
risulta maggiore.

In uno studio longitudinale di pazienti seguiti
con DU dopo chirurgia aperta, infatti, I’incidenza
di pseudoaneurismi aortici € risultata del 10% a 10
anni 285, [incidenza di occlusione di branca ¢ invece
evento pil raro, con un tasso del 2,7% a 7 anni 198,
La evoluzione aneurismatica delle arterie iliache,
specialmente se ectasiche, € evento piuttosto raro se
il diametro iniziale & inferiore a 25 mm, come di-
mostrato in serie di pazienti con sostituzione aorto-
aortica ed ectasia iliaca .

11 follow-up dei pazienti operati ¢ quindi consi-
gliabile con tecniche di imaging che possano eviden-
ziare aneurismi ricorrenti e pseudoaneurismi: il DU
si ¢ dimostrato mezzo sufficientemente sensibile e
specifico in questo ambito, mentre la TC ha il van-
taggio di poter indagare anche la aorta toracica ed ¢
consigliata specialmente in pazienti fumatori in cui
si pud indagare contemporaneamente anche il paren-
chima polmonare.

I comuni protocolli di follow-up dopo chirurgia
aperta consigliano di eseguire DU o TC a intervalli
almeno quinquennali dopo la sostituzione aortica, ri-
servando indagini ulteriori a pazienti a rischio per la
presenza di dilatazioni aorto-iliache.

Raccomandazione 5.44

Dopo chirurgia open per AAA e indicato un fol-
low-up con esame ecografico o TC con cadenza
almeno quinquennale.

Classe IlaLivello C
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5.9 Aneurismi delle arterie viscerali e renali

Gli aneurismi delle arterie viscerali rappresen-
tano una patologia relativamente poco comune per
il chirurgo vascolare, anche se bisogna tener conto
che essi possono presentarsi come una vera e propria
emergenza clinica e chirurgica.

Nel considerare gli aneurismi delle arterie visce-
rali bisogna distinguere quelli che colpiscono le ar-
terie renali da quelli localizzati a livello delle arterie
splancniche.

Gli aneurismi delle arterie renali rappresentano
un gruppo eterogeneo di lesioni poco comune, che
ha un’incidenza di circa lo 0,09% nella popolazione
generale 286,

Gli aneurismi delle arterie splancniche hanno
un’incidenza che varia nella popolazione generale
dallo 0,1% al 2% a seconda delle casistiche; 1’inte-
ressamento tra le varie arterie splancniche ¢, in ordi-
ne decrescente, il seguente: arteria splenica (60%);
arteria epatica (20%); arteria mesenterica superiore
(5,5%); tripode celiaco (4%); arterie gastriche e ga-
stroepiploiche (4%); arterie intestinali, come la di-
giunale, I’ileale e le coliche (3%); arterie pancrea-
ticoduodenali (2%); arteria gastroduodenale (1,5%);
arteria mesenterica inferiore (<1%) 287-289,

Diversi sono i fattori di rischio riconosciuti per lo
sviluppo di un aneurisma viscerale, quali I’ ateroscle-
rosi, la fibrodisplasia, le patologie diffuse del con-
nettivo su base autoimmunitaria, i processi infettivi,
i traumi addominali, le pancreatiti acute o croniche,
una storia di pregressi interventi di chirurgia addo-
minale, soprattutto laparoscopica o endoscopica,
la pluriparita, I’ipertensione portale. Ogni distretto
coinvolto comunque presenta delle proprie peculia-
rita eziopatogenetiche e anatomopatologiche.

Gli aneurismi dell’arteria renale riconoscono so-
litamente un’eziopatogenesi fibrodisplastica 290 e
possono localizzarsi nel tratto prossimale e medio
dell’arteria, all’ilo o essere intraparenchimali. Pos-
sono presentarsi in forma multipla, alternandosi ad
aree di stenosi, determinando il quadro lesionale che
prende il nome di “corona di rosario”. Altre possibili
cause possono essere quella postdissecativa, quella
traumatica o iatrogena. Infine, gli aneurismi intrapa-
renchimali sono I’espressione di una anomalia conge-
nita, come una fistola arterovenosa, o di una connetti-
vopatia su base autoimmunitaria, come la panarterite
nodosa, che sembra associarsi in maniera piuttosto si-
gnificativa con questa tipologia di aneurisma renale.
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La tendenza dell’arteria splenica ad andare incon-
tro a degenerazione aneurismatica ¢ stata attribuita
ad una progressiva disorganizzazione della parete
arteriosa, con rottura della fibre elastiche, perdita di
cellule muscolari lisce e distruzione della lamina ela-
stica interna 2°1. Si suppone che tre distinti fenomeni
possano contribuire a queste modificazioni anatomo-
patologiche.

Il primo ¢ rappresentato dalla presenza di pato-
logia fibrodisplastica; il secondo dalle conseguenze
vascolari della pluriparita, legate verosimilmente sia
a fattori ormonali che a fenomeni di ridistribuzio-
ne del flusso ematico portale e di neoformazione di
shunt arterovenosi a livello splenico che si verificano
nel corso della gravidanza. Un simile meccanismo di
ridistribuzione ematica sembrerebbe essere alla base
anche della terza modalita alla base della formazio-
ne di aneurismi dell’arteria splenica in pazienti con
ipertensione portale, nei quali ¢ stata osservata una
prevalenza che puo raggiungere il 10% e superare
addirittura il 20% in soggetti sottoposti a trapianto
epatico.

Altre possibili condizioni associate con la compar-
sa di tale patologia sono rappresentate da malattie
diffuse del connettivo (medionecrosi cistica, deficit
di a-1 antitripsina), da pregressi traumi addominali e
da processi infettivi.

La causa piu frequente alla base dello sviluppo di
un aneurisma dell’arteria epatica ¢ rappresentata dal-
la fibrodisplasia, che colpisce in particolar modo la
tonaca media. Anche I’ipertensione arteriosa sembra
giocare un ruolo determinante nella genesi di questi
aneurismi. Altre cause eziopatogenetiche meno co-
muni sono rappresentate dalle forme micotiche e da
quelle post-traumatiche.

Gli aneurismi dell’arteria mesenterica superiore
interessano generalmente i primi 5 cm di questo vaso
e, nella maggior parte dei casi, riconoscono un’etio-
logia infettiva. Altre cause per la formazione di que-
sti aneurismi sono la displasia cistica della media,
i disordini del connettivo, fenomeni infiammatori,
traumi e dissecazioni 292.

I principali meccanismi patogenetici determinan-
ti una dilatazione aneurismatica del tripode celiaco
sono la fibrodisplasia e 1’aterosclerosi; a esse si ag-
giungono 1’etiologia micotica e quella post-trauma-
tica. Cenno a parte merita la dilatazione post-steno-
tica, che si osserva spesso in presenza di una stenosi
del tripode celiaco all’origine, che puo essere deter-
minata dalla presenza di un processo ateroscleroti-
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co generalmente a partenza dall’aorta o dalla com-
pressione ab estrinseco determinata dalla presenza
del legamento arcuato del diaframma (sindrome di
Dunbar).

Non sempre ¢ possibile definire con chiarezza
I’eziopatogenesi degli aneurismi che colpiscono le
arterie che contribuiscono all’irrorazione dello sto-
maco e dell’intestino. E probabile che molti di questi
aneurismi abbiano un’origine infiammatoria, susse-
guente a dei processi flogistici che si sviluppano a
livello dello stomaco (fenomeni ulcerativi peptici) o
della parete intestinale (coliti).

Numerosi sono i possibili fattori etiopatogenetici
tirati in causa per spiegare le ragioni dell’insorgen-
za degli aneurismi delle arterie peripancreatiche; tra
questi, rivestono un ruolo di grande importanza sen-
za dubbio la pancreatite, associata o meno alla pre-
senza di una pseudocisti pancreatica, e la stenosi del
tripode celiaco, di natura aterosclerotica o legata alla
sindrome di Dunbar.

Gli aneurismi delle arterie viscerali e renali rap-
presentano un’entita anatomo-clinica rara, alla cui
base stanno meccanismi etiopatogenetici diversi.
Tratto comune a tutte le lesioni ¢ comunque la re-
lativa rarita della patogenesi degenerativo/ateroscle-
rotica rispetto ad altre localizzazioni di patologia
aneurismatica.

Per quanto rara, la presenza di un aneurisma visce-
rale pud comunque determinare complicanze severe,
in particolare la rottura, la cui mortalita varia nelle
principali casistiche, dal 10 al 70%, con valori medi
che si aggirano, comunque, tra il 20 ed il 30%.

Gli aneurismi delle arterie viscerali decorrono ge-
neralmente del tutto asintomatici e vengono solita-
mente scoperti in seguito ad indagini diagnostiche
eseguite per altri motivi. Questo spiega il perché, in
un’epoca di ampia diffusione delle metodiche dia-
gnostiche non invasive, il numero di lesioni asinto-
matiche diagnosticate sia in continuo aumento 293,

Se il sospetto diagnostico della presenza di un
aneurisma viscerale pud essere posto in corso di
ecografia dell’addome, tale sospetto deve essere ne-
cessariamente confermato con un approfondimento
diagnostico mediante angio-TC o angio-RM. Infat-
ti, queste due ultime metodiche sono fondamentali
per porre diagnosi differenziale tra un aneurisma
viscerale e una formazione cistica localizzata in
tutta prossimita di strutture vascolari e risultano
importanti per decidere il miglior iter terapeutico
da intraprendere.
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La storia naturale degli aneurismi viscerali sem-
bra evolvere verso un progressivo accrescimento con
un rischio di rottura direttamente proporzionale al
diametro della lesione. Essa comunque non ¢ attual-
mente definita in maniera chiara ed univoca, soprat-
tutto perché la maggior parte dei lavori presenti in
Letteratura & rappresentata da studi retrospettivi con-
dotti su pazienti sottoposti ad intervento chirurgico.
II rischio di rottura tende ad aumentare in maniera
significativa con I’accrescimento del diametro mas-
simo della lesione al di sopra di 2 cm. Per tale motivo
il trattamento in elezione delle lesioni asintomatiche
¢ stato proposto dalla maggior parte degli autori in
presenza di aneurisma di diametro superiore a tale
valore 294295,

Stimando il rischio di rottura di una lesione mag-
giore di 2 cm di diametro in circa il 2% e la mor-
talita nel paziente con aneurisma in rottura in circa
il 25%, ¢ stato suggerito di proporre il trattamento
chirurgico a soggetti asintomatici con aneurisma
maggiore di 2 cm se il rischio di mortalita dell’in-
tervento in elezione ¢ inferiore a 0.5%. L’ampia dif-
fusione delle tecniche endovascolari potrebbe pero
permettere di modificare questo concetto, favorendo
anche il trattamento di pazienti a rischio chirurgico
piu elevato.

Cenno a parte meritano gli aneurismi delle arterie
renali e viscerali in gravidanza; in tale condizione la
rottura ¢ un’evenienza non infrequente e puo rappre-
sentare il quadro clinico di esordio della patologia
nel 3-10% delle pazienti, particolarmente nel corso
del terzo trimestre; la rottura nel corso della gravi-
danza ¢ associata con una mortalita materna del 70%
e fetale di oltre il 90%.

Spesso la diagnosi di aneurisma dell’arteria rena-
le viene posta nel corso del work-up diagnostico in
pazienti con ipertensione arteriosa non controllabile;
non esiste evidenza dell’impatto favorevole del trat-
tamento dell’aneurisma sull’andamento dell’iper-

tensione, anche se alcuni studi sembrano suggerir-
1o 290, 296

Raccomandazione 5.45

In caso di aneurisma di arteria viscerale o renale
asintomatico con calibro superiore a 2 cm é indi-
cato il trattamento chirurgico. In paziente di ses-
so femminile in gravidanza o in eta da gravidan-
za, il trattamento puo essere indicato anche per
calibro inferiori inferiore a 2 cm. Il trattamento e
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inoltre indicato in paziente sintomatico indipen-
dentemente dal calibro.

Classe Ila Livello C
Non ¢ indicato il trattamento di aneurisma di pic-
colo calibro dell’arteria renale per migliorare il
controllo dei valori pressori in paziente con iper-
tensione arteriosa.

Classe III Livello C

I possibili approcci chirurgici agli aneurismi vi-
scerali sono numerosi e strettamente dipendenti dal-
la morfologia, dalla sede della lesione e dal timing
dell’intervento (in elezione o in urgenza).

Classicamente per molti anni 1’unico intervento
proponibile nei pazienti con aneurisma viscerale &
stato quello di resezione aneurismatica per via aper-
ta, con innumerevoli possibilita tecniche in base alla
morfologia ed alle caratteristiche anatomiche della
lesione. Cosi, in presenza di aneurismi sacciformi &
spesso possibile una resezione dell’aneurisma con
chiusura dell’arteriotomia mediante sutura diretta
o applicazione di un patch in materiale autologo o
sintetico, mentre in presenza di aneurismi fusiformi
una sostituzione con innesto protesico o in vena au-
tologa puo essere inevitabile; tuttavia, in presenza di
arterie tortuose e ridondanti, come spesso si verifica
a livello splenico, pud essere possibile eseguire una
resezione capo a capo. In casi selezionati (aneurismi
dell’arteria splenica, aneurismi dell’ arteria epatica) ¢
possibile eseguire una semplice legatura a monte e
a valle dell’aneurisma; solitamente, infatti, 1 circoli
di compenso garantiti dalle collaterali gastriche bre-
vi e dall’arcata pancreatica per quanto riguarda la
milza e dall’arteria gastroduodenale, dall’arteria ga-
strica destra e dall’arteria gastroepiploica destra per
quanto riguarda il fegato sono in grado di mantenere
la normale perfusione del tessuto, ed una adeguata
valutazione intraoperatoria della vitalita dell’organo
puo permettere di orientare con sicurezza verso que-
sto tipo di opzione. In presenza di aneurismi splenici
all’ilo o intraparenchimali la splenectomia puo esse-
re inevitabile, mentre lesioni analoghe a livello renale
possono essere trattate con microchirurgia da banco.

I risultati della chirurgia tradizionale sono eccel-
lenti, con tassi cumulativi di mortalita e complicanze
perioperatorie maggiori largamente inferiori al 5%
nelle principali casistiche 297-300 e sopravvivenza li-
bera da complicanze aneurisma-correlate a lungo
termine sovrapponibile a quella della popolazione di
riferimento.
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Recentemente, la sempre maggiore ricerca della
mini-invasivita in ambito chirurgico e 1I’ampia diffu-
sione delle metodiche endovascolari e laparoscopi-
che hanno fatto in modo che si ampliassero le indica-
zioni al trattamento degli aneurismi viscerali, anche
per pazienti considerati ad alto rischio chirurgico.

La tecnica laparoscopica, riportata in Letteratura
solo con casi aneddotici, si avvale soprattutto della
legatura a monte e a valle della sacca aneurismatica
mediante clips metalliche. Tale metodica necessita
di essere avvalorata con casistiche piu ampie e con
follow-up di piu lunga durata.

Le metodiche endovascolari, al contrario, offrono
una reale alternativa al trattamento chirurgico tradi-
zionale con ottimi risultati immediati in termini di
morbilita e mortalitd ma con benefici a lungo termi-
ne non ancora completamente chiariti.

In base alla morfologia della lesione aneurismati-
ca ed alle caratteristiche dei vasi di inflow ed outflow
possono essere utilizzate diverse strategie endova-
scolari 301, In presenza di aneurismi sacciformi o in
situazioni in cui il mantenimento del flusso ematico
in uscita dall’aneurisma non sia considerato fonda-
mentale pud essere eseguita un trattamento endo-
vascolare con spirali, riempiendo con esse la sacca
aneurismatica (packing) oppure occludendone i vasi
in entrata ed in uscita (embolizzazione). Le spirali
vengono rilasciate attraverso un microcatetere por-
tato direttamente all’interno dell’aneurisma previo
cateterismo selettivo del vaso interessato attraverso
un catetere idrofilico di piccolo calibro. In pazienti
con aneurismi fusiformi o quando viene considera-
to indispensabile il mantenimento della pervieta del
vaso per la perfusione d’organo, viene eseguita una
esclusione endovascolare con stent coperto, a condi-
zione che siano presenti delle adeguate landing-zone
prossimale e distale e che il vaso non sia particolar-
mente tortuoso.302 In casi selezionati di aneurismi
coinvolgenti una biforcazione o in presenza di nu-
merose collaterali che originano dalla sacca aneuri-
smatica la cui pervieta ¢ preferibile preservare, pud
essere utilizzato uno stent multilayer, la cui partico-
lare struttura sembra in grado di permettere il mante-
nimento di un flusso laminare attraverso lo stent vero
le collaterali, cosi da garantire una progressiva cro-
nica trombizzazione dell’aneurisma 303.304_ | risultati
immediati della procedura in termini di mortalita e
complicanze maggiori sono eccellenti, soprattutto in
elezione 293, mentre in urgenza 1’opzione chirurgica
tradizionale sembra ancora preferibile 30!, D’altra
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parte, la possibilita non rara di comparsa di compli-
canze aneurisma-correlate a distanza dall’interven-
to (trombosi dello stent, migrazione delle spirali,
endoleak con accrescimento della sacca, incomple-
ta trombosi della sacca in pazienti trattati con stent
multilayer) fa si che le evidenze rispetto all’efficacia
dell’intervento nel medio-lungo periodo siano anco-
ra non soddisfacenti. In effetti, esistono pochi studi
di confronto tra chirurgia open ed endovascolare,
tutti pero retrospettivi € non randomizzati.

Piffaretti et al. 390 riportano risultati immediati in
termini di mortalita simili tra 1 due trattamenti, con
un maggior tasso di complicanze maggiori nei pa-
zienti sottoposti a chirurgia open; anche i risultati a
distanza sono buoni in entrambi i sottogruppi di pa-
zienti, anche se esiste la possibilita di riperfusione
della sacca in pazienti trattati per via endovascolare,
soprattutto quando le dimensioni iniziali dell’ aneuri-
sma sono cospicue.

Marone et al.3%5 non descrivono differenze tra le
due metodiche in termini di mortalita e complican-
ze immediate n€ di mortalita a distanza; tuttavia ri-
portano 4 casi (su 20 complessivi) di conversione
chirurgica a medio-lungo termine nel gruppo dei pa-
zienti trattati per via endovascolare, sollevando in-
terrogativi sull’efficacia a distanza della procedura.
Analogamente, in uno studio multicentrico anglo-
francese 306 non sono evidenziate differenze tra le
due metodiche negli outcomes immediati ed anche
tardivi, ma ancora il trattamento endovascolare si
presenta gravato da rischi non indifferenti di riper-
fusione della sacca aneurismatica tale da richiedere
potenzialmente un futuro reintervento. Molto recen-
temente, Shukla et al. 397 ha riportato risultati simili,
sottolineando comunque il beneficio della chirurgia
endovascolare rispetto a quella tradizionale nel pa-
ziente sintomatico.

Nuove prospettive potrebbero aprirsi nell’imme-
diato futuro con I’utilizzo della chirurgia robotica
nel trattamento anche degli aneurismi viscerali; i
primi report su casi isolati sono in questo senso pro-
mettenti 308, 309,

Raccomandazione 5.46

In caso di aneurisma di arteria viscerale o renale
in paziente in buone condizioni generali, a basso
rischio chirurgico e con aspettativa di vita supe-
riore a 5 anni e indicato il trattamento chirurgi-
co open tradizionale. Tuttavia, nel paziente con
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lesione anatomicamente complessa e localizzata
in tutta prossimita o all’interno di un parenchi-
ma o difficilmente aggredibile senza aumentare
il rischio di lesioni iatrogene, puo essere indica-
to un trattamento endovascolare, se fattibile in
base alle caratteristiche anatomiche all’angio TC
o angio RM. Nel paziente ad alto rischio chirur-
gico il trattamento endovascolare, se fattibile,
rappresenta 1’opzione di scelta. Se ’opzione en-
dovascolare non ¢ praticabile, deve essere preso
in considerazione anche I’atteggiamento non in-
terventista.

Classe Ila Livello C

Raccomandazione 5.47

Nel paziente sottoposto a intervento per aneuri-
sma di arteria viscerale o renale ¢ indicato sulla
base del tipo di intervento un follow-up persona-
lizzato mediante angio TC o angio RM allo scopo
di valutare I’efficacia del trattamento e monitora-
re lo stato degli altri vasi viscerali.

Classe IIb Livello C

5.10 Aneurismi periferici

Gli aneurismi periferici sono collocabili statistica-
mente al quarto posto tra le affezioni che, per la loro
stessa natura o per le loro caratteristiche evolutive,
sono in grado di realizzare una ischemia acuta di un
arto. Meno studiati e certamente meno conosciuti
degli aneurismi aortici, sotto il profilo pratico della
terapia presentano due aspetti ben distinti 310. Uno ri-
guarda le forme non complicate, il trattamento razio-
nale delle quali si identifica nel progresso della chi-
rurgia arteriosa ricostruttiva degli ultimi anni. L’ altro
aspetto si riallaccia al trattamento delle complicanze
che fatalmente si inseriscono nella storia naturale de-
gli aneurismi.

La frequenza degli aneurismi periferici rimane cir-
coscritta al 1-2% di tutte le arteriopatie periferiche;
tale cifra sara destinata a salire sia per 1’adozione su
scala sempre piu larga delle metodiche di diagno-
stica vascolare non invasiva, sia per lo spostamento
della vita media, con conseguente aumento della pa-
tologia aterosclerotica, che attualmente rappresenta
nel 85% dei casi la causa della degenerazione aneu-
rismatica.

Oltre il 95% degli aneurismi periferici degli arti
inferiori si localizzano a livello femorale e popli-
teo 311, mentre estremamente raro ¢ il coinvolgimento
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dei vasi tibiali; le complicanze dell’aneurisma non
trattato (rottura, trombosi, embolizzazione distale,
compressione sulle strutture adiacenti), pur risultan-
do qualitativamente simili per ciascuna delle loca-
lizzazioni sopra citate, presentano invece incidenze
estremamente diverse a seconda della sede interes-
sata.

5.10.1 Aneurismi femorali

Gli aneurismi femorali rappresentano la seconda
pitt comune espressione della patologia aneurisma-
tica periferica degli arti inferiori dopo gli aneurismi
poplitei, con un’incidenza stimata, negli Stati Uniti,
di 8 casi su 100.000 ricoverati di sesso maschile ed
1 caso su 100.000 ricoverati di sesso femminile 312.
La localizzazione preferenziale risulta a carico della
femorale comune, mentre la localizzazione isolata
a livello della femorale superficiale ¢ estremamente
rara, tanto che in Letteratura ne sono descritti soltan-
to pochi casi 313; analogamente, gli aneurismi isolati
dell’arteria femorale profonda rappresentano un’en-
tita anatomo-clinica rara e costituiscono 1’1-2.5%
degli aneurismi femorali 314,

Il quadro clinico risulta variabile; in oltre il 35-
40% dei casi la lesione aneurismatica decorre asin-
tomatica e viene scoperta occasionalmente in pre-
senza di una tumefazione inguinale pulsante con
carattere di espansivita; i sintomi compaiono invece
in corrispondenza del verificarsi di una complicanza
dell’aneurisma. Infatti, nel 30% dei casi ¢ presente
dolore da rottura imminente 3!5 o si registra come
primo segno la rottura, mentre nel 20% dei casi ¢
presente una trombosi occludente, la quale puo in-
sorgere acutamente, determinando un quadro di
ischemia acuta dell’arto inferiore, o cronicamente,
causando un quadro di claudicatio intermittens o di
ischemia critica cronica. Meno frequente e limitata
al 5-10% dei casi 316 ¢ I’embolizzazione periferica,
la quale pud determinare uno spettro molto ampio
di disturbi, variabili da episodi transitori di livedo
reticularis cutanea distale a quadri di sindrome del
dito blu fino alla vera e propria ischemia acuta o
critica.

Gli aneurismi dell’arteria femorale profonda
sembrano essere gravati da un rischio significativa-
mente piu elevato di rottura; tuttavia non ¢ chiaro
se tale dato sia dipendente da un’effettiva maggiore
evolutivita della lesione o dal fatto che molti degli
aneurismi dell’arteria femorale profonda rimangono
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misconosciuti e vengono solo diagnosticati tardiva-
mente 317,

5.10.1.1 INDICAZIONI TERAPEUTICHE

In merito alle indicazioni, va premesso che non
esistono, al momento, trial internazionali randomiz-
zati controllati sull’argomento e pertanto la scelta
del tipo di trattamento appare ancora legata all’espe-
rienza del singolo chirurgo ed alla propria interpre-
tazione dei dati riportati in letteratura.

In ogni caso, esistono pochi dubbi sul fatto che il
paziente con aneurisma femorale sintomatico debba
essere trattato chirurgicamente. L. opzione chirurgi-
ca ¢ indicata di fronte ad un quadro di claudicatio
intermittens da embolizzazioni distali ripetute, in
assenza di patologia obliterante associata, per preve-
nire il rischio di recidiva embolica e di progressione
dell’ischemia. Infine, in presenza di dolore e segni
locali di rapida espansione aneurismatica, il tratta-
mento in urgenza risulta indifferibile.

Come gia accennato, il trattamento chirurgico in
urgenza di un’aneurisma femorale sintomatico o
complicato risulta gravato da tassi di fallimento della
rivascolarizzazione sensibilmente maggiori rispetto
al trattamento della lesione asintomatica € non com-
plicata. La maggior parte dei gruppi concordano sulla
necessita di trattare gli aneurismi femorali asintomati-
ci con diametro +2,5 cm, ai fini di evitare la comparsa
di complicanze, particolarmente di natura ischemi-
ca318.319 anche se, nei pochi studi presenti in Lettera-
tura, non esiste correlazione dimostrata tra comparsa
di complicanze e diametro della lesione aneurisma-
tica. Altri gruppi 320 preferiscono intervenire quando
I’aneurisma supera i 3 cm, riservando gli aneurismi
pit piccoli ad un serrato controllo ultrasonografico.

Raccomandazione 5.48

In caso di aneurisma di arteria femorale di calibro
superiore a 2.5 cm e indicato il trattamento chi-
rurgico; puo esistere inoltre indicazione al tratta-
mento anche in caso di calibro inferiore a 2.5 cm
se ’aneurisma e sintomatico o in corso di tratta-
mento per patologia aneurismatica dell’arteria
poplitea o obliterante aorto-iliaco-femorale o fe-
moro-poplitea. ’aneurisma femorale asintomati-
co di calibro inferiore a 2.5 cm dovrebbe essere
controllato nel tempo mediante ecocolordoppler.
Classe Ila Livello C.
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5.10.1.2 TRATTAMENTO CHIRURGICO TRADIZIONALE

Il pit comune intervento chirurgico dell’aneuri-
sma femorale ¢ rappresentato dall’endoaneurismec-
tomia e innesto protesico.

La via d’accesso ¢ quella classica del carrefour fe-
morale, di preferenza inguinale esterna, leggermente
arciforme. Eccetto che in alcune rare situazioni in
cui ¢ indicata I’aneurismectomia, ovvero la comple-
ta resezione dell’aneurisma (ad esempio in presenza
di aneurisma micotico), la sacca aneurismatica viene
solitamente aperta, messa a piatto, lasciata in situ e
richiusa al di sopra dell’innesto protesico, secondo la
tecnica dell’endoaneurismectomia.

I materiale di scelta per il confezionamento
dell’innesto ¢ rappresentato dal politetrafluoretile-
ne (PTFE); in presenza di aneurisma micotico o in
corso di reintervento, quando piu alto sia il rischio
infettivo, ¢ indicato 1’utilizzo della safena autologa,
se disponibile.

L’estensione dell’aneurisma alla femorale profon-
da e superficiale determina la necessita di reimpianta-
re 1l tratto distale, non aneurismatico, della femorale
profonda sull’innesto femorale comune-superficiale
o di confezionare un innesto biforcato sulla femorale
superficiale e profonda. In alternativa, 1’anastomosi
distale dell’innesto puo essere confezionata diretta-
mente sugli osti della femorale superficiale e profon-
da suturati a “canna di fucile”.

Anche in presenza di aneurisma isolato della fe-
morale profonda, I’intervento di scelta ¢ rappresen-
tato dall’endoaneurismectomia ed innesto protesico;
tuttavia, in presenza di aneurisma voluminoso, in cui
¢ piu difficoltoso isolare una porzione distale sana
di arteria, e coesistente pervieta dell’arteria femo-
rale superficiale 321, puo essere eseguita la semplice
resezione dell’aneurisma con legatura prossimale e
distale dell’arteria. Se invece 1’arteria femorale su-
perficiale risulta cronicamente occlusa, ¢ indicato il
confezionamento di un innesto tra femorale comune
e profonda in termino-terminale 322.

Per quanto riguarda i risultati della terapia chirur-
gica tradizionale, bisogna premettere che gli studi
presenti in Letteratura sono pochi, abbastanza datati
e incentrati prevalentemente sugli aneurismi della
femorale comune, mentre i lavori concernenti le le-
sioni della femorale superficiale e profonda sono per
la maggior parte dei casi aneddotici.

I risultati a distanza sono stati significativamente
peggiori nei pazienti con sintomatologia ischemica,
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in cui il salvataggio d’arto ¢ stato pari soltanto al
70% a due anni dall’intervento.

5.10.1.3 TRATTAMENTO ENDOVASCOLARE

11 trattamento endovascolare degli aneurismi peri-
ferici sta progressivamente divenendo piu frequente,
soprattutto nel distretto popliteo. A livello femora-
le, viceversa, 1’utilizzo della tecnica endovascolare
nel trattamento della patologia aneurismatica ¢ stato
raramente impiegato ed ¢ descritto solo aneddotica-
mente in letteratura 323. Le ragioni di tale atteggia-
mento sono da ricercarsi nella particolare situazione
anatomica presente a livello del tripode femorale;
infatti, prossimalmente 1’arteria femorale ¢ situata in
tutta prossimita del legamento inguinale, ed a tale
livello il posizionamento di un’endoprotesi risulta
poco efficace in termini di pervieta proprio per il
rischio di occlusione della protesi su base mecca-
nica compressiva; inoltre, in presenza di aneurismi
estesi alla femorale superficiale, il posizionamento
dell’endoprotesi comporterebbe necessariamente la
copertura dell’ostio dell’arteria femorale profonda,
con le conseguenti immaginabili ripercussioni emo-
dinamiche. Per questo motivo, I’utilizzo della meto-
dica endovascolare a livello femorale sembra essere
limitato esclusivamente a lesioni aneurismatiche del-
la femorale superficiale estese dal tratto prossimale
fino alla zona sopragenicolare. Nonostante incorag-
gianti risultati presenti in piccole serie, 1’esiguita
degli studi presenti in Letteratura e la relativamente
breve durata del follow-up non permettono ancora
di raccomandare 1’utilizzo routinario della terapia
endovascolare nel trattamento della patologia aneu-
rismatica femorale.

Raccomandazione 5.49

11 trattamento di scelta dell’aneurisma di arteria
femorale ¢ I’intervento chirurgico open. La scelta
tra trattamento open e trattamento endovascola-
re dovrebbe essere riservata all’aneurisma della
femorale superficiale sulla base delle caratteristi-
che anatomiche della lesione e del rischio chirur-
gico del paziente.

Classe Ila Livello B

5.10.1.4 CONTROLLO INTRA E POSTOPERATORIO

Nel caso di rivascolarizzazioni complesse per pa-
tologia aneurismatica della femorale superficiale in
toto, la metodica di scelta per il controllo intraope-
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ratorio ¢ rappresentato dall’esame angiografico, che
permette, oltre alla valutazione della funzionalita del
tratto protesico, il riconoscimento di errori tecnici ed
imperfezioni che possono comportare con notevole
frequenza la trombosi dell’impianto protesico e/o
I’embolizzazione distale 324.

Per quanto riguarda il controllo a distanza, I’esa-
me doppler CW con misurazione dell’indice di Win-
sor rimane la metodica pitt semplice e immediata per
valutare la pervieta della rivascolarizzazione. La dia-
gnostica ultrasonografica avanzata con ecocolordop-
pler dovrebbe essere riservata al controllo di rico-
struzioni lunghe, coinvolgenti I’intero asse femorale,
in cui risulta fondamentale la valutazione delle ana-
stomosi, del flusso in entrata e dello stato dei vasi di
run-off. Tuttavia, data la frequente associazione con
altre localizzazioni aneurismatiche, tutti i pazienti
operati per aneurisma femorale dovrebbero eseguire
almeno un controllo ecocolordoppler di altri distret-
ti (aortico, arti inferiori completo) per escluderne la
presenza.

Raccomandazione 5.50

In caso di trattamento della femorale comune e/o
femorale superficiale € indicato un controllo mor-
fodinamico intraoperatorio. E indicato inoltre un
protocollo post operatorio di sorveglianza con
metodiche ultrasonografiche per I’individuazione
di possibili complicanze a distanza e per ’even-
tuale associazione di altre lesioni aneurismatiche
in altri distretti.

Classe Ila Livello C

5.10.2 Aneurismi poplitei

Gli aneurismi poplitei rappresentano il 70% di tut-
ti gli aneurismi degli arti inferiori e hanno un’inci-
denza stimata che va dallo 0.1% al 2.8%.

Esiste un’associazione evidente con gli aneurismi
dell’aorta addominale: un aneurisma addominale si
evidenzia nel 62% dei soggetti portatori di aneurisma
popliteo e un aneurisma popliteo nel 7% di coloro
che sono affetti da aneurisma dell’aorta addomina-
le. Approssimativamente il 5% dei piccoli aneurismi
dell’aorta addominale viene diagnosticato a seguito di
eventi ischemici dovuti a embolizzazione distale con-
seguente alla trombosi di parete di aneurismi poplitei.

Non ¢ ancora noto se esistano degli specifici fatto-
ri genetici o ambientali che favoriscono lo sviluppo
di aneurismi in determinate arterie.
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La possibilita che la malattia aneurismatica sia un
processo generale del sistema arterioso € supportata
da studi che mostrano nella popolazione generale un
deficit nelle proprieta meccaniche di tutte le arterie
anche in quelle che di solito non subiscono dilata-
zione.

La tunica media delle arterie femorali e poplitee ¢
formata in gran parte da cellule muscolari lisce. Le
proprieta meccaniche e I’integrita delle pareti arte-
riose si basano sulla matrice formata da collagene ed
elastina assieme alla capacita delle cellule muscolari
lisce di modificare la meccanica di parete. La parete
aortica invece ha una quota inferiore di cellule mu-
scolari lisce ed una maggior componente di matrice
in elastina

In uno studio storico di Sandgren et al. ¢ stato
messo in evidenza come il 49% degli aneurismi peri-
ferici si associ a PAD occlusiva contro solo il 7% di
quelli aortici3?5.

Al contrario degli AAA, la complicanza piu fre-
quente degli aneurismi poplitei non ¢ la rottura,
I’evoluzione & in genere verso la trombosi con even-
tuale tromboembolia.

Prima dell’introduzione della chirurgia di bypass
arterioso moderna, Gifford er al riportarono una
serie di 69 pazienti con 100 aneurismi poplitei, dei
quali il 45% era bilaterale e il 65% era sintomatico.
Solo il 21% di questi aneurismi era stato trattato chi-
rurgicamente. Il 7% erano rotti, mentre il 21% erano
associati a complicanze ischemiche. Il 23% dei 69
pazienti necessitarono di una amputazione 326, Nono-
stante la rottura continui ad essere sempre descritta
come estremamente rara il resto dei risultati riportati
da Gifford et al., ¢ stato largamente confermato dalle
serie successive. In primo luogo la maggioranza de-
gli aneurismi poplitei si verifica negli uomini, e circa
la meta ¢ bilaterale. Approssimativamente la meta ¢
inoltre associato con altri aneurismi, principalmen-
te dell’aorta. Almeno il 40% ¢& sintomatico alla sco-
perta, a causa di trombosi in situ 0 embolia distale.
Secondo una review pubblicata da Dawson et al. 31!
queste complicanze si verificano nel 36% dei pazien-
ti che sono sotto follow-up per diagnosi accertata di
aneurisma popliteo. Inoltre, Dawson et al. scopri-
rono che I’incidenza cumulativa delle complicanze
ischemiche arrivava al 70% lungo un follow-up da 5
a 10 anni 327. 328,

Secondo i dati riportati da Roggo et al.329, il 50%
degli aneurismi poplitei in precedenza asintoma-
tici diventera sintomatico nell’arco di 2 anni dalla
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scoperta e il 75% nell’arco di 5 anni. Gli aneurismi
poplitei sintomatici solitamente hanno un diametro
superiore ai 2 cm, spesso sono sede di importante
trombosi murale all’eco B- mode, e frequentemente
sono associati ad occlusioni tibio-peroniere distali
che suggeriscono precedenti embolie 330-332, Poirier
et al. hanno riportato che il 56% dei pazienti trat-
tati nonostante la riparazione chirurgica continua a
soffrire di ischemia distale, e che il 19% alla fine
richiede amputazione probabilmente a causa di pre-
cedenti embolie distali con trombosi dei vasi di ou-
tflow 333,

Sulla base di questa storia naturale alcuni Autori
suggeriscono, anche in assenza di studi prospettici
che supportino tale indicazione, che sia preferibile
trattare in elezione anche gli aneurismi asintomatici
con diametro inferiore ai 2 cm 329,332,334,

Tuttavia, i piccoli aneurismi poplitei divengono
raramente sintomatici e dunque esiste un generale
consenso sul fatto che I’indicazione al trattamento
vada posta salvo casi specifici quando il diametro
raggiunge i 2 cm. Stiegler et al. hanno riportato una
serie di 46 pazienti che avevano 65 aneurismi popli-
tei con un diametro medio di 1.9 cm (0.8-4-0); gli
aneurismi erano totalmente trombizzati al momento
della loro scoperta solo in 8 pazienti (diametro me-
dio 2.4 cm, range 1.4-4.0 cm). Di questo gruppo 36
pazienti in particolare, con un totale di 46 aneuri-
smi sono stati osservati lungo un periodo medio 2.5
anni. L’incidenza totale di complicanze era 6.5%,
con un’incidenza maggiore in quei pazienti i cui gli
aneurismi erano piu grandi di 2 cm (14% vs. 3.1%).
Le complicanze inoltre sembravano essere presenti
pit frequentemente nei 19 pazienti in terapia an-
tiaggregante rispetto ai 16 in terapia anticoagulan-
te. ’aumento medio di diametro durante il follow-
up era 1.5 mm 1’anno per aneurismi piu grandi di
2 cm, e di 0.7 mm 1’anno per quelli piu piccoli335.
In un questionario regionale che raccoglieva dati da
19 chirurghi vascolari, su 200 aneurismi poplitei per
137 pazienti in 4 anni di studio, Varga et al. hanno
determinato che il 31% dei piccoli aneurismi non
trattati, alla fine richiede un intervento chirurgico, a
causa di nuovi sintomi o di espansione di diametro al
di sopra dei 2 cm 336,

La trombosi degli aneurismi poplitei ¢ responsa-
bile di circa il 10% delle occlusioni arteriose acute,
negli uomini anziani. Spesso scambiata per un’em-
bolia distale, la diagnosi € posta intra operativamen-
te. Di solito la presentazione ¢ quella di una ischemia
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severa perché la trombosi si verifica all’improvviso
nell’assenza di una collateralita sviluppata e perché
I’arteria poplitea & ’unica arteria assiale che attra-
versa il ginocchio 337.338, Dato che la meta di tutti gli
aneurismi poplitei sono bilaterali, la presenza di una
massa pulsante nell’altro cavo popliteo pud essere
un valido indizio riguardo I’eziologia dell’ischemia
acuta. Una volta posto il sospetto diagnostico 1’eco-
doppler ¢ la metodica pilu rapida per confermare la
diagnosi. In una serie di 33 pazienti con 54 aneuri-
smi poplitei che erano stati seguiti per 62 mesi, la
trombosi ¢ occorsa nel 39% dei pazienti e pill spesso
in grandi aneurismi 339.

Raccomandazione 5.51

In presenza di massa poplitea palpabile € indicato
un ecocolordoppler per la diagnosi di aneurisma
popliteo. Nel paziente con aneurisma popliteo
diagnosticato e indicato un esame ecocolordop-
pler completo degli arti inferiori e ecografico (o
TAC) dell’addome per escludere la presenza di
aneurismi in altre sedi.

Classe I Livello B

Raccomandazione 5.52

In caso di aneurisma di arteria poplitea di calibro
superiore a 2 cm asintomatico, oppure di calibro
inferiore se sintomatico (fissurazione, rottura,
trombo-embolia e ischemia distale) o se giudica-
to a rischio di complicanze sulla base del quadro
morfologico, € indicato il trattamento chirurgico.

Classe Ila Livello B

5.10.2.1 INDICAZIONI TERAPEUTICHE

La definizione di criteri morfologici che permet-
tano di identificare la lesione asintomatica a mag-
gior rischio di sviluppare complicanze, nel distretto
popliteo, € molto importante in quanto, a differenza
di quello che si verifica in corso di intervento per
aneurisma femorale, i risultati della terapia, chirur-
gica o endovascolare, sono influenzati in maniera
drammatica dal quadro clinico di presentazione. Il
rischio di amputazione primaria per aneurisma trom-
bosato con ischemia d’arto varia in Letteratura dal
10 al 40% 340-342,

In tutte le serie la pervieta primaria ed il salvatag-
gio d’arto risultano dipendenti in maniera statistica-
mente significativa dalla modalita di presentazione
clinica e dallo stato dei vasi di run-off 343-345,
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Conseguentemente, un approccio chirurgico anche
nei pazienti con aneurisma popliteo asintomatico ri-
sulta senza dubbio giustificato sia dalle complicanze
che caratterizzano sfavorevolmente la storia naturale
di tale patologia, sia dall’elevato rischio di fallimen-
to dell’intervento eseguito sui pazienti cronicamente
0 acutamente sintomatici.

In assenza di studi prospettici randomizzati di
confronto tra sorveglianza clinico-strumentale e trat-
tamento chirurgico nelle lesioni asintomatiche, la
maggior parte degli autori concordano nel porre in-
dicazione all’intervento in presenza di aneurisma di
diametro superiore a 2 cm, soprattutto in presenza di
trombo parietale parzialmente occludente il lume del
vaso o di concomitanti lesioni dei vasi sottogenico-
lari suggestivi di pregressi episodi di embolizzazio-
ne periferica. Tuttavia, se tale limite ¢ sicuramente
adeguato nell’individuare gli aneurismi ad elevato
rischio di rottura, in realta, per quanto riguarda le
complicanze tromboemboliche, altri studi330 indica-
no che anche lesioni di diametro inferiore possono
non avere una storia naturale cosi benigna come sup-
posto in precedenza, e che pertanto, oltre al diame-
tro, esistano anche altri fattori in grado di favorire
lo sviluppo di apposizione parietale trombotica, pri-
mum movens verso la trombosi aneurismatica totale
o I’embolizzazione distale. Tra questi, oltre al dia-
metro e alla presenza di trombosi parietale occupan-
te piu del 50% del lume del vaso, sono stati chiamati
in causa la velocita di accrescimento dell’aneurisma,
I’irregolarita del suo calibro, la qualita del run-off e
la presenza di stati, anche transitori, di ipercoagula-
bilita.

E proprio in queste ultime circostanze che trova il
suo razionale 1’utilizzo della trombolisi loco-regio-
nale preoperatoria. Il razionale ¢ quello di ritornare
allo status quo ante I’evento trombotico acuto attra-
verso il ripristino della pervieta dell’arteria poplitea
e, soprattutto, attraverso il recupero del maggior nu-
mero possibile di vasi di gamba, fattore quest’ulti-
mo fondamentale per poter disporre di una sede ade-
guata dove portare 1’anastomosi distale del bypass e
quindi, in ultima analisi, ai fini della buona riuscita
della rivascolarizzazione chirurgica 346,

Secondo alcuni autori 347 il principale limite
nell’impiego della trombolisi preoperatoria ¢ rap-
presentato dall’ischemia di grado avanzato (cianosi
e marezzatura cutanea, paralisi motoria): in queste
circostanze I’arto interessato non sarebbe in grado di
sopportare 1’ulteriore periodo di ischemia necessario
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al ripristino del circolo distale attraverso la terapia
trombolitica.

L’embolizzazione distale secondaria in corso di
trombolisi rappresenta senza dubbio la complican-
za piu frequente del trattamento trombolitico loco-
regionale dell’ischemia acuta da trombosi di aneu-
risma popliteo, che si verifica approssimativamente
nel 10-12% dei casi 348,

E necessario distinguere tra emboli costituiti di
materiale trombotico non recente a partenza dalla
lesione aneurismatica ed emboli recenti, formatisi a
livello del catetere intra-arterioso.

Nella maggior parte dei casi tale fenomeno puo
essere risolto attraverso la continuazione e 1’incre-
mento della velocita di infusione del trombolitico 349.

In presenza invece di aggravamento acuto del qua-
dro ischemico durante trombolisi, gli autori suggeri-
scono dunque di interrompere la somministrazione
del farmaco e di procedere ad immediato intervento
chirurgico di rivascolarizzazione.

Raccomandazione 5.53

In caso di aneurisma di arteria poplitea con ische-
mia acuta di grado lieve/moderato in seguito a
trombosi o trombo-embolia distale, puo essere in-
dicata la trombolisi loco-regionale come terapia
d’attacco, seguita poi da intervento chirurgico di
riparazione in regime d’elezione. In presenza di
ischemia grave o avanzata ’intervento chirurgico
deve essere eseguito prima possibile in urgenza,
cosi come in presenza di complicanze dell’aneuri-
sma quali rottura o fissurazione.

Classe Ila Livello B

5.10.2.2 CHIRURGIA TRADIZIONALE

Lo scopo del trattamento chirurgico dell’aneuri-
sma popliteo ¢ quello di escludere la lesione dalla
circolazione ematica, eliminando il rischio di rottura
e ischemia da trombosi od embolia, e di garantire un
adeguato apporto ematico al di sotto del ginocchio.
La scelta della strategia chirurgica (via di accesso,
tipo di ricostruzione arteriosa, materiale protesico
da impiegare) appare condizionata da diversi fattori:
la sede e la morfologia della lesione aneurismatica,
lo stato dei vasi di inflow ed outflow, la necessita
di eliminare I’aneurisma come fonte embolica e di
prevenire un ulteriore incremento delle dimensio-
ni dell’aneurisma quando questo venga lasciato in
situ 311,
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Considerando la via di accesso, I’aggressione chi-
rurgica all’arteria poplitea pud essere eseguita per
via mediale o posteriore.

L’approccio mediale con paziente in posizione su-
pina ¢ preferito dalla maggior parte degli Autori di
fronte ad aneurismi estesi, con eventuale coinvolgi-
mento degli assi arteriosi prossimali e distali 350.

L’accesso mediale richiede la resezione delle strut-
ture muscolari e tendinee del ginocchio, soprattutto
in presenza di aneurismi di notevoli dimensioni.

L’accesso posteriore all’arteria poplitea con il
paziente in posizione prona, praticato in caso di
aneurismi che non si estendono oltre il cavo popli-
teo, presenta alcuni limiti: I’esposizione dell’arteria
femorale superficiale e dei vasi tibiali ¢ limitata, e
pertanto tale approccio risulta indicato per lesio-
ni aneurismatiche di piccole dimensioni, che non
si estendono prossimalmente o distalmente 351, 11
prelievo della safena interna ¢ inoltre difficoltoso e
spesso € necessaria un’incisione aggiuntiva, che pud
essere tuttavia evitata utilizzando la safena esterna,
la cui preparazione risulta estremamente semplifica-
ta. I vantaggi di tale approccio sono rappresentati dal
facile accesso alla lesione aneurismatica.

In presenza di aneurismi in rottura in pazienti
emodinamicamente instabili, tuttavia, 1’approccio
mediale con rapido clampaggio dell’arteria poplitea
prossimalmente e distalmente alla lesione rappresen-
ta la terapia d’attacco necessaria a stabilizzare il qua-
dro emorragico, cui fara seguito la ricostruzione pit
adatta ai caratteri anatomo-morfologici della lesione.

Considerando il tipo di ricostruzione arteriosa, le
possibili alternative a disposizione sono rappresen-
tate dal confezionamento di un bypass con legatura
prossimale e distale dell’arteria poplitea, dall’aneu-
rismectomia con sutura capo a capo dell’arteria o,
quando questa ¢ impossibile, con interposizione pro-
tesica e I’endoaneurismectomia ed innesto.

Anche in questo caso, la scelta dell’atteggiamen-
to da adottare ¢ legata a considerazioni di natura
prettamente anatomica, oltre che alla preferenza ed
all’abitudine del singolo chirurgo.

In presenza di aneurismi sacciformi, di notevoli di-
mensioni, determinanti compressione delle strutture
nervose o venose, appare invece consigliabile I’aper-
tura franca della sacca aneurismatica ed il confezio-
namento di un innesto o, in presenza di un aneurisma
coinvolgente un breve tratto di arteria, di una sutura
capo a capo, previa mobilizzazione adeguata dell’ ar-
teria poplitea sopra e sottoaneurismatica, sia per via
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mediale che per via posteriore 352. Talora ¢ necessaria
anche I’escissione parziale o totale dell’aneurisma
per risolvere il quadro clinico di natura compressiva.

La vena safena autologa, utilizzata sia in situ che
invertita, ¢ un buon materiale protesico consigliato
da molte scuole che lo preferiscono soprattutto quan-
do I’anastomosi distale deve essere portata a livel-
lo dei vasi infragenicolari piu distalmente. Quando
possibile, deve essere utilizzata la vena grande safe-
na autologa, sia in situ che invertita; buoni risultati
sono ottenibili anche con la piccola safena, quando
questa sia di diametro adeguato, nel paziente in cui
la grande safena non sia disponibile o, in prima bat-
tuta, durante I’accesso posteriore 353,

La scelta di impiegare una protesi sintetica appa-
re obbligata in pazienti in cui la safena autologa sia
gia stata precedentemente impiegata o non sia uti-
lizzabile. Diversi autori 354 suggeriscono tuttavia di
utilizzare gia in prima battuta una protesi sintetica,
anche quando la vena safena autologa sia disponi-
bile, confezionando un bypass sopra-sottoarticolare.
Questo atteggiamento consentirebbe di risparmiare
il patrimonio safenico per eventuali, successive ri-
vascolarizzazioni e determinerebbe una riduzione
statisticamente significativa dei tempi operatori e
di ospedalizzazione, a costo di una percentuale di
complicanze immediate e tardive sostanzialmente
sovrapponibili a quelle descritte con I’impiego della
vena autologa.

All’interno delle protesi sintetiche, i dati presen-
ti in Letteratura indicano una netta superiorita del
PTFE armato rispetto agli altri materiali 355.

I risultati del trattamento chirurgico, considerati
globalmente, appaiono decisamente favorevoli; nelle
principali serie presenti in Letteratura, le percentuali
di pervieta immediata sono largamente superiori al
90%, ed anche i risultati a distanza in termini di sal-
vataggio d’arto sono piu che soddisfacenti.

In particolare, i risultati sono significativamente
e nettamente migliori in pazienti con due o tre vasi
di gamba pervi rispetto a quelli con uno o nessuno,
in pazienti asintomatici rispetto ai sintomatici, in
pazienti con aneurisma pervio rispetto a quelli con
aneurisma trombosato, e, tra questi ultimi, nei casi in
cui ¢ stata eseguita la trombolisi preoperatoria 342. 345,

5.10.2.3 TRATTAMENTO ENDOVASCOLARE

Il razionale del trattamento endovascolare dell’a-
neurisma popliteo ¢ quello di escludere, mediante il
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posizionamento di un’endoprotesi, la sacca aneuri-
smatica dalla circolazione ematica, riducendo da un
lato I’evoluzione verso le complicanze ischemiche
ed emorragiche, dall’altro il rischio di complicanze
legate all’intervento chirurgico tradizionale, quali
deiscenza o infezione della ferita chirurgica o danni
iatrogeni alle adiacenti strutture nervose, vascolari e
muscolari, che si possono verificare in un numero
non indifferente di casi, con deficit funzionale resi-
duo talora non trascurabile 356.

L’analisi delle casistiche dimostra tuttavia come
la maggior parte degli insuccessi si verifichi in si-
tuazioni anatomiche complesse per dimensioni ed
estensione dell’aneurisma, presenza di tortuosita
dell’asse popliteo, di calcificazioni e sepimenta-
zioni, ridotto run-off 357-359. In effetti, la presen-
za di un aneurisma esteso in senso longitudinale
puo richiedere 1’utilizzo di protesi lunghe o di piu
stent, con rischio di diastasi e dislocazioni e con-
seguente fallimento della procedura, mentre le tor-
tuosita e le calcificazioni incidono sulla tenuta del
device sui colletti, potendo causare dislocazione,
trombosi o endoleak. Analogamente a quanto si
verifica nell’intervento chirurgico tradizionale, la
poverta dei vasi di run-off condiziona la pervieta
della protesi a medio e lungo termine. Inoltre, la
sede dell’aneurisma pare avere rilievo in rapporto
al punto di flessione dell’arteria poplitea, che si lo-
calizza a monte della rima articolare del ginocchio.
L’estremita di appoggio dello stent sul colletto non
deve cadere nel punto di massima flessione dell’ar-
teria, in quanto la maggiore rigidita della protesi
rispetto alla parete arteriosa puo produrre plicature
a rischio di occlusione 30. Per questo motivo ri-
sulta indispensabile, accanto ad un’accurata valu-
tazione anatomo-morfologica preoperatoria, che
comprenda uno studio dinamico con arto flesso a
90°, in modo da ottimizzare il posizionamento di
endoprotesi, la possibilita di poter disporre di pro-
tesi estremamente flessibili e complianti. Tuttavia,
il successo della procedura non puo prescindere da
una selezione estremamente accurata della lesione
da trattare; in sostanza, appare evidente come la
maggior parte degli insuccessi, immediati o tardi-
vi, si verifichi per inappropriata indicazione al trat-
tamento endovascolare.

Esistono al momento alcuni studi di confronto
tra trattamento chirurgico tradizionale ed approccio
endovascolare, ma solo pochi sono randomizzati e
con numero esiguo di pazienti 361-366, Una recente
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revisione della Cochrane Database 3¢7 ha concluso
che non ¢ ancora possibile verificare 1’efficacia del
trattamento endovascolare e tale trattamento puo es-
sere indicato in pazienti selezionati sulla base delle
caratteristiche anatomiche della lesione e dello stato
clinico del paziente.

Raccomandazione 5.54

In caso di aneurisma di arteria poplitea I’inter-
vento chirurgico tradizionale open (bypass in
safena autologa o in PTFE armato) rappresenta
il trattamento di scelta ed offre migliori risultati
immediati ed a distanza rispetto al trattamento
endovascolare che, se fattibile, ¢ piu indicato nel
paziente con rischio chirurgico elevato.

Classe Ila Livello C

5.10.2.4 CONTROLLO POSTOPERATORIO

11 rischio di trombosi immediata o precoce della
rivascolarizzazione eseguite per aneurisma dell’ arte-
ria poplitea, per quanto piu elevato rispetto a quanto
riscontrato a livello femorale, rimane comunque bas-
so e raramente supera il 5% nelle principali casisti-
che chirurgiche.

Nella valutazione intraoperatoria dei risultati, dal
momento che frequentemente 1’intervento consiste
in bypass portati al di sotto del ginocchio, su vasi di
gamba spesso di piccolo calibro e di pessima qualita,
sono molti i gruppi chirurgici che eseguono routi-
nariamente I’esame angiografico al termine dell’in-
tervento, che risulta soprattutto indicato in corso di
rivascolarizzazione per ischemia acuta ed in pazienti
in cui € stata eseguita una trombolisi loco-regionale
preoperatoria.

Nella valutazione a medio e lungo termine dei ri-
sultati, I’ecocolordoppler rappresenta la metodica
diagnostica pitl indicata 6, anche per i pazienti trattati
per via endovascolare, in quanto consente di control-
lare la pervieta della ricostruzione ed ¢ generalmente
sufficiente per evidenziare la presenza di eventuali
leak; alcuni autori suggeriscono, nei pazienti trattati
per via endovascolare, di eseguire almeno annual-
mente un esame tomografico di controllo.

Raccomandazione 5.55

In caso di trattamento di aneurisma di arteria
poplitea e indicato intraoperatoriamente un con-
trollo morfo-emodinamico e nel post operatorio
un protocollo di sorveglianza con metodica ultra-
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sonografica per la valutazione della pervieta della
ricostruzione o I’'individuazione di possibili com-
plicanze a distanza.

Classe IIb Livello C

5.10.3 Aneurismi dei vasi tibiali

Gli aneurismi veri delle arterie tibiali e dei vasi del
piede sono estremamente rari; nella maggior parte dei
casi, infatti, la patologia dilatativa a questo livello ri-
sulta costituita da pseudoaneurismi traumatici, micoti-
ci o iatrogeni (in corso di chirurgia ortopedica o come
complicanza tardiva della tromboembolectomia con
catetere a palloncino) 368. 369, Gli aneurismi veri sono
soltanto in parte di origine aterosclerotica; sono infatti
descritti, sia pure aneddoticamente, casi di aneurisma
tibiale associato a patologie sistemiche, quali la pa-
narterite nodosa e la neurofibromatosi 370. Un’analisi
della Letteratura sull’argomento dimostra che sono ri-
portati soltanto pochi casi di aneurisma vero dei vasi
infrapoplitei. Si tratta di lesioni nella maggior parte
dei casi asintomatiche, scoperte durante esame eco-
colordoppler o durante angiografia eseguite per altri
motivi. Piu di rado possono presentarsi come una tu-
mefazione pulsante, spesso dolente, e determinare un
quadro di ischemia digitale da microembolizzazione
o causare un edema distale da compressione venosa.

5.10.3.1 INDICAZIONI TERAPEUTICHE E TRATTA-
MENTO

Data I’estrema rarita della localizzazione e la
conseguente mancanza di dati riguardanti la storia
naturale e 1’evoluzione degli aneurismi delle arterie
tibiali, non esistono indicazioni terapeutiche standar-
dizzate. In generale, I’orientamento corrente ¢ quello
di sottoporre le lesioni asintomatiche e di piccolo ca-
libro (inferiore a 1,5 cm) ad un programma di sor-
veglianza clinico-strumentale con ecocolordoppler.
In presenza di aneurismi sintomatici o di diametro
superiore a 2 cm con apposizione trombotica parie-
tale esiste generale accordo sulla necessita di trattare
la patologia 371. 372, Sono state proposte diverse pos-
sibili strategie chirurgiche: in caso di concomitante
pervieta degli altri vasi di gamba, la legatura dell’ ar-
teria interessata a monte ed a valle della lesione ap-
pare un’opzione accettabile. Nei pazienti diabetici o
con interessamento aterosclerotico dei vasi tibiali, la
resezione con sostituzione o il confezionamento di
un bypass, preferibilmente in vena autologa, rappre-
sentano 1’opzione di scelta; in presenza di aneurisma
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sacciforme, 1’aneurismectomia con sutura diretta o
con applicazione di patch in vena risulta efficace e
proponibile.

Pur in assenza di esperienze riportate in Letteratu-
ra, I’esclusione endovascolare con stent coperto puo
teoricamente rappresentare una strategia proponibi-
le, cosi come I’embolizzazione con spirali dell’ arte-
ria interessata, a condizione che i rimanenti vasi di
gamba siano pervi e ben funzionanti.

Raccomandazione 5.56

Il trattamento di aneurisma di arteria tibiale &
indicato in caso di sintomaticita o di calibro mag-
giore di 2 cm. Non esistendo un trattamento di
scelta il tipo di intervento (legatura del vaso, rico-
struzione mediante innesto o by pass preferibil-
mente in vena autologa, sutura diretta con o sen-
za patch, soluzione endovascolare) dipende dalla
valutazione del singolo caso.

Classe IIb Livello C
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8.1 Introduzione e metodologia

La Societa Italiana di Chirurgia Vascolare ed En-
dovascolare (SICVE), con la collaborazione della
Societa Italiana di Angiologia e Patologia Vascola-
re (STAPAV) ha implementato queste Linee Guida
(LG) per la diagnosi e la terapia delle Vasculiti Si-
stemiche (VS) effettuando una sistematica rivisita-
zione e valutazione della letteratura e delle evidenze
disponibili al 2015, con I’intento di supportare i chi-
rurghi vascolari e gli angiologi nelle loro decisioni
di buona pratica clinica quotidiana. In particolare lo
scopo di queste Linee Guida ¢ di indirizzare il clini-
co chirurgo vascolare ed angiologo nella selezione
della migliore strategia di gestione e trattamento per
ogni paziente individuale, tenendo in considerazione
sia il risultato finale (outcome), cosi come il rapporto
rischio-beneficio di ogni specifico accertamento dia-
gnostico e trattamento terapeutico.

11 gruppo di lavoro per la stesura delle Linee Guida

Vol. 23 - Suppl. 1 al N. 1

!Dipartimento di Chirurgia Vascolare, Universita

degli Studi di Torino, Ospedale Molinette, Torino,
Italia; 2Dipartimento di Angiologia, Casa di Cura

“BL Palazzolo”, Bergamo, Italia; 3Dipartimento di
Chirurgia Vascolare, Universita degli Studi di Roma “La
Sapienza”, Policlinico Umberto I, Roma, Italia; *UOC
Angiologia, Azienda Ospedaliera Universitaria di
Padova, Padova, Italia; SUOC Chirurgia Vascolare,
Azienda Ospedaliera Cardinale Panico, Tricase, Lecce,
Italia; SUOC Angiologia, Unita Locale Socio-Sanitaria
Asolo, Ospedale S.Giovanni Apostolo, Castelfranco
Veneto, Treviso, Italia

ha deciso di seguire la metodologia del Documento
di Consenso (CD) come da indicazioni (Consensus
Conference) del PNLG

(Programma Nazionale Linee Guida) ! (Tabella I)
anche per la carenza di vere e proprie Linee Guida
dedicate (Tabelle II, III) 2. 3.

Sempre nell’ambito del PNLG, per quanto riguar-
da la scelta delle priorita per la valutazione dell’im-
patto che il miglioramento dell’appropriatezza degli
interventi clinici (sia diagnostici che terapeutici),
puo avere sullo stato di salute e sul miglioramento
dell’assistenza, tra i vari criteri € modelli proposti
(epidemiologico, della richiesta, della disponibilita
delle prove di efficacia, economico), si ¢ scelto il
modello della disponibilita delle prove di efficacia
che assegna la priorita a temi per i quali gli effetti de-
gli interventi sono stati valutati con disponibilita di
studi e di dati, perché piu rispondente allo scopo di
queste Linee Guida che ¢ quello di orientare i com-
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TABELLA 1. — Criteri di massima per la scelta del tipo di approccio alla produzione di raccomandazioni per la pratica clinica.

8. VASCULITI SISTEMICHE

CRITERI DI MASSIMA PER LA SCELTA DEL TIPO DI APPROCCIO

ALLA PRODUZIONE DI RACCOMANDAZIONI PER LA PRATICA CLINICA

Linea guida

Consensus
Conference

Criteri
di appropriatezza

Technology
Assessment

Il tema da trattare @ vasio e
pud essere suddiviso in nu-
merosi quesiti principali e
secondari che non riguar-
dane solo la dimensione cli-
nica, ma anche quella orga-
nizzativa e gestionale.

Si dispone di una buona
quantita di dati a favore o
contro Fuso della tecnulo-
gia in oggetio.

E necessario formulare rac-
comandazioni di comporta-
menta relative alle diverse

Il lema da Lrattare e limitalo
¢ pud essere suddiviso in
pochi quesiti specifici,

La controversia riguarda
soprattutto la dimensione
scientilica (di qualita delle
prove] ed @ necessario for-
mulare sia raccemandazio
ni per la pratica clinica sia
indirizzi per lo sviluppo del-
la ricerca.

La questione da allrontare
sitrova in fase embrionale e
si deve insistere fortemente

di ioni della
Iclinica, organizzativa, inler-

per atter invest idi
ricerca ad essa dedicali.

Il tema da Lratlare richiede
un approfondimento clinico
malte specifico & sivogliono
pradurre raccomandazioni
dettagliale per un uso mira-
1o al paziente individuale,

Le raccomandazioni riguar-
dano procedure o interven-

Il problema riguarda una
tecnologia specifica di cui
si devono valutare non so-
lo degli aspetti clinici ma
anche quelli vrganizzativi,
gestionali, economici e so-
ciali.

La tecnologia in oggerto &
destinata ad avere un im-
sul siste-

U & (0N percorsi
ziali complessi.

Le raccemandazioni pusso-
no venire utilizzate per pro-
durre criteri di audir clinico.

patte compl
ma sanitario ed @ necessa-
rio sviluppare modelli in
grade di prevederne utilizza

e gestione.

Il problema n vggetto -
chiede una valutazione da
parte di competenze e pro-
fessionalita ditterenti.

personale ecceteral

TABELLA II. — AHCPR — Livello di evidenza.

TABELLA III. — AHCPR — Forza delle raccomandazioni.

AHCPR - Livello di evidenza

Ewidenza oitenuta da mets-analisi di stud clinict randomizzati controllat (RCT)

Ewidenza ottenuta da &lmeno un ACT

Evidenza omenuta da almeno un swdic controllato ben disegnato senza ranaomizzazione

Evidenza omenuta da 2imanc un altrd BPo i Studio quasi-spanmeantale ban disegnato.

Ewidenza omenuta da studi descritiv non-sperimentali ben disagnati, come studi comparativi, di
correlazions @ di casi

Ewidenza ortenuta da rapporn di commissiom di esperd o opinioni i espenenze cliniche di persane
autorevol.

EEAEQR

portamenti clinici secondo il criterio della massima
appropriatezza in un campo in cui le evidenze sono
tuttora comunque limitate. La produzione ex novo di
Linee Guida comporta inoltre un notevole impegno
di tempo e di risorse. In un contesto locale o comun-
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AHCPR - Forza delle raccomandazioni

Richiede: almeno un RCT coma pane dallinsiama di lemeratura di
complessiva buonz qualita e consistenza che suggensce
spacifiche raccomandazion.

Richizda: dispenibitina di studi cimici ben condott ma non RCT sui
temi dall rzccarr andanone

Richiede: evidenza cienuta da rappart di commissiani di esperti o
apinioni ¢:9 gspenenze chiniche i persone autorevoll
Incice assenza di studi clingi direltamente appiicabil di buona quaitd

que di risorse limitate, il modello della disponibilita
e qualita delle evidenze scientifiche potrebbe rappre-
sentare, proprio per la sua efficienza, il modello piu
adeguato per avviare un programma di miglioramen-
to dell’assistenza basato su prove che abbia un rapi-
do impatto sulla pratica clinica 1.

Per quanto riguarda il livello e la forza delle rac-
comandazioni si ¢ scelto il modello della US Agency
for Healthcare Research and Quality (AHRQ, gia
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8. VASCULITI SISTEMICHE

AHCPR) 4 che ¢ stato quello maggiormente utiliz-
zato dalle principali agenzie internazionali di Linee
Guida sino ad oggi.

Per stabilire il ““ grading ““ delle raccomandazioni
¢ stata effettuata una revisione sistematica della let-
teratura e delle raccomandazioni e Linee Guida piu
recenti -8, utilizzando le parole chiave: vasculitis,
guidelines, diagnosis, treatment sui motori di ricer-
ca medica Medline, Pubmed, Enbase e Cockrane li-
brary e sulle pitt importanti banche dati nazionali ed
internazionali per le Linee Guida (LG). I componen-
ti del Gruppo di Lavoro hanno effettuato una com-
prensiva revisione delle evidenze pubblicate, per la
diagnosi, la gestione, il trattamento e, nei casi in cui
sia risultato possibile, la prevenzione delle Vasculiti
Sistemiche e loro conseguenze e complicanze, inclu-
dendo una valutazione del rapporto rischio-beneficio
per ogni opzione.

8.2 Definizione e nomenclatura

La vasculite viene definita come un’infiammazio-
ne dei vasi sanguigni, che pud determinare ispessi-
mento o in alcuni casi dilatazione della parete del
vaso con stenosi ed occlusione con conseguente
ischemia dei territori tributari o formazione di aneu-
rismi. Un’infiammazione necrotizzante pud comple-
tamente distruggere segmenti del vaso. Il processo
vasculitico pu0 interessare vasi di qualsiasi taglia
e calibro e colpire qualsiasi organo e/o sistema. La
presentazione clinica varia a seconda del tipo istolo-
gico dell’infiammazione, della taglia del vaso colpi-
to e della distribuzione dei vasi interessati.

Si distinguono innanzitutto vasculiti primitive da
vasculiti secondarie ad altre malattie, come infezio-
ni, neoplasie, collagenopatie (es. LES, dermatomio-
site), ed ipersensitivita a farmaci o sostanze.

Nel 2012 ¢ stato prodotto un altro documento
Chapel Hill Consensus Conference (CHCC2012)
in cui si ¢ migliorata la nomenclatura CHCC1994,
cambiando nomi e definizioni a seconda dei casi, e
aggiungendo altre importanti categorie di vasculite
precedentemente non incluse °.

I1 CHCC ¢ una nomenclatura quindi non un classi-
ficazione a scopo di ricerca o di management clinico
(Tabella IV). IL CHCC2012 fornisce un quadro per
dedurre i criteri diagnostici in modo che la diagno-
si della malattia possa essere effettuata anche senza
una istologia del tessuto.

Vol. 23 - Suppl. 1 aIN. 1
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TABELLA IV. — Denominazioni adottate dalla 2012 International
Chapel Hill Consensus Conference sulla nomenclatura delle vas-
culiti.

Vasculiti dei Grandi Vasi (LVV)

Arterite di Takayasu (TAK)

Arterite a cellule giganti (GCA)

Vasculiti dei medi vasi (MVV)

Poliarterite nodosa (PAN)

Malattia di Kawasaki (KD)

Vasculiti dei piccoli vasi (SVV)

Vasculiti associate ad (ANCA )-anticorpi anti-citoplasma dei
neutrofili (AAV)

Poliangioite microscopica (MPA)

Granulomatosi con poliangioite (di Wegener) (GPA)

Granulomatosi eosinofilica con poliangioite (di Churg-Strauss)
(EGPA)

Vasculiti dei piccoli vasi (SVV) da immunocomplessi

Malattia da anticorpi anti-membrana basale glomerulare
(anti-GBM) (di Goodpasture)

Vasculite crioglobulinemica (CV)

Vasculite IgA(di Henoch-Schonlein) (IgAV)

Vasculite orticariale ipocomplementemica (HUV) (anti-Clq
vasculite)

Vasculiti vaso variabili (VVV)

Malattia di Behget (BD)

Sindrome di Cogan (CS)

Vasculiti da singolo organo (SOV)

Angioite cutanea leucocitoclastica

Arterite cutanea

Vasculite primaria del sistema nervoso centrale

Aortite isolata

Altre

Vasculiti associate con malattie sistemiche

Vasculite lupica

Vasculite reumatoide

Vasculite sarcoidosica

Altre

Vasculiti associate con probabile eziologia

Vasculite Crioglobulinemica virus epatite C-associata

Vasculite virus epatite B-associata

Aortite sifilide-associata

Vasculite da immunocomplessi farmaco-associata

Vasculite ANCA-associata farmaco-associata

Vasculite cancro-associata

Altre

8.3 Presentazione clinica

Le vasculiti sono processi sistemici, pertanto nel
sospetto di vasculite sono necessarie un’accurata
anamnesi ed una sistematica revisione dei vari or-
gani ed apparati. Possibili eventi scatenanti possono
essere: recenti infezioni, vaccinazioni, farmaci. Sono
da considerare in particolare le seguenti manifesta-
zioni:
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Sintomi sistemici: febbre, perdita di peso, astenia,
malessere; tale sintomatologia si manifesta nel 90-
100% di soggetti con granulomatosi con poliangio-
ite (GPA) (di Wegener) e poliangioite microscopica
(MPA) 10, 11,

Cutanee: noduli cutanei che possono essere dolen-
ti, eritematosi o ulcerati; porpora; petecchie; lesioni
papulo-pustolari; eritema nodoso; livedo reticularis,
fenomeno di Raynaud; edema delle estremita distali.

Mucose: ricorrenti ulcerazioni orali e/o genitali
che guariscono con cicatrici.

Rino-sinusali: rinite allergica rino-sinusale, con-
gestione nasale, ricorrenti epistassi, dolore ai seni
paranasali, rinorrea.

Polmonari: tosse cronica, emottisi, respiro corto o
affannoso, dispnea, stridore laringeo, dolore toracico.

Muscolo-scheletriche: artralgie e tumefazioni arti-
colari, mialgie, algie surali.

Renali: ematuria, ipertensione.

Gastro-intestinali: ematochezia,

nausea, vomito.

addominalgie,

Genito-urinarie: dolore e/o gonfiore testicolare

Vascolari: claudicatio arti inferiori, differenze
pressorie agli arti, episodi sincopali e presincopali,
lipotimie.

Neurologiche: cefalea, epilessia, deficit neurologi-
ci focali (stroke, deficit nervi cranici, perdita o ridu-
zione del visus, deficit motori, movimenti anormali),
deficit neurologici diffusi (declino cognitivo, amne-
sie e difficolta di concentrazione), mononeuropatia
o polineuropatia (deficit sensitivi, parestesie, paresi
delle estremita, ipostenia agli arti), allucinazioni vi-
sive e/o auditive, ridotto o fluttuante livello di co-
scienza/encefalopatia.

8.4 Esame obiettivo

Una particolare attenzione va posta all’esame
obiettivo come strumento diagnostico, il quale deve
essere estremamente completo, preciso e mirato,
cosi da individuare segni clinici che potrebbero es-
sere chiari indizi di vasculite e che potrebbero invece
passare inosservati.

Generale: misurazione dei valori pressori ai
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4 arti per individuazioni di eventuali differenze
pressorie > 20 mmHg. tra gli arti controlaterali.
Raccomandazione II1/B

Capo e collo: esame oftalmologico e fundus oculi
per eventuale diagnosi di congiuntivite, uveite, sclerite
e/o vasculite retinica e neurite ottica. Inflammazione
orbitaria (edema/eritema palpebrale, proptosi) puo es-
sere vista nella granulomatosi con poliangioite (GPA)
e nella poliangioite microscopica (MPA). Ispezione
della cavita nasale per sanguinamento, ulcerazioni,
perforazioni settali, edema del ponte nasale, dolore o
deformita della sella nasale, affezioni dei seni parana-
sali, linfoadenopatie cervicali, ulcerazioni orali nella
malattia di Behget, otite, mastoidite, deficit uditivi.

Apparato respiratorio: affanno di respiro, tachip-
nea, dispnea, ipossia; ridotti rumori respiratori, stri-
dore laringeo, senso di respiro corto, emoftoe ed
emottisi.

Apparato cardiovascolare: mancanza o inegua-
glianza di polsi, fremiti o soffi arteriosi, aumentato
tempo di riempimento capillare, anormalita dei toni
e pause cardiaci, includenti ritmo di galoppo, atte-
nuazione dei toni e sfregamenti cardiaci.

Addome e apparato genito-urinario: dolorabilita
addominale focale o diffusa, epato-splenomegalia,
sangue all’esplorazione rettale, ulcere genitali o ci-
catrici genitali nella sindrome di Behget, dolore o
gonfiore testicolare.

Cute: porpora palpabile, rash purpurico ai glutei
ed alle estremita inferiori (IgAV), eritema polimor-
fo ed estremita arrossate ed edematose (KD), noduli
arrossati e dolenti che possono divenire ischemici e
necrotici (PAN), livedo reticularis.

Apparato muscolo-scheletrico: artriti (gonfiore ar-
ticolare, flussione articolare, ridotta motilita e/o do-
lore da stress), dolorabilita muscolare.

Sistema neurologico: neuropatia periferica, pare-
stesie, mononeurite multipla, paralisi dei nervi cra-
nici, perdita della vista, difetti del campo visivo, al-
terati livelli di coscienza, deficit neurologici focali,
includenti stroke, deficit neurologici diffusi, alluci-
nazioni, disturbi del comportamento.

8.5 Diagnostica di laboratorio

I tests diagnostici hanno lo scopo di individuare e
quantificare i segni di infiammazione, determinare il
tipo e I’estensione del coinvolgimento dei vari vasi,
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organi ed apparati, testare la presenza e la titolazione
di eventuali auto-anticorpi vasculite-specifici, identi-
ficare cause secondarie.

8.5.1 Tests generali aspecifici di laboratorio

Esame emocromocitometrico (CBC): anemia nor-
mocromica, normocitica, leucocitosi, trombocitosi,
eosinofilia (Granulomatosi Eosinofila con Polian-
gioite o Sindrome di Churg-Strauss) (EGPA) 12. 13,

Raccomandazione Ila/B

Velocita di  Sedimentazione delle Emazie
(VES) e Proteina C Reattiva (PCR) possono esse-
re elevate anche se talora non sensibili e specifi-
che 13, Raccomandazione IIb/B

I livelli di C3 e C4 sono usualmente elevati ad ec-
cezione della Vasculite Orticariale Ipocomplemente-

mica. Raccomandazione I1I1I/B
Ipoalbuminemia, iper-alfa-gamma  globuline-
mia. Raccomandazione II1/B

Elevazione dell’antigene di Von Willebrand (Fat-
tore VIII). Raccomandazione I1I/B

8.5.2 Tests organo-specifici

I livelli di azotemia, creatinina ed enzimi epatici
possono essere anormali a seconda del coinvolgi-
mento d’organo. Raccomandazione I1a/B

Esame urine per ematuria e/o proteinuria.
Raccomandazione I1a/B

8.5.3 Tests auto-anticorpali

I test iniziale per gli anticorpi anticitoplasma dei
neutrofili (ANCA) ¢ I'immunofluorescenza indiretta
per la colorazione dei patterns citoplasmatici o peri-
nucleari. Raccomandazione ITA/B

Se positivita dell’immunofluorescenza, tests per la
reattivita alla proteinasi 3 (PR3) e mieloperossidasi
(MPO) con test enzyme-linked immunoassay (ELI-
SA)(14), da inserire comunque nel contesto clinico.

Raccomandazione Ia/A

L’ANCA positivita ¢ presente in approssimati-
vamente il 90% di pazienti con Granulomatosi con
Poliangioite (GPA), in passato Granulomatosi di
Wegener, il 79% dei quali sono citoplasmatici 13- 16,

Raccomandazione II1/B
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PR3-ANCA e MPO-ANCA positivita hanno
un’alta sensibilita e specificita per la diagnosi di
Granulomatosi con Poliangioite (GPA) e Poliangioi-
te Microscopica (MPA), rispettivamente 17.

Raccomandazione II1/B

L’associazione della granulomatosi eosinofila con
poliangioite (EGPA), e ANCA-positivita ¢ approssi-
mativamente del 40% 13. Raccomandazione III/B

Gli ANCA sono utili indicatori nel riflettere il gra-
do d’infiammazione e sull’efficacia terapeutica dei
trattamenti: i livelli circolanti aumentano in corso di
riacutizzazione o scompaiono nelle fasi di quiescen-
za della malattia. Raccomandazione I1a/B

Una associazione atipica ANCA positiva pud es-
sere non-specifica e si puo vedere in altre condizioni
infiammatorie come infezioni e Malattie Infiamma-
torie Intestinali (IBD). Raccomandazione I11/B

Anticorpi anti-membrana basale glomerulare
(GBM)sonoindiziodisindromirenali-polmonari(Sin-
drome di Goodpasture). Raccomandazione IIb/B

Altri autoanticorpi come Anticorpi Anti-Nucleari
(ANA) e Fattore Reumatoide (FR) sono raramente
positivi. Raccomandazione I1I/B

8.5.4 Tests per infezioni

PCR e sierologia per Batteri-Mycoplasmi, test an-
tistreptolisina O (ASOT), sierologia per sifilide, Test
cutaneo di Mantoux.

Sierologia per infezioni virali, Epatite B e C, Par-
vovirus B19, HIV, Herpes Simplex Virus, Epstein-
Barr Virus (EBV), Cyromegalovirus (CMV), Vari-
cella-Zoster.

Colture Fungine. Raccomandazioni I1I/B

8.6 Diagnostica strumentale

E essenziale per la valutazione dei vasi sanguigni
ed il danno d’organo, fornendo informazioni sia sul
flusso ematico endoluminale che sulle alterazioni
della parete vascolare ed il danno parenchimale degli
organi interessati dal processo vasculitico. L’ angio-
grafia convenzionale generalmente da informazioni
sul flusso sanguigno, la formazione di trombi ed i
flussi collaterali, mentre la angiografia a tomogra-
fia computerizzata (CT) e/o la risonanza magnetica
(MR), visualizzano ispessimenti od irregolarita della
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parete vasale, formazione di aneurismi e steno-ostru-
zioni espressione di attivita della malattia.

8.6.1 Rx torace

Indicato per la valutazione del coinvolgimento pol-
monare nella Granulomatosi con poliangioite (GPA)
di Wegener, nella granulomatosi eosinofila con po-
liangioite (EGPA) di Churg-Strauss, nella poliangio-
ite microscopica (MPA), nella arterite di Takayasu
(TAK) e Sindrome di Behcget (BD): caratteristici gli
infiltrati migranti nella EGPA 19.

Raccomandazione IIb/B

8.6.2 Studio CT massiccio facciale e seni
paranasali

Indicato per la valutazione di ispessimento della
mucosa dei turbinati con associata sinusite e possi-
bili erosioni che possono riscontrarsi nella granulo-
matosi con poliangioite (GPA) di Wegener 20. Pseu-
dotumori orbitali possono essere visti nella GPA e
MPA 21, Raccomandazione I11/B

8.6.3 Studio CT del torace

Nella granulomatosi con poliangioite (GPA) di
Wegener si possono riscontrare noduli che possono
essere multifocali e cavitari, addensati a vetro smeri-
gliato, opacizzazioni parenchimali bronco-alveolari,
linfoadenopatie mediastiniche, ispessimenti e versa-
menti pleurici 22. Raccomandazione I1a/B

Nella granulomatosi eosinofila con poliangioite
(EGPA) di Churg-Strauss sono frequenti noduli, ad-
densati a vetro smerigliato, ispessimenti o dilatazio-
ni delle pareti bronchiali, aree di consolidazione pa-
renchimali ed alveolari, ispessimenti settali, aspetti
ad albero in germoglio 23. Raccomandazione IIb/B

Nella poliangioite microscopica (MPA), irregolari o
confluentiareediconsolidazionepossonoessere visteso-
prattutto ai lobi inferiori 2¢. Raccomandazione IIb/B

8.6.4 Studio CT dell’encefalo

Puo evidenziare focolai ischemici od emorragici
in pazienti con sintomi centrali neurologici.
Raccomandazione 11I/B

8.6.5 Ecocardiografia

E indicata per la valutazione di un coinvolgimento
delle arterie coronariche in particolare nella Malat-
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tia di Kawasaki (KD), e nella Malattia di Takayasu
(TAK) 25. 26, anche se interessamento degli apparati
valvolari, del miocardio e del pericardio possono es-
sere visti. Raccomandazione ITb/B

8.6.6 Ultrasonografia con Eco-Color-Doppler
(ECD)

E usata per identificare trombosi nel sistema veno-
so profondo e superficiale, occlusioni, stenosi, dila-
tazioni, ispessimenti dei tronchi arteriosi sovra-aor-
tici e vasi intracranici, dell’aorta addominale e vasi
tributari, compresi i renali, delle arterie degli arti su-
periori ed inferiori. L’ECD ¢ indicato nella diagnosi
e nel monitoraggio delle vasculiti dei grandi vasi.

Arterite a Cellule Giganti (GCA)

Nella GCA il reperto specifico all’ecografia ¢ un
ispessimento, un alone (halo) ipoecogeno della pa-
rete arteriosa dei Tronchi Sovra-Aortici (TSA) e in
specifico dell’arteria temporale (AT) dovuto all’ede-
ma; ¢ altresi possibile riscontrare anche stenosi o
occlusioni. La terapia, iniziata prima dell’esecuzio-
ne dell’ECD, puo sopprimere I’edema di parete con
scomparsa del segno dell’halo. I falsi negativi sono
dovuti anche alla presenza di un infiltrato infiam-
matorio limitato all’avventizia, mentre risultati fal-
samente positivi si possono riscontrare in patologie
infettive. Il risultato positivo quindi aiuta a formula-
re la diagnosi di arterite a cellule giganti mentre un
esito negativo non la esclude; indagine utile anche
nell’identificare la porzione vasale da biopsiare 2728,

Raccomandazione 11I/B

Malattia di Takayasu (TAK)

L’esame Eco-Color-Doppler (ECD) ¢ 1’esame
strumentale di prima istanza per la valutazione de-
gli ispessimenti, stenosi, occlusioni dell’aorta e delle
sue branche principali 2. Raccomandazione Ila/B

8.6.7 Angiografia CT, angiografia RM o angiografia
convenzionale con studio RM della parete vasale ad
impregnazione di gadolinio

Sebbene 1’angiografia tradizionale sia accettata
e raccomandata nell’iter diagnostico, I’angio-RM e
I’angio-CT sono risultate superiori soprattutto nel
fornire informazioni sulle alterazioni intra-luminali e
sulle caratteristiche della parete vasale; inoltre, con-
sentono lo studio sia delle arterie intracraniche sia
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dei grossi vasi toracici e addominali, difficilmente
valutabili con ECD. L’angio-CT permette di studiare
I’infiammazione di parete, ma ha una bassa risolu-
zione spaziale e quindi mal valuta le arterie di medio
calibro. L’angio CT ¢ utilizzata nella valutazione dei
pazienti affetti da arterite di Takayasu; ma il grosso
limite sono le radiazioni ionizzanti. L’angio RM, ol-
tre a evitare gli effetti nocivi da radiazioni, ¢ partico-
larmente utile nell’identificare precoci irregolarita,
come I’aumento dello spessore e I’edema della parete
vascolare, che si manifesta come un’intensificazione
del contrasto murale 29. Nelle fasi successive della
malattia ¢ capace d’identificare e localizzare i danni
tardivi come: restringimenti, stenosi o occlusioni 30,
L’angio-RM puo essere utile per individuare il tratto
di arteria interessato dalla flogosi e quindi piu adatto
a essere biopsiato 31. In seguito all’inizio del tratta-
mento steroideo, il contrasto murale legato all’edema
si riduce rapidamente 30-32. Raccomandazioni I11/B

8.6.8 Angiografia convenzionale

E I’esame di riferimento nella poliarterite nodosa
(PAN) per i medi vasi coinvolti che possono presen-
tare aspetti patognomonici a ““ corona di rosario ““ o
“ filo di perle ““ causati da alternanza di aree di ste-
nosi e dilatazione del vaso e nella Malattia di Behget
(BD). Raccomandazione I1I/B

8.6.9 Venografia CT/RM

Puo essere indicata nel sospetto di trombosi ve-
nose nella sindrome da anticorpi antifosfolipi-
di, Malattia di Behget (BD) e poliarterite nodosa
(PAN). Raccomandazione 1V/C

8.6.10 Tomografia a emissione di positroni (PET)

Puo individuare evidenza di infiammazione per
identificare potenziali siti di vasculite. Nella 2-deos-
si-2-fluoro-D-glucosio tomografia a emissione di po-
sitroni (FDG-PET) il razionale all’uso del 18F-FDG,
tracciante del metabolismo glucidico, per lo studio
dei processi flogistico-infettivi, € costituito dall’ac-
cumulo del radio-composto a livello dei leucociti
attivati nella sede del focolaio flogistico-infettivo.
Questa tecnica presenta due vantaggi essenziali: ana-
lizza I’intero corpo, in un’unica occasione, e visua-
lizza tutte le regioni vascolari in una sola immagine;
inoltre, basandosi sull’uptake di FDG da parte delle
cellule con metabolismo accelerato (come sono le
cellule infiammatorie) aiuta a valutare 1’estensione e
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I’attivita della malattia. I suoi principali limiti sono
gli alti costi, una disponibilita non ancora estesa e la
bassa risoluzione spaziale, per cui visualizza solo i
vasi con un diametro di almeno 4 mm 33.34. L"Euro-
pean Vasculitis Study Group (EUVAS) raccomanda
un completo studio clinico e strumentale dell’intero
albero arterioso quando la diagnosi di arterite di Ta-
kayasu ¢ sospettata 2. Raccomandazione I11/B

8.6.11 Tests di funzionalita polmonare

Quadri sia ostruttivi che restrittivi nelle Vasculiti Pol-
monari (GPA, EGPA, MPA).Raccomandazione I'V/C

8.6.12 Elettrocardiografia

Segni di ischemia miocardica, miocarditi, pericar-
diti. (KD, TAK). Raccomandazione IV/C

8.6.13 Studi di conduttivita nervosa (EMG-ENG)

In pazienti con coinvolgimento nervoso periferico.
Raccomandazione IV/C

8.6.14 Elettroencefalografia

In pazienti con coinvolgimento del sistema nervo-
so centrale. Raccomandazione IV/C

8.6.15 Broncoscopia/lavaggio alveolare

Puo essere richiesta in caso di coinvolgimento pol-
monare. Raccomandazione IV/C

8.6.16 Esame bioptico istologico

L’esame istologico sul materiale ottenuto puo es-
sere di fondamentale importanza per confermare la
diagnosi posta sulla base del sospetto clinico e sui
dati di laboratorio; ¢ considerata il gold standard
nelle vasculiti dei grossi vasi (LVV), in particolare
nell’arterite a cellule giganti (GCA). La natura fo-
cale delle patologie con la presenza di lesioni a salto
e cioe con aree colpite dall’inflammazione, separate
da tratti indenni, comporta che una biopsia negativa
non escluda necessariamente una diagnosi; ¢ anche
vero il contrario, una biopsia positiva non sempre
¢ indice di patologia. L’esame istologico consente
la distinzione in vasculiti dei grandi, medi e pic-
coli vasi. Oltre che nelle LVYV, la biopsia tissutale
puo essere necessaria per confermare la diagnosi e
il coinvolgimento d’organo nelle MVV e SVV e va
portata sull’organo interessato dalle manifestazioni
vasculitiche: cute nella poliarterite nodosa (PAN);
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seni paranasali, rene, polmone e/o cute nelle ANCA-
vasculiti; encefalo nella PACNS, cute e/o rene nella
IgAV. Raccomandazione II1/B

Nelle lesioni acute la componente cellulare in-
fiammatoria € costituita prevalentemente da poli-
morfonucleati e nelle lesioni croniche da linfoci-
ti. ’EUVAS raccomanda una biopsia dell’arteria
temporale quando la diagnosi di arterite a cellule gi-
ganti (GCA) ¢ sospettata, ma cid non dovrebbe ritar-
dare il trattamento, una biopsia controlaterale non ¢

routinariamente indicata 2. Raccomandazione I11I/B

8.7 Trattamento
8.7.1 Vasculiti dei grandi vasi (LVV)

Terapia medica

Vi ¢ scarsita di ampi trials controllati nel tratta-
mento delle vasculiti dei grandi vasi. Le raccoman-
dazioni terapeutiche sono basate sulle linee guida
EULAR 2. La terapia di induzione ¢ usualmente ba-
sata su alte dosi di glucocorticoidi (prednisone 1 mg/
kg/die). Raccomandazione 111/B

L’alta dose iniziale dovrebbe essere mantenuta per
un mese e poi gradualmente ridotta 3>.
Raccomandazione I11/B

Il trattamento primario con le alte dosi di corti-
costeroidi ¢ volto a sopprimere 1’infiammazione
sistemica per prevenire significative complicazio-
ni vascolari, come perdita della vista nella arterite
giganto-cellulare (GCA) o formazione di aneurismi
aortici o stenosi od occlusioni delle arterie perife-
riche nella Malattia di Takayasu (TAK). Un agente
immunosoppressivo dovrebbe essere considerato in
aggiunta allo steroide allo scopo di ridurne il dosag-
gio dati gli inevitabili e pesanti effetti collaterali del-
la terapia steroidea a lungo termine 3¢. 37

Raccomandazione Ib/A per la GCA,
ITI1/B per la TAK

Methotrexate (MTX) o azatioprina (AZT) sono
stati usati in aggiunta alla terapia steroidea in pazien-
ti con arterite giganto-cellulare (GCA) ed arterite di
Takayasu (TAK) per migliorare il controllo della ma-
lattia e ridurre la dose dello steroide che comporta
un rischio di tossicita veramente significativo in oltre
I’80% dei casi38:39. La ciclofosfamide ¢ stata usata in
pazienti con arterite di Takayasu (TAK) resistenti ai
glucocorticoidi 40. Inibitori del tumor necrosis factor
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(TNF)-a (es. Infliximab, Etanercept) e un antagoni-
sta dell’IL-6 recettore (Tocilizumab) sono stati testa-
ti con incoraggianti risultati nella TAK e GCA 41. 42,
Il livello di evidenza non ¢ tale pero allo stato attuale
da raccomandarne 1’uso per la terapia di induzione in
prima istanza. Possono essere usati nelle riacutizza-
zioni o recidive di malattia dopo trattamento conven-
zionale con steroidi e immunosoppressori di prima
istanza. Raccomandazione IV/C

Il monitoraggio della terapia per le vasculiti dei
grandi vasi (LVV) dovrebbe essere clinico e suppor-
tato dalla determinazione dei markers di inflamma-
zione 2. Raccomandazione I1I/B

E raccomandato anche 1’uso di aspirina (ASA) a
basse dosi in tutti i pazienti con arterite a cellule gi-
ganti (GCA) 2 a scopo di prevenzione degli eventi
cardio-cerebro-vascolari 43-45. Controverso il ruolo
degli anticoagulanti. Raccomandazione I1I/B

Terapia chirurgica

In caso d’interessamento dell’aorta e di tutti i suoi
vasi efferenti, procedure di radiologia interventistica
consistenti in angioplastica e stenting delle arterie
stenotiche sono state utilizzate per migliorare il flus-
so sanguigno (es. nell’arterite di Takayasu). Vengono
segnalati significativi tassi di restenosi post-proce-
durali, soprattutto allorché la patologia flogistica di
base non ¢ del tutto spenta, parzialmente compensati
dalla ripetibilita della procedura 46 47. La chirurgia
ricostruttiva con impianto di graft, autologo o sinteti-
co, si rende necessaria come seconda opzione in caso
di ischemie critiche d’organo o di arto/i 48, nei casi i
cui le procedure interventistiche endovascolari non
siano praticabili o non abbiano avuto successo. Va
sottolineato come tutte le procedure interventistiche,
sia endovascolari, che, a maggior ragione, a cielo
aperto debbano essere effettuate durante i periodi di
inattivita della malattia. = Raccomandazione III/B

La chirurgia ricostruttiva per I’ arterite di Takayasu
(TAK), soprattutto nella sua piu tipica localizzazione
all’aorta toracica e toraco-addominale, andrebbe ese-
guita presso centri con esperienza congiunta vasco-
lare e cardiochirurgia 2. Raccomandazione I1I/B

Casi di aortite isolata, periaortite cronica infiam-
matoria, fibrosi retroperitoneale, aneurismi aortici
infiammatori a variabile eziologia, ma rientranti nel-
la patologia infiammatoria delle vasculiti dei grandi
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TABELLA V. — Raccomandazioni per le vasculiti dei grandi vasi
(LVV) - arterite a cellule giganti.
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TABELLA VI. — Raccomandazioni per le vasculiti dei grandi vasi
(LVV) - arterite di Takayasu.

Denominazione Arterite a cellule giganti (GCA)

Denominazione Arterite di Takayasu (TAK)

Definizione Vasculite granulomatosa di arterie di grosso-me-
dio calibro, soprattutto le extracraniche di capo
e collo, con possibile coinvolgimento aortico

Epidemiologia Razza caucasica

Incidenza: 15-25 casi ogni 100.000 abitanti

Insorgenza >50 anni

M:F=1:6

Non nota

Infiammazione granulomatosa con presenza di
cellule giganti

Sintomi cranici (cefalea, deficit visivo da AION)

Sintomi sistemici

Sintomi da polimialgia reumatica

Sintomi da coinvolgimento aorta/grossi vasi

(ACR)

ETA’ >50 anni

Sintomi cranici (+)

VES >50 mm/h

Alterazioni biopsia arteria temporale

VES/PCR/fibrinogeno (IIb/B)

Alterazioni emocromo, AST/ALT e fosfatasi
alcalina (+) (IIa/B)

Ac anti cardiolipina (+)(III/B)

Gold standard: istologico

Eco-color-Doppler TSA ed arterie temporali
(I11I/B)

Angio-CT e/o RM (I11I/B)

FDG-PET (I111/B)

Biopsia arteria temporale (III/B)

Corticosteroidi sistemici (III/B)

Immunosoppressori (methotrexate, azatioprina,
ciclofosfamide) (IB/A)

Farmaci biologici (IV/C)

Acido acetilsalicilico (III/B)

Eziologia

Clinica

Diagnosi

Laboratorio

Strumentale

Terapia

vasi (LVV) e pertanto responsivi alla terapia medica
e chirurgica sopra riportata, sono stati pubblicati con
relativa frequenza in letteratura 49-52.

Il sommario delle raccomandazioni per le vasculiti
dei grandi vasi (LVV) ¢ evidenziato nelle Tabelle V,
VI.

8.7.2 Vasculiti dei vasi medi (MVV)
Poliarterite Nodosa (PAN)

I pazienti con malattia severa dovrebbero ricevere
una combinazione di ciclofosfamide (2 mg/kg/die) e
glucocorticoidi (Prednisone 1 mg/kg/die) 2.

Raccomandazione Ib/A

Pazienti con Poliarterite Nodosa Sistemica non
severa possono essere trattati con successo con soli
glucocorticoidi Raccomandazione I1I/B
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Arterite inflammatoria cronica vasi di medio-
grosso calibro che conduce a stenosi, occlusio-
ni e trombi con danno ischemico multiorgano

II-1IT decade di vita

Prevalenza sesso femminile

Incidenza: 1/milione/anno in Europa

Piu frequente in Giappone, Sud Est Asiatico

Non nota

Iperplasia intima arterie

Fibrosi media e avventizia

Dolenzia carotidea

Differenza PA braccio dx e sx >20 mmHg

Polsi periferici iposfigmici o assenti

Claudicatio arti

Raynaud

Soffi vascolari

Ipertensione

Sintomi neurologici

Retinopatia di Takayasu

Insufficienza aortica

Dispnea

Insufficienza cardiaca

Angina mesenterica

Febbre di origine ignota

Clinica

Strumentale

Dati aspecifici

VES/PCR/fibrinogeno (IIb/B)

Dosaggi di IL-6 e RANTES (chemochina) non
ancora utilizzabili in pratica clinica (IV/C)

ABI (I1a/B)

Angiografia (III/B)

RM (I11/B)

EcocolorDoppler (I1a/B)

FDG-PET (11I/B)

Angio CT e/o RM (I1I/B)

Steroidi per os o in boli iv (III/B)

Immunosoppressori (AZT, MTX, CYC) (III/B)

Acido folico (IV/C)

Anti-a TNF(Infliximab, Etanercept), Anti-IL-6
recettore (Tolicizumab) (IV/C)

Terapia chirurgica (III/B)

Definizione

Epidemiologia

Eziologia

Clinica

Diagnosi

Laboratorio

Strumentale

Terapia

Nella poliarterite nodosa da singolo organo cutanea
alcuni pazienti rispondono agli anti-infiammatori non
steroidei (NSAIDs), tuttavia la maggior parte richiede
trattamento con prednisone.RaccomandazioneIll/B

Altri agenti immuno-modulatori (methotrexate,
micofenolato mofetile, colchicina, IVIG) possono
essere utilizzati per ridurre la dose di steroide.

Raccomandazione I11/B

E raccomandata una combinazione di terapia an-
tivirale, scambio plasmatico e glucocorticoidi per
I’epatite B associata a PAN 2 EULAR.

Raccomandazione I11/B
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Profilassi penicillinica pud prevenire le esa-

cerbazioni di malattia in pazienti con evi-
denza di infezioni streptococciche scatenan-
ti 33, Raccomandazione IV/C

Malattia di Kawasaki (KD)

Immunoglobuline endovena (IVIG) ed aspi-
rina ad alte dosi nella fase acuta della malat-
tia 54, Raccomandazione Ia/A

Nella fase subacuta basse dosi di Aspirina per 6-8
settimane fino a controllo ecocardiografico.
Raccomandazione I11/B

Nelle forme resistenti alle immunoglobuline me-
tilprednisolone e/o immunosoppressori ©.
Raccomandazione II/B

Il sommario delle raccomandazioni per le vasculiti
dei vasi medi (MVV) ¢ evidenziato nelle Tabelle VII,
VIII di seguito:

TABELLA VII. — Raccomandazioni per le vasculiti dei vasi medi
(MVV) - poliarterite nodosa.

Denominazione Poliarterite nodosa (PAN)

Definizione Arterite necrotizzante delle piccole e
medie arterie, senza glomerulonefrite e
coinvolgimento microcircolatorio (arteriole,
capillari o venule), e non associata ad
anticorpi anti-citoplasmatici dei neutrofili
(ANCA)

Malattia rara, incidenza 2-9/milione/anno in
Europa e negli Stati Uniti

M/F: 1.6-2.1

Eta media 45-65 aa

Non nota

Vasculite necrotizzante

Epatite Be C

Multisistemica (sintomi aspecifici, SNC, SNP,
gastrointestinali, cutanei, cardiovascolari,
renali)

Prevalentemente clinica

VES,PCR, Fibrinogeno (IIb/B)

Emocromo (IIa/B)

Biopsia istologica (noduli cutanei) (III/B)

Angio-CT, Angio-RM (I1I/B)

Angiografia convenzionale vasi medi (*‘ corona
di rosario *, microaneurismi)

(I1I/B)

Forme severe: Ciclofosfamide + Steroidi (Ib/A)

Forme + lievi: Steroidi (III/B)

Forma isolata cutanea:NSAIDS (I11I/B)

Methotrexate,Micofenolato
Mofetile,Colchicina, IVIG +steroidi (III/B)

PAN + Epatite B: terapia antivirale,
plasmatferesi, steroidi (III/B)

Epidemiologia

Eziologia

Clinica

Diagnosi
Laboratorio

Strumentale

Terapia
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TABELLA VIII. — Raccomandazioni per le vasculiti dei vasi medi
(MVV) - Malattia di Kawasaki.

Denominazione Malattia di Kawasaki (KD)

Vasculite acuta, febbrile, sistemica, di vasi di
piccolo e medio calibro di tutti i distretti

Autolimitante

Multifattoriale

Prevalente in Giappone e Nord America

Soprattutto maschi, 1,7 volte piu delle femmine

Bambini

Sconosciuta

Multifattoriale

Febbre elevata + di 5gg remittente

Alterazioni cavo orale

Iperemia congiuntivale bilaterale

Esantema polimorfo

Alterazioni estremita

Linfoadenopatia laterocervicale

Febbre > 5 gg pil 4 criteri diagnostici (11I/B)

Albumina <3 g/dl

Na <135 mEq/ 1

Anemia con Hb<2 g/dl per eta

ALT (+)

PLT a 7 gg >450.000/mmc

GB > 15.000/mmc (III/B)

GB urine >10/campo (III/B)

Ecocardiogramma (IIb/B)

Ecocolordoppler distretti extracranici (III/B)

Angiografia (III/B)

Fase acuta: Immunoglobuline endovena
(IGIV)+ASA ad alte dosi (Ia/A)

Fase subacuta:ASA a basse dosi (ITII/B)

Forme resistenti:Steroidi e/o
Immunosopppressori (IIb/B)

Vaccinazione in bambini con KD trattati con
IGIV (IV/C)

Definizione

Epidemiologia

Eziologia

Clinica

Diagnosi
Laboratorio

Strumentale

Terapia

Vasculiti dei Piccoli Vasi (SVV)

8.7.3.1 VAsCcULITI ANCA-ASSOCIATE (MPA, GPA,
EGPA)

In generale le decisioni terapeutiche sono guidate
dal differente grado di severita della malattia, come
proposto dall’European Vasculitis Study (EUVAS)
group 3.

Terapia di induzione

Per le forme generalizzate di malattia con inte-
ressamento renale od altro organo maggiore, le pre-
cedenti Linee Guida 55 suggerivano una terapia di
induzione con Ciclofosfamide ed alte dosi di corti-
costeroidi. Raccomandazione Ia/A

Recentemente studi randomizzati hanno investi-
gato 1’uso di Rituximab come terapia di induzione
nelle ANCA-vasculiti in comparazione con la terapia
tradizionale con la combinazione di Ciclofosfamide

Marzo 2016



8. VASCULITI SISTEMICHE

e Corticoidi, trovando cosi una sostanziale equiva-
lenza tra i due regimi di trattamento nell’indurre la
remissione nella granulomatosi con poliangioite (di
Wegener) (GPA) nonché nella poliangioite micro-
scopica (MPA) 56-58, Raccomandazione Ib/A

Le raccomandazioni pill recenti > suggeriscono
che entrambi i regimi possono essere considerati e
che il rituximab pud essere preferito quando si desi-
deri evitare la tossicita della ciclofosfamide 5.

Raccomandazione Ib/A

Alcune evidenze sembrano suggerire che le mani-
festazioni granulomatose (per esempio granulomi or-
bitali) possono non rispondere al Rituximab cosibene
come rispondono invece le manifestazioni vasculiti-
che ¢0. Con entrambi i regimi, alte dosi di prednisone
(1 mg/kg/die) dovrebbero essere mantenute per un
mese. Quando si rende necessario un effetto rapido
possono essere usati boli di metilprednisolone (500-
1000 mg/die) in vena. Raccomandazione ITb/B

L utilizzo della ciclofosfamide dovrebbe essere li-
mitato a 3-6 mesi per la sua tossicita a lungo termine.
Raccomandazione IbA

I boli di ciclofosfamide iv. non hanno presentato
sicura evidenza di superiorita rispetto alla sommini-
strazione giornaliera, anche se tale metodica di som-
ministrazione consente una riduzione della dose to-
tale di ciclofosfamide rispetto alla somministrazione
per os giornaliera, riducendone gli effetti collaterali,
soprattutto a distanza (per esempio possibili neopla-
sie vescicali). Raccomandazione Ib/A

Tutti i pazienti che ricevono ciclofosfamide do-
vrebbero ricevere profilassi contro la possibile infe-
zione da Pneumocystis jiroveci con cotrimoxazolo,
soprattutto nella GPA. Raccomandazione Ib/A

Tutti i pazienti che sono sottoposti a terapia steroi-
dea ad alte dosi e/o prolungata dovrebbero effettuare
terapia profilattica anti-osteoporotica secondo le lo-
cali Linee Guida. Raccomandazione Ia/A

Utile anche la gastroprotezione es. con IPP a basso
dosaggio. Raccomandazione IV/C

Per pazienti che presentino malattia media-mode-
rata o limitata si pud considerare un trattamento di
induzione con Methotrexate come alternativa meno
tossica anche se esistono alcune evidenze che asso-
ciano il Methotrexate ad una piu elevata possibilita
di recidiva di malattia®!. Raccomandazione Ib/A
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E dimostrato che anche il micofenolato mofetile
puo essere efficacemente usato in tali indicazioni.
Raccomandazione IIa/B

La plasmaferesi ¢ raccomandata come terapia ag-
giuntiva per pazienti con rapido deterioramento della
funzionalita renale 5. Raccomandazione Ib/A

Terapia di mantenimento

Svariate evidenze suggeriscono che la terapia di
mantenimento, una volta ottenuta la remissione di
malattia con la ciclofosfamide o il rituximab, & rac-
comandata per evitare le facili recidive e puo essere
effettuata in alternativa con methotrexate od azatio-
prina. Raccomandazione Ib/A

MicofenolatooLeflunomidepossoessereusaticome
alternativa in caso di tossicita. Uno studio recente ha
anche suggerito I’uso del rituximab per due anni, per la
terapia di mantenimento 2. Raccomandazione ITb/B

Raccomandato anche 1’utilizzo del metilpredniso-
lone a basse dosi (10 mg/die). La terapia di manteni-
mento deve durare almeno 18-24 mesi a scanso di pro-
babili recidive di malattia. Raccomandazione Ib/A

Nelle forme recalcitranti o recidivanti di malattia
uno studio randomizzato, controllato, in doppio cie-
co (RAVE trial) di confronto tra ciclofosfamide vs.
rituximab nelle ANCA-Vasculiti ha chiaramente mo-
strato che in un sottogruppo di pazienti con malattia
refrattaria o recidiva il Rituximab si mostrava mag-
giormente efficace in questa specifica popolazione di
pazienti 63, Raccomandazione Ib/A

Altri piccoli studi hanno riportato le medesime
conclusioni a tale proposito. Esistono altre possibili
opzioni per le forme refrattarie o recidivanti. Esse
possono essere immunoglobuline IV, micofenolato
mofetile, infliximab, 15-desossispergualina e globu-
lina antitimocitica 3. Raccomandazione IT1/B

Follow up

Uno stretto e sistematico follow up dei pazienti con
vasculiti sistemiche da parte di un team multidiscipli-
nare (reumatologo, nefrologo, neurologo, cardiologo,
pediatra, otorinolaringoiatra, ematologo, angiologo,
chirurgo vascolare) ¢ mandatorio per monitorare con
precisionelaprogressionedellamalattia,larispostaalla
terapia e le complicanze. Raccomandazione IV/C

Pazienti in terapia con ciclofosfamide dovrebbero
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monitorare strettamente la crasi ematica (CBC) per
citopenia. Raccomandazione Ib/A

Pazienti in terapia con Rituximab dovrebbe-
ro effettuare regolare monitoraggio dei livel-
li di immunoglobuline e conteggio dei linfociti
CD19+. Raccomandazione III/C

Nei pazienti con elevati titoli di anticorpi anti-
citoplasma dei neutrofili (ANCA), questi si posso-
no normalizzare durante i periodi di controllo e re-
missione della malattia ed aumentare con la ripresa
dell’attivita. La titolazione seriata degli ANCA ¢
stata usata per misurare 1’attivita di malattia, ma con
limitato successo 4. Un incremento acuto del tito-
lo degli ANCA suggerisce attivita clinica: alti titoli
persistenti sono meno utili nell’identificare i pazienti
con malattia attiva 65. Raccomandazione Ia/A

TaBELLA IX. — Raccomandazioni per le vasculiti dei piccoli vasi
(SVV) - poliangioite microsopica.

Denominazione Poliangioite microsopica (MPA)

Definizione Vasculite necrotizzante in prevalenza dei
piccoli vasi (arteriole, capillari, venule) con
scarsi o assenti immuno-depositi, e senza
granulomatosi

Epidemiologia Incidenza 3.6/milione/anno, prevalenza
1-3/100.000

Piu frequente nella popolazione bianca che nera

M lievemente >F

Eta intorno ai 50 anni

Non nota

Vasculite necrotizzante ANCA +

Multisistemica

Sintomi aspecifici, febbre, SNC,
SNP,gastrointestinali, cutanei, artro-mialgici,
cardiovascolari, basse vie respiratorie, renali,
oculari

Glomerulonefrite necrotizzante molto comune

Capillarite polmonare frequente

Clinica +Laboratorio (ANCA) (Ia/A)

VES,PCR, fibrinogeno (IIb/B)

Emocromo (ITa/B)

Funzionalita renale, es. urine (Ila/B)

MPO-ANCA + (III/B)

Rx torace (IIb/B)

CT torace (ITb/B)

CTecranio ed encefalo (II1/ B)

Tests di funzionalita respiratoria (IV/C)

Biopsia cutanea o renale (III/B)

Forma severa: ciclofosfamide + steroidi (Ia/A)

Rituximab + steroidi (Ib/A)

Foma medio-moderata: methotrexate + steroidi
(Ib/A) o micofenolato mofetile + steroidi
(I1a/B)

Plasmaferesi nelle forme con severa IR (Ib/A)

Cotrimoxazolo (Pneumocistis Jiroveci) (Ib/A)

IPP (IV/C)

Profilassi antiosteoporotica (Ia/A)

Eziologia

Clinica

Diagnosi
Laboratorio

Strumentale

Terapia
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11 Birmingham Vasculitis Activity Score (BVAS)
¢ lo strumento validato piu efficace nel documen-
tare D’attivita della malattia e pu0 essere usato per
definire la remissione, la risposta alla terapia e la
riacutizzazione della malattia 3. 64. 66, Esso consiste
in una lista di tipici aspetti delle vasculiti sistemi-
che attive in relazione ad ogni organo od apparato
colpito dalla malattia. Il BVAS & uno strumento for-
temente raccomandato come strumento routinario
nel management delle vasculiti dei piccoli e medi
vasi 7. Raccomandazione IV/C

Il Vasculitis Damage Index (VDI) ¢ invece usato
per valutare 1’outcome delle vasculiti, documentan-
do I’entita del danno risultante dalla occorrente dia-
gnosi di vasculite 68. . VDI & raccomandato come
una cumulativa misura per definire I’efficacia della

TABELLA X. — Raccomandazioni per le vasculiti dei piccoli vasi
(SVV) - poliangioite microsopica - granulomatosi con polian-
gioite.

Denominazione Granulomatosi con poliangioite (GPA) (Wegener)

Definizione Vasculite sistemica ad eziologia sconosciuta e
patogenesi immunologica dei vasi di piccolo-
medio calibro con processo inflammatorio
necrotizzante

Epidemiologia Incidenza: 3 casi su 100.000 in Europa- Nord
America

M=F

IV-V decade di vita

Eziologia Sconosciuta

Clinica Coinvolgimento alte e basse vie aeree (70-95 %
dei casi)

Coinvolgimento polmonare (90% dei casi)

Coinvolgimento renale (pill raro) con
glomerulonefrite segmentale necrotizzante e
quadro di sindrome nefritica

Clinica + Laboratorio (Ia/A)

VES,PCR, Fibrinogeno (IIb/B)
Emocromo (I1a/B)

Funzionalita renale, es.urine (Ila/B)
PR3-ANCA + (III/B)

Rx torace (ITb/B)

CT torace: noduli cavitari (ITb/B)

CT cranio ed encefalo (III/B)

Tests di funzionalita respiratoria (IV/C)

Biopsia seni paranasali, cutanea, renale
polmonare: granulomi (ITI/B)

Forma severa: Ciclofosfamide + Steroidi (Ia/A)

Rituximab + Steroidi (Ib/A).

Forma medio-moderata: Methotrexate +
Steroidi (Ib/A) o Micofenolato Mofetile +
Steroidi (IT1a/B)

Cotrimoxazolo (Pneumocistis Jiroveci) (Ib/A)

IPP (IV/C)

Profilassi antiosteoporotica (Ia/A)

Diagnosi
Laboratorio

Strumentale

Terapia
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TAaBELLA XI. — Raccomandazioni per le vasculiti dei piccoli
vasi (SVV) Granulomatosi eosinofila con poliangioite (EGPA)
(Churg-Strauss).

Granulomatosi eosinofila con poliangioite (EGPA)

Denominazione (Churg-Strauss)

Definizione Granulomatosi eosinofila con poliangioite

Vasculite ANCA associata con ruolo
patogenetico degli eosinofili

Rara.

Incidenza: 1,3-6,8 casi ogni 100000 abitanti.

M lievemente > F

Eta tra 15-70 aa, eta media di insorgenza circa
38 aa, di diagnosi circa 50 aa

Eosinofilo mediata

Asma bronchiale

Infiltrati polmonari fugaci

Interessamento extrapolmonare

Tre fasi: prodromica, eosinofilica, vasculitica
conclamata

Eosinofilia >1500/ mm”3 in numero assoluto

VES, PCR, fibrinogeno (IIb/B)

Emocromo (ITa/B)

Funzionalita renale, es.urine (Ila/B)

MPO-ANCA + (III/B)

Rx torace: infiltrati migranti (IIb/B)

CT torace: infiltrati migranti (ITh/B)

Tests di funzionalita respiratoria (IV/C)

Broncoscopia e lavaggio alveolare (IV/C)

Biopsia transbronchiale: infiltrati eosinofili e
granulomi (ITI/B)

Corticosteroidi + broncodilatatori inalatori
(TIa/A)

Steroidi x os o iv (III/B)

Steroidi + immunosoppressori nelle fome severe
(ITII/B)

Farmaci biologici (etanercept, rituximab,
mepolizumab) nelle forme refrattarie (III/B)

Epidemiologia

Eziologia
Clinica

Diagnosi

Laboratorio

Strumentale

Terapia

terapia nel limitare o prevenire gli esiti cicatriziali
della malattia ed & strettamente correlato alla morta-
1lita 70,71, Raccomandazione IV/C

Il sommario delle raccomandazioni per le vasculiti
dei piccoli vasi (SVV) ¢ riportato nelle Tabelle IX-
XI.

8.7.3.2 VASCULITI DA IMMUNOCOMPLESSI

Vasculite da anticorpi anti-membrana basale
glomerulare (Anti-GBM) (Sindrome di
Goodpasture)

I tre cardini della terapia dell’anti-GBM sono:
rimozione rapida degli anticorpi circolanti con pla-
smaferesi, inibizione di ulteriore produzione di anti-
corpi con farmaci immunosoppressori, rimozione di
eventuali agenti scatenanti la produzione di anticor-
pi72. Raccomandazione I1a/B
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L’immunosopressione ¢ usualmente ottenuta con
Ciclofosfamide 2 mg/kg/die + Prednisone 1 mg/kg/
die per 4-6 mesi73. Raccomandazione I1a/B

Regimi intravenosi pulsati pit rapidi sono utilizza-
ti nei casi piu severi di emorragie polmonari. Rituxi-
mab ¢& stato usato in sostituzione della Ciclofosfamide
in caso di fallimento o eventi avversi di tale terapia,
con negativizzazione degli Anti-GBM, ma variabili
outcomes renali 74. 75, Raccomandazione I11/B

Raccomandata la profilassi della infezione da
Pneumocystis Jiroveci con cotrimoxazolo.
Raccomandazione I11/B

In caso di insufficienza renale terminale c’¢ indi-
cazione al trapianto renale.Raccomandazione IV/C

Vasculite crioglobulinemica (CV)

I tre cardini della terapia della crioglobulinemia
sono: eradicare I’infezione da HCV, limitare o soppri-
mere la proliferazione dei linfociti B, migliorare i sinto-
mi e ridurre il danno causato dagli immunocomplessi.

Nelle forme minacciose per la vita innumosop-
pressori (ciclofosfamide + corticosteroidi) e plasma-
feresi. Raccomandazione IV/C

Il rituximab puo rappresentare una valida alterna-
tiva in caso di insuccesso delle terapie convenzionali
o in caso di eventuali controindicazioni 7¢.

Raccomandazione I11/B

La terapia antivirale rappresenta un importante
ausilio in pazienti con infezione cronica da HCYV,
dato che l’eradicazione virale ¢ stata associata a
miglioramento della sindrome crioglobulinemi-
ca’l. Raccomandazione III/C

Una recente Consensus Conference italiana ha
stilato raccomandazioni per la gestione della Crio-
globulinemia Mista in pazienti portatori del virus
dell’Epatite C 78.

VasculitelgA o porpora di Henoch-Schonlein (IgAV)
Osservazione clinica, idratazione e controllo elet-

troliti. Raccomandazione IV/C

Anti-inflammatorinon steroidei (NSAIDs) perle ar-
tralgie e flussioni articolari.RaccomandazioneI V/C

Antibioticoterapia (amoxicillina, eritromicina) per
eradicazione dello SBEGA. Raccomandazione Ib/A
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Corticosteroidiin pazienti selezionati (es.severi sin-
tomi gastro-intestinali) 7. Raccomandazione IV/B

Steroidieimmunosoppressori(Ciclofosfamide, Mi-
cofenolato mofetile, Plasmaferesi) da somministrare
nelle forme con interessamento nefritico che sia cli-
nicamente significativo 80. Raccomandazione Ib/A

Pazienti con porpora di Henoch-Schonlein devono
effettuare controlli dell’esame delle urine per alme-
no sei mesi dalla fase acuta della malattia per esclu-
dere interessamento nefritico ad esordio tardivo 81-83,

Raccomandazione IT1/B

Vasculite Orticariale Ipocomplementemica (HUYV)
(anti-C1q vasculitis)

Anti-istaminici o NSAIDs da somministrare in pa-
zienti che presentino solo coinvolgimento cutaneo.
Raccomandazione 111/B

TaBELLA XII. —Raccomandazioni per le vasculiti da immuno-
complessi (SVV) - vasculite da anticorpi antimembrana basale
glomerulare (Anti-GBM) (Sindrome di Goodpasture).

Vasculite da anticorpi anti-membrana basale

Denominazione glomerulare (Anti-GBM) (Sindrome di Goodpasture)

Definizione Vasculite che colpisce i capillari polmonari
o renali od entrambi con deposizione di
autoanticorpi anti-GBM

1/milione/anno

Prevalente nella popolazione bianca

M/F 3:2.

Due picchi di insorgenza a 30 e 60 anni

Non nota

Autoanticorpi IgG anti-GBM e anti-GBA

Sintomi costituzionali aspecifici

Sintomi da interessamento renale (ematuria)

Sintomi da interessamento polmonare
(emottisi)

Clinica e di laboratoro

Es. urine (ematuria, cilindruria) (ITa/B)

Emocromo per anemia e leucocitosi (I1a/B)

Funzionalita renale (IIa/B)

Titolazione anticorpi anti-GBM (IIb/B)

Rx torace (IIb/B)

Test di funzionalita respiratoria (IV/C)

Broncoscopia (IV/C)

Biopsia renale (glomerulonefrite con necrosi e
crescents) (IIT B)

Biopsia polmonare (emorragie alveolari)
avs/c)

Plasmaferesi, Ciclofosfamide + Steroidi
(IIa B)

Rituximab+ Steroidi (IIT B)

Profilassi Pneumocystis Jiroveci con
Cotrimoxazolo (IIT B)

Trapianto renale (IV C)

Epidemiologia

Eziologia

Clinica

Diagnosi
Laboratorio

Strumentale

Terapia
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Colchicina, idrossiclorochina o dapsone nei casi
resistenti. Raccomandazione ITb/B

In caso di coinvolgimento sistemico, considerare
trattamento corticosteroideo eventualmente in addi-
zione ad Azatioprina (AZT) come agente immuno-
sopressore per ridurre la dose di steroide nei tratta-
menti prolungati. Raccomandazione I11I/B

La risposta ai nuovi trattamenti come I’utilizzo
di micofenolato mofetile (MMF) 84 e del rituximab
(RTX) ¢ stata riportata in letteratura in piccoli stu-
di 85. 86, Raccomandazione I11//B

TABELLA XIII. — Raccomandazioni per le vasculiti da immuno-
complessi (SVV) - vasculite crioglobulinemica (CV).

Denominazione Vasculite crioglobulinemica (CV)

Definizione Vasculiti da una o piu Ig precipitanti a T<37 °C
e dissolventi con il riscaldamento

Tre tipi:

1) Ig monoclonale

2) IgG + fattore reumatoide monoclonale
IgM+k

3) IgG + fattore policlonale

Rara (1/100.000)

Prevalente nel Sud Europa per endemia HCV

M/F 1/3

Eta media 42-52 aa

HCV-correlate

Immunodepositi crioglobulinemici nei piccoli
vasi (arteriole, capillari, venule)

Crioglobuline seriche

Remissione-riesacerbazione

Porpora intermittente non pruriginosa arti
inferiori

22% associazione con ulcere arti inferiori

Fenomeno di Raynaud

Artralgie mono o poliarticolari

Glomerulonefrite membrano-proliferativa

Neuropatia periferica

Sindrome sicca

Prevalentemente clinica e di laboratorio

Crioglobuline (+) (I1a/B)

Fattore reumatoide (+) (ITI/B)

Diminuzione complemento (IIb/B)

Presenza componente monoclonale sierica
(I11/ B)

Screening HCV (I1I/B)

Ecografia Epato-renale (IV/C)

EMG-ENG (IV/C)

Biopsia Renale (III/ B)

Terapia sintomatica

Corticosteroidi + Plasmaferesi + Ciclofos-
famide (IV/C)

Rituximab (ITI/B)

Colchicina (IV/C)

Dieta ipoantigenica (III/B)

Terapia antivirale (III/B)

Epidemiologia

Eziologia

Clinica

Diagnosi
Laboratorio

Strumentale

Terapia
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TABELLA XIV. — Raccomandazioni per le Vasculiti da Immu-
nocomplessi (SVV) - VasculiteIgA (IgAV) o porpora di Henoch-
Schonlein.

RISPOLI

TABELLA XV. — Raccomandazioni per le Vasculiti da Immu-
nocomplessi (SVV) - Vasculite orticariale ipocomplementemica
(HUV) (anti-Clgq vasculitis).

Denominazione VasculiteIgA (IgAV) o porpora di Henoch-Schonlein

Vasculite sistemica leucocitocltoclastica dei vasi
di piccolo-medio calibro

IgA mediata

Autolimitante

Epidemiologia Eta pediatrica (3-12 aa, picco 5 aa)

Rapporto M:F=5:1

Incidenza: 10-20/100000 bambini/anno

Agenti infettivi trigger (SBEGA)

Reazione IgA mediata con depositi IgA e
infiltrazione leucocitaria nei piccoli vasi di
cute, rene, articolazioni, intestino

Esordio acuto

Porpora (100%)

Artrite (75%)

Dolori addominali (45-75%)

Malattia renale (40-50%)

(EULAR)

Porpora (+)

Trombocitopenia (-)

€ uno tra:

dolore addominale diffuso

istopatologia (+)

artrite

malattia renale

Creatininemia,Urea, Es. urine (Ila/B)

VES/PCR/Fibrinogeno (IIb/B)

Emocromo (ITa/B)

AST/ALT (IV/C)

TASLO (IV/C)

Tampone faringeo (Ib/A)

Sangue occulto feci (IV/C)

IgA (II1/B)

Eco addome (IV/C)

Biopsia cute/reni (III/B)

Controllo elettrolitico (IV/C)

Analgesici (IV/C)

Antibioticoterapia per SBEGA (Ib/A)

Steroidi x os (IV/C)

Ciclofosfamide, Micofenolato Mofetile,
Plasmaferesi in severo impegno renale (Ib/A)

Rituximab se vasculite grave (III/B)

Definizione

Eziologia

Clinica

Diagnosi

Laboratorio

Strumentale

Terapia

Le raccomandazioni per le vasculiti da immuno-
complessi (SVV) sono sommarizzate nelle Tabelle
XII-XV.

8.7.4 Vasculiti vaso variabili (VVV)
Vasculite o Malattia di Behget (BD)

Il trattamento della Malattia di Behget (BD) va
personalizzato per ogni singolo paziente secondo le
manifestazioni cliniche. I Corticosteroidi sono con-
siderati palliativi, utili nel controllare le manifesta-
zioni acute, ma la progressione delle manifestazioni
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Vasculite orticariale ipocomplementemica (HUV)

Denominazione (anti-Clq vasculitis)

Definizione Vasculite, accompagnata da orticaria, dei
piccoli vasi (arteriole, capillari, venule),

ipocomplementemica (antiC1q)

Epidemiologia Varia, non nota. <2%

M/F 1:2

Range di eta 15-90 aa. Picco 43 aa
Eziologia Non nota

Vasculite da immunocomplessi con anticorpi
anti-Clq

Talora LES correlata

Clinica Orticaria, artrite, interessamento polmonare e
gastrointestinale, oculare, glomerulo nefrite

Diagnosi 2 criteri maggiori (orticaria > 6 mesi,
ipocomplementemia)

1 minore (vasculite leucocitoclastica, artrite,
addominalgia, infiammazione oculare,
glomerulonefrite, anti C1q)

Laboratorio Es.urine, Funzionalita renale (IIa/B)

Anti Clq (I1I/B)

ANA test (III/B)

Strumentale Rx torace (ITh/B)

Biopsia cute/reni (III/B)

Terapia Vasculite cutanea: anti-istamici (III/B)

NSAIDS (III/B)

Forme resistenti: Colchicina, Idrossiclorochina,
Dapsone (ITIb/B)

Vasculite sistemica: Corticosteroidi+
Azatioprina (III/B)

a carico del SNC ed oculari si puo verificare in pa-
zienti con sola terapia corticosteroidea.
Raccomandazione Ib/A

I farmaci citotossici sono particolarmente indicati
in pazienti che presentano manifestazioni oculari
Raccomandazione Ib/A

a carico del SNC Raccomandazione IIb/B

e vascolari 87. Raccomandazione III/C

Farmaci biologici (RTX) sono anch’essi usati in
queste manifestazioni di malattia 88.
Raccomandazione I11/B

L’EULAR ha emesso Linee Guida per la gestio-
ne della Malattia di Behcet (BD) 8. ’FDA non ha
emesso indicazioni per il trattamento della BD che
pertanto negli Stati Uniti ¢ off-label.

La tromboendoarteriectomia protesica degli aneu-
rismi dovrebbe essere considerata, se fattibile, a
causa dell’alto rischio di rottura, tuttavia facili sono
le complicazioni postchirurgiche come gli pseudo-
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aneurismi perianastomotici e le complicanze trom-
botiche locali 9. 91. Raccomandazione IV/C

Vasculite o Sindrome di Cogan (CS)

IltrattamentodellaVasculiteoSindromediCogan(CS)
consiste in: glucocorticoidi Raccomandazione Ib/A

occasionalmente agenti immunomodulatori 92.
Raccomandazione II1/B

TaBELLA XVI. — Raccomandazioni per le vasculiti vaso vari-
abili - vasculite o Malattia di Behget (BD).

Denominazione Vasculite o malattia di Behcet (BD)

Definizione Patologia inflammatoria cronica determinante
vasculite dei piccoli vasi (arterie o vene)

Via della Seta

Turchia: 420/100.000

Medio-Estremo Oriente 13.5-22/100.000

Nord-America-Europa 1/15.000-500.000

>M Medio-Oriente, >F Estremo Oriente e Stati
Uniti

Range di esordio 20-40 aa

Autoimmune

Trigger infettivi su fattori genetici

Stato di ipercoagulabilita

Aftosi orale e genitale.

Coinvolgimento: oculare, vascolare (trombosi
arteriose € venose, aneurismi), cutaneo, neu-
rogeno, gastrointestinale, articolare, genito-
urinario

International Criteria for Behget’s Disease
(ICBD):

Manifestazioni muco-cutanee (aftosi orale e
genitale, eritema nodoso, pseudo-follicolite)

Neurologiche

Oculari

Vascolari

Patergia

HLABS-HLABSI (+)

Emocromo

Creatininemia

AST/ALT

Proteine totali

Protidogramma

VES/PCR/Fibrinogeno (IIb/B)

Eco-Color-Doppler A.V. (I11/B)

Angio-CT, Angio-RM (I1I/B)

Ileoscopia, Colonscopia (III/B)

Angio CT torace (IIb/B)

RM encefalo e midollo (ITI/B)

Fluorangiografia retinica (Ib/A)

Terapia organo-specifica (EULAR)

Corticosteroidi in fase acuta (Ib/A)

Corticosterodi + Immunosoppressori (CYC,
MTX, AZT) (Ib/A) o farmaci biologici (RTX)
(IT1/B), se interessamento oculare (Ib/A),
SNC, (IIb/B), vascolare (I11/B)

Anti-aggreganti in caso di trombosi arteriose
av/C)

Anti-coagulanti in caso di trombosi venose
avsc)

Epidemiologia

Eziologia

Clinica

Diagnosi

Laboratorio

Strumentale

Terapia
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TABELLA XVII. — Raccomandazioni per le vasculiti vaso vari-
abili - vasculite o Sindrome di Cogan.

Denominazione Vasculite o Sindrome di Cogan

Definizione Vasculite di vasi di piccolo-medio calibro e
grande calibro

Cheratite interstiziale non luetica

Ipoacusia neurosensoriale

Malattia rara e giovanile (<30 aa.)

Razza Caucasica

M=F

Ignota

Tipica: ipoacusia neurosensoriale e cheratite
interstiziale

Atipica: ipoacusia e inflammazione bulbo
oculare

Criteri di HAYNES:

Manifestazioni oculari, otologiche, sistemiche,
cardiovascolari (aorta, arterie renali,
coronarie), gastrointestinali, neurologiche,
cutanee, renali, urogenitali

Emocromo

Creatininemia

AST/ALT

Proteine totali

Protidogramma

VES/PCR/Fibrinogeno (IIb/B)

Valutazione oculistica ed otoiatrica (Ib/A)

Eco-Color-Doppler ed angio- CT e/o RM per le
complicanze vascolari (III/B)

Prednisone (0,5-1 mg/kg/die) (Ib/A)

Aziatioprina (2 mg/kg/die) o Ciclofosfamide
(0,5-2 mg/kg/die) o Ciclosporina (5Smg/kg/die)
o Farmaci anti TNF (II1/B)

Epidemiologia
Eziologia

Clinica

Diagnosi

Laboratorio

Strumentale

Terapia

Pazienti con infiammazione orbitale descritti in
letteratura sono stati trattati con successo con una
combinazione di Prednisone e Ciclofosfamide 89 93
sebbene, data la scarsita dei casi, sia incerto se la Ci-
clofosfamide sia una necessaria addizione al regime
di trattamento. Raccomandazione IV/C

Il sommario delle raccomandazioni per le Vasculi-
ti Vaso Variabili e riportato nelle Tabelle XVI, XVII.
8.7.5 Vasculiti di singolo organo (SOV)

Angioite Cutanea Leucocitoclastica (LCA)

Trattamenti specifici o non specifici a se-
conda della severita e della localizzazione del-
le lesioni cutanee 94 95. Elevazione degli arti ed
elastocontenzione nelle localizzazioni cutanee di-
stali. Raccomandazione IV/C

Nelle forme con cause identificabili, trattamento
di tali cause %. Raccomandazione I11I/B
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Rimozione di farmaci che possono essere causa
della LCA. Anti-istaminici come trattamento sinto-
matico, colchicina e dapsone come prima istanza te-
rapeutica 97-98 in caso di fallimento della sola terapia
anti-istaminica. Raccomandazione Ib/A

Pazienti con severe lesioni bollose possono richie-
dere breve trattamento steroideo.
Raccomandazione I1I/B

Pazienti con LCA cronica possono richiedere una
dieta restrittiva di eliminazione .
Raccomandazione ITb/A

In caso di progressione della forma loca-
lizzata cutanea a forme sistemiche con se-
vero e diffuso interessamento viscerale o
minaccioso per la vita possono essere usati corti-
costeroidi, ed agenti citotossici/immunosopressivi
(CYC, RTX) 100, Raccomandazione Ib/A

Arterite cutanea

Nella arterite cutanea da singolo organo alcuni pa-
zienti rispondono agli anti-infiammatori non steroi-
dei (NSAIDs), tuttavia la maggior parte puo richie-
dere trattamento con prednisone.

Raccomandazione I11/B

Esistono altri agenti immuno-modulatori (metho-
trexate, micofenolato mofetile, colchicina, IVIG)
che possono essere utilizzati per ridurre la dose di
steroide nelle forme severe a trattamento prolungato.

Raccomandazione I11/B

Ciclofosfamide + Steroidi in caso di progressione
della forma esclusivamente cutanea a poliarterite no-
dosa (PAN) sistemica conclamata.

Raccomandazione Ib/A

Vasculite primaria del sistema nervoso centrale
(PVCNS)

Il trattamento iniziale consta di alte dosi di pred-
nisone e ciclofosfamide iv. per 6 mesi, seguito da un
mantenimento con micofenolato mofetile (MMF) o
azatioprina (AZT) per 18 mesi 101,

Raccomandazione II1/B

Aortite isolata

In caso di aortite isolata postinfettiva 1’eradicazio-
ne dell’infezione sottostante prima dell’inizio della
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terapia immunosoppressiva ¢ mandatoria. La terapia
di scelta si basa sui corticosteroidi.
Raccomandazione I1I/B

I 75% dei pazienti trattati ottengono remissio-
ne. La restante percentuale di pazienti che presenta
recidiva di malattia alla riduzione della terapia cor-
ticosteroidea richiede addizionale trattamento im-
munosoppressivo con altri agenti (Ciclofosfamide,
Methotrexate, Micofenolato Mofetile) 102,

Raccomandazione Ib/A

8.7.6 Vasculiti secondarie a malattie sistemiche e
associate con probabile eziologia

Richiedono il trattamento della malattia di base
sottostante e la rimozione della eventuale noxa sca-
tenante il processo autoimmune vasculitico, prima
od in concomitanza con 1’eventuale trattamento im-
munosoppressivo. Raccomandazione I1I/B

8.8 Vasculiti e trombofilia

Pressoché ogni tipo di vasculite rappresenta una
condizione a rischio trombofilico anche in relazione
ad una possibile presenza di anticorpi antifosfolipidi
sottostante. ’anticoagulazione ¢ indicata in ogni pa-
ziente con un episodio trombotico e sottostante stato
di ipercoagulabilita. I.’anticoagulazione viene usual-
mente effettuata con iniziale trattamento con eparina
a basso peso molecolare (EBPM) ed embricazione
con Warfarin sec. INR 2-3. La sindrome da anticorpi
antifosfolipidi va sempre ricercata con i tests tradi-
zionali. Generalmente, non ¢ indicata la profilassi
anticoagulante in assenza di un evento trombotico.
Pazienti con eventi trombotici venosi od arteriosi
dovrebbero essere trattati con EBPM embricata con
Warfarin 193 o, comunque, secondo le Linee Guida
sulla profilassi e terapia antitrombotiche maggior-
mente accreditate a livello internazionale e vigenti a
livello locale. Raccomandazione Ib/A

8.9 Tromboangioite obliterante (Morbo di
Buerger)

La tromboangioite obliterante (Morbo di Buerger)
¢ una malattia obliterante caratterizzata dall’infiam-
mazione non aterosclerotica di arterie e vene di pic-
colo e medio calibro 104,

Abbiamo ritenuto opportuno, in questo paragrafo,
inserire un breve excursus su questa condizione che,
pur non essendo esplicitamente riportata e denomi-
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nata all’interno della CHCC2012, ha una notevole
importanza angiologica e vascolare come vasculite
inflammatoria associata con probabile eziologia.

La tromboangioite obliterante si verifica nei fuma-
tori di sigaretta, per lo pitt maschi, in eta compresa
tra i 20 e 1 40 anni, con una prevalenza stimata di
12.6-20 casi/100.000.

La prevalenza ¢ piu elevata in India (45-63%), in
Corea e in Giappone (16-66%) e tra gli ebrei Ashke-
naziti (80%).

Non essendo documentata 1’insorgenza di Buerger
in soggetti non fumatori, il fumo di sigaretta ne ¢
ritenuto il principale agente eziologico 195. Esso pro-
vocherebbe infiammazione forse tramite un mecca-
nismo di ipersensibilita ritardata o di angioite tossica.
La prevalenza di HLA-A9 E HLA-BS5 nelle persone
affette, farebbe pensare ad una reazione al tabacco
da parte di soggetti con questo specifico fenotipo o
ancora a una patologia autoimmune con ipersensi-
bilita cellulo-mediata verso il collagene umano I-I11
della parete vasale.

La malattia colpisce arterie e vene di piccolo-me-
dio calibro e, sovente, le vene superficiali degli arti
con andamento segmentario e migrante.

Presenta sintomi e segni tipici dell’ischemia arte-
riosa e della tromboflebite superficiale.

L’esordio ¢ graduale, centripeto: dai vasi piu dista-
Ii di arti superiori e inferiori ai vasi pill prossimali,
fino alla gangrena distale. Il paziente lamenta freddo,
torpore, formicolio, bruciore agli arti interessati, pri-
ma che la malattia sia clinicamente evidente. Sono
presenti fenomeno di Raynaud, claudicatio inter-
mittens dell’arto interessato (spesso arcata plantare/
gamba), ipertono simpatico e, nello stadio pregan-
grenoso, dolore persistente.

La diagnosi di Buerger ¢ prevalentemente clinica.
I criteri diagnostici per il Morbo di Buerger sono sta-
ti stabiliti da Shionoya nel 1988, in seguito perfezio-
nati da Olin nel 2000 106 e comprendono: eta infe-
riore a 45 anni, polsi delle arterie del piede e spesso
della radiale ridotti o assenti, presenza di ulcerazione
ischemica e gangrena della dita nelle fasi non acute,
riduzione del flusso ematico e della pressione a livel-
lo del piede (dita).

L’arteriografia ¢ il gold standard della diagnosi
strumentale: identifica occlusioni segmentarie delle
arterie distali di mani e piedi e i caratteristici circoli
collaterali ““a cavaturaccioli” by-passanti le occlusio-
ni 107,

Oltre alla mandatoria eliminazione del fumo di
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sigaretta, il trattamento del morbo di Buerger pre-
vede I’utilizzo di pentossifillina, calcio antagonisti
e inibitori del trombossano. Antibiotici, corticoste-
roidi e anticoagulanti si sono dimostrati poco effi-
caci. Per diminuire il rischio di amputazione, ¢ sta-
ta dimostrata I’utilita della terapia endovenosa con
Tloprost 108 e della terapia endoarteriosa trombolitica
con streptokinasi. Efficaci, nelle fasi pre-gangrenose
interventi di simpatectomia dorsale o lombare. Data
I’esiguita delle casistiche riportate in letteratura e
la mancanza di Linee Guida accreditate e dedicate,
le indicazioni diagnostiche e terapeutiche riportate
non possono essere che di livello e forza tuttora li-
mitati. Raccomandazioni IV/C
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