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Reduction of Cardiovascular Events With
Icosapent Ethyl-Intervention Trial

Registry Of Pregnancy And Cardiac disease
rischio relativo

Stenting and Aggressive Medical Management
for Preventing Recurrent Stroke in Intracranial
Stenosis

Stenting and Angioplasty with Protection in
patients at High Risk for Endarterectomy
singola terapia antiaggregante

pressione arteriosa sistolica

ischemia midollare

stimolazione del midollo spinale

esercizio fisico sotto supervisione

Short-Form 36-item

inibitore del cotrasportatore sodio-glucosio di
tipo 2

arteria mesenterica superiore

Secondary Manifestation of ARTerial disease
Acute Stroke or Transient Ischaemic Attack
Treated with Aspirin or Ticagrelor and Patient
Outcomes

Stent Protected Angioplasty versus Carotid
Endarterectomy

Short Physical Performance Battery

stenosi dell'arteria succlavia

steady-state free precession
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STS/AATS Society of Thoracic Surgeons/American
Association for Thoracic Surgery
SUSTAIN-6 Trial to Evaluate Cardiovascular and Other Long-

term Outcomes with Semaglutide in Subjects
with Type 2 Diabetes
SVS Society for Vascular Surgery

T1DM diabete mellito di tipo 1

T2DM diabete mellito di tipo 2

TAA aneurisma dell’aorta toracica

TAAA aneurisma dell’aorta toraco-addominale

TAAD dissezione aortica di tipo A

TAD malattia dell’aorta toracica

TAI lesione traumatica dell’aorta

TAVI impianto transcatetere di valvola aortica

TBAD dissezione aortica di tipo B

TBI indice alluce-braccio

TCAR rivascolarizzazione transcarotidea

TcPO, pressione transcutanea di ossigeno

TEE ecocardiografia transesofagea

TEM Type Entry Malperfusion

TEVAR riparazione endovascolare dell’aorta toracica

THALES Acute Stroke or Transient Ischaemic Attack
Treated with Ticagrelor and Acetylsalicylic Acid
for Prevention of Stroke and Death

TIA attacco ischemico transitorio

TIMI Thrombolysis in Myocardial Infarction

TP pressione all’alluce

TS sindrome di Turner

TTE ecocardiografia transtoracica

UEAD aterosclerosi delle arterie degli arti superiori

UKPDS United Kingdom Prospective Diabetes Study

UKSAT United Kingdom Small Aneurysm Trial

VascuQolL questionario Vascular Quality of Life

VAST Vertebral Artery Stenting Trial

VEDS sindrome di Ehlers-Danlos vascolare

VIST Vertebral Artery Ischaemia Stenting Trial

WELCH Walking Estimated Limitation Calculated by
History

WIAI Wound, Ischemia, and foot Infection

WIQ Walking Impairment Questionnaire

1. PREFAZIONE

Le linee guida hanno I'obiettivo di riassumere e valutare le evi-
denze disponibili al fine di coadiuvare i professionisti sanitari
nella scelta della migliore strategia diagnostico-terapeutica
per ciascun paziente affetto da una determinata patologia.
Le linee guida sono destinate all’'uso da parte degli operatori
sanitari e sono rese disponibili gratuitamente dalla Societa Eu-
ropea di Cardiologia (ESC).

Le linee guida ESC non sopperiscono alla responsabilita
individuale di ciascun medico nel prendere le decisioni piu
appropriate e corrette in base alle condizioni di salute di cia-

Tabella 1. Classi delle raccomandazioni.

LINEE GUIDA ESC PATOLOGIE DELLE ARTERIE PERIFERICHE E DELL'AORTA

scun paziente dopo aver consultato il paziente stesso e, se
necessario e/o indicato, il caregiver. E altresi responsabilita
del professionista sanitario verificare quali siano le normative
e le direttive vigenti nel proprio paese inerenti ai farmaci e
ai dispositivi medici al momento della loro prescrizione, nel
rispetto delle norme etiche che disciplinano la loro profes-
sione.

Le linee guida ESC esprimono la posizione ufficiale della
Societa in riferimento ad uno specifico argomento e sono
soggette ad aggiornamenti periodici nel caso si rendano di-
sponibili nuove evidenze. Le politiche e le modalita adotta-
te per la stesura e la pubblicazione delle linee guida sono
disponibili sul sito web dell’ESC (https://www.escardio.org/
Guidelines/Clinical-Practice-Guidelines/Guidelines-develop-
ment/Writing-ESC-Guidelines). Queste linee guida aggior-
nate sostituiscono in toto le precedenti linee guida sull’ar-
teriopatia periferica del 2017 e sulle patologie dell’aorta del
2014.

| membri di questa task force sono stati selezionati
dall’ESC in rappresentanza di tutti i professionisti coinvolti
nellassistenza medica dei pazienti affetti da tale patologia,
con la partecipazione dei rappresentanti dei pazienti e dei
metodologi. La procedura di selezione e stata condotta me-
diante un invito aperto agli autori e con |"obiettivo di garan-
tire il coinvolgimento dei membri provenienti dall’intera area
afferente all’'ESC e dalle relative comunita sottospecialistiche
dell'ESC, secondo criteri di diversita e inclusione, in partico-
lar modo per quanto riguarda il genere e il paese di origine.
E stata eseguita una disamina critica della letteratura dispo-
nibile relativa alle procedure diagnostiche e terapeutiche,
compresa una valutazione del rapporto rischio-beneficio. La
forza delle raccomandazioni ed i relativi livelli di evidenza
sono stati soppesati e classificati sulla base di scale predefini-
te, come riportato nelle Tabelle 1 e 2, tenendo conto anche
delle misure di outcome riferite dai pazienti (PROMs) e del-
le misure di esperienza riferite dai pazienti (PREMs). La task
force si e attenuta alle procedure di voto dell'ESC e tutte le
raccomandazioni sottoposte a votazione hanno raggiunto il
consenso di almeno il 75% dei membri votanti. Ai membri
della task force con espliciti conflitti di interesse su determi-
nati argomenti & stato richiesto di astenersi dal voto sulle
relative raccomandazioni.

Espressione consigliata

Dovrebbe essere preso in considerazione

Definizione
Classe | Evidenza e/o consenso generale che un determinato trattamento
o intervento sia vantaggioso, utile ed efficace.

'z
g Classe Il Evidenza contrastante e/o divergenza di opinione circa I'utilita/efficacia di un determinato
3 trattamento o intervento.
C
©
g Classe lla Il peso dell’evidenza/opinione & a favore dell’ utilita/
3] .
S efficacia.
[} oo 0 o . .
= Classe llb L'utilita/efficacia risulta meno chiaramente accertata
g sulla base dell’evidenza/opinione.
(%]
o ; :
(@) Classe Il Evidenza o consenso generale che un determinato trattamento o

intervento non sia utile/efficace e che in taluni casi possa essere

dannoso.
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Tabella 2. Livelli di evidenza.

Livello di
evidenza B

Livello di
evidenza C

Gli esperti incaricati della stesura e della revisione delle
linee guida hanno compilato un modulo per la dichiarazio-
ne di eventuali interessi che potessero essere percepiti come
potenziali o reali conflitti di interesse. Tali dichiarazioni sono
state revisionate sulla base delle norme ESC che regolamenta-
no la dichiarazione dei conflitti di interesse e, oltre ad essere
disponibili sul sito web dell’'ESC (https://www.escardio.org/
Guidelines), sono state raccolte in un report e pubblicate con-
testualmente alle linee guida in un documento supplementa-
re. La realizzazione delle linee guida ESC é stata interamente
finanziata dall’ESC, senza alcuna compartecipazione dell’in-
dustria sanitaria.

Il Comitato ESC per le Linee Guida di Pratica Clinica (CPG)
supervisiona e coordina la preparazione di nuove linee gui-
da, come pure é responsabile del relativo processo di appro-
vazione. Le linee guida ESC, oltre alla revisione da parte del
Comitato CPG, sono sottoposte a ripetuti cicli di revisione in
doppio cieco da parte di esperti esterni, inclusi diversi membri
provenienti dall'intera area afferente all’ESC e dalle relative
comunita sottospecialistiche, nonché dalle Societa Cardiologi-
che Nazionali. Dopo aver apportato le opportune modifiche,
il documento viene quindi approvato da tutti gli esperti della
task force e la versione definitiva, previa approvazione da par-
te del Comitato CPG, viene pubblicata sullo European Heart
Journal.

Le linee guida ESC si basano sull’analisi delle evidenze
disponibili, principalmente derivate da studi clinici e metana-
lisi, ma a volte anche da altri tipi di studi. Le tabelle delle evi-
denze, nelle quali sono riassunte le informazioni piu impor-
tanti degli studi presi in considerazione, vengono elaborate
nel corso della prima fase del processo di stesura delle linee
guida per facilitare la formulazione delle raccomandazioni
e migliorarne la comprensione dopo la pubblicazione e per
rafforzare la trasparenza del processo di elaborazione delle
linee guida. Tali tabelle sono pubblicate in una sezione a par-
te delle linee guida ESC e si riferiscono a specifiche tabelle
delle raccomandazioni.

In queste linee guida viene proposto anche I'utilizzo off-
label di alcuni farmaci nei casi in cui sussista un livello di evi-
denza sufficiente che ne dimostri I'appropriatezza clinica in
determinate condizioni. Tuttavia, le decisioni finali devono
essere prese dal professionista sanitario su base individuale,
prestando particolare attenzione:

¢ alla situazione di ciascun paziente. A tal riguardo si precisa
che, salvo diverse disposizioni delle normative nazionali,
I'utilizzo off-label dei farmaci dovrebbe limitarsi a quelle
situazioni che coincidono con l'interesse del paziente in
termini di qualita, sicurezza ed efficacia delle cure, e sola-
mente dopo aver informato il paziente ed ottenuto il suo
CONSEeNso;
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Dati derivati da un singolo trial clinico randomizzato o da ampi studi non randomizzati.

Consenso degli esperti e/o studi di piccole dimensioni, studi retrospettivi, registri.

¢ alle normative sanitarie di ciascun paese, alle indicazioni
fornite dagli enti regolatori governativi e, laddove applica-
bile, alle norme etiche a cui sono soggetti i professionisti
sanitari.

2. INTRODUZIONE

Le patologie delle arterie periferiche e dell’aorta (PAAD)
hanno un’elevata prevalenza e comportano un’aumentata
mortalita e morbilita cardiovascolare (CV) nella popolazione
generale'?, il che implica la necessita di strategie intensive
di prevenzione. Tuttavia, le PAAD rimangono spesso sotto-
diagnosticate e sottotrattate®# rispetto alla malattia coro-
narica (CAD)*> ed essendo anche frequentemente caratte-
rizzate dalla coesistenza di comuni fattori di rischio, occorre
adottare un approccio multidisciplinare per una gestione
efficace® ed & fondamentale una diagnosi precoce. Queste
linee guida sulla PAAD, in cui sono state accorpate e aggior-
nate le precedenti linee guida sull’arteriopatia periferica del
2017 e sulle patologie dell’aorta del 2014, sono focalizzate
principalmente sull’aterosclerosi delle arterie periferiche e
su alcune condizioni genetiche di natura non aterosclerotica
e, per quanto non esaustive, forniscono indicazioni su dia-
gnosi, sorveglianza e trattamento. Nelle Tabelle 3 e 4 sono
riportate le nuove raccomandazioni e le raccomandazioni
che sono state aggiornate. Per le condizioni non ateroscle-
rotiche da tenere in considerazione si rimanda alle relative
pubblicazioni®®.

Nell'illustrazione centrale (Figura 1) e riportato I'approccio

generale alle PAAD.

Nella gestione delle PAAD & importante tenere conto dei

seguenti aspetti:

* Processo decisionale condiviso per coinvolgere i pa-
zienti, esaminare le opzioni di trattamento, esplorare i
valori dei pazienti e prendere decisioni in modo colla-
borativo.

e Approccio multidisciplinare (Figura 1) in centri PAAD
qualificati e ad alto volume per pazienti o procedu-
re complesse. Questi centri sono dotati di diversi servizi,
comprensivi di diagnostica, pianificazione del trattamen-
to, procedure mini-invasive, chirurgia a cielo aperto, as-
sistenza postoperatoria e ambulatoriale e, teoricamente,
attivita di ricerca e innovazione, e dovrebbero offrire un
servizio attivo continuativo (h24/7 giorni) con accesso alle
tecnologie di imaging digitale. Queste linee guida ricono-
scono che esistono delle differenze tra i sistemi sanitari,
le dimensioni della popolazione e le esigenze di ciascun
paese, che influiscono sulla definizione di “alto volume”
nell’assistenza ai pazienti affetti da PAAD.


https://www.escardio.org/Guidelines
https://www.escardio.org/Guidelines
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Cardiologo

Cardio-

Angiologo chirurgo

Diagnosi

« Valutazione clinica

Chirulrgo * Maggiore consapevolezza « Valutazione funzionale
vascolare f ;
* Gestione dei CVRF » Valutazione della QoL Radiologo CV
* Screening « Uso di strumenti non
* Counseling genetico invasivi

« Imaging, se indicato

Prevenzione Trattamento
Genetista
Specialista in cure
intensive CV
* Follow-up periodico « Terapia medica
* Terapia medica ottimale
ott|m.a|e X  Educazione del paziente
e e dei CVRF « Controllo dei CVRF
Educazione .del ~p.aZ|ente « Programmi di esercizio/
« Target e obiettivi riabilitazione
Terapista personalizzati « Necessita di intervento/
dell'esercizio « Screening familiare, chirurgia?
fisico se indicato Nicsiisa
Follow-up
Neurologo
Nefrologo
Infermiere
Obiettivi Step iniziali
« Prevenire lo sviluppo di aterosclerosi - Sottoporre a screening i pazienti
delle arterie periferiche e dell'aorta a rischio di PAAD
- Prevenire dilatazione o lesioni dell'aorta « Consentire un rapido accesso
« Migliorare la QoL e le funzioni del paziente al trattamento
« Ridurre il rischio di MACE e MALE + Assicurare una terapia medica
- Migliorare la sopravvivenza ottimale

« Ridurre il rischio di ospedalizzazione
« Ridurre la necessita di intervento/chirurgia

. @ESC—

Figura 1. lllustrazione centrale: approccio olistico e multidisciplinare alle patologie delle arterie periferiche e dell’aorta dalla diagnosi al trattamento.
CV, cardiovascolare; CVREF, fattori di rischio cardiovascolare; MACE, eventi cardiaci avversi maggiori; MALE, eventi avversi maggiori agli arti; PAAD,
patologie delle arterie periferiche e dell’aorta; QoL, qualita di vita.
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3. LE NOVITA

Tabella 3. Nuove raccomandazioni.

Raccomandazioni Classe® Livello®

Raccomandazioni per la valutazione clinica, laboratoristica, funzionale e della qualita di vita nei pazienti con patologie delle
arterie periferiche e dell’aorta

Nella gestione delle PAAD si raccomanda di adottare un approccio completo mirato all’intera circolazione arteriosa. - B
Raccomandazioni per lo screening dell’arteriopatia periferica
Nei pazienti con AAA dovrebbe essere preso in considerazione lo screening per aneurisma femoro-popliteo con DUS. lla C

Nei pazienti che devono essere sottoposti ad intervento con accesso transfemorale puo essere preso in

considerazione lo screening per PAD ileo-femorale. L) ¢
Nei pazienti con due o pill CVRF pud essere preso in considerazione lo screening per CS. lib C
Raccomandazioni per lo screening dell’aneurisma dell’aorta addominale

Lo screening opportunistico per AAA con DUS dovrebbe essere preso in considerazione nei pazienti con PAD lla B

sintomatica/asintomatica.
Raccomandazioni per lo stile di vita, I"attivita fisica e I'educazione del paziente

L'uso di calcolatori del rischio per la prevenzione secondaria disponibili online o tramite app dovrebbe essere preso
in considerazione nel processo decisionale condiviso per migliorare |I'aderenza del paziente al trattamento e alle lla
modifiche dello stile di vita.

Le sigarette elettroniche possono essere prese in considerazione come aiuto per smettere di fumare, ma é
consigliabile limitarne I'uso ed evitarne I'utilizzo concomitante con le sigarette convenzionali dato che non sono lib
noti gli effetti a lungo termine.

Raccomandazioni per la terapia ipolipemizzante nei pazienti con patologie delle arterie periferiche e dell’aorta
Nei pazienti con PAAD aterosclerotica si raccomanda la terapia ipolipemizzante.

Nei pazienti con PAAD aterosclerotica si raccomanda di conseguire valori target di LDL-C <1.4 mmol/l (55 mg/dl) e
una riduzione di almeno il 50% rispetto a livelli basali.

Nei pazienti con PAAD aterosclerotica, in caso di mancato raggiungimento dei valori target di LDL-C con statine alle
dosi massime tollerate in associazione ad ezetimibe, si raccomanda la combinazione con un inibitore di PCSK9 per
conseguire i valori target.

Nei pazienti con PAAD aterosclerotica, in caso di mancato raggiungimento dei valori target di LDL-C, si raccomanda
la terapia combinata con statine ed ezetimibe per conseguire i valori target.

Nei pazienti con PAAD aterosclerotica intolleranti alle statine, ad alto rischio CV nei quali non sia possibile
conseguire i valori target di LDL-C con ezetimibe, si raccomanda |'aggiunta di acido bempedoico da solo o in
associazione ad un inibitore di PCSK9.

Le statine dovrebbero essere prese in considerazione per ridurre il tasso di crescita e il rischio di rottura dell’AAA. lla
Le statine potrebbero essere prese in considerazione per ridurre il tasso di crescita e il rischio di rottura del TAA. lIb

Nei pazienti ad alto rischio con PAAD che presentano valori di trigliceridi >1.5 mmol/l nonostante gli interventi sullo
stile di vita e la terapia con statine, puo essere presa in considerazione I'aggiunta di icosapent etile alla dose di 2 g b
bid in combinazione con le statine.

| fibrati non sono raccomandati per la riduzione dei livelli di colesterolo.

Raccomandazioni per la terapia con esercizio fisico nei pazienti con arteriopatia periferica

Nei pazienti con PAD sintomatica si raccomanda il SET.

Nei pazienti sottoposti a rivascolarizzazione endovascolare si raccomanda il SET come terapia adiuvante.

Quando il SET non sia disponibile o fattibile dovrebbe essere preso in considerazione un programma strutturato e
monitorato di HBET (contatto telefonico, diario, collegamento tramite dispositivi).

La camminata dovrebbe essere presa in considerazione quale modalita di allenamento di prima scelta. Quando
I"esercizio fisico con un programma di camminata non sia possibile dovrebbero essere prese in considerazione
modalita di esercizio alternative (allenamento di forza, arm cranking, bicicletta o la combinazione di diverse
modalita di allenamento).

L'esercizio fisico basato sulla camminata ad alta intensita (77-95% della frequenza cardiaca massima o un
punteggio di 14-17 alla scala di percezione dello sforzo di Borg) dovrebbe essere preso in considerazione per
migliorare la capacita di deambulazione, mentre I'esercizio fisico ad alta intensita (mediante diverse modalita di
allenamento aerobico) dovrebbe essere preso in considerazione per migliorare la capacita cardiorespiratoria.

C

C
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]
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Raccomandazioni Classe* Livello®

Dovrebbe essere presa in considerazione una frequenza di allenamento di almeno 3 volte alla settimana, con

L ) . - . . lla
sessioni di allenamento della durata di almeno 30 min per un minimo di 12 settimane.

Nei pazienti con PAD pud essere preso in considerazione I'esercizio fisico fino alla comparsa di claudicatio
moderata-severa per migliorare la capacita di deambulazione, per quanto un miglioramento pud essere conseguito Ilb
anche con dolore da claudicatio di severita inferiore (in condizioni di dolore lieve-basso o in assenza di dolore).

In base alla tolleranza del paziente pud essere preso in considerazione di aumentare progressivamente (ogni 1-2

) . ) . Ilb
settimane) il carico di allenamento.

Raccomandazioni per la terapia antitrombotica nei pazienti con arteriopatia periferica

Nei pazienti con PAD ad alto rischio ischemico e rischio emorragico non elevato dovrebbe essere presa in

considerazione la terapia di combinazione con rivaroxaban (2.5 mg bid) e aspirina (100 mg/die). fla

B
B
C
Nei pazienti con PAD non ad alto rischio emorragico che sono stati sottoposti a rivascolarizzazione degli arti inferiori
dovrebbe essere presa in considerazione la terapia di combinazione con rivaroxaban (2.5 mg bid) e aspirina (100 lla B
mg/die).
In assenza di controindicazioni, nei pazienti diabetici con PAD asintomatica pud essere presa in considerazione b
I'aspirina (75-100 mg) per la prevenzione primaria.
Raccomandazioni per il trattamento interventistico nei pazienti con arteriopatia periferica asintomatica o sintomatica
(indicazioni generali)
Nei pazienti con PAD sintomatica, dopo un periodo di 3 mesi di OMT ed esercizio fisico, si raccomanda di valutare B
la QoL correlata alla PAD.
C
B
B
C

Si raccomanda di definire la modalita e il tipo di rivascolarizzazione in base alla sede anatomica delle lesioni, alla
morfologia delle lesioni e alle condizioni generali del paziente.

Nei pazienti con PAD sintomatica e compromissione della QoL correlata alla PAD dopo un periodo di 3 mesi di OMT

P A . . ) . o o b
ed esercizio fisico, puo essere preso in considerazione |'intervento di rivascolarizzazione.

L'intervento di rivascolarizzazione al solo scopo di prevenire la progressione verso la CLTI non e raccomandato nei
pazienti con PAD.

L'intervento di rivascolarizzazione non é raccomandato nei pazienti con PAD asintomatica.

Raccomandazioni per il trattamento interventistico nei pazienti con arteriopatia periferica sintomatica (in base al distretto
vascolare)

In presenza di lesioni femoro-poplitee, il trattamento con impianto di stent medicato dovrebbe essere preso in lla
considerazione quale strategia di prima scelta.

In presenza di lesioni femoro-poplitee, in caso di indicazione alla rivascolarizzazione, nei pazienti a basso rischio

chirurgico dovrebbe essere presa in considerazione la chirurgia a cielo aperto quando possa essere utilizzata una lla C

vena autologa (es. GSV).

Nei pazienti con IC severa candidati a rivascolarizzazione endovascolare femoro-poplitea puo essere preso in

. . . . . : b C
considerazione di eseguire contestualmente il trattamento delle arterie BTK.
Raccomandazione per il follow-up dei pazienti con arteriopatia periferica
Nei pazienti con PAD si raccomanda di eseguire follow-up periodici, almeno una volta I'anno, valutando lo stato
clinico e funzionale, I'aderenza alla terapia, i sintomi agli arti ed i CVRF, prevedendo un esame DUS quando | C
opportuno.
Raccomandazioni per la terapia medica nei pazienti con ischemia cronica critica degli arti
Si raccomanda che i pazienti con CLTI siano gestiti da un team vascolare. 1 C
Nei pazienti con CLTI e ulcere si raccomanda di minimizzare lo stress meccanico sui tessuti per facilitare la I c
guarigione delle ferite.
L'allenamento fisico degli arti inferiori non e raccomandato nei pazienti con CLTI e ferite. - C
Raccomandazioni per il trattamento interventistico dell’ischemia cronica critica degli arti
Nei pazienti con CLTI si raccomanda di eseguire la rivascolarizzazione quanto prima possibile. | B
Nei pazienti con CLTI si raccomanda di utilizzare la vena autologa quale condotto preferenziale per I'intervento di I B
bypass infra-inguinale.
In caso di malattia vascolare multilivello si raccomanda di eliminare le ostruzioni all’afflusso quando vengono | c
trattate le lesioni localizzate a valle.
Nei pazienti con CLTI che presentano vene autologhe preservate e un basso rischio chirurgico (mortalita b B
perioperatoria <5%, sopravvivenza >50% a 2 anni) pud essere preso in considerazione il bypass infra-inguinale.

(continua)
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Raccomandazioni

Nei pazienti con CLTI pud essere preso in considerazione il trattamento endovascolare quale opzione di prima
scelta, soprattutto se presentano un elevato rischio chirurgico o vene autologhe inadeguate.

Raccomandazioni per il follow-up dei pazienti con ischemia cronica critica degli arti
Nei pazienti con CLTI che sono stati sottoposti a rivascolarizzazione si raccomanda di eseguire un follow-up periodico.

Al follow-up si raccomanda di valutare lo stato clinico, emodinamico e funzionale, i sintomi agli arti, |’aderenza al
trattamento ed i CVRF.

Raccomandazioni per la valutazione della stenosi carotidea

Per valutare la stenosi dell'ICA si raccomanda di utilizzare il metodo NASCET o metodo equivalente non invasivo.
Per valutare la stenosi dell'IlCA non e raccomandato |'utilizzo del metodo ECST.

Raccomandazioni per la gestione della stenosi dell’arteria succlavia

In tutti i pazienti con PAAD si raccomanda di misurare la BP su entrambe le braccia.

La rivascolarizzazione endovascolare puo essere presa in considerazione al posto dell’intervento chirurgico in quanto
associata a una minore incidenza di complicanze, a parita di outcome a lungo termine.

La rivascolarizzazione di routine non e raccomandata.

Raccomandazioni per le strategie diagnostiche nei pazienti con stenosi dell’arteria renale
La DUS é raccomandata quale modalita di imaging preferenziale nei pazienti con sospetta RAS.
Raccomandazioni per le strategie terapeutiche nei pazienti con stenosi dell’arteria renale
Rivascolarizzazione

Nei pazienti con RAS aterosclerotica unilaterale >70%, con caratteristiche concomitanti di alto rischio e segni di
vitalita renale, dovrebbe essere presa in considerazione la rivascolarizzazione dell’arteria renale non appena sia stata
instaurata la OMT.

Nei pazienti con RAS aterosclerotica bilaterale (>70%) o RAS di rene solitario con caratteristiche concomitanti di alto
rischio e segni di vitalita renale, dovrebbe essere presa in considerazione la rivascolarizzazione dell’arteria renale.

Nei pazienti ipertesi e/o con segni di disfunzione renale dovuta a RAS da displasia fibromuscolare, con
caratteristiche concomitanti di alto rischio e segni di vitalita renale, dovrebbe essere presa in considerazione la
rivascolarizzazione con angioplastica primaria con palloncino e impianto di stent in bailout.

Nei pazienti con indicazione alla rivascolarizzazione dell’arteria renale e con anatomia complessa o dopo
inefficace rivascolarizzazione endovascolare dovrebbe essere presa in considerazione la rivascolarizzazione
chirurgica a cielo aperto.

Nei pazienti con RAS aterosclerotica unilaterale non e raccomandata la rivascolarizzazione di routine.
Raccomandazioni per i pazienti con stenosi delle arterie viscerali
Nei pazienti con ischemia mesenterica acuta o cronica si raccomanda la valutazione da parte di un team vascolare.

La rivascolarizzazione di stenosi aterosclerotica asintomatica delle arterie viscerali non é raccomandata.
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Raccomandazioni per il trattamento chirurgico della dilatazione della radice aortica o dell’aorta ascendente associata

a valvola aortica tricuspide

Nei pazienti con dilatazione dell’aorta ascendente a livello del tratto tubulare dovrebbe essere presa in
considerazione la sostituzione dell’aorta ascendente con un diametro massimo >52 mm, a condizione che
I'intervento sia a basso rischio.

Nei pazienti sottoposti a intervento chirurgico per patologia della valvola aortica tricuspide che presentano
concomitante dilatazione della radice aortica o dell’aorta ascendente a livello del tratto tubulare dovrebbe essere
presa in considerazione la sostituzione della radice aortica o dell’aorta ascendente con diametro massimo =45 mm
o al limite =50 mm, a condizione che l'intervento sia a basso rischio.

La SAPT con aspirina a basse dosi (75-100 mg/die) dovrebbe essere presa in considerazione per i primi 3 mesi dopo
chirurgia aortica con tecnica di “valve-sparing”, a meno che non sussistano altre indicazioni all’lOAC al basale.

Nei pazienti sottoposti a chirurgia cardiaca non valvolare che presentano concomitante dilatazione dell’aorta
ascendente o della radice aortica con diametro massimo =50 mm dovrebbe essere preso in considerazione di
eseguire contestualmente I'intervento di chirurgia aortica.

Raccomandazioni per il trattamento chirurgico dei pazienti con aneurisma dell’arco aortico

Nei pazienti a rischio operatorio intermedio-basso con aneurisma dell’arco aortico ed episodi ricorrenti di dolore
toracico non imputabili a cause extra-aortiche e raccomandata la chirurgia a cielo aperto di sostituzione dell’arco
aortico.
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Nei pazienti sottoposti a riparazione chirurgica a cielo aperto di aneurisma dell’arco aortico dovrebbe essere presa
in considerazione la procedura di “elephant trunk” o “frozen elephant trunk” quando la patologia aneurismatica si lla
estende all’aorta toracica discendente prossimale.

Raccomandazioni per il follow-up post-trattamento di aneurisma dell’aorta

Dopo riparazione a cielo aperto di TAA si raccomanda di eseguire una CCT entro i primi 30 giorni, ogni 12 mesi nei
primi 2 anni di follow-up post-intervento e successivamente ogni 5 anni se i reperti sono stabili.

In assenza di complicanze a 5 anni post-intervento dovrebbe essere preso in considerazione di proseguire il follow-

. . ) . lla
up a lungo termine della TEVAR mediante CCT ogni 5 anni.
In caso di crescita dell’aneurisma trattato senza evidenza di endoleak di tipo | o lll dovrebbe essere preso in lla
considerazione di ripetere la CCT ogni 6-12 mesi, a seconda del tasso di crescita osservato.
Nei pazienti a basso rischio, a partire da 12 mesi post-EVAR, dovrebbe essere preso in considerazione di ripetere la lla
DUS/CEUS ogni 2 anni.
Qualora vengano evidenziate delle anomalie alla DUS/CEUS dovrebbe essere preso in considerazione di eseguire lla

un‘ulteriore CCT o CMR di conferma (a seconda dei potenziali artefatti).
Raccomandazioni per il work-up diagnostico delle sindromi aortiche acute

La CCT ECG-gated dal collo al distretto pelvico & raccomandata come modalita di imaging preferenziale nei pazienti
con sospetta AAS, in quanto ampiamente disponibile, accurata e in grado di fornire informazioni sulla breccia di |
entrata, sull’estensione e sulle possibili complicanze (malperfusione, dilatazione o rottura).

Nei pazienti con sospetta AAS si raccomanda di eseguire una TEE per guidare la gestione perioperatoria e rilevare
eventuali complicanze.

Raccomandazioni per la terapia medica delle sindromi aortiche acute

Nei pazienti con AAS idonei al trattamento conservativo che hanno conseguito i target emodinamici con la terapia
e.v. per il controllo dell’espansione della dilatazione, in presenza di normale transito gastrointestinale si raccomanda |
di passare dopo 24 h alla terapia con BB per via orale con titolazione se necessario di altri agenti antipertensivi.

In caso di controindicazioni alla terapia BB dovrebbe essere preso in considerazione il trattamento con calcio-

L . o lla
antagonisti non diidropiridinici.

Raccomandazioni per il trattamento interventistico nei pazienti con dissezione aortica acuta di tipo A

Nei pazienti con TAAD acuta che presentano distruzione estesa della radice aortica, aneurisma della radice aortica
o un disturbo aortico genetico noto si raccomanda la sostituzione della radice aortica con condotto valvolato 1
meccanico o biologico.

Nei pazienti con TAAD acuta dovrebbe essere preso in considerazione il trasferimento da un centro specialistico a
basso volume a uno ad alto volume dotato di team multidisciplinare per migliorare la sopravvivenza, a condizione lla
che il trasferimento non comporti un differimento significativo dell'intervento.

In pazienti selezionati pud essere presa in considerazione la riparazione della radice aortica con tecnica di “valve-

! o . . . b
sparing”, se eseguibile da chirurghi esperti.
Raccomandazioni per le strategie di riparazione nella dissezione aortica acuta di tipo A
Nei pazienti con TAAD acuta e parziale dissezione della radice aortica ma senza interessamento significativo dei I
lembi valvolari si raccomanda la risospensione piuttosto che la sostituzione della valvola aortica.
Nei pazienti con TAAD acuta sottoposti a riparazione aortica si raccomanda un’anastomosi distale a cielo aperto per 0
migliorare la soprawvivenza e aumentare il tasso di trombosi del FL.
Nei pazienti con TAAD acuta senza lacerazione intimale o aneurisma significativo dell’arco aortico si raccomanda la 0
riparazione dell’emiarco piuttosto che la sostituzione piu estesa dell’arco.
Nei pazienti con TAAD acuta e lacerazione intimale secondaria dell’arco aortico o della DTA prossimale puo essere
presa in considerazione la riparazione aortica estesa con stenting della DTA prossimale (es. con tecnica “frozen b
elephant trunk”) per ridurre le complicanze aortiche distali tardive (es. evoluzione aneurismatica della restante aorta
discendente dissecata).
Raccomandazioni per la gestione dei fenomeni di malperfusione nel contesto della dissezione aortica acuta
Nei pazienti con TAAD acuta che presentano malperfusione (cerebrale, mesenterica, degli arti inferiori o renale) si I
raccomanda la chirurgia aortica immediata.
Nei pazienti con TAAD acuta che presentano malperfusione cerebrale o ictus non emorragico dovrebbe essere presa lla

in considerazione la chirurgia aortica immediata per migliorare I'outcome neurologico e ridurre la mortalita.
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Nei pazienti con TAAD acuta che presentano sindrome da malperfusione mesenterica clinicamente significativa
dovrebbe essere presa in considerazione I'angiografica invasiva immediata per valutare la riparazione percutanea lla
della malperfusione prima o direttamente post-chirurgia aortica presso centri specialistici qualificati.

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con dissezione aortica acuta di tipo B

In pazienti selezionati con TBAD acuta non complicata e caratteristiche di alto rischio, nella fase subacuta (tra 14 e

Lo . . . ) . : ) . lla
90 giorni) dovrebbe essere presa in considerazione la TEVAR per prevenire lo sviluppo di complicanze aortiche.
Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con dissezione aortica cronica di tipo B
Nei pazienti con TBAD cronica e un diametro dell’aorta toracica discendente =60 mm si raccomanda di sottoporre a I
trattamento quelli che presentano un ragionevole rischio chirurgico.
Nei pazienti con TBAD cronica e un diametro dell’aorta toracica discendente =55 mm, |'indicazione all'intervento lla
dovrebbe essere presa in considerazione nei pazienti che presentano un basso rischio procedurale.
Nei pazienti con aneurisma cronico dell’aorta toraco-addominale post-dissezione, in caso di indicazione al b
trattamento puo essere preso in considerazione I'uso di endoprotesi fenestrate o ramificate.
Raccomandazioni per la gestione dell’ulcera aterosclerotica penetrante
Nei pazienti con PAU di tipo B non complicata con caratteristiche di alto rischio ai test di imaging dovrebbe essere lla
preso in considerazione il trattamento endovascolare.
Raccomandazioni per la gestione delle lesioni traumatiche dell’aorta
In caso di lesioni aortiche severe (grado 4) si raccomanda la riparazione immediata. 1
In caso di lesioni aortiche lievi (grado 1 o 2) dovrebbe essere presa in considerazione inizialmente la terapia medica lla
sotto stretta sorveglianza clinica e con imaging.
In caso di progressione dell'lMH (grado 2) dovrebbe essere presa in considerazione la riparazione semi-elettiva lla

(entro 24-72h).
Raccomandazioni per il follow-up dopo trattamento di sindrome aortica acuta

Nei pazienti con AAS di tipo B o IMH trattati con terapia medica si raccomanda di eseguire I'imaging di follow-up a
1, 3, 6 e 12 mesi dall'insorgenza e successivamente ogni anno in presenza di reperti stabili all'imaging.

Nei pazienti con PAU trattati con terapia medica si raccomanda di eseguire |'imaging di follow-up a 1 mese dalla
diagnosi e successivamente ogni 6 mesi in presenza di reperti stabili all'imaging.

Nei pazienti sottoposti a chirurgia a cielo aperto per AAS dovrebbe essere preso in considerazione I'imaging di
follow-up con CCT e TTE entro 6 mesi e successivamente con CCT a 12 mesi e poi su base annuale in presenza di lla
reperti stabili all'imaging.

In assenza di complicanze durante i primi 5 anni dovrebbe essere preso in considerazione di eseguire

. ; . lla
successivamente la CCT ogni 2 anni.
In assenza di FL pervio residuo durante i primi 3 anni post-intervento dovrebbe essere presa in considerazione la lla
successiva sorveglianza con CCT ogni 2-3 anni.
Nei pazienti con PAU trattati con terapia medica che presentano dopo 2 anni reperti stabili all'imaging e sono a lla
basso rischio dovrebbero essere presi in considerazione intervalli di follow-up piu lunghi.
Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con patologia dell’aorta toracica a carattere ereditario
Nei pazienti con HTAD si raccomanda di individualizzare la terapia medica sulla base di un processo decisionale I
condiviso.
Si raccomanda che i pazienti con HTAD sindromica o non sindromica, nota o sospetta, siano valutati presso centri I
esperti nella cura di questa categoria di pazienti.
Raccomandazioni per il test genetico e lo screening dell’aorta nelle patologie aortiche
Nei pazienti con HTAD dovrebbe essere preso in considerazione di orientare la gestione clinica in base al gene o alla lla

variante sottostante, se noti.
Raccomandazioni per i test di imaging nelle donne con sindrome di Turner

In considerazione delle minori dimensioni corporee delle donne (=15 anni) con TS si raccomanda di utilizzare
|’ASI dell’aorta ascendente (rapporto tra diametro aortico [mm] e BSA [m?]), I’AHI (rapporto tra diametro
aortico [mm] e altezza [m]) o lo z-score aortico per stabilire il grado di dilatazione aortica e valutare il rischio di
dissezione aortica.

Si raccomanda di definire la periodicita dei test di imaging e della sorveglianza clinica in base al rischio di dissezione
stimato sulla base dell’ASI dell’aorta ascendente e delle lesioni concomitanti.
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Raccomandazioni
Raccomandazioni per la chirurgia aortica nelle donne con sindrome di Turner

La chirurgia elettiva per aneurisma della radice aortica e/o dell’aorta ascendente dovrebbe essere presa in considerazione
nelle donne con TS di eta =15 anni, con ASI dell’aorta ascendente >23 mm/m?, AHI >23 mm/m e z-score >3.5 che
presentano fattori di rischio associati per dissezione aortica o che stanno pianificando una gravidanza.

La chirurgia elettiva per aneurisma della radice aortica e/o dell’aorta ascendente puo essere presa in considerazione
nelle donne con TS di eta =15 anni, con ASI dell’aorta ascendente >25 mm/m?, AHI >25 mm/m e z-score >4 che
non presentano fattori di rischio associati per dissezione aortica.

Raccomandazioni per la terapia medica nei pazienti con sindrome di Ehlers-Danlos vascolare

Nei pazienti con vEDS si raccomanda una periodica sorveglianza vascolare dell’aorta e delle arterie periferiche
mediante DUS, CCT o CMR.

Nei pazienti con VEDS dovrebbe essere preso in considerazione il trattamento con celiprololo.

Raccomandazioni per I'imaging vascolare nei pazienti con sindrome di Marfan

Nei pazienti con MFS, si raccomanda di eseguire la TTE:

e Almeno una volta all’anno nei pazienti con un diametro della radice aortica <45 mm in assenza di ulteriori fattori
di rischio.

¢ Almeno ogni 6 mesi nei pazienti con un diametro della radice aortica <45 mm in presenza di ulteriori fattori di rischio.

¢ Almeno ogni 6-12 mesi nei pazienti con un diametro della radice aortica =45 mm in assenza di ulteriori fattori di
rischio.

Nei pazienti senza pregressa chirurgia aortica si raccomanda I'imaging completo delle arterie periferiche e dell’aorta
toraco-addominale mediante CMR o CCT e DUS alla prima valutazione e successivamente ogni 3-5 anni in caso di
reperti stabili.

Raccomandazioni per la terapia medica nei pazienti con sindrome di Marfan

Nei pazienti con MFS si raccomanda il trattamento con BB o ARB alle dosi massime tollerate (in assenza di
controindicazioni) per ridurre il tasso di progressione della dilatazione aortica.

Nei pazienti con MFS dovrebbe essere preso in considerazione |'impiego di BB e di ARB alle dosi massime tollerate
(in assenza di controindicazioni) per ridurre il tasso di progressione della dilatazione aortica.

Raccomandazioni per la gravidanza nelle donne con sindrome di Marfan
In tutte le donne con MFS si raccomanda di:
e Eseguire una valutazione preconcezionale per determinare il rischio CV materno e di altre complicanze.

e Eseguire un follow-up in un centro dotato di un team per la gravidanza in donne portatrici di malattie cardiache
e vascolari.

Si raccomanda di offrire una consulenza genetica preconcezionale alle coppie con un partner che presenta o é a
rischio di HTAD.

Prima di ogni gravidanza si raccomanda I'imaging dell’intera aorta (con CMR/CCT).

Durante la gravidanza si raccomanda di eseguire il follow-up con una periodicita definita in base al diametro e al
tasso di crescita dell’aorta.

Durante la gravidanza si raccomanda |'assunzione di BB.

La chirurgia profilattica della radice aortica & raccomandata nelle donne con un diametro aortico >45 mm che
desiderano una gravidanza.

La chirurgia profilattica della radice aortica puo essere presa in considerazione nelle donne con un diametro aortico
di 40-45 mm che desiderano una gravidanza.

Raccomandazioni per I'esercizio fisico nei pazienti con sindrome di Marfan

Nei pazienti con MFS si raccomanda di personalizzare |'attivita fisica in base al diametro aortico, alla storia familiare
di dissezione aortica e alla forma fisica preesistente.

Nella maggior parte dei pazienti con MFS si raccomanda di praticare regolarmente esercizio fisico aerobico
moderato con un livello di intensita definito in base al diametro aortico.

Nei pazienti con dissezione aortica e/o sottoposti a chirurgia aortica dovrebbe essere presa in considerazione la
riabilitazione cardiaca postoperatoria allo scopo di migliorare la salute fisica e mentale.

Raccomandazioni per I'imaging di follow-up nei pazienti con sindrome di Loeys-Dietz

Nei pazienti con sindrome di Loeys-Dietz si raccomanda di eseguire la TTE al basale e successivamente ogni 6-12
mesi, a seconda del diametro e del tasso di crescita dell’aorta.
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Nei pazienti con sindrome di Loeys-Dietz si raccomanda la valutazione basale all'imaging dalla testa alla pelvi con

CMR o CCT e successiva sorveglianza con CMR o CCT o DUS ogni 1-3 anni. ! ¢

Raccomandazioni per I'imaging e la chirurgia nella patologia dell’aorta toracica a carattere ereditario correlata al gene ACTA2

Per valutare la dilatazione della radice aortica/aorta ascendente si raccomanda il monitoraggio annuale con TTE. | C
Si raccomanda di eseguire I'imaging dell’aorta con CMR/CCT ogni 3-5 anni. | C
La chirurgia profilattica della radice aortica dovrebbe essere presa in considerazione in presenza di un diametro lla c
aortico =45 mm, o inferiore nei casi associati ad altri fattori di rischio.

Raccomandazioni per la gestione dell’aortopatia associata a valvola aortica bicuspide

Il trattamento chirurgico per aortopatia bicuspide a fenotipo radice & raccomandato in presenza di un diametro I B
aortico massimo =50 mm.

Nei pazienti con BAV con aortopatia a fenotipo radice e/o insufficienza aortica isolata si raccomanda lo screening | c
con TTE dei FDR.

Nei pazienti a basso rischio operatorio dovrebbe essere presa in considerazione la chirurgia dell’aortopatia bicuspide lla B
a fenotipo ascendente in presenza di un diametro aortico massimo >52 mm.

Raccomandazioni per la valutazione e la terapia medica dei pazienti con coartazione dell’aorta

Nei pazienti con coartazione nativa o riparata & raccomandato il follow-up a tempo indefinito, comprensivo di

imaging periodico dell’aorta con CCT/CMR ogni 3-5 anni (adattato in base alle condizioni cliniche e ai precedenti | B

reperti).
Raccomandazioni per lo screening e la gestione della malattia polivascolare e dell’arteriopatia periferica associata a patologie
cardiache

Nei pazienti con PVD si raccomanda di conseguire valori target di LDL-C <1.4 mmol/l (<55 mg/dl) e una riduzione di

almeno il 50% rispetto a livelli basali. -
Nei pazienti con PVD stabile, sintomatici in almeno un territorio e non ad elevato rischio emorragico dovrebbe -

. . . . . . . o ; lla
essere preso in considerazione il trattamento combinato con rivaroxaban (2.5 mg bid) e aspirina (100 mg/die).

AAA, aneurisma dell’aorta addominale; AAD, dissezione aortica acuta; AAS, sindrome aortica acuta; AHI, lunghezza dell’aorta indicizzata;
ARB, antagonista recettoriale dell’angiotensina; ASI, diametro dell’aorta indicizzato; BAV, valvola aortica bicuspide; BB, beta-bloccante; bid,
due volte al giorno; BP, pressione arteriosa; BTK, sotto il ginocchio; BSA, superficie corporea; CCT, tomografia computerizzata cardiova-
scolare; CEUS, ecografia con mezzo di contrasto; CLTI, ischemia cronica critica degli arti; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; CS,
stenosi carotidea; CV, cardiovascolare; CVRF, fattori di rischio cardiovascolare; DM, diabete mellito; DTA, aorta toracica discendente; DUS,
eco-Doppler; ECST, European Carotid Surgery Trial; FDR, parente di primo grado; FL, falso lume; GSV, vena grande safena; HBET, esercizio
fisico a domicilio; HTAD, patologia dell’aorta toracica a carattere ereditario; ICA, arteria carotide interna; IMH, ematoma intramurale; IC,
claudicatio intermittente; i.v., per via endovenosa; LDL-C, colesterolo legato alle lipoproteine a bassa densita; MFS, sindrome di Marfan;
NASCET, North American Symptomatic Carotid Endarterectomy Trial; OAC, anticoagulante orale; OMT, terapia medica ottimale; PAAD,
patologie delle arterie periferiche e dell’aorta; PAD, arteriopatia periferica; PAU, ulcera aterosclerotica penetrante; PVD, malattia polivasco-
lare; QoL, qualita di vita; RAS, stenosi dell’arteria renale; SAPT, singola terapia antiaggregante; SET, esercizio fisico sotto supervisione; TAA,
aneurisma dell’aorta toracica; TAAD, dissezione aortica di tipo A; TBAD, dissezione aortica di tipo B; TEE, ecografia transesofagea; TEVAR/
EVAR, riparazione endovascolare dell’aorta toracica/di aneurisma aortico; TS, sindrome di Turner; TTE, ecocardiografia transtoracica; vEDS,
sindrome di Ehlers-Danlos vascolare.

Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

Tabella 4. Modifiche delle raccomandazioni.
Raccomandazioni 2017 (PAD) e 2014 Classe® Livello® Raccomandazioni 2024 Classe® Livello®
(patologie dell’aorta)
Raccomandazioni per lo screening dell’aneurisma dell’aorta addominale
Lo screening per AAA con DUS:

E raccomandato negli uomini di eta >65 anni. E raccomandato negli uomini di eta =65
| anni con storia di fumo per ridurre il rischio |
di morte per rottura dell’AAA.

(@) Puo essere preso in considerazione nelle Puo essere preso in considerazione negli

. . i . b C o .
donne di eta >65 anni fumatrici o ex-fumatrici uomini di eta =75 anni (indipendentemente
(b) Non & raccomandato nelle donne non dalla storia di fumo) o nelle donne di eta b C
fumatrici senza storia familiare. C >75 anni che sono fumatrici attive, ipertese
o entrambi.
(continua)
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Raccomandazioni 2017 (PAD) e 2014 Classe® Livello® Raccomandazioni 2024 Classe® Livello®
(patologie dell’aorta)

Lo screening familiare per AAA con DUS:

Dovrebbe essere preso in considerazione nei E raccomandato nei parenti di primo
parenti di primo grado di pazienti con AAA. grado di pazienti con AAA di eta =50

lla B . . ) o C
anni, a meno che non sia stata identificata
chiaramente una causa acquisita.
Lo screening opportunistico per AAA con DUS:
Dovrebbe essere preso in considerazione nei Dovrebbe essere preso in considerazione
parenti di primo grado di pazienti con AAA. lla B negli uomini di eta =65 anni e nelle donne lla B

di eta =75 anni durante I'esecuzione della
TTE.

Raccomandazioni per la terapia antipertensiva nei pazienti con patologie delle arterie periferiche e dell’aorta

Nei pazienti ipertesi con PAD si raccomanda di
mantenere i valori pressori al di sotto di 140/90
mmHg.

Nei pazienti ipertesi con PAAD si
raccomanda un target di SBP nel range di
120-129 mmHg, se tollerato.

Gli ACEI/ARB dovrebbero essere presi in In assenza di controindicazioni, gli
considerazione come terapia di prima scelta nei lla B ACEI/ARB possono essere presi in
pazienti ipertesi con PAD. considerazione in tutti i pazienti con PAD,

indipendentemente dai valori pressori.

Raccomandazioni per la terapia ipolipemizzante nei pazienti con patologie delle arterie periferiche e dell’aorta

Nei pazienti con PAD si raccomanda di conseguire Nei pazienti con PAAD aterosclerotica si

valori target di LDL-C <1.8 mmol/l (70 mg/dl) e c raccomanda di conseguire valori target di

una riduzione di oltre il 50% nel caso di livelli LDL-C <1.4 mmol/l (55 mg/dl) e una riduzione
basali 1.8-3.5 mmol/I (70-135 mg/dl). di almeno il 50% rispetto a livelli basali.
Raccomandazioni per la valutazione della stenosi carotidea

Per valutare |'estensione e la severita della Per la diagnosi di stenosi dell’'ICA si

stenosi carotidea extracranica si raccomanda di B raccomanda di utilizzare la DUS come test
utilizzare la DUS (come test di imaging di prima di imaging di prima scelta.

scelta), la CTA e/o la MRA.

Raccomandazioni per i pazienti con stenosi delle arterie viscerali

Nei pazienti con occlusione embolica acuta della Nei pazienti con ischemia mesenterica
SMA dovrebbe essere presa in considerazione sia lla B acuta dovuta ad occlusione acuta della B
il trattamento endovascolare che la chirurgia. SMA si raccomanda di eseguire la

rivascolarizzazione endovascolare.

Raccomandazioni per la sorveglianza dei pazienti con aneurisma dell’aorta addominale

Nei pazienti con AAA di piccole dimensioni (30- La sorveglianza con DUS dovrebbe essere

55 mm) dovrebbe essere preso in considerazione presa in considerazione ogni anno nelle

di eseqguire la sorveglianza: donne con AAA di diametro 40-<45 mm

e Ogni 3 anni per AAA di diametro 30-39 mm UE) = e negli uomini con AAA di diametro & =

e Ogni 2 anni per AAA di diametro 40-44 mm Al L

e Ogni anno per AAA di diametro >45 mm.

Raccomandazioni per il trattamento chirurgico della dilatazione della radice aortica o dell’aorta ascendente associata a
valvola aortica tricuspide

Il trattamento chirurgico dovrebbe essere preso Il trattamento chirurgico é raccomandato
in considerazione nei pazienti con aneurisma nei pazienti con dilatazione della radice
isolato dell’arco aortico e un diametro massimo lla C aortica o dell’aorta ascendente con valvola B
>55 mm. aortica tricuspide e un diametro aortico

massimo =55 mm.
La riparazione della valvola aortica con La sostituzione della radice aortica con
tecnica di reimpianto o di rimodellamento con tecnica di “valve-sparing” é raccomandata
anuloplastica aortica sono raccomandati nei c nei pazienti con dilatazione della radice B
giovani pazienti con dilatazione della radice aortica, a condizione che sia eseguita
aortica e valvola aortica tricuspide. presso centri qualificati e si ritenga che

possa essere duratura nel tempo.

(continua)
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Raccomandazioni 2017 (PAD) e 2014 Classe?
(patologie dell’aorta)

Nei pazienti di bassa statura o in caso di rapida
progressione, insufficienza aortica, gravidanza
pianificata e preferenza del paziente possono
essere prese in considerazione soglie inferiori per
I'intervento in base alla BSA.

Raccomandazioni 2024 Classe* Livello®

La sostituzione dell’aorta ascendente

o della radice aortica con un diametro
massimo =50 mm puo essere presa in
considerazione nei pazienti con dilatazione
dell’aorta prossimale, a condizione che
I'intervento sia a basso rischio e in presenza
di una delle seguenti caratteristiche:

e Crescita del diametro aortico
>3 mm/anno

e |pertensione resistente

¢ Bassa statura (<1.69 m)

¢ Fenotipo radice

¢ Lunghezza dell’aorta >11 cm
e Eta <50 anni

¢ Desiderio di gravidanza

e Coartazione aortica.

Raccomandazioni per il trattamento chirurgico dei pazienti con aneurisma dell’arco aortico

La riparazione dell’arco aortico pud essere presa
in considerazione nei pazienti con aneurisma
dell’arco aortico che hanno gia un’indicazione
alla chirurgia per aneurisma adiacente nell’aorta
ascendente o discendente.

Nei pazienti sottoposti a riparazione

chirurgica a cielo aperto di aneurisma

dell’aorta ascendente dovrebbe essere

presa in considerazione la sostituzione lla C
contestuale dell’emiarco quando la

dilatazione si estende all’arco aortico

prossimale (>50 mm).

Raccomandazioni per il follow-up post-trattamento di aneurisma dell’aorta

Dopo TEVAR o EVAR si raccomanda la
sorveglianza a 1, 6 e 12 mesi post-intervento
successivamente ogni anno. In caso di risultati
anomali che necessitano di una sorveglianza
piu stretta possono essere previsti intervalli pit
ravvicinati.

La sorveglianza a lungo termine della riparazione
a cielo aperto dell’aorta addominale puo essere
presa in considerazione ad intervalli variabili
(entro 5 anni) mediante DUS o CCT.

In assenza di endoleak e di dilatazione

della sacca aneurismatica nei primi 12 mesi
post-EVAR, per la sorveglianza annuale
postoperatoria dovrebbe essere presa in
considerazione la DUS, con o senza mezzo di
contrasto, con esecuzione della CT senza mezzo
di contrasto ogni 5 anni.

Raccomandazioni per il work-up diagnostico delle sindromi aortiche acute

La TTE é raccomandata come test di imaging
iniziale. Nei pazienti stabili con sospetta AAS
sono raccomandate (o dovrebbero essere prese
in considerazione in base alla disponibilita e
all’expertise locale) le seguenti modalita di
imaging:

GITAL CARDIOL | VOL26 | SUPPL1ALN1 2025

Dopo TEVAR si raccomanda un follow-up
mediante test di imaging a 1 e 12 mesi
post-intervento e successivamente ogni
anno fino a 5 anni post-intervento qualora
non siano state evidenziate anomalie.

Dopo riparazione a cielo aperto di AAA si
raccomanda di eseguire il primo follow-up
ai test di imaging entro 12 mesi post-
intervento e successivamente ogni 5 anni
se i reperti sono stabili.

Dopo EVAR si raccomanda un follow-up
mediante imaging con CCT (o CMR) e
DUS/CEUS a 1 e 12 mesi post-intervento

e, qualora non siano state evidenziate
anomalie, si raccomanda il controllo con
DUS/CEUS ogni 12 mesi, ripetendo la CCT
o la CMR (a seconda dei potenziali artefatti)
ogni 5 anni.

Nei pazienti con sospetta AAS si
raccomanda di eseguire una TTE mirata
(possibilmente con mezzo di contrasto)
durante la valutazione iniziale.

(continua)
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Raccomandazioni 2017 (PAD) e 2014 Classe® Livello® Raccomandazioni 2024 Classe® Livello®
(patologie dell’aorta)
MRI Nei pazienti con sospetta AAS dovrebbe

essere presa in considerazione la CMR
guale modalita di imaging alternativa
qualora la CCT non sia disponibile.

lla C

@]

TEE Nei pazienti con sospetta AAS si
raccomanda di eseguire una TEE per
guidare la gestione perioperatoria e rilevare
eventuali complicanze.

lla C

Raccomandazioni per la terapia medica delle sindromi aortiche acute

In tutti i pazienti con AD si raccomanda la
terapia medica per alleviare il dolore e per il
controllo pressorio.

Si raccomanda il monitoraggio invasivo
con linea arteriosa ed ECG continuo a tre
derivazioni, nonché il ricovero in unita di
terapia intensiva.

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con dissezione aortica acuta di tipo B

Nei pazienti con TBAD complicata si raccomanda
la TEVAR.

Nei pazienti con TBAD complicata puo essere
presa in considerazione la chirurgia.

Nei pazienti con TBAD acuta complicata si
raccomanda l'intervento d’emergenza.

Nei pazienti con TBAD complicata puo essere
presa in considerazione la TEVAR.

Nei pazienti con TBAD acuta complicata si
raccomanda la TEVAR quale trattamento

Nei pazienti con TBAD complicata pud essere preferenziale.

presa in considerazione la chirurgia.

(@] (g}

Raccomandazioni per la gestione dell’ematoma intramurale

Nei pazienti con IMH di tipo B complicato Nei pazienti con IMH di tipo B complicato &
dovrebbe essere presa in considerazione la lla C raccomandata la TEVAR. C
TEVAR.

Raccomandazioni per la gestione dell’ulcera aterosclerotica penetrante

Nei pazienti con PAU di tipo A dovrebbe Nei pazienti con PAU di tipo A e

essere preso in considerazione il trattamento lla C raccomandato il trattamento chirurgico. C

chirurgico.

Nei pazienti con PAU di tipo B dovrebbe essere Nei pazienti con PAU di tipo B complicata &

presa in considerazione la TEVAR. lla C raccomandato il trattamento endovascolare C
(TEVAR).

Raccomandazioni per la gestione delle lesioni traumatiche dell’aorta

In caso di TAl nei pazienti con anatomia In caso di TAl nei pazienti con anatomia
idonea all’intervento dovrebbe essere presa la idonea all’intervento & raccomandata la
in considerazione la TEVAR piuttosto che la TEVAR piuttosto che la chirurgia a cielo
chirurgia. aperto.

Raccomandazioni per il test genetico e lo screening dell’aorta nelle patologie aortiche

Nei pazienti con TAAD si raccomanda di Lo screening con imaging dei familiari di
valutare i FDR (fratelli, sorelle e genitori) per pazienti con TAD con fattori di rischio per
identificare una forma familiare in cui i parenti HTAD nei quali non sia stata identificata
hanno tutti il 50% di probabilita di essere alcuna variante (probabilmente) patogena
portatori della mutazione/malattia familiare. dovrebbe essere preso in considerazione
C a partire dall’eta di 25 anni, o dall’eta di lla C

10 anni nei soggetti pitl giovani. Qualora
lo screening iniziale risulti normale
dovrebbe essere preso in considerazione
lo screening continuo ogni 5 anni fino
all’eta di 60 anni.

(continua)
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Raccomandazioni 2017 (PAD) e 2014 Classe® Livello® Raccomandazioni 2024 Classe* Livello®

(patologie dell’aorta)

Raccomandazioni per la gestione dell’aortopatia associata a valvola aortica bicuspide

La MRI cardiaca o la CT sono indicate nei
pazienti con BAV quando la TTE non consente
un‘accurata valutazione della morfologia della
radice aortica e dell'aorta ascendente.

Quando all’ecocardiografia si rilevi un diametro
aortico >50 mm o un aumento >3 mm/anno, si
raccomanda di confermare la misurazione con
un'altra modalita di imaging (CT o MRI).

Quando all’ecocardiografia si rilevi un diametro
della radice aortica o dell’aorta ascendente

>45 mm o un aumento di >3 mm/anno, si
raccomanda di misurare il diametro aortico ogni
anno.

Nei pazienti con BAV, la chirurgia dell’aorta

ascendente é indicata in caso di:

¢ Radice aortica o diametro dell’aorta
ascendente >50 mm in presenza di altri fattori
di rischio (coartazione dell’aorta, ipertensione
sistemica, storia familiare di dissezione o
aumento del diametro aortico >3 mm/anno).

Nei pazienti con BAV, la chirurgia dell’aorta

ascendente & indicata in caso di:

¢ Radice aortica o diametro dell’aorta ascendente
>45 mm quando sia previsto I'intervento
chirurgico di sostituzione della valvola aortica.

Si raccomanda di eseguire la CCT o la CMR
dell’intera aorta toracica al momento della
prima diagnosi e quando si riscontrino
importanti discordanze nelle misurazioni

ai successivi controlli con TTE durante la
sorveglianza, o in presenza di un diametro
aortico >45 mm.

Nei pazienti con BAV con diametro aortico
massimo >40 mm, senza indicazione alla
chirurgia o dopo chirurgia valvolare aortica
isolata si raccomanda la sorveglianza C
mediante imaging seriato con TTE dopo 1
anno e successivamente, in caso di reperti
stabili, ogni 2-3 anni.

Nei pazienti a basso rischio chirurgico con
aortopatia bicuspide a fenotipo ascendente
dovrebbe essere presa in considerazione la
chirurgia in presenza di un diametro aortico
massimo =50 mm in presenza di uno dei
seguenti fattori:

e Eta <50 anni

e Bassa statura

¢ Lunghezza dell’aorta ascendente =11 cm

e Tasso di crescita del diametro aortico =3 lia c

mm/anno
* Anamnesi familiare di sindrome aortica
acuta
e Coartazione aortica
e |pertensione resistente
e Concomitante chirurgia cardiaca non
aortica
e Desiderio di gravidanza.
La chirurgia per aortopatia bicuspide
nei pazienti sottoposti a chirurgia
valvolare aortica dovrebbe essere presa in
considerazione in presenza di un diametro
della radice aortica o dell’aorta ascendente
>45 mm.

Raccomandazioni per lo screening e la gestione della malattia polivascolare e dell’arteriopatia periferica associata a patologie

cardiache

Nei pazienti candidati a CABG si raccomanda di
eseguire la DUS in quelli con storia recente (<6
mesi) di TIA/isctus.

Nei pazienti stabili candidati a CABG con
TIA/ictus negli ultimi 6 mesi non sottoposti a
rivascolarizzazione carotidea dovrebbe essere
presa in considerazione la DUS carotidea.

AAA, aneurisma dell’aorta addominale; AAS, sindrome aortica acuta; ACE, inibitore dell’enzima di conversione dell’angiotensina; AD, dissezio-
ne aortica; ARB, antagonista recettoriale dell’angiotensina; BAV, valvola aortica bicuspide; BSA, superficie corporea; CABG, bypass aortocoro-
narico; CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CEUS, ecografia con mezzo di contrasto; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare;
CT, tomografia computerizzata; CTA, angio-tomografia computerizzata; DUS, eco-Doppler; ECG, elettrocardiogramma; FDR, parente di primo
grado; HTAD, patologia dell’aorta toracica a carattere ereditario; ICA, arteria carotide interna; IMH, ematoma intramurale; LDL-C, colesterolo
legato alle lipoproteine a bassa densita; MRA, angio-risonanza magnetica; MRI, risonanza magnetica; PAAD, patologie delle arterie periferiche
e dell’aorta; PAD, arteriopatia periferica; PAU, ulcera aterosclerotica penetrante; SBP, pressione arteriosa sistolica; SMA, arteria mesenterica su-
periore; TAAD, dissezione aortica di tipo A; TAD, malattia dell’aorta toracica; TAl, lesione traumatica dell’aorta; TBAD, dissezione aortica di tipo
B; TEE, ecocardiografia transesofagea; TEVAR/EVAR, riparazione endovascolare dell’aorta toracica/di aneurisma aortico; TIA, attacco ischemico
transitorio; TTE, ecocardiografia transtoracica.

Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.
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4. EPIDEMIOLOGIA E FATTORI DI RISCHIO

4.1. Epidemiologia

L'arteriopatia periferica (PAD) & diffusa in tutto il mondo e ne
sono affetti 113 milioni di persone di eta =40 anni, di cui il
42.6% nei paesi con un indice sociodemografico medio-bas-
so. La prevalenza globale & dell’1.52%, aumenta con |'eta
(14.91% nei soggetti di eta 80-84 anni) ed & piu elevata nelle
donne rispetto agli uomini (18.03% vs 10.56% nella stessa
fascia di eta)'o-3,

Dal 1990 al 2019, la prevalenza della PAD & aumentata
del 72%, considerando un tasso di crescita del 45% nella po-
polazione mondiale'®'"'4 La prevalenza globale standardiz-
zata per eta e di circa 1470 per 100000 persone (Figura 2)'.

L'ischemia cerebrale, dovuta principalmente a stenosi ca-
rotidea (CS) (65% dei casi), ha una prevalenza di 77.19 milio-
ni, con un aumento del 95% dal 1990 al 2019'.

La prevalenza complessiva stimata delle patologie dell’a-
orta, come l'aneurisma o la dissezione, & compresa tra I'1%
e il 3% nella popolazione generale, arrivando al 10% nei
soggetti di eta avanzata. Alcuni studi europei hanno riporta-
to una diminuzione della prevalenza di aneurisma dell’aorta
addominale (AAA) negli uomini di eta >65 anni sottoposti a
screening, pariall’1.3-3.3%'%'7, in contrasto con il 5% riscon-
trato negli Stati Uniti nei fumatori di sesso maschile sottoposti
a screening'®'’. A livello globale, nel 2019 si sono verificati
172000 decessi correlati ad aneurisma aortico (con un au-
mento dell’82.1% rispetto al 1990)'°.

4.2. Fattori di rischio
| principali fattori di rischio associati alle PAAD sono sinte-
tizzati nella Figura 3. Alla fisiopatologia e allo sviluppo delle

LINEE GUIDA ESC PATOLOGIE DELLE ARTERIE PERIFERICHE E DELL’AORTA

PAAD contribuiscono anche i fattori di rischio tradizionali, i
cui livelli possono essere stimati mediante I'utilizzo di alcuni
sistemi come Framingham, Reynolds, Atherosclerotic Cardio-
vascular Disease (ASCVD) Risk Estimator Plus (elaborati negli
Stati Uniti), o SCORE2 (Systematic Coronary Risk Evaluation
2, per i soggetti di eta 40-69 anni), SCORE2-Diabetes (Sy-
stematic Coronary Risk Evaluation 2-Diabetes) e SCORE2-OP
(Systematic Coronary Risk Evaluation 2-Older Persons) (elabo-
rati in Europa)'®. Per maggiori dettagli si rimanda alla Sezione
1.1 del materiale supplementare online e alle linee guida ESC
2021 sulla prevenzione delle malattie CV (CVD) nella pratica
clinica™.

Il colesterolo legato alle lipoproteine a bassa densita
(LDL-C) rappresenta uno dei maggiori fattori di rischio per
aterosclerosi'®, associato ad un rischio di PAD 2-4 volte pil
elevato in presenza di diabete ed esposizione al fumo di
tabacco®. Gli uomini e le donne hanno lo stesso rischio di
PAD, ma le donne hanno fattori di rischio specifici (Figura
3)?'. L'ipertensione e il sesso maschile sono i principali fattori
di rischio per AAA, mentre il diabete mellito ne riduce I'inci-
denza del 25%%*24. 'aneurisma dell’aorta toracica (TAA) e la
dissezione aortica (AD) condividono fattori di rischio atero-
sclerotici, a cui contribuiscono anche malattie monogeniche o
poligeniche come la sindrome di Marfan (MFS), pit diffusa fra
i soggetti di giovane eta?*?>. Nelle PAAD anche I'infiammazio-
ne puo essere un fattore di rischio?®, seppure potenzialmente
modificabile secondo quanto riportato negli studi sulla colchi-
cina e sugli effetti di canakinumab (un anticorpo monoclonale
che riduce l'inflammazione attraverso l'inibizione dell'inter-
leuchina-1p)¥"2.
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Figura 2. Prevalenza stimata dell’arteriopatia periferica nei soggetti di eta =40 anni di sesso maschile e femminile.
Adattata da'? secondo i termini di Open access previsti dalla licenza Creative Commons CC-BY.
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Figura 3. Principali fattori di rischio associati ad aterosclerosi delle arterie periferiche e dell’aorta.

PAAD, patologie delle arterie periferiche e dell’aorta.

5. VALUTAZIONE DELLE ARTERIE PERIFERICHE
E DELL'AORTA

In linea con la letteratura esistente, il termine PAD viene uti-
lizzato per indicare I'aterosclerosi delle arterie periferiche a
carico degli arti inferiori.

5.1. Anamnesi e valutazione clinica

e laboratoristica nei pazienti con patologie
delle arterie periferiche e dell’aorta

La valutazione clinica, comprensiva di anamnesi (personale e
familiare) e analisi dei sintomi, e I'esame obiettivo rappresen-
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tano i primi step nella diagnosi e nella valutazione dei pazienti
con PAAD. L'esame vascolare deve prevedere la palpazione
del polso, I'auscultazione dei soffi femorali, carotidei e addo-
minali, I'auscultazione cardiaca e una disamina delle gambe
e dei piedi.

I segni clinici, oltre a facilitare la diagnosi, possono fornire
anche informazioni prognostiche. Il rilievo di soffi carotidei
comporta un rischio 2 volte superiore di infarto miocardico
(MI) e di morte CV?°3, mentre una pressione arteriosa sistoli-
ca (SBP) differenziale a livello brachiale >15 mmHg si associa
ad un aumento del rischio di morte CV del 50%?3". Pertanto,
si raccomanda di effettuare la misurazione della pressione ar-



teriosa (BP) su entrambe le braccia®. Gli esami di laboratorio
dovrebbero comprendere il profilo lipidico (con determinazio-
ne almeno una volta dei livelli di lipoproteina[al)®?, la glicemia
a digiuno, I’'emoglobina glicata (HbA1c), la funzionalita rena-
le, I'emocromo, i test di coagulazione, la funzionalita epatica,
gli elettroliti ed i marcatori infiammatori (proteina C-reattiva
[CRP] e velocita di eritrosedimentazione). Se opportuno, pos-
sono essere effettuate ulteriori analisi, come i test di funzio-
nalita tiroidea.

5.2. Valutazione funzionale e della qualita

di vita nei pazienti con patologie delle arterie
periferiche e dell’aorta

| pazienti con PAD hanno una minore capacita di deambula-
zione e una scarsa qualita di vita correlata alla salute (HRQoL)
auto-riferita sia fisica che mentale3*%, nonché presentano
debolezza muscolare e problemi di equilibrio*™**, con con-
seguente pil rapido declino della performance funzionale
(condizioni fisiche) sia nei pazienti sintomatici che in quelli
asintomatici®®4’. La depressione si associa ad una maggiore
compromissione della performance funzionale*®*° e la com-
promissione dello stato funzionale si correla con una peggiore
HRQoL auto-riferita®>>" e costituisce un fattore predittivo di
un’ulteriore diminuzione della capacita motoria e di mortali-
ta CV5253, Nei pazienti con ischemia cronica critica degli arti
(CLTI) & stata riportata una HRQoL molto scarsa®*.

Sono disponibili vari questionari che valutano diversi
aspetti (stato funzionale, mentale e sociale) dei PROMs34-36:38,
Il questionario generico piu utilizzato nei pazienti affetti da
PAD é lo Short-Form 36-item (SF-36), che comprende item
correlati allo stato di salute fisica e mentale3>3¢38, 'Edinburgh
Claudication Questionnaire, una versione modificata dell’o-
riginale questionario di Rose, ha una sensibilita del 91% e
una specificita del 99% rispetto alla diagnosi formulata dal
medico®>®. | questionare specifici per PAD piu utilizzati sono il
Walking Impairment Questionnaire (WIQ), il Walking Estima-
ted Limitation Calculated by History (WELCH) e il questionario
Vascular Quality of Life (VascuQoL)3*3638,

Il test al treadmill, che utilizza criteri standardizzati, rap-
presenta il “gold standard” per valutare la capacita di de-
ambulazione®”>7¢2 Al paziente viene richiesto di camminare
pit a lungo possibile finché resiste al dolore, calcolando cosi
la distanza massima di cammino (MWD), e di specificare il
momento in cui insorge il dolore, calcolando cosi la distanza
percorsa senza accusare dolore (PFWD). | protocolli a carico
costante hanno un’affidabilita inferiore rispetto ai protocol-
li graduati®®®*. Inoltre, per valutare la performance funzio-
nale dovrebbe essere eseguito il test del cammino di 6 min
(6MWT)5285 Per valutare la forza muscolare degli arti infe-
riori®, il dinamometro isocinetico ha una buona affidabilita
test-retest®’; in alternativa, dovrebbe essere utilizzato il test
Short Physical Performance Battery (SPPB)®264688 dotato di
buona affidabilita test-retest®.

Esistono solamente pochi dati sulla HRQoL, la valutazio-
ne funzionale e la capacita di esercizio nei pazienti affetti
da patologie dell’aorta’’". | pazienti con AD acuta (AAD),
cosi come quelli sottoposti a chirurgia della valvola aortica o
dell’aorta toracica, possono manifestare ansia e depressione,
con conseguenti problemi di salute mentale’>” che possono
essere valutati anche con il questionario SF-36 o |'Hospital
Anxiety and Depression Score (HADS)?2. | pazienti con MFS
hanno una scarsa HRQoL e un declino significativo nel tempo
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della HRQolL fisica’7>. La valutazione della HRQoL nei pazienti
con patologie dell’'aorta & fondamentale per comprendere il
benessere, I'impatto della malattia e gli effetti del trattamen-
to; cid implica i PROMs, incluse le survey, I'analisi dei sintomi,
la valutazione funzionale, il benessere psicologico (HADS),
la funzione sociale e occupazionale e gli effetti collaterali di
farmaci/trattamenti, nonché I'utilizzo dell’assistenza sanitaria
e la soddisfazione del paziente, fornendo informazioni sulle
cure e migliorando la gestione della patologia aortica.

Tabella 1 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
valutazione clinica, laboratoristica, funzionale e della qualita
di vita nei pazienti con patologie delle arterie periferiche e
dell’aorta (Tabella 1 delle evidenze)

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nella gestione delle PAAD si raccomanda
di adottare un approccio completo mirato 1 B
all'intera circolazione arteriosa’®.

Nella valutazione delle PAAD si raccomanda
di eseguire un’accurata analisi clinica, 1 C
vascolare, laboratoristica e dei CVRF”’.

Nei pazienti con PAD cronica sintomatica

0 asintomatica dovrebbero essere presi

in considerazione i test di valutazione lla B
oggettiva della performance funzionale

(condizioni fisiche)76":63,

Nei pazienti con PAAD dovrebbe

essere presa in considerazione la

valutazione completa della HRQoL fisica lla B
e mentale/sociale auto-riferita (mediante

questionari)34-36:3872,

CVRE, fattori di rischio cardiovascolare; HRQoL, qualita di vita corre-
lata alla salute; PAAD, patologie delle arterie periferiche e dell’aorta;
PAD, arteriopatia periferica.

Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

5.3. Esame vascolare delle arterie periferiche

La diagnosi e la sorveglianza della PAD si basano sulla mi-
surazione dell'indice caviglia-braccio (ABI)’®7°, uno strumento
a basso costo, ad ampia diffusione e facile da usare sia in
condizioni di riposo che sotto sforzo®-8 (Figura 4). Entrambi i
metodi oscillometrico e Doppler hanno mostrato una buona
concordanza’®.

L'ABI a riposo ha una sensibilita del 68-84% e una specifi-
cita dell’84-99% per la diagnosi di PAD (Figura 4)°. Un valore
di ABI <0.90 conferma la diagnosi di PAD”28>#7, mentre valori
>1.40 sono indicativi di “arteria non comprimibile”.

Un valore di ABI >1.40, rilevabile in presenza di rigidita
arteriosa (in pazienti con diabete, insufficienza renale severa o
di eta avanzata) e correlato ad un aumentato rischio di eventi
CV e di mortalita®®. In caso di ABI >1.40 si raccomanda la
misurazione dell’indice alluce-braccio (TBI) a riposo”?20-%.,

Il TBI permette di valutare la rigidita delle arterie di medio
calibro®® mediante la misurazione della pressione all‘alluce, al
secondo o terzo dito con laser Doppler o pletismografia®’<8.
La sensibilita e la specificita per la diagnosi di PAD variano
rispettivamente dal 45% al 100% e dal 17% al 100%°". Per
confermare la diagnosi viene generalmente utilizzato come
cut-off un valore di TBI <0.70 (Figura 4)*°.

In combinazione con lo score di rischio di Framingham,
I’ABI consente di migliorare la stima del rischio nelle donne
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N
Indice caviglia-braccio (ABI) Indice alluce-braccio (TBI)
Criteri emodinamici per PAD
Pressione sistolica piu elevata
alla caviglia della gamba target
(arteria tibiale posteriore o pedidia dorsale) Pressione all’alluce della gamba target
Pressione sistolica piu elevata al braccio, Pressione sistolica piu elevata al braccio,
indipendentemente dalla gamba target indipendentemente dalla gamba target
ABI borderline
PN e | TBI
ABl alterato’ i TBI alterato s
Bassi valori 1.40 Bassi valori
ABI alterato
Elevati valori ?—’
Criteri emodinamici per CLTI
Pressione alla caviglia <50 mmHg Pressione all’alluce <30 mmHg
Pressione parziale di ossigeno transcutanea (TcPO,)
TcPO, <30 mmHg
Come eseguire le misurazioni
In posizione supina, dopo 5—10 min di riposo, a temperatura ambiente costante
o ABI e pressione alla caviglia: posizionare i bracciali sulla parte superiore delle braccia e sugli arti inferiori
(appena al di sopra della caviglia)
* TBI e pressione all’alluce: posizionare i bracciali sulla parte superiore delle braccia e il sensore per
fotopletismografia sulla falange distale del primo o secondo dito del piede
* TcPO,: posizionare preferibilmente I'elettrodo di misurazione al livello del primo spazio intermetatarsale
@esc—

Figura 4. Valutazione emodinamica dell‘arteriopatia periferica.

ABI, indice caviglia-braccio; CLTI, ischemia cronica critica degli arti; PAD, arteriopatia periferica; TBI, indice alluce-braccio; TcPO,, pressione

transcutanea di ossigeno.

e negli uomini “a basso rischio”’’# e di valutare il rischio CV
nei soggetti di diversa etnia indipendentemente dai fattori di
rischio’”#, con un minimo dispendio di tempo e a basso co-
sto'®. La riproducibilita dei valori misurati da medici adegua-
tamente formati & superiore a quella di medici meno esper-
ti‘\01,102.

Nei pazienti con dolore agli arti dopo esercizio e allevia-
to dal riposo che presentano un ABI a riposo >0.90, per la
diagnosi di stenosi delle arterie degli arti inferiori & stato sug-
gerito di eseguire il test da sforzo con misurazione dell’ABI
post-esercizio o |'ossimetria da sforzo'031%,

L'ABI post-esercizio viene misurato 1 min dopo la fine di
un esercizio standardizzato al treadmill’®. Il medico misura la
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BP ad entrambe le caviglie, iniziando dalla gamba sintomatica
e utilizzando la stessa arteria della caviglia nella quale era sta-
ta effettuata la misurazione di riferimento a riposo. Per con-
sentire il calcolo dell’ABI post-esercizio deve essere misurata
contemporaneamente la SBP brachiale®*.

Esistono delle discrepanze fra i criteri basati sull’esercizio
per la diagnosi della PAD, come un calo pressorio assoluto
alla caviglia >30 mmHg o un calo del >20% nell’ABI post-
esercizio'. In alcuni recenti studi, quando e stato utilizzato
un calo dell’ABI post-esercizio >20% come soglia diagnosti-
ca, secondo quanto comunemente indicato, sono stati identi-
ficati numerosi falsi positivi in popolazioni sane'®.



La misurazione della pressione transcutanea di ossigeno
(TcPO,) e una modalita per valutare la vitalita tissutale ed &
stata proposta come criterio diagnostico per CLTI (Figura 4)'%’.
Diversi fattori locali e generali, come lo spessore della cute,
la temperatura della sonda, I'inflammazione e I'edema’®®1%,
possono influire sulla TcPO, comportando misurazioni fuor-
vianti.

Una TcPO, a riposo >30 mmHg e un indicatore favorevole
di guarigione della ferita'"'2, mentre una TcPO, a riposo <10
mmHg si associa ad una prognosi avversa in termini di guari-
gione della ferita e di rischio di amputazione nei pazienti con
CLTI trattati con cellule staminali isolate da midollo osseo'’.
Se la misurazione della TcPO, viene effettuata su piu livelli
dell’arto ischemico puo essere utile per determinare il livello
di amputazione'>1"5,

E stata proposta anche |'ossimetria transcutanea da sfor-
zo"e17 che potrebbe essere utile per rilevare la claudicatio
prossimale (a livello del gluteo)'® o I'ipossiemia da sforzo non
precedentemente sospettata''® in pazienti con claudicatio in-
termittens (IC)'"7.

5.3.1. Eco-Doppler

L'eco-Doppler (DUS) rientra nel primo step del work-up va-
scolare per lo screening e la diagnosi della PAD, in quanto &
un esame dinamico, non invasivo, privo di radiazioni e mezzo
di contrasto, in grado di identificare la sede delle lesioni va-
scolari e di quantificarne I'estensione e la severita sulla base
di criteri di velocita del flusso sanguigno''®'2!. In combinazio-
ne con I’ABl o il TBI, la DUS consente di stabilire la rilevanza
emodinamica delle lesioni arteriose'?12% e di stimare |’ABI'?4.
La DUS ha una sensibilita dell’88% e una specificita del 95%
nell’identificare la presenza di stenosi >50%'?. In caso di re-
perti iniziali non dirimenti, la DUS post-esercizio permette di
rivelare lesioni arteriose borderling'22126.127,

La DUS consente di differenziare le lesioni ateroscleroti-
che (anche subcliniche) da quelle non aterosclerotiche, ma
la sua affidabilita si basa sull’esperienza dell’'operatore’?. Ai
fini della pianificazione della rivascolarizzazione é consiglia-
bile I'imaging trasversale. L'ABI e la DUS sono raccomandati
per il follow-up dei pazienti con PAD post-rivascolarizzazio-
ne128'

Tecniche piu recenti, come I'imaging del flusso sanguigno,
I'ecografia 3D, I'ecografia ultrafast e I'elastografia a onde
meccaniche trasversali, nonché I'uso dell’ecografia con mez-
zo di contrasto (CEUS), potrebbero migliorare ulteriormente
la performance della DUS™°.

5.3.2. Angiografia a sottrazione digitale,
angio-tomografia computerizzata e angio-risonanza
magnetica

Per informazioni dettagliate su queste tecniche si rimanda alla
Sezione 1.2 (Tabella S1) del materiale supplementare online.
L'impiego dell’angiografia a sottrazione digitale (DSA) & per lo
pit limitata alle procedure di rivascolarizzazione. L'angio-to-
mografia computerizzata (CTA) e dotata di una migliore riso-
luzione spaziale rispetto all’angio-risonanza magnetica (MRA)
e consente una migliore visualizzazione delle calcificazioni,
ma puod sovrastimare la severita della stenosi per I'effetto
“blooming”. La risonanza magnetica consente la valutazione
della parete arteriosa e del lume, nonché della perfusione di
tessuti e organi a livello distale o circostanti il territorio arte-
rioso esaminato.
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Tabella 2 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per i test
diagnostici nei pazienti con arteriopatia periferica

Raccomandazioni Classe® Livello®

La misurazione dell’ABI & raccomandata

come test non invasivo di prima scelta

per lo screening e la diagnosi della PAD, | B
utilizzando un ABI <0.90 come criterio

diagnostico’®90.130.131,

In caso di arterie non comprimibili a

livello della caviglia o di un ABI >1.40 si

raccomanda di avvalersi di ulteriori metodi | B
come la TP, il TBI o I'analisi delle onde di

velocita Doppler?021.124132.133,

ABI, indice caviglia-braccio; PAD, arteriopatia periferica; TBI, indice
alluce-braccio; TP, pressione all’alluce.

2Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

5.4. Valutazione dell’aorta

A scopo descrittivo, I'aorta pud essere suddivisa in diverse re-
gioni anatomiche (da quella prossimale a quella distale) che
comprendono principalmente la radice aortica, I'aorta ascen-
dente, I'arco aortico, I'aorta toracica discendente (DTA), |'a-
orta addominale (AA), I'aorta infrarenale e le arterie iliache
(Figura 5)'34135,

5.4.1. Misurazioni dell’aorta
Le principali tecniche di imaging utilizzate per la valutazione
dell’aorta sono riportate nella Tabella 5.

La valutazione della dilatazione aortica e della sua pro-
gressione si basa su misurazioni standardizzate. All’ecocar-
diografia, i diametri aortici devono essere misurati in tutti i
segmenti in telediastole utilizzando il metodo “leading-to-
leading edge” (in quanto in telesistole si osserva un’espansio-
ne aortica di circa 2 mm) (Figura 6)'37.138,

Questo approccio e stato utilizzato nella maggior parte
degli studi a supporto della chirurgia profilattica. Inoltre, esi-
ste una migliore concordanza tra le misure effettuate in tele-
diastole con metodo “leading-to-leading edge” all’ecocardio-
grafia e quelle effettuate con metodo “inner-to-inner edge”
alla tomografia computerizzata cardiovascolare (CCT)/riso-
nanza magnetica cardiovascolare (CMR) 37139140, Tyttavia, in
caso di ispessimento della parete aortica (es. ateroma, trom-
bo, ematoma intramurale [IMH] o aortite) o di AD, deve es-
sere riportato anche il diametro “outer-to-outer” (Figura 6).

In considerazione dell’elevata incidenza di placche ate-
rosclerotiche/trombi, in caso di AA dovrebbe essere preferi-
bilmente utilizzato il metodo “outer-to-outer” (che mostra
anche una migliore concordanza con le rilevazioni alla CCT e
CMR) (Figura 6)'1:142,

Per quanto riguarda la CCT e la CMR, le misurazioni de-
vono essere eseguite in telediastole (per ridurre gli artefatti
da movimento) utilizzando il metodo “inner-to-inner edge”
(Figura 6)137,143,144.

La radice aortica viene misurata all’ecocardiografia transto-
racica (TTE) in proiezione parasternale asse lungg'37.139.140.145,
in quanto la proiezione obliqua in asse corto porta ad una
sottostima del diametro aortico. Alla CMR o CCT, il diametro
“cusp-to cusp” ha una migliore correlazione con |'ecocar-
diografia (Figura 6). Una differenza di diametro >5 mm (fra i
diametri della radice aortica rievati con la medesima modalita
di imaging) & indicativa di radice aortica asimmetrica, che si
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riscontra frequentemente in presenza di valvola aortica bicu-
spide (BAV) o nelle aortopatie genetiche ed & importante da
determinare in quanto porta ad una sottostima'®. In questi
casi, ai fini della sorveglianza I'ecocardiografia 3D rappresen-
ta una potenziale alternativa (soprattutto quando non possa
essere eseguito un follow-up con CMR/CCT seriata), ma man-
cano studi di validazione™’.

La misurazione dell’aorta ascendente deve essere effet-
tuata in telediastole muovendo il trasduttore di 1-2 spazi
intercostali verso l'alto in proiezione parasternale asse lun-
go. L'ecocardiografia fornisce informazioni sulla dilatazione
dell’arco aortico o della DTA, ma non consente di confermare
la diagnosi (e di ottenere una misurazione precisa dei diame-
tri). Per la misurazione dei diametri aortici, la CCT e CMR utiliz-
zano la tecnica della doppia proiezione obliqua, che permette
una valutazione accurata delle dimensioni antero-posteriori
e perpendicolari'®. Si raccomanda di riportare le misurazioni
aortiche per segmenti specifici in base ai punti di riferimento
anatomici e di mettere in relazione il diametro maggiore con
una struttura anatomica vicina come riferimento.

Una variazione del diametro aortico & definita dal riscon-
tro all’ecocardiografia di un aumento =3 mm rispetto alla mi-
surazione basale, da confermare mediante CCT/CMR. Per una
valutazione accurata deve essere utilizzata la stessa tecnica di
imaging, presso lo stesso centro, adottando la stessa metodo-
logia ed effettuando un confronto diretto'”:14°,

5.4.2. Valori normali dell’aorta
Nel valutare le dimensioni dell’aorta e la relativa rilevanza cli-
nica, occorre tenere conto di una serie di fattori come la re-
gione aortica, le misurazioni antropometriche, I'anamnesi del
paziente e le condizioni mediche sottostanti. | fattori che in-
fluiscono sulle dimensioni delle arterie periferiche e dell’aorta
nella popolazione normale comprendono I'eta, il sesso, I'et-
nia, la superficie corporea (BSA) e, in particolare, I'altezza'.
La superficie corporea & il metodo piu utilizzato per la nor-
malizzazione delle dimensioni dell’aorta in base alle dimensioni
corporee di un individuo, quindi un valore indicizzato di aorta
toracica ascendente >22 mm/m? o di DTA >16 mm/m? e da
ritenersi indicativo di dilatazione aortica'®'*2. Tuttavia, i valori

Arco aortico

—

Arco
aortico
/ 34 mm 3| mm medio
12
3 A
Arco aortico prossimale 37 mm 34 mm 0 \ . Aorta
discendente
Aorta ascendente 40 mm 36 mm 4 29 mm 26 mm  prossimale
Aorta
\ toracica
Giunzione senotubulare 38 mm 33 mm discendente
Seno di Valsalva 40 mm 34 mm Aorta
(<22 mm/m?) discendente
23 mm 20 mm distale
_— 6 1
_7
¥ 8
| Aorta
23 mm 19 mm addominale
| I B
— 1|1

@ESC—

Figura 5. Anatomia e segmenti aortici e valori superiori di normalita per le dimensioni dell’aorta. | numeri rappresentano gli 11 segmenti in cui
viene suddivisa I'aorta ai fini dell'intervento chirurgico o endovascolare secondo la classificazione della Society for Vascular Surgery/Society of
Thoracic Surgeons (SVS/STS). Lo z-score puo essere calcolato per la radice aortica e |'aorta ascendente. Per il calcolo dello z-score fare riferimento
ai seguenti link: https:/Avww.marfan.fr/accueil/z-score-calculus o https://marfan.org/dx/z-score-adults.
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Tabella 5. Principali modalita di imaging dell’aorta.

TTE/DUS TEE cCcT CMR
Disponibilita ++++ +++ ++ +
Costo + ++ +++ ++++
Tempo richiesto + +4+ o+ T+
Radiazioni 0 0 +++ 0
Risoluzione spaziale 1 mm 1 mm 0.6 mm 1-2 mm
Risoluzione temporale 20 ms 20 ms 80 ms 30 ms
Nefrotossicita 0 0 4+ +
Accuratezza ++ ++++ ++++ ++++
Esami seriati ++++ ++ ++ ++++
Visualizzazione della parete aortica ++ +++ ++++ o+
Funzione della valvola aortica +++ ++++ + ++++
Funzione LV/RV +++ +++ +++2 ++++
Valutazione della radice aortica +++ +++ ++++ ++++
Valutazione dell’arco aortico ++ +++ ++++ +++
Valutazione dell’aorta toracica + ++ 4+ e+
Valutazione dell’aorta addominale +++ - ++++ ++++

CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; LV, ventricolare sinistra; RV ventricolare destra;
TEE, ecocardiografia transesofagea; TTE, ecocardiografia transtoracica.
3La CCT puo essere utilizzata per valutare la funzione LV/RV solamente se basata su gating retrospettivo.

\ @ESC

Figura 6. Misure convenzionali dell’aorta a differenti livelli mediante ecocardiografia o eco-Doppler (A, B, C), tomografia computerizzata
cardiovascolare o risonanza magnetica cardiovascolare (D, E, F). (A) Misure ecocardiografiche della radice aortica e dell’aorta ascendente con
approccio “leading-to-leading edge”. (B) Metodo “outer-to-outer” per la misurazione del diametro dell’aorta addominale in proiezione longitudinale
in presenza di malattia della parete aortica. Questo metodo pud essere utilizzato in alternativa in una sezione non circolare. (C) Metodo “outer-to-
outer” per la misurazione del diametro antero-posteriore dell’aorta addominale in proiezione trasversale. Valutazione della radice aortica basato sul
diametro “cusp-to-cusp” (D) o con metodo “cusp-to-commissure” (E); (F) misurazione dell'aorta ascendente e discendente in duplice proiezione
obliqua. AoR, radice aortica; ASC, aorta ascendente prossimale.
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estremi di basso o alto peso corporeo hanno delle limitazioni.
In tali casi, le soglie chirurgiche possono comportare I'indicizza-
zione del diametro aortico in base alla lunghezza (una lunghez-
za dell’aorta indicizzata >32.1 mm/m si associa ad un rischio
annuo di eventi aortici avversi [AAE] del 12%)'*3, dell’area della
sezione trasversale aortica in base all’altezza del paziente (un
rapporto =10 cm?/m ¢ indicativo di ridotta sopravvivenza a lun-
go termine)'™ o della lunghezza dell’aorta (dall’anulus aortico
all'arteria innominata, considerando una lunghezza >11 cm
come valore soglia per I'intervento chirurgico)'®.

Per correlare il diametro misurato con quello atteso in
base all’'eta, al sesso e alla superficie corporea devono essere
utilizzati nomogrammi o formule per il calcolo dello z-score,
soprattutto nel caso di patologie dell’aorta toracica a carat-
tere ereditario (HTAD). Nella Figura S1 e nella Tabella S2 del
materiale supplementare online sono riportati i nomogrammi
sviluppati per I'ecocardiografia, applicabili anche alla CCT e
alla CMR™e1%7_ Per il calcolo dello z-score fare riferimento ai
seguenti link: https:/Awww.marfan.fr/accueil/z-score-calculus/
o https://marfan.org/dx/z-score-adults/; i valori di riferimento
utilizzati per la loro stima possono variare a seconda dell’eta e
di altri fattori. Tuttavia, lo z-score & limitato dal fatto che non
tutti i gruppi etnici sono equamente rappresentati (per lo piu
di origine caucasica) e il sovrappeso e il sottopeso possono
portare ad una sovrastima o sottostima'®.

Inoltre, con I'invecchiamento e la perdita delle proprieta
elastiche, I'aorta tende a dilatarsi. Il tasso di crescita dell’aorta
negli adulti & di circa 0.9 mm negli uomini e 0.7 mm nelle
donne per ogni decade di vita, su cui possono influire la BP,
I'attivita fisica e a fattori genetici.

Tabella 3 delle raccomandazioni — Raccomandazioni
per I'imaging dell’aorta (Tabella 2 delle evidenze)

Raccomandazioni Classe® Livello®

Si raccomanda di misurare il diametro

dell’aorta in corrispondenza di punti di

riferimento anatomici prestabiliti e che | C
il diametro maggiore della sezione sia

perpendicolare all’asse longitudinale'413>.

In caso di imaging seriato dell’aorta nel
corso del tempo, si raccomanda di utilizzare
la stessa metodica di imaging e il medesimo
metodo di misurazione'®.

Nell'ottica di scegliere la modalita di

imaging ottimale con minima esposizione

alle radiazioni e minor rischio iatrogeno,

ad eccezione dei casi d’emergenza, si | C
raccomanda di tenere in considerazione la

funzione renale, lo stato di gravidanza, l'eta e

la storia di allergia ai mezzi di contrasto'-¢".

Ai fini di una valutazione piu accurata
delle dimensioni dell’aorta, soprattutto nei
pazienti con taglia corporea all’estremo
inferiore della distribuzione normale,
dovrebbe essere preso in considerazione di
indicizzare il diametro aortico per la BSA,
oltre ad utilizzare nomogrammi, z-score o
altri metodi di indicizzazione'®">8,

lla B

BSA, superficie corporea.
3Classe della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
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5.4.3. Radiografia del torace ed elettrocardiogramma
La radiografia del torace eseguita in pazienti asintomatici per
altre indicazioni o in caso di sospetta sindrome aortica acuta
(AAS) puo rilevare anomalie delle dimensioni o lungo il con-
torno dell’aorta che devono essere confermate da un’altra
tecnica di imaging. Tale metodica ha una sensibilita (64%)
e una specificita (86%) limitata per la diagnosi delle patolo-
gie dell'aorta'®?, pertanto un risultato normale potrebbe non
escludere la diagnosi di AAS'621%4 Al contrario, la radiografia
del torace potrebbe identificare altre cause di dolore toracico
(es. versamento pleurico o pneumotorace).
L'elettrocardiogramma (ECG) potrebbe essere utile per
escludere altre cause di dolore toracico (es. Ml) o complicanze
dell’AAS (occlusione/dissezione coronarica), ma non @& utile
per la diagnosi di AAS.

5.4.4. Ecocardiografia

L'ecocardiografia & considerata la tecnica di imaging di prima
linea nella valutazione delle patologie dell’aorta, consentedo
una disamina di tutte le finestre ecocardiografiche e della val-
vola aortica. Fornisce informazioni anatomiche fondamentali
(es. dilatazione, lesioni aterosclerotiche o dissezione) sull’a-
orta ascendente, I'arco e I’AA, ma non e utile per valutare i
diametri esatti dell’arco aortico e della DTA (che devono esse-
re confermati alla CCT/CMR). Inoltre, non consente un’ade-
guata visualizzazione dell’aorta ascendente distale e dell’arco
aortico prossimale (punto cieco) a causa dell'interposizione
del tronco comune.

L'ecocardiografia transtoracica & in grado di identificare
le complicanze dell’AAS (es. insufficienza aortica, tampona-
mento o alterazioni della cinetica parietale), ma e dotata di
una scarsa accuratezza diagnostica (sensibilita: 78-100% per
AAS di tipo A, 31-55% per AAS di tipo B). L'uso del mezzo di
contrasto migliora la resa diagnostica'®.

L'ecocardiografia transesofagea (TEE) & estremamente ac-
curata (sensibilita del 99% e specificita dell’89% per AAS),
fatta eccezione per i pazienti con controindicazioni assolute
dovute a disturbi esofagei, sanguinamento, recente chirurgia
gastro-esofagea o distress respiratorio. La TEE & facile da uti-
lizzare al letto del paziente e nella fase intraoperatoria, men-
tre & meno adatta per la sorveglianza a lungo termine, che
richiede una valutazione con CCT/CMR.

Tabella 4 delle raccomandazioni — Raccomandazioni
per le misurazioni dell’aorta toracica

Raccomandazioni Classe® Livello®

La TTE e raccomandata come metodica di
imaging preferenziale per la valutazione 1 B
delle patologie dell’aorta toracica'®'%>.

All’'ecocardiografia si raccomanda di
riportare il diametro dell’aorta misurato in

. . . : | C
telediastole utilizzando il metodo “leading-
to-leading edge” 137:139.140.159,
Alla CCT o CMR si raccomanda di riportare
il diametro dell’aorta misurato in telediastole c
utilizzando il metodo “inner-to-inner
edge"137,143,144,159_

(continua)


https://www.marfan.fr/accueil/z-score-calculus/
https://marfan.org/dx/z-score-adults/

Raccomandazioni Classe* Livello®
Alla CCT o CMR si raccomanda di riportare
il diametro dell’aorta misurato alle immagini | c

acquisite in duplice proiezione obliqua (non

in proiezione assiale)'.

La CCT con sincronizzazione ECG e

raccomandata per la diagnosi completa, il

follow-up e la valutazione pre-trattamento | C
invasivo dell'intera aorta, in particolare della

radice aortica e dell’aorta ascendente'.

La CMR é raccomandata per la diagnosi
e il follow-up delle patologie dell’aorta
toracica, soprattutto in caso di follow-up
cronico'®e-168,

La radice aortica dovrebbe essere misurata
calcolando la distanza tra le cuspidi,
riportando anche la presenza di eventuale
asimmetria (>5 mm) tra le distanze'37.146.

lla C

In caso di un aumento =3 mm/anno del
diametro aortico alla TTE dovrebbe essere
preso in considerazione di confermare tale
riscontro alla CCT/CMR?37.159,

IE] C

La radiografia del torace puo essere presa
in considerazione nei pazienti con bassa
probabilita clinica di AAS; tuttavia, in caso
di reperti negativi, nei pazienti ad alto
rischio non deve essere differito I'imaging
aortico'ex 164,

llb C

AAS, sindrome aortica acuta; CCT, tomografia computerizzata car-
diovascolare; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; ECG, elet-
trocardiogramma; TTE, ecocardiografia transtoracica.

Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

5.4.5. Eco-Doppler dell’aorta addominale
Dopo la scansione sia trasversale che longitudinale, & neces-
sario misurare il diametro antero-posteriore (AP) dell’AA in
proiezione trasversale. Occorre assicurarsi che la sonda DUS
sia perpendicolare all’asse dell’AA, formando una sezione
circolare del vaso. In caso di AA tortuosa o dilatata pud esse-
re problematico raggiungere uguali diametri AP e trasversali
e, in queste circostanze, occorre calcolare il diametro medio
dell’ellisse o misurare il diametro dell’AA in una chiara proie-
zione longitudinale con diametro perpendicolare (Figura 6)'?2.
Il metodo “outer-to-outer edge” (Figura 6) & quello racco-
mandato dall’American Institute of Ultrasound in Medicine,
dall’American College of Cardiology/American Heart Associa-
tion (ACC/AHA) e dall’'ESC, in quanto maggiormente affida-
bile nei casi di placca aterosclerotica o trombo intravascolare,
oltre a correlarsi meglio con la CCT e la CMR. Tuttavia, quale
sia la metodologia pil efficace & tuttora oggetto di dibattito
e sono necessari ulteriori studi per determinare il miglior ap-
proccio convenzionale'®®.

| diametri normali dell’AA sono riportati nella Figura 5 e
nella Sezione 1.3 del materiale supplementare online.

5.4.6. Tomografia computerizzata cardiovascolare

La CCT, grazie alla sua rapida acquisizione, all’ampia dispo-
nibilita, all’elevata riproducibilita e alla possibilita di essere
eseguita nei dipartimenti di emergenza, rappresenta la prin-
cipale modalita di imaging per la diagnosi, la prognosi e la
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pianificazione della terapia delle patologie dell’aorta (sensibi-
lita del 100% e specificita del 98% per AAS)'7%172_| protocolli
di “doppio o triplo rule out” valutano contemporaneamente
I'aorta, le arterie polmonari e le arterie coronarie'”*74,

La sincronizzazione ECG & fondamentale per prevenire
artefatti da movimento (soprattutto nella radice aortica e
nell’aorta ascendente), che possono alterare le misurazioni o
riprodurre erroneamente un flap di dissezione, facilitando la
valutazione delle arterie coronarie. Il protocollo standard com-
prende scansioni senza mezzo di contrasto (per la rilevazione
di calcificazioni, IMH o materiale chirurgico), I'angio-CCT con
mezzo di contrasto e la scansione tardiva (per visualizzare la
mancata captazione o la captazione tardiva del mezzo di con-
trasto a livello della parete aortica indicativi di infiammazione
o infezione)'7>.

| mezzi di contrasto iodati comportano potenziali reazio-
ni allergiche e un rischio di danno renale acuto post-contra-
sto'. In questi casi € opportuno optare per una CCT senza
mezzo di contrasto ai fini di una misurazione accurata del
diametro aortico (anche nei pazienti intolleranti alla CMR).
Inoltre, nell’eseguire la CCT per il monitoraggio delle pato-
logie aortiche croniche & fondamentale prestare cautela ad
un’eccessiva esposizione alle radiazioni, in particolare nelle
giovani donne'”’.

5.4.7. Risonanza magnetica cardiovascolare

La CMR fornice una valutazione completa dell’aorta, inclusa
la forma, il diametro, le caratteristiche tissutali (infiammazio-
ne, infezione, ateroma, sanguinamento)'’8, I'estensione delle
lesioni, i rami collaterali, le strutture adiacenti e la presenza di
trombo murale. Inoltre, consente di valutare la funzione ven-
tricolare e valvolare, di quantificare il flusso e utilizza sequen-
ze cine “steady-state free precession” (SSFP) o angio-CMR
"ECG-gated” per la radice aortica, mentre nei restanti casi
sono sufficienti le sequenze “non-gated”. Recentemente
sono state sviluppate sequenze di flusso in 4D'7° per la valu-
tazione di flussi intravascolari complessi'®'8! di parametri di
flusso complessi (stress parietale, velocita dell’onda di polso o
energia cinetica) o per la quantificazione del flusso a diversi
livelli in un’unica acquisizione (utile nei casi di AD o di malattie
congenite)'82183,

La CMR non utilizza radiazioni ionizzanti né mezzi di con-
trasto iodato (CMR con mezzo di contrasto e immagini 3D),
rendendola ideale per i giovani pazienti, per le donne e negli
stati di gravidanza. E necessaria cautela, soprattutto quan-
do vengono impiegati i mezzi di contrasto non macrociclici a
base di gadolinio, in caso di velocita di filtrazione glomerulare
stimata (eGFR) <30 ml/min/1.73 m? (Sezione 1.2 del materiale
supplementare online). La CMR & sempre piu utilizzata nei
pazienti portatori di dispositivi intracardiaci (pacemaker/de-
fibrillatori cardiaci impiantabili, dispositivi CMR-compatibili o
non compatibili) con appropriato monitoraggio, ma non nei
pazienti con impianto cocleare o clip intracranica'*18,

Nel contesto acuto, la CMR ha un uso limitato per la scar-
sa disponibilita, le difficolta nel monitoraggio dei pazienti in-
stabili e i tempi di acquisizione pit lunghi'®® 1,

5.4.8. Tomografia ad emissione di positroni

La tomografia ad emissione di positroni (PET), generalmente
con I'impiego del tracciante '®F-fluorodesossiglucosio (FDG),
permette di valutare in maniera non invasiva |'attivita meta-
bolica (inflammazione/infezione) e la risposta al trattamen-
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10’8718 Sono stati testati diversi traccianti per identificare la
presenza di calcificazioni, fibrosi e/o la formazione di trombi,
ma la maggior parte degli studi con PET sono stati condotti in
pazienti affetti da vasculite.

E ancora dibattuto se esista una relazione tra le immagini
FDG-PET e la progressione dell’AAA. Tuttavia, la PET associata
alla tomografia computerizzata (PET-CT) con '8F-fluoruro di
sodio ('®F-NaF), un marcatore dell’attivita delle calcificazioni
vascolari e delle placche ad alto rischio, ha mostrato una cor-
relazione tra un aumento della captazione del tracciante e la
crescita dell’AAA e gli eventi CV'®,

La PET-CT ha dimostrato una migliore accuratezza dia-
gnostica nell‘identificare le lesioni e nel rilevare I'infezione del
graft e le malattie infettive dell’aorta'®'%. | principali limiti
della PET sono dati dall’elevata esposizione alle radiazioni, dai
costi elevati e dalla limitata disponibilita.

5.4.9. Ecografia intravascolare

L'ecografia intravascolare (IVUS) fornisce immagini ad alta
risoluzione per la valutazione di patologie vascolari arterio-
se e venose, rivelandosi utile nella gestione delle patologie
complesse dell’aorta facilitando la distinzione tra vero e falso
lume (FL) e guidando il posizionamento degli stent. E operato-
re-dipendente, costosa e meno accessibile, ma sembra fornire
misurazioni pill accurate nelle AAS™4,

5.4.10. Aortografia a sottrazione digitale

Le modalita di imaging non invasivo hanno sostituito la DSA
come test diagnostici di prima linea, sia nei pazienti con so-
spetta AAS che con AD cronica nota; tuttavia, la DSA potreb-
be rivelarsi utile in caso di risultati incerti o incompleti dei test
non invasivi. Viene utilizzata principalmente per il trattamento
percutaneo della CAD, per i rami viscerali dell’aorta o per il
monitoraggio della riparazione endovascolare dell’aorta tora-
cica (TEVAR) o di aneurisma aortico (EVAR).

6. SCREENING PER LE PATOLOGIE DELLE ARTERIE
CAROTIDI E PERIFERICHE E DELL'AORTA

6.1. Screening per le patologie
delle arterie carotidi e periferiche

6.1.1. Arteriopatia periferica degli arti inferiori

In considerazione dell’elevato rischio CV associato alla PAD
cronica, sono fondamentali, anche nei pazienti asintomatici,
una diagnosi precoce, misure preventive e uno stretto con-
trollo dei fattori di rischio CV (CVRF). | soggetti “a rischio CV
intermedio” potrebbero essere riclassificati nella categoria
“a rischio alto o molto alto”, necessitando di appropriati
interventi preventivi. Nei soggetti asintomatici di eta =65
anni'*'% in particolare nelle donne’™®, la determinazione
dell’ABI rappresenta il test preferenziale di prima linea. Lo
screening potrebbe essere utile anche nei soggetti di gio-
vane eta con CVRF, ma non sono ancora disponibili dati.
Per identificare la “PAD mascherata” si raccomanda di ef-
fettuare la valutazione clinica, dello stato funzionale e della
capacita di deambulazione”’.

Nei pazienti diabetici € fondamentale giungere ad una
diagnosi precoce della PAD (e del piede neuropatico). Una ge-
stione e un trattamento efficaci dei CVRF possono prevenire
la CVD, le ferite del piede e la necessita di amputazione™”. Nei

GITAL CARDIOL | VOL26 | SUPPL1ALN1 2025

pazienti diabetici con normali valori di ABI a riposo dovrebbe
essere presa in considerazione la misurazione del TBI.

Nei pazienti con AAA e dilatazione subaneurismatica
dell’aorta si registra un’elevata prevalenza di aneurismi popli-
tei, il che rende opportuno lo screening. L'aneurisma popliteo
é correlato al diametro delle arterie iliaca e femorale’. Nei
pazienti che necessitano di accesso transfemorale puo essere
preso in considerazione lo screening per PAD ileo-femorale™®.

6.1.2. Stenosi carotidea

In considerazione della bassa prevalenza di CS =70% asin-
tomatica (0-3.1%) nella popolazione generale, non ¢ racco-
mandato lo screening generalizzato, in quanto non si associa
ad una riduzione del rischio di ictus e potrebbe invece porta-
re ad eseguire test da sforzo o procedure invasive inappro-
priati'®2%_ Al contrario, lo screening per CS significativa in
pazienti altamente selezionati pud verosimilmente rivelarsi
costo-efficace, specie quando la prevalenza & =20% (Tabella
6)%°'. Un grado di CS asintomatica =70% si associa ad un

Tabella 6. Popolazioni ad alto rischio per stenosi carotidea.
Prevalenza di stenosi carotidea
(%)

Due CVRF: 14%
Tre CVRF: 16%
Quattro CVRF: 67%

Popolazione

Eta >60 anni + CVRF
(ipertensione, CAD,
fumatore attivo, storia
familiare di ictus in parente
di primo grado)?'°

Ipertensione + malattia 22%
cardiaca?"
Emodialisi?'? o Nei pazienti in emodialisi la

prevalenza di stenosi carotidea
¢ elevata e si associa ad
un’elevata incidenza di ictus
perioperatorio e a lungo
termine e ad un’elevata
mortalita

e La presenza di stenosi carotidea
& un fattore predittivo di
mortalita nei pazienti in dialisi
a lungo termine e di eta =70
anni al momento dell’intervento
chirurgico

e |l rischio e piu basso nei pazienti
precedentemente sottoposti a
trapianto renale

23.2%
® Quasi 20%2'

e Soffio carotideo e T2DM:
aumentato valore predittivo?'

PADZWS
CAD severa (pre-CABG)

e Stenosi carotidea = fattori di
rischio per ictus perioperatorio?'®

Soffio carotideo?'® 31%

Pregressa irradiazione al 21.7% (stenosi del 70-99%)

collo?"”
CABG, bypass aortocoronarico; CAD, malattia coronarica; CVRF, fat-

tori di rischio cardiovascolare; PAD, arteriopatia periferica; T2DM, dia-
bete mellito di tipo 2.



aumento significativo del rischio di ictus ipsilaterale a 5 anni
(14.6%) e in questi casi potrebbe essere utile I'intervento di
rivascolarizzazione?®. Lo screening selettivo ha lo scopo di
prevenire gli eventi CV ma non di identificare i potenziali can-
didati all'intervento?®.

6.1.3. Arteriopatia multi-distrettuale

Per arteriopatia multi-distrettuale (MAD) si intende la pre-
senza di aterosclerosi in due o pil distretti vascolari?4. £ una
condizione comune nei pazienti con malattie aterosclerotiche
che si associa ad outcome clinico sfavorevole, ma lo screening
per malattia asintomatica anche in un numero superiore di
distretti vascolari non sembra determinare un miglioramento
dell’'outcome’”. Piu recentemente, lo screening per la ricerca
di calcificazioni coronariche (con la quantificazione del calcio
coronarico [CAC]) e per la ricerca di placche carotidee e fe-
morali si & dimostrato potenzialmente utile nel riclassificare
il rischio CV dei pazienti ritenuti “a rischio moderato” nella
categoria di rischio piu elevato, portando all'implementazione
di strategie di prevenzione pit aggressive?95299,

Tabella 5 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per lo
screening dell’arteriopatia periferica (Tabella 3 delle evidenze)

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con diabete o malattia

renale cronica e un normale ABI a riposo
dovrebbe essere presa in considerazione la
misurazione del TBI.

lla B

Nei pazienti di eta =65 anni con CVRF
dovrebbe essere preso in considerazione lo
screening per PAD con misurazione dell’ABI
o del TBI77:218219,

Nei pazienti con AAA dovrebbe essere
preso in considerazione lo screening per lla C
aneurisma femoro-popliteo con DUS’®.

lla C

Nei pazienti di eta =65 anni senza CVRF puo
essere preso in considerazione lo screening
per PAD con misurazione dell’ABI o del
TBI??,

lib C

Nei pazienti che devono essere sottoposti ad
intervento con accesso transfemorale pud
essere preso in considerazione lo screening
per PAD ileo-femorale'®.

lib C

Nei pazienti con due o pitt CVRF puo essere

preso in considerazione lo screening per b C
CSZO1,ZO3,ZWO‘

AAA, aneurisma dell’aorta addominale; ABI, indice caviglia-braccio;
CS, stenosi carotidea; CVRF, fattori di rischio cardiovascolare; DUS,
eco-Doppler; PAD, arteriopatia periferica; TBI, indice alluce-braccio.
2Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

6.2. Screening delle patologie dell’aorta

6.2.1. Screening per aneurisma dell’aorta addominale
Lo screening per AAA con DUS é efficace nel ridurre la mor-
talita correlata alla rottura nelle popolazioni con un’elevata
prevalenza di AAA (in particolare nei fumatori di sesso ma-
schile di eta =65 anni)?'?%*, mentre tale effetto non & stato
riscontrato in uno studio di grandi dimensioni nel quale la
prevalenza di AAA era bassa (fumatori o ex fumatori di sesso
femminile di eta 65-74 anni o con storia di CAD)?%.
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In uno studio danese, ad un follow-up di 5 anni lo scre-
ening per AAA con tomografia computerizzata (TC) senza
mezzo di contrasto non é risultato efficace in soggetti di sesso
maschile di etd 65-74 anni?%. E previsto un follow-up a piu
lungo termine e, tenuto conto che questa tecnica comporta
I'uso di radiazioni ionizzanti, al momento non vengono for-
mulate raccomandazioni riguardo alla CT.

Lo screening pud essere preso in considerazione nelle
popolazioni a rischio intermedio, come gli uomini di eta
>75 anni o le donne di eta >75 anni che sono ipertese, fu-
matrici o entrambe, sulla base dei risultati di uno studio di
popolazione contemporaneo nel quale quasi tutte le donne
con rottura dell’AAA e di eta >75 anni erano fumatrici o
ipertese??’:228,

Lo screening per AAA é raccomandato nei parenti di pri-
mo grado (FDR) di pazienti con AAA (in particolare fratelli e
sorelle), in quanto a maggior rischio di AAA se di eta >502%°. Il
rischio associato a storia familiare & incerto, ma in uno studio
di popolazione & stato stimato un rischio relativo (RR) di circa
220 Lo screening dovrebbe essere ripetuto periodicamente
guando la valutazione iniziale & rassicurante e andrebbe ese-
guito in un’eta relativamente giovane®'.

Tabella 6 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per lo
screening dell’aneurisma dell’aorta addominale

Raccomandazioni Classe® Livello®

Lo screening per AAA con DUS:

E raccomandato negli uomini di eta =65
anni con storia di fumo per ridurre il rischio |
di morte per rottura dell’ AAA221-224.234,

Puo essere preso in considerazione negli

uomini di eta =75 anni (indipendentemente

dalla storia di fumo) o nelle donne di eta b C
>75 anni che sono fumatrici attive, ipertese

fo) entrambi227,228,235—237_

Lo screening familiare per AAA con DUS:

E raccomandato nei parenti di primo
grado di pazienti con AAA di eta =50
anni, a meno che non sia stata identificata
chiaramente una causa acquisita?'.

Lo screening opportunistico per AAA con DUS:

Dovrebbe essere preso in considerazione
nei pazienti con PAD sintomatica/ lla B
asintomatica®®.

Dovrebbe essere preso in considerazione
negli uomini di eta =65 anni e nelle donne
di eta =75 anni durante |'esecuzione della
TIEZ2,

lla B

AAA, aneurisma dell’aorta addominale; DUS, eco-Doppler; PAD, arte-
riopatia periferica; TTE, ecocardiografia transtoracica.

Per fumo si intende >100 sigarette o equivalente nel corso della vita.
Tale soglia viene utilizzata per differenziare un’esposizione rilevante
dall’'uso occasionale.

Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

Lo screening opportunistico (durante TTE) ha portato all’i-
dentificazione di AAA in circa il 2% dei soggetti e quindi pud
essere preso in considerazione in popolazioni ad alta preva-
lenza (maschi di eta =65 anni o donne di eta =75 anni)?*2.
Inoltre, lo screening opportunistico consente di rilevare la pre-
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senza di AAA nei pazienti con PAD sintomatica/asintomatica
(con un'incidenza cumulativa del 12% nella PAD sintomatica)
ed e quindi utile in questa popolazione?*,

6.2.2. Screening per aneurisma dell’aorta toracica
Lo screening per TAA & descritto in dettaglio nelle Sezioni
10.1 e 10.2.

7. TERAPIA MEDICA OTTIMALE

In tutti i pazienti con PAAD si raccomanda di instaurare la
terapia medica ottimale (OMT), comprensiva delle modifiche
dello stile di vita e del trattamento farmacologico (Figura 7).

7.1. Stile di vita, esercizio fisico,

educazione del paziente

Oltre alla TAA di origine genetica, i principali fattori causali del-
la PAAD sono rappresentati dall’'ipertensione e dalle ASCVD.
Poiché i fattori dello stile di vita sono fortemente correlati alle
ASCVD", i pazienti con PAAD dovrebbero cercare di man-
tenere uno stile di vita sano. Le linee guida ESC 2021 sulla
prevenzione CV'™ forniscono una guida completa sui fattori
di rischio per ASCVD e sul loro trattamento.

7.1.1. Alimentazione

Una dieta mediterranea ricca di legumi, fibre, noci, frutta e
verdura si dimostra fondamentale ed efficace per la preven-
zione primaria e CV nelle PAAD?3%, determinando una note-

-
Target
Pressione arteriosa sistolica
<120-129 mmHg
Pressione arteriosa diastolica
Beta-bloccanti <70-79 mmHg
ACEi o ARB
Calcio-antagonisti A Ridurre il rischio di aterotrombosi
— Farmaci
Terapia antiaggregante
Anticoagulanti
Statine
_— Controllo glicemico ottimale (HbAlc <7%)
Ezetimibe
PCSK9i
Acido bempedoico
Ipoglicemizzanti LDL <55 mg/dl (<I.4 mmol/l)
Target
Sana alimentazione
BMI 20-25 kg/m?
Circonferenza vita:
<94 cm negli uomini; <80 cm nelle donne
. . . o o Esercizio fisico di
Programmi educazionali Stile di vita moderata-bassa intensica
Supporto psicosociale
Counseling genetico
Esercizio fisico sotto Evitare/smettere di fumare
supervisione
Evitare I'abuso di alcolici
Limitare esercizio fisico isometrico
in caso di patologie dell'aorta
Evitare cocaina e droghe stimolanti
N\

@ESC—

Figura 7. Modifica del rischio cardiovascolare e interventi per uno stile di vita sano con relativi target nei pazienti con patologie delle arterie

periferiche e dell’aorta.

ACEi, inibitore dell’enzima di conversione dell’angiotensina; ARB, antagonista recettoriale dell’angiotensina; BMI, indice di massa corporea; LDL,
lipoproteina a bassa densita; PCSK9i, inibitore della proproteina convertasi subtilisina/kexina di tipo 9; HbA1c, emoglobina glicata.
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vole riduzione dei livelli di colesterolo e della BP?3°?47, con po-
tenziali effetti protettivi contro lo sviluppo delle PAAD?%824°_ |n
un’ampia coorte con un follow-up di 17.5 anni, I'aderenza a
una dieta mediterranea ¢é risultata associata a una riduzione
del rischio di AAA nei fumatori attivi e negli ex fumatori?#:2%°.
La malnutrizione e i disturbi metabolici possono complicare il
recupero dopo procedure invasive e il supporto nutrizionale
puo migliorare lo stato nutrizionale e la HRQoL?>'.

7.1.2. Attivita fisica

Solo un numero limitato di pazienti con PAD cronica sintoma-
tica soddisfano le raccomandazioni delle linee guida sull'at-
tivita fisica®® per la riduzione del rischio di eventi cardiaci
awversi maggiori (MACE)?*32%, Nei pazienti che praticano at-
tivita fisica secondo il volume e l'intensita indicati nelle linee
guida é stato osservato un miglioramento della capacita di
deambulazione, della HRQoL e dell’outcome vascolare'®%>>.
La pratica regolare di attivita fisica ha un ruolo rilevante an-
che nei pazienti con patologie dell’aorta’®’'256-25% in quanto
riduce la frequenza cardiaca a riposo e la BP, diminuendo di
conseguenza il rischio di complicanze aortiche?*%?>°. Esistono
solamente pochi dati sulla pratica dell’esercizio fisico e dello
sport nei pazienti con patologie dell’aorta’®’"2%62%_ e racco-
mandazioni dovrebbero essere individualizzate e basarsi sulla
stratificazione del rischio’".

7.1.3. Fumo

| pazienti con PAAD che sono fumatori devono essere forte-
mente incoraggiati a smettere di fumare (vedi Sezione 1.1.5
del materiale supplementare online). La cessazione del fumo,
nonché evitare il fumo passivo e I'inquinamento ambientale da
particolato, sono fondamentali nei pazienti con PAAD per ri-
durre il rischio di morte, AD, ischemia mesenterica acuta (AMI),
AAA e PAD'"9260-267 - Aj fumatori dovrebbe essere offerto un
supporto strutturato di follow-up, come la terapia sostitutiva
della nicotina, la vareniclina e il bupropione, da soli o in com-
binazione'?6826°  Smettere di fumare implica anche I'astenersi
dall’'uso di cannabis, che si associa ad ASCVD prematura?®.

Negli ultimi 10 anni si & assistito ad un incremento dell’u-
so di dispositivi per I'inazione di liquido vaporizzato e di siga-
rette elettroniche, considerati da alcuni come un’opzione piu
salutare rispetto al fumo di tabacco, anche se gli effetti sulla
salute a lungo termine non sono noti?’. Le sigarette elettro-
niche potrebbero essere prese in considerazione per facilitare
la cessazione del fumo di tabacco, secondo quanto riportato
da una recente revisione Cochrane dove hanno determinato
un aumento dei tassi di cessazione rispetto alla terapia sosti-
tutiva della nicotina®’!, ma a fronte di un rischio piu elevato
di effetti avversi sulla salute CV, respiratoria, immunologica e
parodontale rispetto a coloro che non ne facevano uso, sep-
pure con un minore impatto rispetto alle sigarette convenzio-
nali?’2-274, Tuttavia, il loro utilizzo dovrebbe essere circoscritto
ad un breve periodo e non in concomitanza con le sigarette
convenzionali?’'275,

Il principale limite delle evidenze di base é la mancanza di
dati certi in ragione del limitato numero di studi randomizzati
controllati (RCT), nei quali viene spesso riportata una bassa
incidenza di eventi con follow-up della durata di soli 2 anni.

7.1.4. Educazione del paziente
Anche se le informazioni dettagliate sui CVRF non sempre in-
ducono a modificare lo stile di vita?’¢, utilizzare un linguaggio

LINEE GUIDA ESC PATOLOGIE DELLE ARTERIE PERIFERICHE E DELL’AORTA

semplice insieme ad ausili visivi € fondamentale per la com-
prensione del paziente?””. | programmi strutturati, che incor-
porano aspetti psicologici e comportamentali, sono essenziali
per promuovere le modifiche opportune?’®. Il coinvolgimento
dei familiari, degli amici e dei network di supporto contribu-
isce in modo significativo a mantenere nel tempo tali modi-
fiche (in particolare nell’autocura)?’® e aumenta I'aderenza al
trattamento e I'auto-efficacia, riducendo il rischio di ospe-
dalizzazione e migliorando la HRQoL del paziente?’®?7°. Una
volta che i caregiver non sono pil in contato con gli operatori
sanitari dovrebbero ricevere sistemi di supporto migliori?s®281,
Gli interventi psicosociali sono fondamentali per affrontare le
situazioni complesse con resilienza®®2.

Promuovere il coinvolgimento attivo, I'educazione, la
comunicazione chiara e un processo decisionale condiviso &
fondamentale per ottenere un outcome ottimale per il pa-
ziente?’6283,

7.1.5. Modelli di classificazione del rischio

in prevenzione secondaria

Nelle recenti linee guida ESC sulla prevenzione CV sono de-
scritti i modelli di rischio per lo sviluppo di malattie vascolari nei
soggetti sani e nei pazienti con ASCVD'. Sono stati sviluppati
alcuni registri che consentono la stima del rischio di ASCVD,
come il modello REACH (The REduction of Atherothrombosis
for Continued Health)?®* e SMART (Secondary Manifestation
of ARTerial disease)’®, che utilizzano parametri clinici come
I'anamnesi, la SBP e i biomarcatori comuni. L'aggiunta dell’e-
cografia carotidea non contribuisce a migliorare la stima del
rischio?®. Un nuovo algoritmo, in cui sono stati combinati i
modelli SMART e REACH?®’, permette di calcolare il rischio nel
corso della vita e di stimare gli effetti del trattamento. Il mo-
dello SMART e stato recentemente aggiornato e validato?®®2%
con l'algoritmo SMART-2. Questi strumenti sono disponibi-
li online come calcolatori del rischio clinico (www.u-preve-
otnt.com) e sotto forma di app per smartphone sul sito web
dell’'ESC (https://www.escardio.org/Education/ESC-Prevention-
of-CVD-Programme/Risk-assessment/SMARTRisk-Score).

Tabella 7 delle raccomandazioni - Raccomandazioni
per lo stile di vita, I'attivita fisica e I'educazione del paziente
(Tabella 4 delle evidenze)

Raccomandazioni Classe* Livello®

Nei pazienti con PAAD si raccomanda di
smettere ed evitare di fumare qualsiasi tipo
di tabacco per ridurre il rischio di AD, M,
morte e ischemia degli arti'?®-261-267,

Nei pazienti con PAAD si raccomanda
di seguire una sana alimentazione ricca
di legumi, fibre, noci, frutta e verdura
ad elevato apporto di flavonoidi (dieta
mediterranea) per la prevenzione delle
ma|att|e CV239 241,249,290-. 293_

Nei pazienti con PAD si raccomanda di
praticare attivita fisica aerobica di bassa

o moderata intensita (o di alta intensita

se tollerata)c per aumentare la distanza di
cammino percorsa complessiva e libera dal
dolore37:2%4,

(continua)
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Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con PAAD si raccomanda

il counseling comportamentale per
promuovere una sana alimentazione, la
cessazione del fumo e la pratica di attivita
fisica per migliorare il profilo di rischio
CV241,249,253,295‘

Si raccomanda di promuovere |'educazione
e I'empowerment del paziente e dei
caregiver mediante una guida mirata
sugli aggiustamenti dello stile di vita e
sull'importanza di praticare regolarmente
attivita fisica?76:277.283,

Nei pazienti con PAAD dovrebbe
essere preso in considerazione di
evitare |'esposizione al fumo passivo e
all'inquinamento atmosferico?®’.

lla C

Nei pazienti con patologie dell’aorta
dovrebbero essere presi in considerazione
I"esercizio fisico e I'attivita sportiva

previa stratificazione del rischio (basata
sull’estensione dell’aneurisma, sul rischio di
dissezione e sul controllo dei valori pressori)’'.

lla C

L'uso di calcolatori del rischio per la

prevenzione secondaria disponibili online

o tramite app dovrebbe essere preso in

considerazione nel processo decisionale lla C
condiviso per migliorare |'aderenza del

paziente al trattamento e alle modifiche

dello stile di vita?®82%,

Le sigarette elettroniche possono essere

prese in considerazione come aiuto per

smettere di fumare, ma é consigliabile

limitarne I'uso ed evitarne |'utilizzo b C
concomitante con le sigarette convenzionali

dato che non sono noti gli effetti a lungo

termine119,271,296,297_

AD, dissezione aortica; CV, cardiovascolare; MI, infarto miocardico;
PAAD, patologie delle arterie periferiche e dell’aorta; PAD, arterio-
patia periferica.

?Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

Per bassa intensita si intende una frequenza cardiaca (HR) durante
|'esercizio pari al 57-63% della HRmax o uno sforzo percepito (RPE)
secondo la scala di Borg pari a 9-11. Per intensita moderata si inten-
de una frequenza cardiaca durante I'esercizio pari al 64-76% della
HRmax o un RPE di 12-13. Per intensita vigorosa si intende una fre-
quenza cardiaca durante I'esercizio pari al 77-95% dell’'HRmax o un
RPE di 14-172%,

7.2. Principi di terapia medica farmacologica

7.2.1. Terapia antitrombotica

La terapia antitrombotica & fondamentale nei pazienti con
PAAD sintomatica ad alto rischio CV. Anche se i dati sono piu
limitati rispetto a quelli disponibili per la CAD, bisogna atte-
nersi alle recenti evidenze per orientare la pratica clinica. In
assenza di indicazioni specifiche sulla terapia anticoagulante
(OAC) cronica in caso di concomitante CVD, la singola terapia
antiaggregante rappresenta il trattamento primario a lungo
termine per i pazienti con PAAD sintomatica. La combinazio-
ne con un altro agente antiaggregante o con anticoagulanti
a basse dosi dipende dal rischio ischemico ed emorragico di
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ciascun paziente, nonché dal percorso terapeutico (es. terapia
endovascolare). In recenti linee guida?®® & stato proposto uno
strumento per la valutazione del rischio emorragico nei pa-
zienti con PAD (lo score OAC3 PAD).

La strategia antitrombotica a seconda del territorio arte-
rioso coinvolto & descritta in dettaglio nelle Sezioni 8 e 9.

7.2.2. Terapia antipertensiva

Per maggiori dettagli si rimanda alle nuove linee guida ESC
2024 appena pubblicate3®. | pazienti ipertesi affetti da PAAD
presentano danno d’'organo e sono ad alto rischio CV3%.

Alcune metanalisi hanno dimostrato che il trattamento
antipertensivo basato sui livelli di SBP determinano una ridu-
zione del rischio CV in tutte le fasce di eta fino agli 85 anni
nei soggetti con un range pressorio compreso tra 120-129
mmHg3°"3%2. Nei pazienti sani non & necessario aumentare il
target pressorio fino all’eta di 85 anni3%33%. Per ridurre il ri-
schio di CVD, nella maggior parte degli adulti si raccomanda
di conseguire valori di SBP in trattamento nel range di 120-
129 mmHg, a condizione che il trattamento sia ben tollerato.
Tuttavia, qualora il trattamento antipertensivo sia scarsamen-
te tollerato e non sia possibile conseguire una SBP di 120-129
mmHg, si raccomanda di mirare ai valori di SBP “piu bassi
ragionevolmente conseguibili” (principio ALARA)©1:302305 Nel
perseguire tale obiettivo, onde evitare un’eccessiva riduzione
pressoria possono essere utili le misurazioni della BP al di fuori
dell’ambiente medico.

Qualora la PAS in corso di trattamento sia nel target rac-
comandato ma la PA diastolica & 280 mmHg, puo essere pre-
so in considerazione di intensificare il trattamento per ridurre
ulteriormente il rischio C\/3%.

Tenuto conto che il beneficio in termini di riduzione del
rischio CV di un target di PA nel range 120-129 mmHg in
corso di trattamento potrebbe non essere generalizzabile ad
alcune categorie di pazienti, target pressori personalizzati e
meno stringenti (es. <140/90 mmHg) dovrebbero essere pre-
si in considerazione nei pazienti con ipotensione ortostatica
pre-trattamento, eta =85 anni, fragilita clinicamente signifi-
cativa a qualsiasi eta o ridotta aspettativa di vita (<3 anni)3°".

| pazienti con PAAD e ipertensione hanno un rischio CV
alto o molto alto. | farmaci antipertensivi come i diuretici,
i beta-bloccanti (BB), i calcio-antagonisti (CCB), gli inibitori
dell’enzima di conversione dell’angiotensina (ACEI) e gli an-
tagonisti recettoriali dell’angiotensina (ARB), sono tutti ap-
propriati per la gestione dell’ipertensione nelle PAAD e pos-
sono essere utilizzati in monoterapia o in varie combinazioni
(ad esclusione dell’associazione ARB + ACEI), a seconda delle
condizioni di ciascun paziente. Per conseguire efficacemente
gli obiettivi di trattamento raccomandati spesso & necessario
implementare la terapia di combinazione, preferibilmente in
compressa singola. Tuttavia, gli ACEl o gli ARB devono es-
sere considerati quale terapia antipertensiva di prima scelta
per la riduzione del rischio di eventi C\/300307-312,

Indipendentemente dai livelli pressori e in assenza di con-
troindicazioni, gli ACEI/ARB possono essere presi in conside-
razione in tutti i pazienti con PAD per ridurre rischio di eventi
CV312313 In una metanalisi & stato riportato che nei pazienti
con PAD il trattamento antipertensivo pud migliorare la di-
stanza media percorsa al 6MWT310,

| BB possono essere prescritti, se opportuno, nei pazienti
con IC in quanto non impattano sulla capacita di deambu-
lazione o sugli eventi a carico degli arti®™. Alcune eviden-



ze indicano un’incidenza piu elevata di amputazione3'® e
di necessita di reintervento3'® nei pazienti con CLTI trattati
con ACEI, anche se in uno studio di piu piccole dimensioni
non sono stati osservati effetti sull’'outcome correlato agli
arti¥". Pertanto, nei pazienti ipertesi con PAD, i BB rappre-
sentano tuttora un’opzione terapeutica, soprattutto se af-
fetti da concomitante CAD3'®. In uno studio retrospettivo®'?
in pazienti con CLTI, i BB non sono risultati associati a un
peggioramento dell’'outcome clinico, ma & comunque pru-
dente in questi pazienti evitare un’eccessiva riduzione della
frequenza cardiaca.

7.2.2.1. Ipertensione nefrovascolare

Gli ACEl e gli ARB sono efficaci per il trattamento della ste-
nosi dell’arteria renale (RAS) unilaterale, bloccando il siste-
ma renina-angiotensina e riducendo in linea di massima la
pressione di perfusione capillare renale32%322. Cio porta ad
una riduzione transitoria della velocita di filtrazione glome-
rulare e ad un aumento della creatinina sierica. In caso di
RAS bilaterale & consigliabile effettuare valutazioni periodi-
che della funzionalita renale e della perfusione renale duran-
te il follow-up.

Gli ACEl e gli ARB (in combinazione con idroclorotiazide
e/o CCB se opportuno) contribuiscono alla riduzione del ri-
schio CV nei pazienti con malattia aterosclerotica e bassi va-
lori di eGFR307:323.324,

Tabella 8 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per la
terapia antipertensiva nei pazienti con patologie delle arterie
periferiche e dell’aorta

Livello®

Raccomandazioni Classe?

Nei pazienti ipertesi con PAAD si
raccomanda un target di SBP nel range di 1
120-129 mmHg, se tollerato301-305325,

Nei pazienti con RAS unilaterale si
raccomanda che la terapia antipertensiva | B
includa un ACEI/ARB307:320-323,

Nei pazienti ipertesi con PAAD, come terapia
antipertensiva di prima scelta dovrebbero
essere presi in considerazione gli ACEl o gli
ARB307,312_

lla B

Nell'ipertensione correlata alla RAS
dovrebbe essere presa in considerazione
la combinazione di un ACEI/ARB con un
diuretico e/o calcio-antagonista3*.

IE] B

Un target pressorio individualizzato e meno

stringente (es. <140/90 mmHg) dovrebbe

essere preso in considerazione in caso di*":

e Eta =85 anni Ic <
¢ Assistenza residenziale

e |potensione ortostatica sintomatica.

Un target pressorio individualizzato e meno
stringente (es. <140/90 mmHg) puo essere
preso in considerazione in caso di**": b C

e Fragilita clinicamente severa a qualsiasi eta
 Ridotta aspettativa di vita (<3 anni).

(continua)
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Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con RAS bilaterale puo

essere presa in considerazione la terapia

antipertensiva con ACEI/ARB, quando sia b B
possibile eseguire uno stretto monitoraggio

(della funzione renale)®?".

In assenza di controindicazioni, gli ACEI/ARB
possono essere presi in considerazione in
tutti i pazienti con PAD, indipendentemente
dai valori pressori3'23'3,

lib B

Qualora la SBP in corso di trattamento sia
pari o inferiore al target raccomandato
(120-129 mmHg) ma la DBP non sia a
target (=80 mmHgq), per ridurre il rischio di
CVD puo essere preso in considerazione di
intensificare il trattamento antipertensivo
per conseguire valori di DBP nel range di
70-79 mmHg3°e.

lib C

ACEI, inibitore dell’enzima di conversione dell’angiotensina; ARB, an-
tagonista recettoriale dell’angiotensina; BP, pressione arteriosa; CVD,
malattia cardiovascolare; DBP, pressione arteriosa diastolica; PAAD,
patologie delle arterie periferiche e dell’aorta; PAD, arteriopatia pe-
riferica; RAS, stenosi dell’arteria renale; SBP, pressione arteriosa si-
stolica.

Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

7.2.3. Terapia ipolipemizzante

| pazienti con PAAD sintomatica, nonostante siano a rischio
CV molto elevato, sono gestiti generalmente in maniera ina-
deguata rispetto ai pazienti affetti da CAD>247:326332 " Aj finj di
una riduzione del rischio di morte CV, Ml ed ictus e di un mi-
glioramento della distanza percorsa al 6GMWT sono raccoman-
dati sia una riduzione =50% del LDL-C rispetto ai livelli basali
sia valori target di LDL-C <1.4 mmol/l (<55 mg/d|)?2333-336,

7.2.3.1. Statine

Negli RCT condotti in pazienti con PAD, CS e placche dell'arco
aortico di grado severo, il trattamento con statine si & dimo-
strato efficace nel ridurre la mortalita e gli eventi C\V243245,
Anche negli stadi avanzati della malattia & stata osservata una
riduzione dei MACE e della mortalita?.

Le statine determinano un miglioramento significativo
dell’'outcome CV nei pazienti con PAD, riducendo gli eventi
avversi maggiori agli arti inferiori (MALE)?44327-329.337.338 | g|-
cune metanalisi & stato riportato un miglioramento della di-
stanza percorsa al 6MWWT?44:338.339,

Nei pazienti con CS, il pre-trattamento con statine si as-
socia ad una riduzione del rischio di ictus ricorrente dopo at-
tacco ischemico transitorio (TIA)™9240343_ | e statine esercitano
anche effetti positivi sugli eventi cardiorenali e sulla prognosi
post-RAS con impianto di stent®*4-3%, anche se non sono di-
sponibili RCT condotti nel contesto della malattia renovasco-
lare e viscerale.

Alcune evidenze, seppur non univoche, suggeriscono che
le statine potrebbero essere efficaci nel mitigare la crescita
dell’AAA e del TAA3#7352 Tuttavia, poiché la maggior parte dei
pazienti con AAA o TAA presentano CVRF associati dovrebbe
essere preso in considerazione |'uso liberale del trattamen-
to ipolipemizzante', utilizzando un approccio personalizza-
to sulla base di un processo decisionale condiviso e tenendo
conto del rischio CV residuo®>. L'impiego preoperatorio di
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statine & risultato associato ad un aumento della sopravviven-
za a 5 anni dopo TEVAR™.

Il trattamento con statine ¢ risultato associato a una ri-
duzione del tasso medio di crescita dell’AAA e ad un minor
rischio di rottura347-349:352.3%4,

Alcune evidenze indicano che le statine possono ridurre il
tasso di crescita del TAA e il rischio di rottura3>3>1:3%,

Non e stato dimostrato alcun beneficio sul tasso di crescita
dell’AAA o del TAA con il trattamento con fenofibrato3°63°7.

7.2.3.2. Ezetimibe

In pazienti selezionati con PAAD, I'ezetimibe in combinazione
con le statine conferisce dei benefici, in particolare quando i
livelli di LDL-C non sono nel target raccomandato®®. In una
sottoanalisi dello studio IMPROVE-IT (IMProved Reduction of
Outcomes: Vytorin Efficacy International Trial), condotto in
pazienti con sindrome coronarica acuta (ACS) affetti da PAD,
I'ezetimibe ha determinato una riduzione coerente del rischio
CV, soprattutto nei sottogruppi ad alto rischio?#7:331.

7.2.3.3. Inibitori della proproteina convertasi subtilisina/
kesina di tipo 9

Gli inibitori della proproteina convertasi subtilisina/kesina di
tipo 9 (PCSK9), quando somministrati in aggiunta alle statine,
determinano una riduzione del rischio di eventi CV nei pa-
zienti con malattia aterosclerotica sintomatica che presentano
livelli di LDL-C =1.8 mmol/I**¢. In combinazione con le stati-
ne determinano un’ulteriore riduzione del rischio di MACE e
MALE nei pazienti con PAD e migliorano la distanza percorsa
al BMWT?33; tuttavia, il loro potenziale nel contesto del TAA/
AAA & un'area di ricerca emergente?*’.

In un‘analisi di dati aggregati di studi di fase Ill, I'inclisiran,
con somministrazione semestrale, ha determinato una ridu-
zione del rischio di MACE del 26%3°¢, ma il suo ruolo nelle
PAAD non & ancora del tutto chiaro e gli RCT in corso nei
quali sono stati arruolati pazienti con PAD (es. ClinicalTrials.
gov NCT05030428) potranno fornire informazioni a riguardo.

7.2.3.4. Acido bempedoico

E stato dimostrato che I'acido bempedoico, agendo a monte
delle statine nel metabolismo del colesterolo, riduce i livelli di
colesterolo del 17-28%3%3% ed & risultato associato ad una
riduzione dell’incidenza di MACE nei pazienti con PAD intolle-
ranti alle statine3'. Tuttavia, sono necessari ulteriori studi per
stabilire il suo impatto sulle patologie dell’aorta e sull’AAA.

7.2.3.5. Ipertrigliceridemia

Oltre all'LDL-C, le evidenze mostrano che l'insulino-resistenza,
elevati valori di trigliceridi e le lipoproteine “remnant” sono
associati ad ASCVD, in particolare nella PAD3%2-3%_ Tuttavia, in
una metanalisi e in un RCT, i fibrati non hanno mostrato alcun
beneficio rispetto al placebo nel ridurre I'incidenza di MACE
nei pazienti con PAD nell'ambito di un outcome composito
costituito da ictus non fatale, Ml non fatale e morte vascola-
re*®. In un RCT, i fibrati non hanno mostrato alcun beneficio
rispetto al placebo nel ridurre gli eventi coronarici e cerebro-
vascolari nei pazienti con PAD3®’. Per quanto la relazione tra
trigliceridi e patologie dell’aorta sia complesso e non del tutto
chiaro, alcune evidenze indicano che i livelli di trigliceridi pos-
sono contribuire allo sviluppo e alla progressione delle pato-
logie dell’aorta.
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Al contrario, il trattamento con icosapent etile ha deter-
minato una riduzione della mortalita e della morbilita nei sog-
getti con ipertrigliceridemia arruolati nello studio REDUCE-IT
(Reduction of Cardiovascular Events With Icosapent Ethyl-In-
tervention Trial)*®®. Il suo impatto nei pazienti con PAAD non
& stato ancora indagato®®, anche se un RCT pilota di piccole
dimensioni sembra deporre per un miglioramento dell’ABI nei
pazienti emodializzati con iperglicemica®”°.

Tabella 9 delle raccomandazioni - Raccomandazioni
per la terapia ipolipemizzante nei pazienti con patologie
delle arterie periferiche e dell’aorta

Raccomandazioni Classe* Livello®

Nei pazienti con PAAD aterosclerotica
si raccomanda la terapia
ipolipemizzante?42334-33¢,

Nei pazienti con PAAD aterosclerotica si
raccomanda di conseguire valori target
di LDL-C <1.4 mmol/I (55 mg/dl) e una

riduzione di almeno il 50% rispetto a livelli
basaIIWQ 242,246,300, 335_

Le statine sono raccomandate in tutti i
pazienti con PAD328:329.337.371,
Nei pazienti con PAAD aterosclerotica, in

caso di mancato raggiungimento dei valori

target di LDL-C con statine alle dosi massime

tollerate in associazione ad ezetimibe, si

raccomanda la combinazione con un inibitore

di PCSK9 per conseguire i valori target®72373,

Nei pazienti con PAAD aterosclerotica, in

caso di mancato raggiungimento dei valori
target di LDL-C, si raccomanda la terapia

combinata con statine ed ezetimibe per
conseguire i valori target?’.

Nei pazienti con PAAD aterosclerotica
intolleranti alle statine, ad alto rischio CV

nei quali non sia possibile conseguire i valori
target di LDL-C con ezetimibe, si raccomanda
I'aggiunta di acido bempedoico da solo o in
associazione ad un inibitore di PCSK9%'.

Le statine dovrebbero essere prese in
considerazione per ridurre il tasso di crescita lla B
e il rischio di rottura dell’AAA347-349.352,354

Le statine potrebbero essere prese in
considerazione per ridurre il tasso di crescita
e il rischio di rottura del TAA3%0351.:355,

Nei pazienti ad alto rischio con PAAD che
presentano valori di trigliceridi >1.5 mmol/l
nonostante gli interventi sullo stile di vita e
la terapia con statine, pud essere presa in
considerazione I'aggiunta di icosapent etile
alla dose di 2 g bid in combinazione con le
statine®®°.

| fibrati non sono raccomandati per la

o e B
riduzione dei livelli di colesterolo3®’.

AAA, aneurisma dell’aorta addominale; bid, due volte al giorno; CV,
cardiovascolare; LDL-C, colesterolo legato alle lipoproteine a bassa
densita; PAAD, patologie delle arterie periferiche e dell’aorta; PCSK9,
proproteina convertasi subtilisina/kexina di tipo 9; TAA aneurisma
dell’aorta toracica.
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7.2.4. Diabete e pre-diabete

Nei pazienti con PAAD e raccomandato lo screening per dia-
bete e pre-diabete. Le recenti linee guida ESC su diabete e
CVD3 forniscono criteri diagnostici dettagliati e sottolineano
I'importanza della diagnosi di diabete nei pazienti con ASCVD
e viceversa. Sia il diabete mellito di tipo 1 (T1DM) che quello
di tipo 2 (T2DM) comportano un aumento significativo del
rischio di PAD, CS e malattia polivascolare (PVD), a seconda
della durata della malattia e dello stato di altri CVRF. Il diabete
si riscontra nel 30% dei pazienti con IC e nel 50-70% di quelli
con CLTIF7>37¢ | a prevalenza della PAD nei pazienti diabeti-
ci @ del 20-30%, ma solamente nella meta dei casi & sinto-
matica per effetto della neuropatia periferica che causa una
riduzione della sensibilita al dolore®””. Come gia specificato
nella Sezione 4, la presenza di diabete si associa ad un minor
rischio di TAA, AAA o AD. Tuttavia, i pazienti con T2DM e
PAAD rientrano nella categoria ad altissimo rischio di ictus, Ml
e morte CV374, e per il TIDM é stato recentemente sviluppato
uno strumento per la stima del rischio disponibile online377-38

Nelle pazienti con PAAD non gravide, & appropriato mira-
re a livelli di HbA1c <53 mmol/mol (7%) nell’ottica di evitare
uno stato ipoglicemico significativo. In caso di ridotta aspet-
tativa di vita o quando i rischi correlati al trattamento siano
superiori ai benefici, dovrebbe essere preso in considerazione
un valore soglia pit elevato (<69 mmol/mol [8.5%])>74.

Nei pazienti con PAAD si raccomanda di conseguire uno
stretto controllo glicemico, preferibilmente con agenti dai
comprovati benefici CV come gli inibitori del cotrasportatore
sodio-glucosio di tipo 2 (SGLT2i) e gli agonisti recettoriali del
glucagon-like peptide-1 (GLP-1RA), con I'aggiunta di metfor-
mina e di altri agenti ipoglicemizzanti se opportuno?74381-384,

Negli studi LEADER (Liraglutide Effect and Action in Dia-
betes: Evaluation of Cardiovascular Outcome Results) e SU-
STAIN-6 (Trial to Evaluate Cardiovascular and Other Long-term
Outcomes with Semaglutide in Subjects with Type 2 Diabetes) &
stato valutato il trattamento con GLP-1RA, rispettivamente con
liraglutide (1.8 mg/die) e semaglutide (0.5 o 1.0 mg/settima-
na), vs placebo in pazienti con T2DM ad alto rischio CV. Com-
plessivamente, il 12.7% dei pazienti nel LEADER e il 14.0% dei
pazienti nel SUSTAIN-6 presentavano PAD al basale. Gli effetti
del trattamento sui MACE hanno mostrato un trend costante-
mente positivo (liraglutide: hazard ratio [HR] 0.77; intervallo di
confidenza [Cl] 95% 0.58-1.01; semaglutide: HR 0.61; CI 95%
0.33-1.13)%', anche se non statisticamente significativo a cau-
sa della mancanza di adeguata potenza statistica.

Nello studio EMPA-REG OUTCOME (Empaglifiozin Car-
diovascular Outcome Event Trial in Type 2 Diabetes Mellitus
Patients), che ha valutato I’'SGLT2i empagliflozin (10 mg o 25
mg/die) vs placebo in pazienti con T2DM ad alto rischio CV,
il 20.8% dei pazienti presentava PAD al basale. In questi pa-
zienti, il trattamento con empagliflozin ha determinato una
riduzione della mortalita CV (HR 0.57; Cl 95% 0.37-0.88) e
della mortalita per tutte le cause (HR 0.62; C1 95% 0.44-0.88)
ed é stata osservata una riduzione non significativa dell’am-
putazione d’'arto (5.5% nel gruppo empagliflozin vs 6.3% nel
gruppo placebo [HR 0.84; C1 95% 0.54-1.32)%%2. Nello studio
CANVAS (Canagliflozin Cardiovascular Assessment Study)3®,
condotto con canagliflozin, & stato riportato un rischio piu
elevato di amputazione, non confermato dallo studio CRE-
DENCE (Canagliflozin and Renal Events in Diabetes with
Established Nephropathy Clinical Evaluation), che ha valutato
gli effetti di canagliflozin in pazienti con T2DM e malattia re-
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nale cronica (CKD)?*®. Ciononostante, I'impiego di altri SGLT2i
sembra ragionevole nei pazienti con PAD.

Per quanto gli studi che hanno valutato i GLP-1RA e gli SGLT2i
avessero incluso pazienti con CS, non sono state effettuate
analisi specifiche in questa sottopopolazione. In una metanalisi
di 8 studi che hanno confrontato i GLP-1RA vs placebo in pa-
zienti con T2DM, é stata riportata una riduzione di ogni tipo di
ictus (HR 0.84; Cl 95% 0.75-0.93)*%". Nei pazienti con T2DM e
storia pregressa di Ml o ictus non fatale, i GLP-1RA hanno de-
terminato una riduzione dell’incidenza di MACE ricorrenti (HR
0.86; Cl 95% 0.8-0.92)°%. Nei pazienti con T2DM, gli SGLT2i
non sembrano ridurre I'incidenza di ictus, ma nei pazienti con
pregresso ictus sono stati documentati benefici cardiorenali
analoghi a quelli osservati nella restante popolazione3®.

Tabella 10 delle raccomandazioni — Raccomandazioni
per la terapia medica nei pazienti diabetici con patologie
delle arterie periferiche e dell’aorta

Livello®

Classe?

Raccomandazioni

Nei pazienti con PAAD si raccomanda di
perseguire un controllo glicemico stringente
(HbA1c <53 mmol/mol [7%]) per ridurre le
complicanze microvascolari®743%4-397,

Gli SGLT2i dal comprovato beneficio CV
sono raccomandati nei pazienti con T2DM
e PAAD per ridurre il rischio di eventi CV,
indipendentemente dai valori basali o target
di HbA1c e dalla concomitante terapia
ipoglicemizzante382386398-402

| GLP-1RA dal comprovato beneficio CV
sono raccomandati nei pazienti con T2DM
e PAAD per ridurre il rischio di eventi CV,
indipendentemente dai valori basali o target
di HbA1c e dalla concomitante terapia
ipoglicemizzante38!403-407,

Nei pazienti con PAAD si raccomanda di
evitare stati di ipoglicemia374408-412,

Si raccomanda di personalizzare i target di
HbA1c in base alle comorbilita, alla durata
del diabete e all'aspettativa di vita®®41",

Si raccomanda di preferire I'impiego di
agenti ipoglicemizzanti dal comprovato
beneficio CV<d4, sequiti da quelli dalla
comprovata sicurezza CVe rispetto agli
agenti senza comprovato beneficio CV o
senza comprovata sicurezza CV374.

Qualora sia necessario ottenere un migliore
controllo della glicemia, nei pazienti con
T2DM e PAAD dovrebbe essere presa in
considerazione la metformina3743843%,

lla B

CV, cardiovascolare; GLP-1RA, agonista recettoriale del glucagon-like
peptide-1; HbA1c, emoglobina glicata; PAAD, patologie delle arte-
rie periferiche e dell’aorta; SGLT2i, inibitore del cotrasportatore so-
dio-glucosio di tipo 2; T2DM, diabete mellito di tipo 2.

Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

Empagliflozin, canagliflozin, dapagliflozin, sotagliflozin.

dliraglutide, semaglutide per via sottocutanea, dulaglutide, efpeglenatide.
¢Metformina, pioglitazone, inibitore della dipeptidil peptidasi 4 (sita-
gliptin, alogliptin, linagliptin), glimepiride, gliclazide, insulina glargi-
ne, insulina degludec, ertugliflozin, lixisenatide, exenatide (a rilascio
prolungato), semaglutide per via orale.
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Prima dell’era dei GLP-1RA e degli SGLT2i, diversi studi
(UKPDS [United Kingdom Prospective Diabetes Study] 3439
e HOME [Hyperinsulinaemia: the Outcomes of its Metabolic
Effects]**") avevano dimostrato che nei pazienti con PAD I'uso
della metformina si associava ad una riduzione del rischio di
MALE e MACE?®"3%2, ma in un recente studio con il GLP-1RA
dulaglutide & stata riscontrata la stessa riduzione del rischio di
MACE nei pazienti trattati con e senza metformina al basale,
mettendo in discussione il suo valore aggiunto43°3, Tuttavia,
alcuni studi indicano che la metformina sembrerebbe ridurre
il tasso di crescita dell’AAA (vedi Sezione 9.2.4).

7.2.5. Altre terapie farmacologiche

E stata rivolta sempre piU attenzione agli stati infiammatori
nelle ASCVD*'3, supportata dai risultati dello studio CANTOS
(Canakinumab Anti-Inflammatory Thrombosis Outcomes Stu-
dy)*'#, che hanno dimostrato che canakinumab, un anticorpo
monoclonale anti-interleuchina-1p, riduce il rischio MACE nei
pazienti ad alto rischio con pregresso Ml e aumenta i livelli di
CRP ad alta sensibilita. Non erano presenti dati sui pazienti
con PAAD. Inoltre, e stato dimostrato che la colchicina a basse
dosi (0.5 mg/die) riduce il rischio di MACE nei pazienti con
aterosclerosi stabile post-MI recente*'>. Ciononostante, resta
da dimostrare |'effetto della colchicina e di altri farmaci antin-
fiammatori nelle PAAD*'6.

8. ARTERIOPATIA PERIFERICA

8.1. Arteriopatia periferica degli arti inferiori
8.1.1. Sindromi di arteriopatia periferica

8.1.1.1. Presentazione clinica e diagnosi

La PAD ateromasica degli arti inferiori &€ una patologia cronica
con differenti manifestazioni cliniche. La PAD pu0 essere sinto-
matica o asintomatica e puo essere associata o meno a ferite
agli arti. La guarigione delle ferite e il rischio di amputazione
possono essere influenzati dalla presenza concomitante di PAD,
diabete e/o infezione*'; pertanto, la valutazione del rischio di
amputazione deve essere eseguita sistematicamente utilizzan-
do la classificazione WIfl (Wound, Ischemia, and foot Infection).

Le manifestazioni della PAD comprendono:

e PAD asintomatica: sospettata sulla base della completa
perdita del polso negli arti inferiori o di studi di imaging
esequiti per altri motivi e rilevata mediante il riscontro di
valori patologici di ABI o TBI*'®41°_ Questi pazienti non pre-

sentano IC o sintomi atipici correlati allo sforzo. Tuttavia,
& necessario prestare attenzione a coloro che presentano
ferite o sintomi mascherati sotto sforzo dovuti a una ri-
dotta capacita di deambulazione (per cause diverse dalla
PAD) o ad una ridotta sensibilita al dolore. Per “PAD ma-
scherata” si intende la PAD in assenza di dolore indotto
alle gambe per deficit di deambulazione dovuto ad altri
motivi o per ridotta sensibilita al dolore??°.

e PAD sintomatica (correlata allo sforzo): pazienti con valori
patologici di ABI o TBI, che presentano IC, sintomi atipici
correlati allo sforzo o ferite croniche agli arti inferiori (pie-
de diabetico o ulcere/gangrena che non cicatrizzano entro
2 settimane) senza una riduzione critica della perfusione
degli arti*'”42'. In questi pazienti, I'lC & caratterizzata da
dolore muscolare da sforzo e da una diminuzione dell’ap-
porto di sangue nell’area del segmento arterioso ostruito,
che viene alleviato a riposo*?. Alcuni pazienti possono pre-
sentare sintomi atipici o “PAD mascherata”42%4?3, Le donne
hanno una prevalenza di IC inferiore rispetto agli uomini,
mentre presentano pit frequentemente sintomi atipici®?.

e |a CLTI costituisce la presentazione di PAD cronica piu se-
vera ed e responsabile dell’'outcome avverso agli arti in as-
senza di intervento. Oltre ai segni comuni della PAD croni-
ca, i pazienti con CLTI presentano uno stato emodinamico
critico (pressione alla caviglia <50 mmHg, pressione all’al-
luce [TP] <30 mmHg o TcPO, <30 mmHg) responsabile del
dolore ischemico a riposo, ulcere croniche non cicatriz-
zanti (dopo oltre 2 settimane) o gangrena del piede*?>4%6

Le sindromi di PAD sono classificate in base alla loro pre-
sentazione clinica (Tabella 7).

L'incidenza cumulativa a 5 anni del deterioramento clini-
co da PAD asintomatica a IC & del 7% e da IC a CLTI & del
21%%7, Tutti i pazienti con PAD sono ad elevato rischio di
MACE, malattia cerebrovascolare e MALE (Figura 8)#2&43°, L'in-
cidenza cumulativa a 5 anni di mortalita CV e del 9% nei pa-
zienti asintomatici e del 13% nei pazienti sintomatici. Rispetto
alla PAD sintomatica, la CLTI aumenta ulteriormente il rischio
di mortalita per tutte le cause (RR 2.26) e il rischio di MACE
(RR 1.73)*". | dati derivati dalle assicurazioni sanitarie rivelano
un tasso di amputazione maggiore del 9% nei pazienti con
CLTl e dell"1% in quelli con IC, mentre i dati di studi e registri
incentrati su pazienti con CLTI riportano tassi di amputazione
considerevolmente piu elevati*32#3>. Nei pazienti con PAD, lo
sviluppo di MALE si associa ad una prognosi sfavorevole, con

Tabella 7. Classificazione dell’arteriopatia periferica in base alla presentazione clinica.

Classificazione di Rutherford

Caratteristiche cliniche della PAD

Classificazione di Fontaine

Categoria Segni e sintomi Stadio Segni e sintomi
PAD asintomatica 0 Asintomatico 1l Asintomatico
PAD sintomatica (correlata o Claudicatio intermittens non
) .. 1 Claudicatio lieve lla S
all’esercizio) invalidante
2 Claudicatio moderata " Claudicatio intermittens
3 Claudicatio severa invalidante
Ischemia cronica critica degli arti 4 Dolore ischemico a riposo [} Dolore ischemico a riposo
5 Perdita minore di tessuto ) )
- - - v Ulcere ischemiche o gangrena
6 Perdita maggiore di tessuto

PAD, arteriopatia periferica.
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- 3
Malattia cardiaca (MACE):
+ Mortalita CV
Rischio di eventi CV + Infarto miocardico
4.5 volte pill elevato + Rivascolarizzazione coronarica
rispetto ai pazienti senza PAD * Ospedalizzazione per scompenso cardiaco
Malattia cerebrovascolare
Malattia degli arti inferiori (MALE):
- Amputazione A
- Ischemia acuta o Lzt
cronica degli arti mortalita e rischio
iiftariant di amputazione
- Rivascolarizzazione vascolare
degli arti inferiori
. @ESC

Figura 8. Rischio cardiovascolare nei pazienti con arteriopatia periferica.

CV, cardiovascolare; MACE, eventi cardiaci avversi maggiori; MALE, eventi avversi maggiori degli arti; PAD, arteriopatia periferica.

un rischio di morte 3 volte superiore e un rischio 200 volte
maggiore di successiva amputazione degli arti inferiori*?°.

La prevenzione dei MALE e fondamentale e il rischio di
MACE/MALE aumenta con I'aumentare del numero di distret-
ti vascolari coinvolti.

8.1.1.1.1. Test diagnostici. Valutazione vascolare: misurazione
di ABI, TBI e TcPO, (vedi Sezione 5.3)

L'ABI rappresenta il test diagnostico non invasivo iniziale
suggerito per confermare la diminuzione dello stato di per-
fusione degli arti inferiori®®43¢437 ¢ deve essere riportato se-
paratamente per ciascuna gamba (vedi Tabella 2 delle racco-
mandazioni). Un valore di ABI <0.90 conferma la diagnosi di
PAD?®0436437 |n caso di ABI >0.90 e di sospetto clinico di PAD,
devono essere prese in considerazione le misurazioni dell’ABI
post-esercizio unitamente agli studi di imaging (preferibilmen-
te su treadmill). Un calo >20% nell’ABI post-esercizio potreb-
be essere utilizzato come criterio diagnostico per PAD#38439,

In caso di valori di ABI estremamente elevati (ABl >1.4;
vedi Tabella 2 della Raccomandazione) e nei pazienti diabetici
con CLTI* (vedi Tabella 11 della Raccomandazione) dovreb-
bero essere presi in considerazione la misurazione della TP, il
calcolo del TBI e della TcPO,, nonché la registrazione del volu-
me del polso o I'analisi delle forme d’onda Doppler nel tratto
distale0:91.132.133.441 "o |'AB| puod essere stimato sulla base delle

forme d'onda Doppler nel tratto distale indipendentemente
dalla presenza di diabete o sclerosi mediale'.

Oltre alla valutazione della perfusione degli arti, I’ABI funge
da marker surrogato di mortalita CV e per tutte le cause®8442443,
Nella Figura 9 ¢ illustrato I'algoritmo diagnostico per la PAD.

Questionari sul deficit di deambulazione, valutazione della

capacita funzionale e deambulatoria

In tutti i pazienti con PAD e assolutamente necessario de-
terminare |'entita del deficit di deambulazione e la capacita
funzionale e deambulatoria (vedi Sezione 5.2).

Valutazione del rischio di amputazione

Nei pazienti con PAD e lesioni croniche degli arti inferiori
(ulcera del piede diabetico, ulcera degli arti inferiori o gangre-
na che non cicatrizzano entro 2 settimane), anche in assenza di
parametri emodinamici di perfusione critica degli arti, la compre-
senza di comorbilita come diabete e/o infezione della ferita pud
contribuire ad aumentare il rischio di amputazione. Il sistema di
classificazione WIfl prende in considerazione la perfusione degli
arti, le dimensioni della ferita e I'entita dell'infezione del piede
per determinare il rischio di amputazione (Tabella 8)*17:444-446,

8.1.1.1.2. Modalita di imaging. La DUS & raccomandata qua-
le modalita di imaging di prima linea per lo screening e la
diagnosi della PAD. La CTA e/o la MRA sono raccomandate
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Sospetta PAD
Valutazione clinica (anamnesi, esame obiettivo),
valutazione del deficit di deambulazione (questionario, treadmill),
e valutazione funzionale (6MWT, SPPB)
Valutazione emodinamica/vascolare
(ABI, AP, TP, TcPO,, DUS),
valutazione delle lesioni (WIfl)
Altra diagnosi 4—@—- PAD
1
.
I . .
Sintomi tipici 0—®—> PAD mascherata '—©—> 2:21::;211%;
% J
S <«
v
Dolore ischemico a riposo o gangrena . .
o lesioni croniche che non guariscono o perfusione critica degli arti *@—v CZ':E :;n:;n;::;ga:ﬂ
(AP <50 mmHg, TP <30 mmHg o TcPO, <30 mmHg)
1
S
v
Ischemia cronica critica degli arti
- @ESC

Figura 9. Algoritmo diagnostico per Iarteriopatia periferica.

6MWT, test del cammino di 6 min; ABI, indice caviglia-braccio; AP, pressione alla caviglia; DUS, eco-Doppler; PAD, arteriopatia periferica; SPPB,
Short Physical Performance Battery; TcPO2, pressione transcutanea di ossigeno; TP, pressione all‘alluce; Wi, classificazione Wound, Ischemia and

foot Infection.

come test di imaging aggiuntivi. Per i dettagli si rimanda alla
Sezione 1.4 del materiale supplementare online.

Tabella 11 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per i test
diagnostici nei pazienti con arteriopatia periferica e diabete,
insufficienza renale e ferite

Raccomandazioni Classe® Livello®
Nei pazienti diabetici o con insufficienza
renale che presentano normali valori di ABI C

a riposo si raccomanda di misurare la TP o il
TB|90,91,94,440_

Nei pazienti con PAD e ferite croniche

dovrebbe essere preso in considerazione

il sistema di classificazione WIfl per lla C
la stima del rischio individuale di

amputazione?!7:444-446,

ABI, indice caviglia-braccio; PAD, arteriopatia periferica; TBI, indice
alluce-braccio; TP, pressione all’alluce; WIfl, Wound, Ischaemia and
foot Infection.

2Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.
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Tabella 12 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per i test
di imaging nei pazienti con arteriopatia periferica

Raccomandazioni Classe* Livello®

La DUS e raccomandata come metodo di
imaging preferenziale per confermare la C
presenza di lesioni correlate alla PAD122:123447,

Nei pazienti sintomatici con malattia
aorto-iliaca o multisegmentale/complessa
si raccomanda la CTA e/o la MRA quali

metodiche di imaging aggiuntive ai fini

della pianificazione della procedura di

rivascolarizzazione*48:449,

Prima di eseguire una procedura invasiva si

raccomanda di analizzare i test di imaging c

anatomico in combinazione con i sintomi e
gli esami emodinamici®?®.

CTA, angio-tomografia computerizzata; DUS, eco-Doppler; MRA, an-
gio-risonanza magnetica; PAD, arteriopatia periferica.

Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.



- Copyright - Il Pensiero Scientifico Editore downloaded by IP 139.165.31.53 Tue, 20 May 2025, 08:48:46

LINEE GUIDA ESC PATOLOGIE DELLE ARTERIE PERIFERICHE E DELL'AORTA

Tabella 8. Valutazione del rischio di amputazione: la classificazione WIfl (Wound, Ischemia and foot Infection).

Componente Score Descrizione
W (Wound) 0 Assenza di ulcera (dolore ischemico a riposo)
1 Ulcera alla gamba o al piede a livello distale di piccole dimensioni, superficiali, senza gangrena
2 Ulcera profonda con interessamento osseo, articolare o tendineo = alterazioni gangrenose
limitate alle dita del piede
3 Ulcera profonda estesa, ulcera del tallone a tutto spessore + interessamento del calcagno +
gangrena diffusa
I (Ischemia) ABI Pressione alla caviglia (mmHg) Pressione all'alluce o TcPO,
0 >0.80 >100 >60
1 0.60-0.79 70-100 40-59
2 0.40-0.59 50-70 30-39
3 <0.40 <50 <30
fl (foot Infection) 0 Nessun sintomo/segno di infezione
1 Infezione locale circoscritta al tessuto cutaneo e sottocutaneo
2 Infezione locale pit profonda del tessuto cutaneo o sottocutaneo
3 Sindrome da risposta infiammatoria sistemica
Ischemia - 0 Ischemia - 1 Ischemia - 2 Ischemia - 3
W-0
W-1
W-2
W-3

fl-0 fl-1 flz -3 fl-0 fl-1 fl-2

fl-3 fl-0 fl-1 fl-2 fl-3 fl-0 fl-1 fl-2 fl-3

Molto basso (verde) = VL = stadio clinico 1; basso (giallo) = L = stadio clinico 2; moderato (arancione) = M = stadio clinico 3; alto (rosso) = H

= stadio clinico 4.

ABI, indice caviglia-braccio; PAD, arteriopatia periferica; TcPO,, pressione transcutanea di ossigeno.

La classificazione WIfl (Wound, Ischaemia and foot Infection) consente di valutare il rischio individuale di amputazione nei pazienti con PAD:
comprende il punteggio per le dimensioni delle ferite (W), il grado di ischemia (I), sulla base dell’ABI, della pressione alla caviglia e all’alluce
o della TcPO,, e I'estensione dell’infezione al piede (fl) come mostrato nella relativa tabella. La stratificazione del rischio di amputazione
(VL = molto i)asso, L = basso, M = moderato, H = alto) si basa sulla combinazione di tutte e tre le componenti.

Riprodotta con permesso da*'’.

8.1.1.2. Terapia medica
| pazienti con PAD devono ricevere una OMT completa, com-
prensiva di un programma di esercizio fisico sotto supervisio-
ne (SET) e delle modifiche dello stile di vita (Figure 10-12).
Allo scopo di ridurre il rischio di MACE e MALE deve essere
prescritto e seguito scrupolosamente un protocollo persona-
lizzato di terapia farmacologica diretta dalle linee guida.

| pazienti con PAD hanno meno probabilita di ricevere una
OMT rispetto ai pazienti con CAD*%452, Per |o stile di vita ge-
nerale e per la terapia farmacologica si rimanda alla Sezione 7.

8.1.1.2.1. Terapia fisica. Di recente ¢ stato pubblicato un docu-
mento di consenso sull’esercizio fisico nei pazienti con PAD®2. |
pazienti sintomatici devono essere sottoposti a screening me-
dico prima di iniziare qualsiasi programma di SET*762, Nei pa-
zienti con PAD sintomatica, il SET e sicuro e migliora la PFWD al
treadmill, la MWD, la deambulazione funzionale misurata sulla
base della distanza percorsa al 6MWT, la HRQoL e la fitness
cardiorespiratoria (Figura 13)?°44°3-463_ Non esistono dati a sup-
porto dell’esercizio fisico per migliorare I'ABI**74%, In linea di
massima, il SET dovrebbe essere coordinato da uno specialista
vascolare con supervisione delle sessioni di allenamento da par-
te di un fisiologo o un fisioterapista specializzato nell’esercizio
clinico®. In Europa, il SET & generalmente sottoutilizzato*44>,

Qualora il SET non sia disponibile, dovrebbe essere sug-
gerito un programma di esercizio fisico a domicilio (HBET)
(Figura 13), anche se ha una resa inferiore in termini di mi-
glioramento della performance deambulatoria®4%°, 'HBET &
sicuro e si possono ottenere risultati migliori se viene imple-
mentato il monitoraggio*®47°. Rispetto a nessuna forma di
esercizio fisico, I'HBET migliora la capacita di deambulazio-
ne*. Il SET dovrebbe essere praticato almeno 4 volte a setti-
mana, per 30-60 min, prevedendo una durata del program-
ma di allenamento di almeno 12 settimane3”:8:59.454:472473
Per migliorare la capacita di deambulazione il paziente do-
vrebbe svolgere I'esercizio fino alla comparsa di claudicatio
moderato-severa37:294453:454456-458.474 ' gnche se la prescrizione
di un esercizio fino a quando non si sviluppi un forte do-
lore pud essere di impedimento alla costanza e all’aderen-
za al programma di allenamento. Inoltre, & stato riportato
che il miglioramento della performance deambulatoria puo
essere ottenuto anche con un dolore di claudicatio meno
severo*>4¢° Pertanto, si raccomanda di adottare un approc-
cio flessibile, che tenga conto delle esigenze e delle prefe-
renze del paziente®?. Modalita di allenamento alternative,
come |'allenamento di forza, I'arm cranking, la bicicletta o
la combinazione di diverse modalita, si sono dimostrate ef-
ficaci nel migliorare la performance deambulatoria rispetto
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Figura 10. Terapia medica ottimale nei pazienti con arteriopatia periferica.

CV, cardiovascolare.

alla camminata tradizionale, con effetti limitatati per quan-
to riguarda la HRQoL#>. Tuttavia, la forza di tali evidenze &
bassa date le piccole dimensioni del campione e il rischio di
bias*’®. L'esercizio fisico di intensita vigorosa (77-95% della
frequenza cardiaca massima o un punteggio di 14-17 alla
scala di percezione dello sforzo di Borg) € risultato associato
al maggiore miglioramento della capacita deambulatoria e
della fitness cardiorespiratoria?®*#>’. | programmi di allena-
mento dovrebbero iniziare ad un’intensita moderata-bassa
aumentando gradualmente verso un’intensita vigorosa se
ben tollerata®. Questo approccio consente di valutare la ri-
sposta del paziente e riduce al minimo le complicanze®”-%2.

| dati sull’efficacia della terapia fisica sono piu limitati nelle
donne rispetto agli uomini. Le donne possono essere meno
responsive rispetto agli uomini#’®4”7, anche se i dati disponibili
non sono univoci*’&481,

Il SET combinato con la rivascolarizzazione endovascolare
migliora significativamente la capacita di deambulazione e la
HRQoL, nonché riduce il rischio di reintervento?*?483. Recente-
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mente & stato descritto un algoritmo per la terapia fisica nei
pazienti con PAD®2.

8.1.1.2.2. Trattamento farmacologico. Terapia antitrombotica
PAD asintomatica
| pazienti con PAD hanno un rischio CV molto elevato+48;
ciononostante, in uno studio condotto in pazienti asintoma-
tici con un ABI <0.95, |a terapia antiaggregante non ha avuto
alcun effetto sull’incidenza di MACE o rivascolarizzazione*®>.
Anche in un altro studio su pazienti con ABI <0.99 e diabe-
te non sono state osservate differenze nel rischio di MACE
0 amputazione®. Tuttavia, questi dati non erano dotati di
sufficiente potenza statistica per poter effettuare un’analisi
per sottogruppi e non escludono la possibilita che I'aspirina
possa fornire un beneficio nei soggetti ad aumentato rischio
di eventi CV. In uno studio randomizzato che ha valutato I'a-
spirina nella prevenzione del cancro e delle CVD in pazienti
diabetici senza arteriopatia nota, i MACE si sono verificati in
una percentuale significativamente inferiore di pazienti del
gruppo aspirina rispetto al gruppo placebo, ma a fronte di
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Figura 11. Algoritmo per il trattamento dell’arteriopatia periferica in assenza di ferite.

CLTI, ischemia cronica critica degli arti; PAD, arteriopatia periferica.

una maggiore incidenza di sanguinamenti maggiori*®’. Nes-
suno studio randomizzato ha valutato I'effetto degli agenti
antitrombotici nei pazienti con PAD ad alto rischio (es. con
ABI <0.90 e altri fattori di rischio CV). La terapia antitrom-
botica non dovrebbe essere somministrata sistematicamente
in pazienti con PAD asintomatica.

PAD sintomatica

Nei pazienti con PAD sintomatica, la terapia antitrombotica
si associa ad un miglioramento della prognosi C\V48-492_|| clopi-
dogrel sembrerebbe conferire un beneficio leggermente supe-

riore all’aspirina (Figura 14)*34%_ Nello studio EUCLID (Exami-
nation Use of tiCagreLor In peripheral artery Disease), la singola
terapia antiaggregante (SAPT) con ticagrelor non ha mostrato
alcun beneficio aggiuntivo nella riduzione del rischio di MACE
o di sanguinamento maggiore rispetto al clopidogrel**>47,

Nei pazienti con PAD, la duplice terapia antitrombotica
con aspirina e rivaroxaban a dosaggio vascolare (2-5 mg bid)
e risultata piu efficace della sola aspirina, riducendo I'inci-
denza di MACE e MALE e prevenendo |'insorgenza di ische-
mia acuta degli arti (ALl), ma comportando un aumentato
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Figura 12. Algoritmo per il trattamento dellarteriopatia periferica in presenza di ferite.
CLTI, ischemia cronica critica degli arti; PAD, arteriopatia periferica.
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Figura 13. Caratteristiche dell’esercizio fisico e relativi benefici nei pazienti con arteriopatia periferica.

CVR, rischio cardiovascolare.

rischio di sanguinamenti maggiori4?943049%.4% || maggior be-
neficio & stato osservato nei pazienti che presentano arti ad
alto rischio (CLTI, pregressa amputazione o rivascolarizzazio-
ne) o comorbilita ad alto rischio (scompenso cardiaco [HF],
diabete o PVD)*%5.

Esistono solamente pochissimi studi randomizzati a sup-
porto dell'instaurazione della duplice terapia antiaggregante
(DAPT) per 1-3 mesi dopo trattamento endovascolare®>°', La
DAPT non si associa ad una riduzione della mortalita CV o dei

MACE>', ma sembra migliorare la pervieta senza aumentare
il rischio di sanguinamento (Figura 15)°°25%, | a combinazione
di aspirina 100 mg con rivaroxaban a dosaggio vascolare (2.5
mg bid), iniziata post-rivascolarizzazione, ha mostrato un’in-
cidenza moderata ma significativamente inferiore di MALE
e MACE rispetto alla sola aspirina®®%>, senza un aumento
dei sanguinamenti maggiori secondo la classificazione TIMI
(Thrombolysis in Myocardial Infarction), ma con un aumento
dei sanguinamenti maggiori secondo la classificazione ISTH
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(International Society on Thrombosis and Haemostasis), in
particolare quando la somministrazione di clopidogrel é stata
protratta per oltre 1 mese>.

Tabella 13 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per
la terapia con esercizio fisico nei pazienti con arteriopatia
periferica (Tabella 5 delle evidenze)

Classe* Livello®

Raccomandazioni

Nei pazienti con PAD sintomatica si
raccomanda il SET?94453:456-458462

Nei pazienti sottoposti a rivascolarizzazione
endovascolare si raccomanda il SET come
terapia adiuvante?243,

Quando il SET non sia disponibile o fattibile
dovrebbe essere preso in considerazione
un programma strutturato e monitorato

di HBET (contatto telefonico, diario,
collegamento tramite dispositivi)*68462.471,

La camminata dovrebbe essere presa
in considerazione quale modalita di
allenamento di prima scelta. Quando
Iesercizio fisico con un programma di
camminata non sia possibile dovrebbero lla
essere prese in considerazione modalita di

esercizio alternative (allenamento di forza,

arm cranking, bicicletta o la combinazione

di diverse modalita di allenamento)*’>.

L'esercizio fisico basato sulla camminata

ad alta intensita (77-95% della frequenza
cardiaca massima o un punteggio di 14-17
alla scala di percezione dello sforzo di Borg)
dovrebbe essere preso in considerazione per
migliorare la capacita di deambulazione, lla
mentre |'esercizio fisico ad alta intensita
(mediante diverse modalita di allenamento
aerobico) dovrebbe essere preso in
considerazione per migliorare la capacita
cardiorespiratoria?®*4%7,

Dovrebbe essere presa in considerazione

una frequenza di allenamento di almeno

3 volte alla settimana, con sessioni di lla
allenamento della durata di almeno 30 min

per un minimo di 12 settimane?’2.

Nei pazienti con PAD pu0 essere preso

in considerazione |'esercizio fisico fino

alla comparsa di claudicatio moderata-

severa per migliorare la capacita di

deambulazione?7454456458 ‘ner quanto un B
miglioramento puo essere conseguito

anche con dolore da claudicatio di severita

inferiore (in condizioni di dolore lieve-basso

0 in assenza di dolore)*>46°,

In base alla tolleranza del paziente puo
essere preso in considerazione di aumentare
progressivamente (ogni 1-2 settimane) il
carico di allenamento?”:2,

HBET, esercizio fisico a domicilio; PAD, arteriopatia periferica; SET,
esercizio fisico sotto supervisione.

aClasse della raccomandazione.

bLivello di evidenza.
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Tabella 14 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
terapia antitrombotica nei pazienti con arteriopatia periferica
(Tabella 6 delle evidenze)

Raccomandazioni Classe* Livello®

Nei pazienti con PAD sintomatica e
raccomandata la terapia antiaggregante
con sola aspirina (range 75-160 mg/die) o
solo clopidogrel (75 mg/die) per ridurre il
rischio di MACE#8&-490,

Nei pazienti con PAD ad alto rischio
ischemicoc e rischio emorragico non
elevato? dovrebbe essere presa in
considerazione la terapia di combinazione
con rivaroxaban (2.5 mg bid) e aspirina
(100 mg/die)429,498,499_

Nei pazienti con PAD non ad alto rischio
emorragico che sono stati sottoposti

a rivascolarizzazione degli arti inferiori
dovrebbe essere presa in considerazione la
terapia di combinazione con rivaroxaban
(2.5 mg bid) e aspirina (100 mg/die)*°-5%,

La terapia antiaggregante con solo
clopidogrel (75 mg/die) pud essere presa
in considerazione al posto dell’aspirina
per ridurre il rischio di M, ictus e morte
vascolare?93.494,

In assenza di controindicazioni, nei pazienti
diabetici con PAD asintomatica puo essere
presa in considerazione |'aspirina (75-100
mg) per la prevenzione primaria*'®4’.

La DAPT per almeno 1 mese post-
rivascolarizzazione puo essere presa in
considerazione per ridurre il rischio di
eVenti agh arti500,501,503,513,514_

Nei pazienti con PAD non e raccomandata
la DAPT a lungo termine*®.

Nei pazienti con PAD non e raccomandata
la monoterapia con anticoagulanti orali (a
meno che non sussista altra indicazione)'.

Nei pazienti con PAD non e raccomandato
|'impiego routinario di ticagrelor®>.

Nei pazienti con PAD asintomatica senza
segni di ASCVD clinicamente rilevante non
& raccomandato il trattamento sistematico
con farmaci antiaggreganti*®.

ASCVD, malattia cardiovascolare aterosclerotica; bid, due volte al
giorno; DAPT, duplice terapia antiaggregante; eGFR, velocita di filtra-
zione glomerulare stimata; MACE, eventi cardiovascolari avversi mag-
giori; MI, infarto miocardico; PAD, arteriopatia periferica; TIA, attacco
ischemico transitorio.

Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

cAlto rischio ischemico: pregressa amputazione, ischemia critica degli
arti, pregressa rivascolarizzazione, comorbilita ad alto rischio (scom-
penso cardiaco, diabete, malattia vascolare con interessamento di
due o piu distretti vascolari), eGFR <60 ml/min/1.73 m?2.

dAlto rischio emorragico: paziente dializzato o con disfunzione renale
(eGFR <15 ml/min/1.73 m2), sindrome coronarica acuta negli ultimi
30 giorni, storia di emorragia intracranica, ictus o TIA, sanguinamen-
to in atto o clinicamente significativo.
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Pazienti con PAD cronica sintomatica

!

Valutare il livello di rischio
ad ogni follow-up

I

Caratteristiche di non alto Caratteristiche di alto rischio dell’arto L . . .
o o ] S L a Pazienti che necessitano di terapia
rischio dell’arto o comorbilita ad alto rischio . .
o ) fdif . anticoagulante a lungo termine
o comorbilita ad alto rischio senza elevato rischio emorragico
Singola terapia antiaggregante ASA OAC
(ASA o clopidogrel) e rivaroxaban 2.5 mg bid in monoterapia
(Classe 1) (Classe lla) (Classe lIb)

. @ESC—

Figura 14. Terapia antitrombotica a lungo termine nei pazienti con arteriopatia periferica sintomatica.

ASA, aspirina; bid, due volte al giorno; OAC, anticoagulante orale; PAD, arteriopatia periferica.

Caratteristiche di alto rischio dell’arto: pregressa amputazione, ischemia cronica critica degli arti, pregressa rivascolarizzazione, comorbilita ad alto
rischio (scompenso cardiaco, diabete, malattia vascolare con interessamento di due o pit distretti vascolari, disfunzione renale moderata: velocita

di filtrazione glomerulare stimata <60 ml/min/1.73 m?).

r N
Pazienti con PAD cronica sintomatica dopo rivascolarizzazione endovascolare
Necessita di terapia anticoagulante
? a lungo termine s
Rischio Rischio
emorragico emorragico
Non elevato Elevato® Non elevato Elevato®
55 ﬁ‘qs'l;r:;arj:af’:;‘ o DAPT SAPT per -3 mesi
= Mg ] mes: € per 1-3 mesi e OAC
(Classe lla) (Classe lla) (Classe lla)
l I l v
ASA + rivaroxaban SAPT OAC OAC

2.5 mg bid (ASA o clopidogrel) in monoterapia in monoterapia

(Classe lla) (Classe I) (Classe lla) (Classe lla)
S @ESC

Figura 15. Pazienti con arteriopatia periferica cronica sintomatica dopo rivascolarizzazione endovascolare.
ASA, aspirina; bid, due volte al giorno; DAPT, duplice terapia antiaggregante; OAC, anticoagulante orale; PAD, arteriopatia periferica; SAPT, singola

terapia antiaggregante.
2Alto rischio emorragico: paziente dializzato o con disfunzione renale (velocita di filtrazione glomerulare <15 ml/min/1.73 m?), sindrome coronarica

acuta negli ultimi 30 giorni, storia di emorragia intracranica, ictus o attacco ischemico transitorio, sanguinamento in atto o clinicamente significativo.
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| pazienti con CLTI sono ad alto rischio di MACE e
MALE#2431507 'ma per questa categoria di pazienti non esi-
stono evidenze solide a favore di una specifica strategia an-
titrombotica per la conservazione del graft venoso. La DAPT
con clopidogrel e aspirina non si & dimostrata superiore all’'a-
spirina in monoterapia nei pazienti con bypass sotto il ginoc-
chio (BTK)>%->0, Gli antagonisti della vitamina K (VKA) posso-
no essere presi in considerazione per condotti ad alto rischio
ma a basso rischio di sanguinamento®%.

La DAPT conferisce dei benefici nei pazienti con condotto pro-
tesico (in termini di occlusione, rivascolarizzazione, amputazione
0 morte), senza aumentare il rischio di sanguinamenti maggio-
ri*1°. Gli AVK con un valore di international normalized ratio (INR)
di 3-4.5 conferiscono un lieve beneficio nei pazienti con condotti
venosi, ma a fronte di un rischio, rispettivamente, 1.9 e 1.3 volte
pit elevato di sanguinamento maggiore e fatale>®. In uno studio
& stato riportato che gli AVK si associano ad una pervieta prolun-
gata del graft protesico a rischio per scarso “run-off”>",

L'OAC ¢é opportuna nei pazienti affetti da PAD quando
sussista un'indicazione per altri motivi (fibrillazione atriale [AF]
o sostituzione di protesi valvolare meccanica)>'?. La SAPT ag-
giuntiva dopo trattamento endovascolare dovrebbe essere di
breve durata.

Terapia farmacologica per ridurre il deficit di deambulazione

Il 'verapamil®'®, le statine®'7>'8, gli agenti antiaggreganti
ed i prostanoidi (prostaglandine |, ed E,)*' possono allevia-
re la compromissione della deambulazione nei pazienti con
PAD sintomatica. Inoltre, alcuni farmaci, come il cilostazolo, il
naftidrofurile, la pentossifillina, il buflomedil, la carnitina e la
propionil-L-carnitina, sembrerebbero in grado di aumentare
la distanza di cammino percorsa nei pazienti con IC senza
influire sulla salute CV33252°_|n linea generale, il loro beneficio
oggettivo e limitato, da lieve a moderato, ed estremamente
variabile®°. Il beneficio aggiuntivo di questi farmaci quando
somministrati congiuntamente ad antitrombotici, antiperten-
sivi e statine e tuttora da definire.

Il cilostazolo, un inibitore della fosfodiesterasi di tipo lll, ha
determinato un miglioramento della MWD rispetto al placebo
e alla pentossifillina®°*22, In un’analisi Cochrane, il cilostazolo
alla dose di 100 mg bid é risultato associato ad un aumento
della MWD del 76%°?', mentre in un’altra revisione & stato
riportato un miglioramento medio del 25%°%%°. Il cilostazo-
lo esercita anche effetti antiaggreganti, ma occorre cautela
guando somministrato in combinazione con altri trattamenti
anticoagulanti e antiaggreganti®®? in quanto pud comportare
un rischio piu elevato di complicanze emorragiche®?.

Il trattamento con naftidrofurile ossalato, testato in pa-
zienti con 1C°%, e risultato associato ad un aumento medio
della MWD del 74% e ad un miglioramento dell'HRQoL>?4525,
In una revisione sistematica & stato riportato un miglioramen-
to medio della MWD del 60% rispetto al placebo®?. Tuttavia,
in considerazione dei risultati non univoci relativi anche ad al-
tri farmaci, come i prostanoidi, la pentossifillina, la L-arginina,
il buflomedil o il Gingko biloba, allo stato attuale tali terapie
non sono raccomandate nei pazienti con 1C>19526.527,

8.1.1.2.3. Rivascolarizzazione di lesioni aorto-iliache. Le lesio-
ni aorto-iliache possono essere trattate mediante approccio
endovascolare o chirurgico a seconda della morfologia della
lesione e del rischio del paziente. La pervieta a lungo termine
con un basso rischio di complicanze pud essere ottenuta me-
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diante angioplastica con palloncino con o senza impianto di
stent in arteria iliaca esterna o con impianto di stent primario
in arteria iliaca comune®?. In una metanalisi che ha valutato
I'outcome della chirurgia a cielo aperto vs il trattamento en-
dovascolare di lesioni aorto-iliache (TASC Il C-D), la morbilita
e la mortalita a breve termine sono risultate a favore dell’ap-
proccio endovascolare, mentre la pervieta primaria precoce
e a medio termine é risultata a favore della chirurgia a cielo
aperto, con una pervieta secondaria analoga in tutti i gruppi.

8.1.1.2.4. Rivascolarizzazione di lesioni femoro-poplitee. In caso
di indicazione alla rivascolarizzazione & da prediligere in prima
istanza il trattamento endovascolare, anche nel caso di lesioni
complesse, specie nei pazienti ad alto rischio chirurgico'®52%31,

Il trattamento endovascolare puo rivelarsi piu problemati-
co in termini di pervieta e durabilita a lungo termine quando
eseguito a livello del distretto femoro-popliteo, in particolare
dopo posizionamento di stent in arterie altamente mobili. In
coorti di pazienti con lesioni complesse I'impiego dei pallon-
cini medicati ha determinato un miglioramento della pervieta
a lungo termine®2. Per quanto riguarda i dispositivi a rilascio
di paclitaxel, i risultati sfavorevoli di una metanalisi hanno
portato la Food and Drug Administration (FDA) statunitense
a limitarne I'utilizzo®3. Di conseguenza, sono stati valutati i
dati derivati da database nazionali di ampie dimensioni, i quali
non hanno confermato il rischio di mortalita. La FDA ha rivisto
pertanto la sua posizione e il trattamento a rilascio di farmaco
¢ ora considerato una strategia di trattamento sicura ed effi-
ciente per il trattamento delle lesioni femoro-poplitee®4-538,

Un approccio mediante chirurgia a cielo per il trattamento
di lesioni femoro-poplitee dovrebbe essere preso in conside-
razione quando sia disponibile una vena autologa (es. vena
grande safena [GSV]) e quando il paziente mostri un basso
rischio chirurgico, nonché nel caso di lesioni complesse previa
discussione in team multidisciplinare.

8.1.1.2.5. Rivascolarizzazione dell’arteria sotto il ginocchio.
Nei pazienti con IC severa sottoposti a trattamento endova-
scolare dell’arteria femoro-poplitea, in caso di grave compro-
missione dell’efflusso pud essere preso in considerazione di
eseguire contestualmente il trattamento delle arterie BTK>3°.

Tabella 15 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per
il trattamento interventistico nei pazienti con arteriopatia
periferica asintomatica o sintomatica (indicazioni generali)

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con PAD sintomatica, dopo un
periodo di 3 mesi di OMT ed esercizio fisico,
si raccomanda di valutare la QoL correlata
alla PAD™?.

Si raccomanda di definire la modalita e il

tipo di rivascolarizzazione in base alla sede

anatomica delle lesioni, alla morfologia | C
delle lesioni e alle condizioni generali del

paziente''?.

Nei pazienti con PAD sintomatica e

compromissione della QoL correlata alla PAD

dopo un periodo di 3 mesi di OMT ed esercizio b B
fisico, pud essere preso in considerazione

I'intervento di rivascolarizzazione*>>%.

(continua)



Raccomandazioni Classe® Livello®
L'intervento di rivascolarizzazione al solo scopo

di prevenire la progressione verso la CLTl non e B
raccomandato nei pazienti con PAD>#1-544,

L'intervento di rivascolarizzazione non

& raccomandato nei pazienti con PAD C

asintomatica''?>%°.

CLTI, ischemia cronica critica degli arti; OMT, terapia medica ottimale;
PAD, arteriopatia periferica; QoL, qualita di vita.

2Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

Tabella 16 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per
il trattamento interventistico nei pazienti con arteriopatia
periferica sintomatica (in base al distretto vascolare)

Raccomandazioni Classe® Livello®

In presenza di lesioni femoro-poplitee, il
trattamento con impianto di stent medicato
dovrebbe essere preso in considerazione
quale strategia di prima scelta®4>3.

lla

In presenza di lesioni iliache dovrebbe essere

presa in considerazione |'angioplastica con

palloncino con o senza impianto di stent lla B
nell’arteria iliaca esterna o con impianto di

stent primario nell’arteria iliaca comune>*>->4,

In presenza di lesioni femoro-poplitee, in
caso di indicazione alla rivascolarizzazione

. . ) ) lla B
dovrebbe essere preso in considerazione il
trattamento endovascolare!'®:529-531,
In presenza di lesioni femoro-poplitee, in
caso di indicazione alla rivascolarizzazione,
nei pazienti a basso rischio chirurgico lla c

dovrebbe essere presa in considerazione la
chirurgia a cielo aperto quando possa essere
utilizzata una vena autologa (es. GSV)'"95%°.

Nei pazienti con IC severa candidati a

rivascolarizzazione endovascolare femoro-

poplitea pud essere preso in considerazione Iib C
di eseguire contestualmente il trattamento

delle arterie BTK>#9:5%°,

BTK, sotto il ginocchio; GSV, vena grande safena; IC, claudicatio
intermittens.

2Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

8.1.1.3. Follow-up

| pazienti con PAD asintomatica e sintomatica hanno un rischio
piu elevato di andare incontro ad un aggravamento dei sinto-
mi agli arti*?’ e di mortalita e morbilita C\419431551 || follow-up
post-rivascolarizzazione & fondamentale per monitorare il mi-
glioramento della perfusione, tenere sotto controllo i CVRF,
ottimizzare |'aderenza alla terapia farmacologica, identificare
la progressione della malattia e valutare la salute mentale e la
capacita funzionale. Il follow-up dovrebbe essere effettuato da
parte di medici esperti nelle cure vascolari, anche se allo stato
attuale non esistono protocolli specifici'?>%2, | dati di follow-up
nei pazienti con PAD asintomatica sono limitati®>3. Nei pazienti
con PAD sintomatica o sottoposti ad intervento, si consiglia un
follow-up annuale, comprensivo della determinazione dell’ ABI/
TBI e dell’esecuzione della DUS in caso di aggravamento dei
sintomi o di sintomi di nuova insorgenza.
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Tabella 17 delle raccomandazioni — Raccomandazione per il
follow-up dei pazienti con arteriopatia periferica

Raccomandazione Classe* Livello®
Nei pazienti con PAD si raccomanda di

eseguire follow-up periodici, almeno una

volta I'anno, valutando lo stato clinico e c

funzionale, I'aderenza alla terapia, i sintomi
agli arti ed i CVRF, prevedendo un esame
DUS quando opportuno?®355,

CVREF, fattori di rischio cardiovascolare; DUS, eco-Doppler; PAD, arte-
riopatia periferica.

2Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

8.1.2. Ischemia cronica critica degli arti

8.1.2.1. Presentazione clinica e diagnosi

Per CLTI si intende un’ipoperfusione cronica degli arti inferio-
ri responsabile del dolore ischemico a riposo, o la presenza
di ulcere o gangrena non cicatrizzanti (tipicamente presenti
nei segmenti distali)>>>>%. || dolore ischemico a riposo colpisce
principalmente I'avampiede e si aggrava in posizione supina,
mentre a gamba abbassata si verifica un alleviamento dei sin-
tomi ischemici.

8.1.2.1.1. Definizione. La CLTI deve essere presa in conside-
razione in presenza di uno dei seguenti segni o sintomi clinici
agli arti inferiori:

e Dolore ischemico a riposo

e Ferita agli arti inferiori che non cicatrizza nell’arco di 2
settimane

¢ Gangrena degli arti inferiori.

Per guidare la diagnosi nei pazienti con sospetta CLTI pos-
sono essere utilizzati i seguenti criteri emodinamici:

e Pressione alla caviglia <50 mmHg
e TP <30 mmHg
¢ TcPO, <30 mmHg.

8.1.2.1.2. Valutazione iniziale e rischio di amputazione. Nei
I'esame clinico e la valutazione della perfusione degli arti
mediante misurazioni emodinamiche. Per quanto riguarda la
valutazione emodinamica nella CLTI, i valori di ABI possono
risultare nella norma o erroneamente elevati a causa di arterie
non comprimibili correlate alla sclerosi mediale (comune nel
diabete o nella CKD)>*’, a cui si pu® ovviare stimando i valori
di ABI sulla base delle forme d’onda Doppler'?. Pertanto, la
pressione standard alla caviglia da sola potrebbe non essere
affidabile nello stimare il rischio di perdita dell’arto*1'5%, Inol-
tre, un’ampia percentuale di pazienti con ulcere pud presen-
tare lesioni sotto la caviglia*®. Nei pazienti con CLTI dovrebbe-
ro essere determinati anche i valori di TP, TBI o TcPO,20441:5%,

In particolare, nei pazienti con CLTI dovrebbe essere ap-
plicato il sistema di classificazione WIfl. Oltre alla perfusione
degli arti, per determinare il rischio individuale di amputazio-
ne la classificazione WHI include le dimensioni della ferita e
I'estensione dell'infezione del piede*!7444-446,

8.1.2.1.3. Imaging. In tutti i pazienti con CLTI & assolutamente
necessario eseguire un esame di imaging vascolare comple-
to nell'ottica di valutare le opzioni di rivascolarizzazione. La
CLTI colpisce frequentemente piu di un segmento arterioso
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degli arti inferiori, coinvolgendo nella maggior parte dei casi
le arterie infra-poplitee (BTK e arterie sotto la caviglia). Mentre
I'imaging non invasivo (DUS, CTA, MRA) fornisce risultati af-
fidabili per le arterie sopra il ginocchio, I'imaging delle arterie
BTK, specialmente sotto la caviglia, pud essere pit complesso
per la presenza di severa calcificazione*85%051 Pertanto, nella
CLTI dovrebbe essere preso in considerazione di eseguire an-
che la DSA con visualizzazione mirata del piede per valutare le
arterie BTK>®. La DSA deve essere eseguita anche nei pazienti
non candidati a rivascolarizzazione al fine di prevenire am-
putazioni non necessarie o di ridurre al minimo |’estensione
dell’amputazione®®0562,

8.1.2.1.4. Valutazione del rischio di mortalita. Nei pazienti
con CLTI si riscontrano tassi di mortalita per tutte le cause e
di eventi di Ml piu di 2 volte superiori rispetto a pazienti non
selezionati con valori di ABI <0.904".

Nei pazienti con CLTI sottoposti a rivascolarizzazione, la
fase post-intervento in particolare si associa a un aumenta-
to rischio di MALE e MACE®®3; pertanto la gestione di questi
pazienti dovrebbe prevedere una valutazione individualizzata
del rischio periprocedurale. Relativamente al rischio peripro-
cedurale, i pazienti possono essere classificati a rischio proce-
durale medio (mortalita periprocedurale <5% e sopravvivenza
a 2 anni >50%) o ad alto rischio procedurale (mortalita peri-
procedurale =5% e sopravvivenza a 2 anni <50%)>64°65,

Oltre alla rivascolarizzazione, & necessario tenere in con-
siderazione che I'amputazione degli arti inferiori si associa a
tassi di mortalita a 30 giorni che raggiungono anche il 22 %>,

Tabella 18 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
gestione dell'ischemia cronica critica degli arti

Raccomandazioni Classe® Livello®

Per il salvataggio dell’arto nei
pazienti con CLTI e raccomandata la | B
rivascolarizzazione®4°67,

Per il salvataggio dell’arto si raccomanda di
identificare tempestivamente la presenza
di CLTI con successivo invio al team
vascolare*!7:560,

Nei pazienti con CLTI dovrebbe essere
preso in considerazione di eseguire i test di lla C
imaging dell’intero arto interessato®®°.

CLTI, ischemia cronica critica degli arti.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

8.1.2.2. Terapia medica

La CLTl si associa ad un elevato rischio di eventi ischemici*2®431,
pertanto in questi pazienti € assolutamente necessario instau-
rate la OMT.

Inoltre, occorre prevedere la gestione del dolore a ripo-
so, la cura ottimale delle ferite e il controllo delle infezioni.
Allo scopo di prevenire la necessita di amputazione dovreb-
be essere coinvolto un team vascolare, con la partecipazione
di almeno uno specialista vascolare, un chirurgo vascolare e
un radiologo®®. L'allenamento fisico degli arti inferiori & con-
troindicato fino a quando non si ottenga la guarigione delle
ulcere e, per facilitare la guarigione, dovrebbe essere assicura-
ta un’ottimale riduzione del carico. A seconda dell’estensione
dell’infezione, possono essere sufficienti gli antibiotici orali,
ma in caso di infezione estesa con segni sistemici di infiam-
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mazione, puo essere necessario il ricovero per la somministra-
zione di antibiotici per via endovenosa (e.v.)*%%°7,

Non esistono evidenze di buona qualita a favore di una
particolare medicazione delle ferite rispetto ad un‘altra, ma in
pazienti selezionati i trattamenti individualizzati con medica-
zione antimicrobica®”’, all’argento®’?, al collagene®”, a base di
miele o iodio®’*, con plasma ricco di piastrine o con terapia a
pressione negativa®’>>’¢ possono accelerare la guarigione del-
le ferite, abbreviare la degenza ospedaliera e prevenire le am-
putazioni. In caso di sospetta infezione profonda & necessario
eseguire una radiografia o la MRA per diagnosticare I'osteo-
mielite, nel qual caso potrebbe essere necessario un ciclo piu
lungo di antibiotici®””. Per il trattamento dell’osteomielite puod
essere previsto un regime antibiotico empirico da adattare in
base alle colture (preferibilmente tissutali)®’->#".

In presenza di ulcere occorre valutare |'eziologia venosa
e se sia percorribile la terapia endovenosa, mentre in caso di
ulcere miste & necessaria la terapia compressiva post-rivasco-
larizzazione®®2.

Tabella 19 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
terapia medica nei pazienti con ischemia cronica critica degli
arti (Tabella 7 delle evidenze)

Raccomandazioni Classe® Livello®

Si raccomanda che i pazienti con CLTI siano

" I C
gestiti da un team vascolare®®®.

Nei pazienti con CLTI e ulcere si raccomanda
di minimizzare lo stress meccanico sui tessuti | C
per facilitare la guarigione delle ferite>8358,

Si raccomanda di trattare le infezioni con

. I 1 C
terapia antibiotica®*°7°,
L'allenamento fisico degli arti inferiori non
€ raccomandato nei pazienti con CLTl e C

ferites®.

CLTI, ischemia cronica critica degli arti.
Classe della raccomandazione.
®Livello di evidenza.

8.1.2.3. Trattamento interventistico
8.1.2.3.1. Rivascolarizzazione. Nei pazienti con CLTl deve
essere tentata la rivascolarizzazione allo scopo di ripristinare
rapidamente il flusso al piede>®>°, Tre RCT hanno confron-
tato la terapia endovascolare con la chirurgia a cielo aper-
to nel trattamento delle arterie infra-inguinali. Nello studio
BASIL (Bypass versus Angioplasty in Severe Ischaemia of the
Leg) non é stata riscontrata alcuna differenza significativa nel-
la mortalita o nella sopravvivenza libera da amputazione a 2
anni*®, ma la chirurgia é risultata associata a un rischio signi-
ficativamente minore di amputazione, morte o entrambi®4>8°,
Nello studio BEST-CLI (Best Endovascular versus Best Surgical
Therapy for Patients with Critical Limb Ischemia) (follow-up
mediano di 2.7 anni), l'incidenza di MALE o di morte & risul-
tata inferiore nei pazienti in cui & stato utilizzato un segmen-
to della GSV per la rivascolarizzazione chirurgica rispetto ai
pazienti sottoposti a rivascolarizzazione endovascolare. Nello
stesso studio, I'outcome dei pazienti nei quali & stato utilizza-
to un condotto di bypass alternativo per la rivascolarizzazione
chirurgica é risultato simile a quello dei pazienti sottoposti a
rivascolarizzazione endovascolare®’.

Nello studio BASIL-2, che ha incluso pazienti sottoposti a
rivascolarizzazione infra-poplitea, con o senza ulteriore pro-
cedura di rivascolarizzazione infra-inguinale prossimale, la ri-



vascolarizzazione endovascolare & risultata associata ad una
migliore soprawvivenza libera da amputazione rispetto alla ri-
vascolarizzazione chirurgica, principalmente per effetto di un
minor numero di decessi®®. In ciascun paziente & importante
prendere in considerazione entrambe le opzioni di rivasco-
larizzazione®", tenuto conto della complessita della regione
anatomica coinvolta.

Malattia multilivello

Nei pazienti con CLTI si osserva frequentemente il coin-
volgimento di differenti distretti arteriosi. Soprattutto nel
caso di lesioni complesse deve essere effettuata una valuta-
zione completa del paziente da parte di un team vascolare
multidisciplinare, che tenga conto della presentazione clini-
ca, della morfologia della lesione e del rischio periprocedura-
le, allo scopo di soppesare i rischi vs i benefici delle modalita
di rivascolarizzazione (endovascolare vs chirurgica)>°0:593-5%,
Al fine di ripristinare rapidamente il flusso al piede & fon-
damentale un approccio strutturato. Possibilmente dovreb-
be essere preso in considerazione il concetto di angiosoma,
mirando all’area ischemica piu colpita®”’. Quando non sia
praticabile alcuna opzione di rivascolarizzazione, pud essere
presa in considerazione |"arterializzazione transcatetere delle
vene profonde®®,

Malattia aorto-iliaca

L'approccio endovascolare rappresenta la prima scelta,
solitamente impiegando stent metallici 0 medicati®**%%. La
chirurgia e riservata alle ostruzioni estese e alle lesioni trattate
senza successo con procedura endovascolare®®. La rivasco-
larizzazione ibrida dovrebbe essere presa in considerazione
in caso di occlusione dell’arteria femorale comune o dellar-
teria femorale profonda con necessita di endoarteriectomia,
nonché nella malattia da afflusso e/o efflusso suscettibile di
terapia endovascolare. Le procedure ibride dovrebbero essere
possibilmente eseguite in un’unica sessione operatoria®®.

Malattia femoro-poplitea

Raramente la CLTI e correlata a lesioni isolate dell’arteria
femorale superficiale, mentre e frequente il coinvolgimento
femoro-popliteo in combinazione con la malattia aorto-iliaca
o infra-poplitea. Nel 40% dei casi & necessario il ripristino del
flusso lungo I'asse femoro-poplitec®®®. La strategia di rivasco-
larizzazione deve essere selezionata in base alla complessita
della lesione*?. Se si opta per la terapia endovascolare devo-
no essere preservate le zone di atterraggio del graft. In caso
di intervento di bypass, questo deve essere eseguito nel piu
breve tempo possibile utilizzando la vena safena®®”.

Malattia infra-poplitea

La malattia infra-poplitea estesa si osserva principalmente
nei pazienti con diabete®07-1%e CKD®'"#'2, spesso associata a
lesioni superficiali dell’arteria femorale. Nelle lesioni infra-po-
plitee corte, la terapia endovascolare rappresenta la moda-
lita di trattamento preferenziale®®. | palloncini medicati®®” e
I'impianto di stent metallici®’® non si sono dimostrati superiori
all'angioplastica con solo pallone, anche se gli stent medicati
possano essere utilizzati per lesioni prossimali di dimensioni
relativamente piccole®'#616,

8.1.2.3.2. Stimolazione del midollo spinale. La stimolazione
del midollo spinale (SCS) pud essere presa in considerazio-
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ne nel trattamento dei pazienti con CLTI nei quali non sia
perseguibile alcuna opzione di rivascolarizzazione. La SCS
conferisce un modesto sollievo dal dolore e una riduzione
dell'11% del tasso di amputazione rispetto alla gestione
conservativa a 1 anno. Non & stato osservato alcun effetto
nella guarigione delle ulcere e restano da definire i benefici
in rapporto al costo elevato e alle possibili complicanze®'.
| recenti progressi tecnologici nella neuromodulazione po-
trebbero verosimilmente accrescere il valore di questa mo-
dalita di trattamento®'®.

8.1.2.3.3. Amputazione. L'amputazione minore, generalmen-
te limitata all’avampiede, si rende spesso necessaria per la ri-
mozione del tessuto necrotico e ha un impatto relativo sulla
mobilita del paziente. La rivascolarizzazione pre-amputazione
migliora la guarigione delle ferite. Nei casi di necrosi estesa
0 gangrena infetta pud essere preferibile I'amputazione pri-
maria maggiore senza rivascolarizzazione al fine di evitare
complicanze. L'amputazione secondaria & indicata in caso di
insuccesso della rivascolarizzazione, quando non sia possibile
il reintervento o in caso di persistente deterioramento dell’ar-
to nonostante graft pervio e gestione ottimale. L'amputazio-
ne BTK con inserimento di una protesi consente una miglio-
re mobilita. Nei pazienti allettati potrebbe essere preferibile
I’'amputazione sopra il ginocchio.

Tabella 20 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per il
trattamento interventistico dell’ischemia cronica critica degli arti

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con CLTI si raccomanda di
eseguire la rivascolarizzazione quanto prima 1 B
possibile®4.

Nei pazienti con CLTI si raccomanda di
utilizzare la vena autologa quale condotto
preferenziale per I'intervento di bypass infra-
inguinale®®”:5%.

In caso di malattia vascolare multilivello
si raccomanda di eliminare le ostruzioni
all'afflusso quando vengono trattate le
lesioni localizzate a valle.

Si raccomanda una valutazione del
rischio individuale (soppesando il

rischio procedurale individuale della
rivascolarizzazione endovascolare vs
chirurgica) da parte di un team vascolare
multidisciplinare.

Nei pazienti con CLTI che presentano vene
autologhe preservate e un basso rischio
chirurgico (mortalita perioperatoria <5%,
soprawvivenza >50% a 2 anni) puo essere
preso in considerazione il bypass infra-
inguina|e564,567,590.

lib B

Nei pazienti con CLTI puo essere preso in

considerazione il trattamento endovascolare

quale opzione di prima scelta, soprattutto se IIb B
presentano un elevato rischio chirurgico o

vene autologhe inadeguate®64°67.5%,

CLTI, ischemia cronica critica degli arti.
Classe della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
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8.1.2.4. Follow-up

Nei pazienti con CLTI si registra un’incidenza piu elevata di
eventi CVe19620 || follow-up dovrebbe essere mirato a valuta-
re la condizione clinica CV generale, a prevenire |'insuccesso
della rivascolarizzazione e a monitorare la guarigione della
ferita e lo stato dell’arto controlaterale. Dopo intervento di
rivascolarizzazione, & opportuno un controllo almeno su base
annuale da parte di uno specialista vascolare esperto nella
gestione della CLTI. In ragione della mancanza di evidenze,
le raccomandazioni si basano in gran parte sul consenso e
sull’opinione degli esperti'2,

L'incidenza di stenosi del graft venoso & del 20% ad 1
anno®', ma trascorsi i primi 12 mesi in assenza di eventi, le
complicanze tardive si verificano raramente®??. L'esame clini-
co, la misurazione dell’ABI (o del TBI) e la DUS devono esse-
re eseguiti entro 4-6 settimane dall’intervento chirurgico di
bypass e successivamente a 3, 6, 12 e 24 mesi'2.

Tabella 21 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per il
follow-up dei pazienti con ischemia cronica critica degli arti

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con CLTI che sono stati
sottoposti a rivascolarizzazione si
raccomanda di eseguire un follow-up
periodico®2626.627,

Al follow-up si raccomanda di valutare lo

stato clinico, emodinamico e funzionale, i
sintomi agli arti, I’aderenza al trattamento
ed | CVRFSSZ,GZS-GZS_

CLTI, ischemia cronica critica degli arti; CVRF, fattori di rischio cardio-
vascolare.

3Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

Dopo trattamento endovascolare, I'incidenza di restenosi
ed occlusione varia dal 5% nella regione pelvica ad oltre il
50% nelle arterie infra-poplitee®?3624, Rispetto alla chirurgia,
non si osserva alcuna fase di plateau e il tasso di insuccesso ri-
mane costante per almeno 5 anni. La sorveglianza comprende
la valutazione clinica alla ricerca di sintomi o segni ricorrenti,
la misurazione dell’ABI e I’'esame DUS a seconda dell’esito del

Tabella 9. Categorie cliniche di ischemia acuta degli arti.

Grado Categoria Perdita Deficit Segnale
sensoriale motorio Doppler
arterioso
| Vitale Nessuna Nessuno Si
A A rischio Nessuna o Nessuno No
marginale minima (dita
del piede)
1B A rischio Estesa non Lieve- No
immediato  solo alle dita moderato
del piede
]l Irreversibile  Profonda, Paralisi No
completa profonda
(come da (rigidita)
anestesia)

Adattata con permesso da®'.
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primo check-up: se normale, la DUS e raccomandata in caso
di ricomparsa dei sintomi; se sono invece presenti anomalie,
alla valutazione iniziale si raccomanda di eseguire la DUS, op-
pure il reintervento o un follow-up con DUS piu rawvicinato a
seconda dei casi'?®. Un valore di ABI <0.90 alla caviglia rile-
vato con DUS post-procedura costituisce fattore predittivo di
guarigione subottimale della ferita, di rivascolarizzazione del-
la lesione target guidata dalla valutazione clinica e di MALE®?.

Dopo la rivascolarizzazione, si raccomanda uno stretto
follow-up e la cura della ferita fino alla guarigione. Succes-
sivamente, devono essere programmati controlli annuali da
parte di uno specialista vascolare esperto nella gestione della
CLTI per verificare la presenza di sintomi, le condizioni del pie-
de, I'ABl ed i CVREF, con determinazione della TP e della TcPO,
se opportuno. | sintomi recidivanti possono anche essere do-
vuti alla progressione della malattia aterosclerotica sopra o
sotto il sito di bypass o di angioplastica®?’.

8.1.3. Ischemia acuta degli arti

8.1.3.1. Presentazione clinica e diagnosi
L'ALl & caratterizzata da un‘improwvisa diminuzione della per-
fusione degli arti, potenzialmente dovuta a progressione della
PAD, embolizzazione cardiaca/aortica, AD, trombosi del graft,
aneurisma trombizzato, sindrome da intrappolamento dell’ar-
teria poplitea, traumi, phlegmasia cerulea dolens, ergotismo,
stati di ipercoagulabilita e complicanze iatrogene correlate
alle procedure vascolari. La ALl &€ un’emergenza medica e il
suo riconoscimento tempestivo & fondamentale per il suc-
cesso del trattamento®32 | pazienti devono essere valutati
rapidamente da uno specialista vascolare® o trasferiti veloce-
mente presso una struttura dotata di tali risorse.

| tempi ristretti sono dovuti al periodo in cui il muscolo
scheletrico e i nervi tollerano I'ischemia — circa 4-6h®3*. | sin-
tomi agli arti inferiori possono comprendere sia dolore che
perdita di funzionalita e pit a lungo durano e piu forti sono,
meno sono le probabilita di salvataggio dell’arto.

8.1.3.1.1. Valutazione clinica. Il livello di emergenza e la scel-
ta della strategia terapeutica dipendono dalla presentazione
clinica, prevalentemente in funzione del deficit neurologico.
All’'esame clinico deve necessariamente essere valutata la du-

Segnale Riempimento Biomarker Prognosi

Doppler capillare

venoso

Si Si Non elevati Non a rischio
immediato

Si Recuperabile se
prontamente
trattato

Si Recuperabile
con immediata
rivascolarizzazione

No No Esageratamente  Perdita tissutale

elevati maggiore, danno

nervoso permanente
inevitabile
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Gambe fredde e molto doloranti

!

Sospetta ALI

!

Gestione del dolore

!

Valutazione clinica da parte di medico esperto

Funzione neurologica l

i L. Perdita della sensibilita
Perdita della sensibilita non solo alle dita del piede perdita totale della sensibilita
circoscritta alle dita del piede e dolore a riposo delle funzioni N
e delle funzioni motorie
Debolezzza muscolare assente  Debolezzza muscolare
lieve-moderata

Normale sensibilita
Normali funzioni motorie

Riempimento capillare

Intatto Rallentato-intatto Rallentato-assente Assente

Segnale Doppler arterioso

Udibile Non udibile

Segnale Doppler venoso

Udibile Non udibile

Biomarker muscolari

Elevati
I: Vitale IlA: A rischio marginale 1IB: A rischio immediato Ill: Irreversibile
Imaging Imaging®
(DUS, CTA, DSA, MRA) (DUS, CTA, DSA, MRA)
Rivascolarizzazione urgente Rivascolarizzazione d’emergenza . L
E o q . . Amputazione primaria
terapia anticoagulante E terapia anticoagulante L
o A o cure palliative
se non controindicata se non controindicata

| l |

> Trattamento farmacologico e follow-up <«

- @ESC—

Figura 16. Gestione dell’ischemia acuta degli arti.

ALl, ischemia acuta degli arti; CTA, angio-tomografia computerizzata; DSA, angiografia a sottrazione digitale; DUS, eco-Doppler; MRA, angio-
risonanza magnetica.

2Senza differire il trattamento.

rata dei sintomi e la severita del deficit sensoriale e motorio  ralisi rendera improbabile il salvataggio dell’arto. Le categorie
per poter differenziare un arto a rischio da un arto non vitale.  cliniche di ALl sono riportate nella Tabella 9.

Il deficit neurologico (perdita sensoriale e soprattutto deficit

motorio) sono segni indicativi di arto a rischio che comporta-  8.7.3.7.2. Imaging e test funzionali. La modalita di imaging
no |'esecuzione dei test di imaging in emergenza e la rivasco-  dipende dalla disponibilita ed ha lo scopo di identificare la
larizzazione®®. La presenza di deficit sensoriale severo e dipa-  formazione di trombi e di valutare la severita emodinamica. In

GITAL CARDIOL | VOL26 | SUPPL1ALN1 2025

e53



e54

LINEE GUIDA ESC PATOLOGIE DELLE ARTERIE PERIFERICHE E DELL'AORTA

base all’esperienza, alla disponibilita e alle preferenze locali, le
diverse opzioni comprendono la DSA, la CTA, la DUS e la MRA
con mezzo di contrasto®®. La DUS é utile per stabilire I'urgen-
za del trattamento quando sia problematico valutare il deficit
neurologico. La perdita del segnale arterioso sta ad indicare
che I'arto & a rischio, viceversa se il segnale é presente |'arto
puo verosimilmente non essere a rischio immediato e si pud
effettuare la misurazione dell’ABI. L'assenza di segnale Dop-
pler sia arterioso che venoso, unitamente ad un esteso deficit
motorio, indica che I'arto pud essere danneggiato in maniera
irreversibile (non recuperabile)®’. Inoltre, possono essere uti-
li i biomarcatori di danno muscolare, come la creatinchinasi
(CK) o la mioglobina, in quanto livelli elevati sono indicativi di
rabdomiolisi, rischio di amputazione®®, insufficienza renale e
mortalita®®. Nell'ischemia degli arti, i valori di CK e mioglo-
bina possono risultare meno elevati rispetto agli stati cronici,
probabilmente per effetto del precondizionamento ischemico
e dello sviluppo di circoli collaterali®#.

8.1.3.2. Terapia medica

Una volta stabilita la diagnosi clinica la cura iniziale consiste
nella somministrazione di analgesici, anticoagulanti e liquidi
e.v., nonché potrebbe essere opportuno trattare gli stati di
acidosi ed iperkaliemia. Per prevenire |'embolizzazione e la
propagazione del trombo deve essere somministrata eparina
non frazionata e.v. (5000 Ul o 70-100 Ul/kg in bolo, seguito
da infusione continua con aggiustamento della dose in base
alla risposta del paziente, monitorando il tempo di coagula-
zione attivato o il tempo di tromboplastina parziale attivato)
0 eparina a basso peso molecolare per via sottocutanea (es.
enoxaparina 1 mg/kg bid).

8.1.3.3. Trattamento chirurgico e interventistico

Nel caso di arto recuperabile & fondamentale la rivascolarizza-
zione d'urgenza. L'imaging diagnostico, quando non compor-
ta un differimento dell’intervento, & raccomandato per guida-
re la terapia. Qualora si ritenga che I'arto non sia recuperabile,
¢ indicata I'amputazione primaria o interventi per il sollievo
immediato dei sintomi.

Possono essere adottate diverse modalita di rivascolarizza-
zione, come la terapia trombolitica con I'introduzione per via
percutanea di un catetere, la trombectomia meccanica percu-
tanea o la tromboaspirazione (con o senza terapia tromboliti-
ca) o la trombectomia chirurgica, il bypass e/o la riparazione
arteriosa®?. Inoltre, ciascuna di queste modalita pud essere
eseguita da sola o in combinazione, a seconda del deficit neu-
rologico, della durata, localizzazione, estensione ed eziologia
dell'ischemia, delle comorbidita, del tipo di condotto (arterio-
so o graft) e dei rischi e degli outcome correlati al trattamen-
to. Le attuali opzioni di trattamento endovascolare dell’ALl
si accompagnano a tassi elevati di successo tecnico®?®. Per
ridurre la morbilita e la mortalita & spesso preferibile in prima
istanza un approccio endovascolare, soprattutto nei pazienti
con comorbilita severe. L'estrazione del trombo, la tromboa-
spirazione e la trombectomia chirurgica sono indicate nei casi
di deficit neurologico, mentre la terapia trombolitica median-
te catetere € pill appropriata nei casi meno severi senza deficit
neurologico. La moderna trombectomia con catetere (CDT)
si associa a tassi di amputazione a 12 mesi <10% nell’ALl di
grado 1B secondo la classificazione di Rutherford®:. In una
metanalisi, la CDT per il trattamento dell’ALl non a rischio
immediato ha mostrato un elevato successo angiografico, ma
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I'outcome a lungo termine e risultato relativamente sfavore-
vole, con bassi tassi di pervieta e un rischio considerevole di
amputazione maggiore®“. La trombolisi sistemica non ha al-
cun ruolo nel trattamento dei pazienti con ALl

In una metanalisi e stato documentato che la CDT e il trat-
tamento chirurgico si associano ad analoghi tassi di salvatag-
gio dell’arto®>. Alcune recenti analisi hanno evidenziato un
beneficio dell’approccio endovascolare in termini di mortalita
a parita di tassi di amputazione®.647,

In uno studio di confronto tra trombectomia percutanea
vs trombolisi accelerata dagli ultrasuoni per la gestione ini-
ziale dell’ALI non sono state riportate differenze in termini
di amputazione, sanguinamento, successo clinico ed eventi
avversi, con una pervieta primaria a 30 giorni rispettivamente
dell’'82% e 71%52.648.649,

Dopo la rimozione del trombo, eventuali lesioni arteriose
preesistenti devono essere trattate con approccio endovasco-
lare o chirurgico a cielo aperto. In caso di trattamento chirur-
gico, questo dovrebbe essere possibilmente eseguito in sala
ibrida dove sia possibile effettuare un imaging angiografico
sufficientemente completo e iniziare la lisi locale in caso di
coagulo residuo. Nei pazienti con ischemia di lunga durata
deve essere eseguita la fasciotomia dei quattro compartimenti
dell’arto inferiore allo scopo di prevenire la sindrome compar-
timentale post-riperfusione®’. La gestione dell’ALl & illustrata
nella Figura 16.

8.1.3.4. Follow-up

Dopo la rivascolarizzazione o I'amputazione deve essere valu-
tato il successo emodinamico, deve essere ricercata I'eziologia
dell’ALlI e deve essere instaurata la OMT. Le statine miglio-
rano |'outcome post-rivascolarizzazione®26%, Tenuto conto
che I'ALl & spesso causata da tromboembolia, per stabilire la
terapia piu appropriata, in particolare I'OAC, sono utili 'ECG
Holter, I'ecocardiografia e I'imaging dell’aorta®®. Inoltre, in
caso di sospetto clinico, occorre tenere in considerazione altre
sindromi protrombotiche, come la sindrome da anticorpi anti-
fosfolipidi e la vasculite. Anche se esistono solamente limitate
evidenze, l'inserimento dei pazienti con PAD dopo rivasco-
larizzazione in un follow-up strutturato pud verosimilmente
migliorare I'outcome funzionale®?’.

Tabella 22 delle raccomandazioni - Raccomandazioni
per la gestione dei pazienti con ischemia acuta degli arti
(Tabella 8 delle evidenze)

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con ALl si raccomanda

una valutazione urgente da parte di un

medico vascolare sufficientemente esperto 1 C
nell’esaminare la vitalita dell’arto ed

implementare una terapia appropriata®®.

In caso di deficit neurologico si raccomanda
di procedere a rivascolarizzazione
d’urgenza; i test diagnostici di imaging sono
raccomandati per guidare il trattamento,

. | C
a meno che la loro esecuzione non
comporti un differimento dell’intervento
o la necessita di amputazione primaria sia
evidente422,635,651,652‘
(continua)



Raccomandazioni Classe® Livello®

In assenza di deficit neurologico

severo si raccomanda di eseguire la

rivascolarizzazione entro poche ore | C
dall'imaging iniziale, valutando i pazienti su

base individuale2635652,

Per il controllo del dolore si raccomanda

di instaurare la terapia analgesica quanto | C
prima possibile.

Post-rivascolarizzazione si raccomanda

di monitorare |'eventuale insorgenza di

sindrome compartimentale e nel caso 1 C
di procedere al relativo trattamento

(fasciotomia)®37:652,

Post-rivascolarizzazione si raccomanda
di valutare il successo clinico ed | C
emodinamico®?’.

Nei pazienti con ALl si raccomanda
di acquisire un’anamnesi completa e
determinare la causa di trombosi /0
embolizzazione®*®.

Nei pazienti con ALl post-rivascolarizzazione
che non assumono terapia anticoagulante
per altre indicazioni dovrebbe essere presa
in considerazione la DAPT o il trattamento
con rivaroxaban (2.5 mg bid) e aspirina (100
mg/die)Sm,ﬁsa_

Una volta confermata la diagnosi di ALI, pud
essere preso in considerazione il trattamento b
con eparing®3>:654-6%6,

[E}

AL, ischemia acuta degli arti; bid, due volte al giorno; DAPT, duplice
terapia antiaggregante piastrinica.

2Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

8.2. Malattia delle arterie carotidi e vertebrali
extracraniche

8.2.1. Presentazione clinica e diagnosi

8.2.1.1. Presentazione clinica
La CS aterosclerotica rappresenta una delle principali cause di
ictus ischemico acuto (20%)5>7.

La CS puo essere diagnostica sulla base del rilevamento
di un soffio cervicale, ma anche sulla base dell’'occorrenza di
TIA o ictus.

8.2.1.2. Diagnosi

Le lesioni aterosclerotiche sono localizzate principalmente in
specifici segmenti arteriosi, come la biforcazione carotidea,
il sifone, il tratto M1 dell’arteria cerebrale media, il tronco
brachiocefalico, I'arteria succlavia, il primo e il quarto seg-
mento dell’arteria vertebrale o il primo segmento dell’arteria
basilare. Le placche carotidee (CP) che si formano nell’intima
offrono una migliore rappresentazione del processo ateroscle-
rotico rispetto allo spessore medio-intimale carotideo (cIMT).
Le CP possono essere diffuse o focali (protuberanti). Secondo
il documento di consenso di Mannheim, per CP si intende una
struttura focale che protrude per almeno 0.5 mm nel lume
arterioso o per almeno il 50% nel vaso circostante®®. L' Ameri-
can Society of Echocardiography (ASE) ha recentemente pro-
posto una definizione che include qualsiasi ispessimento foca-
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le di origine aterosclerotica che protrude nel lume di qualsiasi
segmento dell’arteria carotide (placca di tipo protuberante) o,
nel caso di aterosclerosi diffusa della parete vasale, quando il
clMT & =1.5 mm in qualsiasi segmento dellarteria carotide®.
Le placche possono progredire verso la CS, definita come un
restringimento =50% dell’arteria carotide interna (ICA) extra-
cranica, con severita della stenosi stimata utilizzando il meto-
do NASCET (North American Symptomatic Carotid Endarte-
rectomy Trial) o metodo equivalente non invasivo mediante
DUS (Figura 17)226%0_ Altri metodi sono descritti nella Sezio-
ne 1.5 del materiale supplementare online. Il metodo ECST
(European Carotid Surgery Trial) ed i metodi basati sull’area
portano ad una sovrastima della severita della CS e non sono
quindi raccomandati”’.

La DUS carotidea e sicura, accurata e affidabile se ese-
guita da uno specialista vascolare esperto e rappresenta la
modalita di imaging di prima scelta per lo screening, la dia-
gnosi e la sorveglianza delle arterie carotidi extracraniche’”. |l
grado di stenosi si basa principalmente sull’analisi Doppler del
flusso ematico nell’arteria carotide comune (CCA), nell'lCA e
nell’arteria carotide esterna (Tabella 10)%'%%2 Qccorre valu-
tare anche le arterie vertebrali e I'arteria succlavia. In alcuni
casi, i segni indiretti di stenosi severa devono essere valutati
mediante Doppler transcranico e/o dell’arteria oftalmica. La
presenza di calcificazioni arteriose severe puo ridurre |'accu-
ratezza della DUS'2.

Tabella 23 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per la
valutazione della stenosi carotidea

Raccomandazioni Classe® Livello®

Per valutare la stenosi dell'ICA si
raccomanda di utilizzare il metodo NASCET | B
o metodo equivalente non invasivo?’?:122:660,

Per la diagnosi di stenosi dell’ICA si
raccomanda di utilizzare la DUS come test di | C
imaging di prima scelta’”¢%3,

Per valutare la stenosi dell'lCA non &
raccomandato |'utilizzo del metodo
ECST77,122,660‘

DUS, eco-Doppler; ECST, European Carotid Surgery Trial; ICA, arteria
carotide interna; NASCET, North American Symptomatic Carotid En-
darterectomy Trial.

Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

8.2.2. Stenosi carotidea asintomatica

8.2.2.1. Terapia medica

Il trattamento medico ottimale si basa sulla correzione dei
CVRF mediante interventi sullo stile di vita e la terapia farma-
cologica, allo scopo di ridurre gli eventi cardio-cerebrovasco-
lari e globali'®. Per quanto riguarda l'ipertensione, nei pazienti
con CS asintomatica sono raccomandati gli stessi valori target
indicati nella sezione generale.

8.2.2.1.1. Terapia ipolipemizzante. Vedi Sezione 7.

8.2.2.1.2. Terapia antipertensiva. Vedi Sezione 7.

8.2.2.1.3. Terapia ipoglicemizzante. Vedi Sezione 7.
8.2.2.1.4. Terapia antitrombotica. Il beneficio clinico del trat-
tamento antitrombotico nei pazienti con CS asintomatica &
tuttora da dimostrare®“. L'unico RCT (ACB [Asymptomatic
Cervical Bruit Study]) in questo ambito nel quale sono stati
arruolati solo 188 pazienti per braccio, non é riuscito a dimo-
strare la superiorita dell’aspirina vs placebo nel ridurre I'inci-

GITAL CARDIOL | VOL26 | SUPPL1ALN1 2025

e55



e56

LINEE GUIDA ESC PATOLOGIE DELLE ARTERIE PERIFERICHE E DELL'AORTA

- Copyright - Il Pensiero Scientifico Editore downloaded by IP 139.165.31.53 Tue, 20 May 2025, 08:48:46

4 N\
Metodo ECST Grado di stenosi carotidea
(C-A) secondo i criteri
— x 100% NASCET e ECST
NASCET ECST
(% stenosi) (% stenosi)

50 75

60 80

70 85

Metodo NASCET 80 9]

(B-A)

x 100% 90 97

‘ @ESC—

Figura 17. | metodi North American Symptomatic Carotid Endarterectomy Trial/European Carotid Surgery Trial (NASCET/ECST).

denza di TIA, ictus e Ml o la mortalita®®. Negli studi osser-
vazionali, la SAPT (prevalentemente aspirina a basse dosi) &
risultata associata ad un minor rischio di MACE, anche se con
dati non univoci per la stenosi moderata (50-75%)%4; la DAPT
con la combinazione di aspirina e clopidogrel, non conferisce
alcun beneficio rispetto alla SAPT#%64%7,

Nello studio COMPASS (Cardiovascular Outcomes for Pe-
ople Using Anticoagulation Strategies) & stata documentata
una riduzione non significativa dei MACE sia nei pazienti
con pregressa rivascolarizzazione carotidea sia nei pazienti
asintomatici con CS >50% e CVRF randomizzati a duplice
terapia antitrombotica (aspirina 100 mg/die e rivaroxaban
2.5 mg bid) vs monoterapia con aspirina o rivaroxaban 5
mg bid. Tuttavia, non erano riportati dati specifici sulla CS
asintomatica.

Tenuto conto che questa popolazione ha un rischio 2 volte
superiore di MI*°, nei pazienti con CS asintomatica ad aumen-
tato rischio di eventi CV (diabetici) ma a basso rischio emor-
ragico*” dovrebbe essere presa in considerazione |'aspirina a
basse dosi a tempo indefinito per ridurre il rischio di ictus e di
eVenti CV19,299,488,666_

Tabella 24 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
terapia antitrombotica nei pazienti con stenosi carotidea

Livello®

Classe?

Raccomandazioni
Malattia carotidea

Nei pazienti con CS sintomatica, non
sottoposti ad endoarteriectomia carotidea
o stenting si raccomanda la DAPT con
aspirina a basse dosi e clopidogrel (75
mg) per almeno i primi 21 giorni, seguita
da clopidogrel 75 mg o aspirina a lungo
termine per ridurre il rischio di ictus®7-66°,

Nei pazienti con CS >50% asintomatica
che presentano un basso rischio emorragico
dovrebbe essere presa in considerazione

la terapia antiaggregante a lungo termine

(generalmente con aspirina a basse
dosi)488,497,670,671 .

lla C

CS, stenosi carotidea; DAPT, duplice terapia antiaggregante.
2Classe della raccomandazione.
®Livello di evidenza.

Tabella 10. Criteri basati sulla velocita di picco sistolico per quantificare la severita della stenosi dell’arteria carotide interna.

50-69% (stenosi moderata)

270% (stenosi severa)
>230 cm/s

% Stenosi Riferimento bibliografico
Soglia di PSV SRUC(C®¢? 125-230 cm/s
Gornik et al.%®? >180 cm/s
o

Sovrastima con criteri SRUCC ma non
esiste consenso

>125 cm/s + PSV ICA/CCA =2
CCA, arteria carotide comune; ICA, arteria carotide interna; PSV, velocita di picco sistolico; SRUCC, Society of Radiologists in Ultrasound.
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8.2.2.2. Trattamento interventistico

8.2.2.2.1. Chirurgia a cielo aperto vs terapia medica. Il ra-
zionale dell’endoarteriectomia carotidea (CEA) nella CS asin-
tomatica si fonda su due studi di qualche tempo fa, ACAS
(Asymptomatic Carotid Atherosclerosis) e ACST-1 (Asymp-
tomatic Carotid Surgery Trial 1), che hanno confrontato la
CEA vs terapia medica in pazienti asintomatici con CS del 60-
99%°572¢74 Nello studio ACAS, I'incidenza di ictus ipsilaterale/
morte a 5 anni nei pazienti sottoposti a CEA rispetto ai pa-
zienti trattati con terapia medica ¢ stata del 5.1% vs 11.0%,
mentre nello studio ACST-1 l'incidenza di qualsiasi ictus a 5
anni é stata del 6.4% vs 11.8%. In un’analisi combinata di
entrambi gli studi, i benefici conferiti dalla CEA a 5 anni sono
risultati inferiori nelle donne®’®, ma i risultati a 10 anni®’* han-
no mostrato un beneficio analogo a quello riscontrato negli
uomini (riduzione del rischio assoluto [ARR] 5.8% vs 5.5%).

Successivamente all’arruolamento dei pazienti in que-
sti studi sono stati compiuti dei progressi nella terapia me-
dica®’#%’¢, tanto che dal 1995 al 2010 & stato osservato un
calo del 60-70% dell'incidenza annuale di ictus nei pazienti
di entrambi gli studi trattati con terapia farmacologica®’®. Tale
riduzione & stata attribuita ad una migliore terapia medica
e ad una minore incidenza del fumo. Nello studio SPACE-2
(Stent Protected Angioplasty versus Carotid Endarterectomy)
di confronto tra OMT da sola vs OMT piu CEA/stenting caro-
tideo (CAS) in pazienti asintomatici con CS =70% secondo i
criteri ECST, interrotto anticipatamente per lento arruolamen-
to e quindi sottodimensionato, I'incidenza dell’endpoint se-
condario maggiore ad 1 anno é risultata del 2.5% dopo CEA,
del 3.0% dopo CAS e dello 0.9% dopo OMT®”’. L'incidenza
di qualsiasi ictus o la mortalita da ogni causa a 30 giorni o di
qualsiasi ictus ischemico ipsilaterale a 5 anni (endpoint prima-
rio di efficacia) & risultata del 2.5% nel gruppo CEA piti OMT,
del 4.4% nel gruppo CAS piu OMT e del 3.1% nel gruppo
OMT da sola. Lo studio CREST-2 (Carotid Revascularization
Endartectomy vs Stenting Trial 2) attualmente in corso fornira
chiarimenti circa I'utilita dell’intervento nel trattamento della
CS asintomatica rispetto alla moderna OMT.

Nello studio ACST-1, I’ARR di ictus a favore della chirurgia
rispetto alla OMT e stata solo del 4.6% a 10 anni, stando ad
indicare che il 95% dei pazienti asintomatici & stato di fatto
sottoposto ad un intervento non necessario®’4678,

In una recente metanalisi & stato confermato il ruolo del-
la moderna OMT nel ridurre l'incidenza di ictus maggiore, di
ictus combinato e la mortalita nei pazienti asintomatici, la-
sciando intendere che la OMT pud teoricamente ridurre la
necessita dell'intervento chirurgico nei pazienti con CS asin-
tomatica®”.

In conclusione, il trattamento invasivo della CS asintoma-
tica determina una riduzione del rischio complessivamente
bassa rispetto alla OMT. | dati attuali non consentono di valu-
tare i sottogruppi che potrebbero comunque trarre beneficio
dall'intervento, ma in ogni caso nei pazienti in trattamento
con OMT con caratteristiche cliniche e/o di imaging associate
ad aumentato rischio di ictus & necessario mirare alla rivasco-
larizzazione (Tabella 11)678:680,

Da sottolineare che nello studio ACST-1 non e stata docu-
mentata un’associazione tra I’'eta >75 anni al basale e una ri-
duzione del rischio di ictus ipsilaterale a 5-10 anni®76-6786%_Ngé
I’ACAS né I’ACST-1 hanno riscontrato un aumentato rischio
di ictus tardivo correlato alla severita della stenosi o all’occlu-
sione controlaterale®26746%7 |n una recente metanalisi, una
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Tabella 11. Caratteristiche di alto rischio associate ad aumentato ri-
schio di ictus nei pazienti con stenosi dell’arteria carotide interna asin-
tomatica in terapia medica ottimale.

Caratteristiche TIA/ictus controlaterale®®'.682

cliniche?
Imaging cerebrale
Ecografia/CT

Infarto silente ipsilaterale®-¢8>
Progressione della stenosi (>209%)340-684.68>

Embolizzazione spontanea al Doppler
transcranico (HITS)*'-686

Ridotta riserva vascolare cerebrale®7.6%
Placche di grosse dimensioni®&:6%
Placche ecolucenti’366°!

Estensione dell’area ipoecogena iuxta-
luminale®8.6%

MRAP Emorragia intraplacca®®26%

Core lipidico necrotico®46%

CT, tomografia computerizzata; HITS, segnale transitorio ad alta inten-
sita; MRA, angio-risonanza magnetica; TIA, attacco ischemico transi-
torio.

l'eta non & un fattore predittivo di outcome sfavorevole.

5Piu di 40 mm? all’analisi digitale.

severita piu elevata della stenosi € risultata associata all’occor-
renza di ictus ipsilaterale tardivo solo in concomitanza di ca-
ratteristiche di alto rischio®%. La Figura 18 mostra I'algoritmo
generale per la gestione della CS°%2.

8.2.2.2.2. Rivascolarizzazione carotidea: chirurgia vs impianto
di stent. In un recente aggiornamento della metanalisi sugli
RCT di confronto tra CEA vs CAS in pazienti asintomatici, per
un numero complessivo di 7092 pazienti, il CAS é risultato
associato ad un’incidenza significativamente piu elevata di
qualsiasi ictus e di morte/qualsiasi ictus a 30 giorni, mentre la
CEA e risultata associata ad un’incidenza significativamente
piu elevata di Ml a 30 giorni. Nel confronto tra CAS vs CEA
non sono state riscontrate differenze significative a 30 giorni
nel rischio di morte, di ictus invalidante, di morte/ictus invali-
dante o di morte/qualsiasi ictus/IM®°. Nell'/RCT ACST-2 di piu
grandi dimensioni, la mortalita postoperatoria e I'incidenza di
ictus maggiore sono risultate simili (1.0%) con le due modali-
ta di rivascolarizzazione’®70",

Non sono state osservate differenze significative tra CEA
e CAS nell'incidenza di ictus ipsilaterale e di qualsiasi ictus a
5 e 10 anni®®67%2703 Nello studio ACST-2 l'incidenza di ictus
non correlato alla procedura a 5 anni é risultata del 2.5% in
entrambi i gruppi per l'ictus fatale/invalidante e del 5.3% con
CAS vs 4.5% con CEA per qualsiasi ictus’70",

Nello studio SAPPHIRE (Stenting and Angioplasty with
Protection in patients at High Risk for Endarterectomy), che
ha randomizzato pazienti sintomatici e asintomatici “ad alto
rischio chirurgico” a CEA o CAS (utilizzando dispositivi di pro-
tezione embolica)’®, nei pazienti asintomatici (71%) é stata
riportata un’incidenza di morte/ictus a 30 giorni del 5.8%
dopo CAS vs 6.1% dopo CEA’ — in entrambi i gruppi oltre
il 3% raccomandato. Se tali livelli di rischio procedurale riflet-
tono la pratica contemporanea, la maggior parte dei pazien-
ti asintomatici “ad alto rischio chirurgico” beneficerebbero
maggiormente del trattamento medico.

In un RCT di piccole dimensioni, I’'uso di uno stent a dop-
pia maglia ha determinato una minore insorgenza di lesioni
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Figura 18. Algoritmo per la gestione della stenosi carotidea.

CAS, stenting carotideo; CEA, endoarteriectomia carotidea; CTA, angio-tomografia computerizzata; MRA, angio-risonanza magnetica; OMT,
terapia medica ottimale; TCAR, rivascolarizzazione transcarotidea; TIA, attacco ischemico transitorio.

aValutare la presenza di caratteristiche di alto rischio secondo quanto indicato in Tabella 11. Nel prendere in considerazione la chirurgia/
rivascolarizzazione, valutare il rischio operatorio globale secondo quanto indicato in Tabella 12.
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ischemiche rilevate all'imaging pesato in diffusione (DWI) pe-
riprocedurale, rispetto agli stent convenzionali. Ad 1 anno di
follow-up, I'uso di uno stent a doppia maglia & risultato asso-
ciato ad una significativa riduzione dell’endpoint composito
di MACE e restenosi intra-stent o occlusione, anche se il be-
neficio clinico di tali osservazioni & tuttora da dimostrare’°>7%,

Recentemente & stata introdotta la rivascolarizzazione
transcarotidea (TCAR) e, nonostante non siano disponibili
RCT, ampie analisi basate su dati di registro riportano un tasso
di successo tecnico del 99.7% e una bassa incidenza di com-
plicanze a 30 giorni (ictus/morte <3% e Ml <1%)°%®'.

In un registro su larga scala l'incidenza di ictus o morte a 1
anno e risultata del 6.4% con TCAR, del 5.2% con CEA e del
9.7% con lo stenting carotideo transfemorale’®”.

Sono necessari RCT adeguatamente disegnati di confron-
to tra TCAR vs CEA in pazienti asintomatici per stabilire il ruo-
lo effettivo della TCAR nella rivascolarizzazione carotidea’®.

Tabella 25 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per il
trattamento interventistico nei pazienti con stenosi carotidea
asintomatica

Raccomandazioni Classe* Livello®

Nel prendere in considerazione la

rivascolarizzazione dell’ICA, dopo accurata

valutazione dei rischi e dei benefici da parte

di un team vascolare, I'incidenza attesa lla B
di ictus/mortalita perioperatoria dovrebbe

essere <3% e |'aspettativa di vita del

paziente >5 anni®’47%,

Nei pazienti a “rischio chirurgico

intermedio” di eta >75 anni con CS del 60-

99% che presentano caratteristiche di alto lla B
rischio, in aggiunta all’'OMT dovrebbe essere

presa in considerazione la CEA®74709,

Nei pazienti ad “alto rischio chirurgico”

con CS del 60-99% che presentano

caratteristiche di alto rischio, in aggiunta b B
all’'OMT puo essere preso in considerazione
|| CA5699,701,704'

Nei pazienti a “rischio chirurgico
intermedio” con CS del 60-99% che
presentano caratteristiche di alto rischio,

in aggiunta all'OMT e in alternativa alla

CEA, puo essere preso in considerazione il
CA5696,701,702,710‘

lib B

Nei pazienti asintomatici con stenosi
dell'ICA che non presentano caratteristiche
di alto rischio e hanno un’aspettativa

di vita <5 anni non é raccomandata la
rivascolarizzazione di routine®”4.

CAS, stenting carotideo; CEA, endoarteriectomia carotidea; CS, ste-
nosi carotidea; ICA, arteria carotide interna; OMT, terapia medica
ottimale.

Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

8.2.3. Stenosi carotidea sintomatica

8.2.3.1. Terapia medica

8.2.3.1.1. Terapia ipolipemizzante. Vedi Sezione 7.

8.2.3.1.2. Terapia antipertensiva. Vedi Sezione 7.

8.2.3.1.3. Terapia ipoglicemizzante. Vedi Sezione 7.
8.2.3.1.4. Terapia antitrombotica. La CS sintomatica si associa
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ad un elevato rischio di recidiva precoce di eventi ischemici ce-
rebrovascolari®®’-66%683 |n tutti i pazienti con CS sintomatica é
raccomandata la DAPT con aspirina a basse dosi e clopidogrel
per almeno 3 mesi®®°. Nei pazienti sottoposti a rivascolariz-
zazione chirurgica il clopidogrel puod essere interrotto dopo
I'intervento’'", mentre in quelli sottoposti a rivascolarizzazio-
ne endovascolare la DAPT con clopidogrel e aspirina a basse
dosi deve essere proseguita per 4 settimane dopo la procedu-
ra86e6.711.712 Neij pazienti con ictus correlato alle arterie extra-
craniche, I'aspirina é risultata piu efficace dei VKA nel ridurre
le recidive®®”713, 'analisi per sottogruppi dello studio SOCRA-
TES (Acute Stroke or Transient Ischaemic Attack Treated with
Aspirin or Ticagrelor and Patient Outcomes) ha indicato una
minore incidenza di MACE nei pazienti trattati con ticagrelor
Vs aspirina®®, anche se era sottodimensionata per poter trarre
conclusioni in merito al beneficio del ticagrelor.

La combinazione di aspirina con clopidogrel nella fase ini-
ziale della CS sintomatica determina una riduzione del rischio
di embolizzazione cerebrale asintomatica e di ictus®2694714,
nonché di ictus recidivante dopo ictus minore/TIA867.668,

Recentemente, nello studio THALES (Acute Stroke or Tran-
sient Ischaemic Attack Treated with Ticagrelor and Acetylsali-
cylic Acid for Prevention of Stroke and Death), il trattamento
con ticagrelor piu aspirina vs aspirina in monoterapia in pazienti
con ictus minore o TIA ad alto rischio ¢ risultato associato ad
una riduzione del rischio di morte o ictus del 17%7'%, ma a fron-
te di una maggiore incidenza di sanguinamento’®’'¢, Da sotto-
lineare che i dati dello studio COMPASS non sono applicabili ai
pazienti con CS sintomatica in quanto tale categoria di pazienti
era stata esclusa per il rischio di sanguinamento intracranico*®®.

Tabella 26 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per
la valutazione e la terapia medica nei pazienti con stenosi
carotidea sintomatica

Raccomandazioni Classe® Livello®

La DAPT & raccomandata per almeno 21

giorni nella fase immediatamente successiva

ad un ictus minore nei pazienti con stenosi |
dell'ICA non sottoposti a rivascolarizzazione,
tenendo conto del rischio emorragico®®7:6%8,

Si raccomanda che i pazienti con stenosi
dell'ICA sintomatica siano valutati da

un team vascolare che comprenda un
neurologo®7:668,

Il trattamento a lungo termine con SAPT
dovrebbe essere preso in considerazione
nei pazienti sottoposti a rivascolarizzazione
dell'ICA867.668,

La DAPT puo essere presa in considerazione

per un massimo di 90 giorni nella fase

immediatamente successiva ad un ictus Ilb B
minore nei pazienti con stenosi dell’ICA,

tenendo conto del rischio emorragico®-668.

lla C

DAPT, duplice terapia antiaggregante (aspirina e clopidogrel); ICA,
arteria carotide interna; SAPT, singola terapia antiaggregante.
Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

8.2.3.2. Trattamento interventistico

8.2.3.2.1. Chirurgia a cielo aperto. In tutti i pazienti sintoma-
tici con CS é raccomandata la OMT. Nei pazienti con stenosi
<50% e sintomi di recente insorgenza, la CEA (pitt OMT) non
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determina un riduzione del rischio di ictus, mentre la chirurgia
si associa ad una riduzione del rischio di ictus nei pazienti con
stenosi moderata (50-69%) e severa (70-99%). Il beneficio
della chirurgia & risultato aumentare con I'aumentare della se-
verita della stenosi, fatta eccezione per le condizioni di “near-
occlusion” (stenosi del 95-99% con collasso dell’ICA distale o
un restringimento del lume con “trickle flow")e0717-720,

Alcune caratteristiche comportano un rischio ancora pit
elevato di ictus nei pazienti sintomatici (stenosi del 50-99%)
in terapia medica: eta (>75 anni), sintomi insorti negli ultimi
14 giorni, sesso maschile, sintomi emisferici (vs retinici), ictus
corticale (vs lacunare), burden di comorbilita piu elevato, ste-
nosi irregolare, severita della stenosi, occlusione controlatera-
le, stenosi intracranica in tandem e mancato reclutamento dei
circoli collaterali intracranici’?'.

| registri su larga scala indicano che la CEA pud essere
eseguita in sicurezza nei primi 7 giorni dopo un TIA/ictus mi-
nore’?%724 'ma non tutti i pazienti traggono beneficio della ri-
vascolarizzazione urgente ed esistono pareri discordanti sulla
sicurezza della CEA eseguita nelle prime 48h dall’insorgenza
dei sintomi a causa di un aumentato rischio di trasformazione
emorragica. | pazienti considerati ad alto rischio sono quelli
che presentano occlusione carotidea acuta, deficit neurologi-
co maggiore persistente, estensione dell’area di infarto supe-
riore a un terzo del territorio di distribuzione dell’arteria cere-
brale media, evidenza di emorragia parenchimale preesistente
e segni di compromissione dello stato di coscienza’+72,

La scelta di eseguire la rivascolarizzazione carotidea nelle
prime 48h dall'insorgenza dei sintomi & tuttora oggetto di
dibattito’?s.

8.2.3.2.2. Trattamento endovascolare vs chirurgia a cielo
aperto. Gli RCT contemporanei di confronto tra CEA vs CAS
in pazienti sintomatici hanno riportato un rischio significati-
vamente piu elevato di “qualsiasi ictus” e di “morte/ictus” a
30 giorni dopo CAS, dovuto principalmente ad una maggiore
incidenza di ictus minore, non invalidante con risoluzione en-
tro 6 mesi’"7?7.

Tuttavia, I'occorrenza di ictus perioperatorio si associa ad
una sopravvivenza a lungo termine 3 volte inferiore’?’, analoga
a quella dell’MI post-procedurale (pit frequente post-CEA)7?8,

Nei pazienti sottoposti a CAS, il rischio & piu elevato in
quelli di eta >60 anni, ancor di piu se di eta >80 anni, nei
quali si riscontra una probabilita 4 volte superiore di andare
incontro ad ictus/morte procedurale. Nel confronto tra CAS
vs CEA, I'effetto correlato all’eta & evidente nei pazienti di eta
60-65 anni e la CEA risulta superiore al CAS in quelli di eta
>70 anni’2%.730,

| pazienti anziani sottoposti a CAS possono manifestare
piu frequentemente ictus perioperatorio, prevalentemente
ictus ipsilaterale minore, probabilmente a causa di un burden
piu elevato di malattia dell’arco aortico. In questi casi, I'espe-
rienza dell’'operatore e del centro puo avere un ruolo deter-
minante nell’outcome periprocedurale. Il CAS si associa ad un
rischio significativamente pit basso di M, lesioni transitorie
dei nervi cranici ed ematoma’?'732,

Oltrepassati i 30 giorni del periodo perioperatorio, i dati
a lungo termine indicano che il CAS e la CEA si associano
ad un outcome simile’®373 e la scelta tra le due modalita di
trattamento in ciascun paziente dipendera in gran parte dalla
stima del rischio a 30 giorni (in base alle caratteristiche clini-
che/anatomiche e all’esperienza dell’operatore e del centro).
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Un’analisi post-hoc di uno studio ha evidenziato un
maggior beneficio della CEA quando eseguita entro 2 set-
timane dall’evento ischemico’?*, con una riduzione delle
complicanze rispetto al CAS eseguito entro 1 settimana da
un ictus/TIA. La Carotid Stenosis Trialists’ Collaboration ha
riportato un’incidenza piu elevata di ictus/morte nei pa-
zienti trattati con CAS vs CEA entro 1 settimana dall’ulti-
mo evento sintomatico (8.3% vs 1.3%)73>. Questi risultati
depongono a favore della CEA precoce nei pazienti sinto-
matici; tuttavia, questi studi, iniziati oltre 30 anni fa, non
comprendono una valutazione dell’attuale OMT. Il CAS e
stato inizialmente concepito come possibile alternativa per
i pazienti ad alto rischio chirurgico’473¢, ma la sua efficacia
deve essere presa in considerazione nella pratica contem-
poranea (Tabella 12)7%.

In conclusione, la CEA rappresenta tuttora il trattamento
preferenziale per i pazienti con CS sintomatica; tuttavia, nei
pazienti eleggibili a rivascolarizzazione carotidea ma ritenuti
ad alto rischio chirurgico da un team multidiscliplinare, il CAS
puod essere preferibile rispetto alla CEA — il paziente deve es-
sere un candidato idoneo per CAS e il rischio di complicanze
non deve essere superiore al 6%.

Allo stato attuale, i risultati della TCAR sono stati analiz-
zati unicamente in alcuni registri, nei quali I'incidenza di ictus
intraospedaliero e la mortalita sono risultate significativamen-
te piu basse rispetto al CAS transfemorale’®”’37. Analogamen-
te ai risultati osservati in precedenza con la CEA, i pazienti
sintomatici sottoposti a TCAR mostrano un outcome simile
quando la procedura viene eseguita dopo 48h dall’evento
neurologico’®. Tuttavia, la TCAR non é stata ancora valutata
in RCT, né é stata confrontata vs CEA o OMT.

Tabella 12. Caratteristiche di alto rischio perioperatorio in caso di en-
doarteriectomia carotidea.

Caratteristiche cliniche

Scompenso cardiaco congestizio (classe funzionale NYHA I1I/1V)
Angina instabile (CCS IlI/IV)

CAD con stenosi del 70% del LM o multivasale

Ml recente (<30 giorni)

Chirurgia a cielo aperto programmata (<30 giorni)
LVEF <30%

Malattia polmonare severa

Malattia renale severa

Caratteristiche anatomiche

Lesioni non accessibili chirurgicamente

e Alivello o al di sopra di C2

e Sottoclaveare

Irradiazione del collo ipsilaterale

Immobilita spinale del collo

Occlusione dell’arteria carotide controlaterale (con aumentato
rischio di ictus)

Paralisi laringea controlaterale

Tracheostomia

CAD, malattia coronarica; CCS, Canadian Cardiovascular Society;
LM, tronco comune; LVEF, frazione di eiezione ventricolare sinistra;
M, infarto miocardico; NYHA, New York Heart Association.



- Copyright - Il Pensiero Scientifico Editore downloaded by IP 139.165.31.53 Tue, 20 May 2025, 08:48:46

8.2.3.2.3. Arterie vertebrali. Non esistono evidenze sull'imple-
mentazione delle modifiche dello stile di vita e della terapia
medica nel contesto della stenosi dell’arteria vertebrale sinto-
matica, anche se il loro utilizzo & ragionevole dato il rischio CV
complessivo in questi pazienti.

Non sono disponibili evidenze sull'impiego di strategie
preventive e di agenti antitrombotici, ma il loro utilizzo & ra-
gionevole in presenza di altri CVRF.

Il trattamento chirurgico della stenosi dell’arteria ver-
tebrale extracranica (con trasposizione vertebro-carotidea,
endoarteriectomia dell’arteria vertebrale per via trans-suc-
clavia, bypass venoso distale), se eseguito in centri esper-
ti, si associa ad una bassa incidenza di ictus/morte’39.740,
Tuttavia, in considerazione della limitata expertise nella ri-
costruzione complessa delle arterie vertebrali, la chirurgia
a cielo aperto & stata per lo piu sostituita dall’intervento
endovascolare.

Un’analisi combinata degli studi VIST (Vertebral Artery
Ischaemia Stenting Trial), VAST (Vertebral Artery Stenting Trial)
e SAMMPRIS (Stenting and Aggressive Medical Management
for Preventing Recurrent Stroke in Intracranial Stenosis)’#! non
ha dimostrato alcun beneficio evidente dell'impianto di stent
nell’arteria vertebrale extracranica.

Tabella 27 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per gli
interventi nei pazienti con stenosi carotidea sintomatica

Livello®

Classe?

Raccomandazioni

In caso di stenosi sintomatica dell'lCA del
70-99% si raccomanda di eseguire la CEA
a condizione che il rischio documentato
di ictus/morte procedurale a 30 giorni sia
<6%660,719'

Quando indicato, nei pazienti con stenosi
dell'lCA sintomatica si raccomanda di
eseguire la CEA entro 14 giorni’**.

La OMT é raccomandata in tutti i pazienti
con stenosi dell'ICA sintomatica'.

La CEA dovrebbe essere presa in
considerazione nei pazienti con stenosi
sintomatica dell'lCA del 50-69% a
condizione che il rischio documentato di
ictus/morte procedurale a 30 giorni sia
<6%660,719.

Il CAS dovrebbe essere preso in
considerazione nei pazienti sintomatici ad
alto rischio per CEA con stenosi dell’ICA
del 70-99%, a condizione che il rischio
documentato di ictus/morte procedurale a
30 giorni sia <6%7%.

lla

Il CAS puo essere preso in considerazione
nei pazienti sintomatici di eta <70 anni con
stenosi dell'lCA del 70-99%, a condizione
che il rischio documentato di ictus/morte
procedurale a 30 giorni sia <6%7%.

La rivascolarizzazione non e raccomandata
nei pazienti con lesioni dell'lCA <50%%¢°71,

CAS, stenting carotideo; CEA, endoarteriectomia carotidea; ICA, ar-
teria carotide interna; OMT, terapia medica ottimale.

Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.
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Non esistono RCT che abbiano valutato tecniche chirur-
giche come I'endoarteriectomia o la trasposizione dellarteria
vertebrale. Sono disponibili alcune casistiche che non includo-
no tuttavia un gruppo di controllo trattato secondo un proto-
collo di terapia medica coerente’2. Di conseguenza, |'effica-
cia di queste procedure & tuttora incerta.

8.2.3.3. Follow-up

La gestione medica perioperatoria e post-procedurale dopo
rivascolarizzazione carotidea deve includere la OMT. Lo svilup-
po di ipertensione postoperatoria rappresenta un fattore di
rischio per ictus e TIA, sanguinamento della ferita ed emorra-
gia intracranica’®; pertanto, & importante un’adeguata tera-
pia farmacologica antipertensiva per ottimizzare I'outcome’.

Le fluttuazioni pressorie dell’ipertensione e dell'ipotensione
non sono rare e devono essere trattate tempestivamente’#4745,

Si raccomanda anche una terapia ipolipemizzante intensi-
va mirata a conseguire livelli di LDL-C <1.4 mmol/l (55 mg/dl)
0 una riduzione >50% rispetto ai valori basali®.

La terapia antiaggregante deve essere personalizzata in
base al tipo di intervento. Nel caso della CEA é stata dimo-
strata una riduzione degli eventi ischemici periprocedurali e
a lungo termine con aspirina a basse dosi’*’4’. Dopo CAS si
raccomanda la DAPT (con aspirina e clopidogrel), la cui durata
ottimale & ancora oggetto di dibattito’#®. Nel periodo periope-
ratorio post-CAS deve essere prescritta la DAPT da prosegui-
re per almeno 30 giorni post-procedura’ 742750 || ticagrelor,
guando previsto nella DAPT post-CAS/TCAR, si associa ad un
elevato rischio di sanguinamento rispetto al clopidogrel”'753,

La DUS rappresenta la tecnica di prima scelta per valutare i
pazienti dopo CEA o CAS. In alternativa, per stabilire il rischio
di restenosi, possono essere utilizzate la CTA e la MRA74.7%4,

Tabella 28 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per il
follow-up dei pazienti con stenosi carotidea

Livello®

Raccomandazioni Classe?

Si raccomanda di eseguire un follow-
up annuale per controllare i CVRF e la
compliance al trattamento’*.

Dopo stenting dell'ICA si raccomanda la
DAPT con aspirina e clopidogrel per almeno
'] mese77,749,750_

Dopo rivascolarizzazione dell’ ICA si
raccomanda il trattamento con aspirina o
clopidogrel a lungo termine?46.747.

Durante il follow-up, nei pazienti con
CS si raccomanda di valutare i sintomi
neurologici, i CVRF e I'aderenza al
trattamento almeno ogni anno’.

Dopo rivascolarizzazione dell’ ICA si
raccomanda la sorveglianza con DUS nei
primi 30 giorni’4%.74,

CS, stenosi carotidea; CVREF, fattori di rischio cardiovascolare; DAPT,
duplice terapia antiaggregante; DUS, eco-Doppler; ICA, arteria caro-
tide interna.

2Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

Dopo CEA o CAS, la DUS e raccomandata al basale (<3
mesi) e successivamente ogni anno fino a quando il paziente
non sia stabile (vale a dire fino a quando I'assenza di restenosi
non sia confermata in due scansioni annuali consecutive). La
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periodicita della sorveglianza (es. ogni 2 anni) puod essere sta-
bilita in base alla presenza di stenosi dell'ICA controlaterale,
del profilo di rischio e dell’aspettativa di vita del paziente?4%7>4,

Per i pazienti che presentano multipli CVRF dopo la pro-
cedura puo essere utile eseguire la DUS ogni 6 mesi fino alla
stabilita clinica e successivamente ogni anno’#°7%4,

La sorveglianza precoce, soprattutto nei primi 1-3 mesi e in
particolare quando non sia disponibile I'imaging intraoperatorio
completo (es. dopo CEA), e utile per rilevare eventuali errori tec-
nici e stabilire un punto di riferimento per i successivi confronti.

Il follow-up consente di identificare la restenosi carotidea
ipsilaterale e la progressione della malattia controlaterale, po-
tendo cosl intervenire tempestivamente per ridurre al minimo
il rischio di ictus. Tuttavia, questo concetto si sta dimostrando
sempre pill problematico a causa di un ruolo meno diffuso e
piu selettivo dell'intervento nei pazienti asintomatici. E impor-
tante definire un protocollo di sorveglianza quando si prevede
che i risultati attesi influiscano in termini di costo-efficacia sul
piano di trattamento medico o interventistico’7>4.

8.3. Altre sedi arteriose
8.3.1. Malattia dell’arteria succlavia

8.3.1.1. Presentazione clinica e diagnosi

L'aterosclerosi delle arterie degli arti superiori (UEAD) si svilup-
pa piu frequentemente nell’arteria succlavia’>7*. L'ischemia
digitale & piu frequentemente ad eziologia non aterosclero-
tica, dovuta a tromboembolismo, sclerosi sistemica, forme
idiopatiche, tromboangioite obliterante, cause iatrogene o
cancro’®’. La stenosi dell’arteria succlavia (SS) isolata & spesso
asintomatica e puo essere sospettata quando viene rilevata
una differenza assoluta di SBP >10-15 mmHg tra le due brac-
cia’®®. Nello studio MESA (Multi-Ethnic Study of Atherosclero-
sis), la prevalenza di SS asintomatica é risultata di circa il 4.5%
negli adulti (maschi: 5.1%, femmine: 3.9%) e piu frequente
nei pazienti con PAD (11.4%)7°. Nei pazienti che si rivolgeva-
no ai centri CV, una differenza di di SBP >25 mmHg si associa-
va ad prevalenza 2 volte superiore e si dimostrava fattore pre-
dittivo indipendente di mortalita27*8. Con il progredire della
malattia ostruttiva, che colpisce in particolare i vasi vertebrali,
il rischio di ischemia o i sintomi da furto aumentano significa-
tivamente. Disturbi visivi, sincope, atassia, vertigini, disfasia,
disartria e deficit sensoriali facciali durante i movimenti del
braccio possono essere indicativi di sindrome da furto della
succlavia, correlata con la differenza pressoria tra le due brac-
cia’®. La malattia occlusiva brachiocefalica puo portare a ictus
o TIA nei territori carotidei e vertebrali, manifestandosi come
affaticamento, dolore e claudicatio del braccio indotti dall’e-
sercizio. | casi gravi, soprattutto con malattia distale, possono
causare dolore a riposo e ischemia digitale con necrosi.

La valutazione con DUS delle arterie succlavie consente di
identificare la presenza di SS tramite flussi intrastenotici ad alta
velocita (stenosi del 50%: velocita di picco sistolico [PSV] =230
cm/s, rapporto di PSV [PSVr] >2.2; stenosi del 70%: PSV =340
cm/s e PSVr =3.0) o forme d’onda post-stenotiche monofasi-
che’®. La maggior parte dei pazienti (>90%) con SS prossi-
male =50% presenta un’inversione del flusso intermittente o
continua nell’arteria vertebrale, anche se non tutti sono sin-
tomatici’®®7%2, In caso di sospetta sindrome da furto della suc-
clavia, I'inversione del flusso deve essere valutata nell’arteria
vertebrale ipsilaterale extracranica mediante test dell’iperemia
e, se disponibile, Doppler transcranico’®?. Una stenosi od oc-
clusione severa del tronco brachiocefalico destro & associata a
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velocita di flusso ridotte nell’arteria succlavia ipsilaterale e nella
CCA. In caso di risultati anomali o incerti alla DUS dovrebbe-
ro essere effettuati i test di imaging anatomico (CTA/MRA)763,
La CTA ha una resa eccellente per le lesioni sopra-aortiche e
puo fornire informazioni extravascolari, soprattutto in caso di
diagnosi differenziale con la sindrome dello stretto toracico. La
RMA fornisce informazioni sia funzionali che morfologiche utili
per distinguere la perfusione anterograda da quella retrograda
e per stimare la severita della stenosi’®. La DSA viene eseguita
se e indicata la terapia endovascolare. La PET & utile per la dia-
gnosi dell’arterite ma non per la valutazione delle lesioni atero-
sclerotiche nella pratica clinica.

8.3.1.2. Strategia di trattamento
(medico e interventistico)
In tutti i pazienti con UEAD sintomatica & raccomandata la
OMT per ridurre il rischio CV3. La rivascolarizzazione € indi-
cata nei pazienti sintomatici con TIA/ictus, sindrome da furto
della succlavia, disfunzione dell’accesso emodialitico ipsilatera-
le e scarsa HRQoL, e dovrebbe essere presa in considerazione
nei pazienti asintomatici candidati a bypass aortocoronarico
(CABG) con arteria mammaria interna e in quelli con acces-
so emodialitico ipsilaterale, nonché nei pazienti asintomatici
con SS/occlusione bilaterale significativa per un’adeguata sor-
veglianza dei valori pressori. La rivascolarizzazione pud essere
eseguita tramite procedura endovascolare o chirurgica. Non
esistono RCT di confronto tra riparazione endovascolare vs
quella a cielo aperto, ma alcuni studi, tra cui il Danish Vascular
Registry, indicano un‘analoga risoluzione dei sintomi a lungo
termine, ma un’incidenza piu elevata di complicanze generali
e una durata dell'ospedalizzazione piu lunga nella chirurgia a
cielo aperto’®. Il rischio di complicanze severe, come I'ictus ver-
tebro-basilare, & basso con entrambi gli approcci. L'incidenza di
ictus post-procedurale & dell'1.3% con il trattamento endova-
scolare’® e dello 0.9-2.4% dopo chirurgia a cielo aperto’®7¢7.

Nei pazienti con SS I'angioplastica percutanea viene spesso
eseguita con impianto di stent. Non esistono evidenze definiti-
ve per stabilire se I'impianto di stent sia piu efficace dell’angio-
plastica con palloncino’®. Risultati simili sono stati riportati per
il trattamento endovascolare dell’arteria anonima’®. In caso di
lesioni ostiali estremamente calcifiche, gli stent espandibili con
palloncino forniscono una forza radiale maggiore rispetto agli
stent in nitinolo. L'approccio endovascolare rappresenta il piu
delle volte la strategia di default, ma in pazienti selezionati a
basso rischio operatorio, con occlusione dell’arteria succlavia o
nei quali il trattamento endovascolare non abbia avuto succes-
so, la trasposizione chirurgica succlavio-carotidea & sicura con
eccellenti risultati di pervieta a lungo termine (pervieta del 96%
a 5 anni)’®. L'intervento chirurgico di bypass carotido-succlavio
con graft protesico ha mostrato un beneficio a lungo termine
con una bassa mortalita e morbilita, soprattutto nei pazienti
con malattia estesa o riocclusione post-stenting (pervieta del
97% a 5 anni)’’°. Opzioni alternative comprendono le proce-
dure di bypass extra-anatomico extratoracico (bypass axillo-
axillare, axillo-carotideo o carotido-carotideo)’”"772; tuttavia, con
il bypass axillo-axillare nel 14% dei casi & stata riportata I'occlu-
sione del graft a 1 anno’”3. L'approccio transtoracico rappresenta
un'alternativa nei pazienti con malattia multivasale con interes-
samento dell’arco aortico e di alcuni vasi sovra-aortici’®’.

Nei casi di ischemia critica della mano dovuta ad ateroscle-
rosi occlusiva sotto il gomito, seppur relativamente rara, gli
interventi si associano ad un elevato tasso di successo, le am-



putazioni maggiori sono rare e molti pazienti possono essere
trattati senza ricorrere alla chirurgia’®. In pazienti opportuna-
mente selezionati, sia il trattamento endovascolare che la chi-
rurgia a cielo aperto hanno un elevato tasso di successo’>>7°¢.

Nei pazienti sintomatici con controindicazioni al tratta-
mento endovascolare o alla chirurgia a cielo aperto pud es-
sere presa in considerazione l'infusione di prostanoidi o la
simpaticectomia toracica’’“.

8.3.1.3. Follow-up

| pazienti con UEAD devono essere monitorati per garanti-
re una prevenzione CV ottimale, prevedendo un follow-up
pit rigoroso in quelli sintomatici allo scopo di riconsiderare
I'indicazione alla rivascolarizzazione, in quanto gran parte
dei sintomi si risolve spontaneamente’”>. Dopo I'intervento di
rivascolarizzazione, i pazienti devono essere sottoposti a fol-
low-up in maniera da diagnosticare e trattare precocemente
un eventuale insuccesso procedurale tardivo.

Tabella 29 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
gestione della stenosi dell’arteria succlavia (Tabella 9 delle
evidenze)

Raccomandazioni Classe® Livello®

In tutti i pazienti con PAAD si raccomanda

.. ) | B
di misurare la BP su entrambe le braccia3>7°.

Nei pazienti sintomatici con malattia

aterosclerotica dell’arteria succlavia (TIA/ictus,

sindrome da furto della succlavia, disfunzione

dell’accesso emodialitico ipsilaterale,

ischemia severa) dovrebbero essere prese lla B
in considerazione entrambe le opzioni

di rivascolarizzazione (endovascolare +

stenting o chirurgia) con discussione su base

individuale da parte di un team vascolare’?®.

La rivascolarizzazione endovascolare puo

essere presa in considerazione al posto

dell'intervento chirurgico in quanto associata 1} B
a una minore incidenza di complicanze, a

parita di outcome a lungo termine’®®.

Nei pazienti con malattia aterosclerotica dell’arteria
succlavia:

La rivascolarizzazione dovrebbe essere presa
in considerazione nei pazienti con stenosi

) i o lla C
prossimale candidati a CABG utilizzando
I'arteria mammaria interna ipsilaterale’””-781,
La rivascolarizzazione dovrebbe essere
presa in considerazione nei pazienti con
stenosi prossimale gia sottoposti a CABG lla c

con arteria mammaria interna ipsilaterale su
arteria coronaria con evidenza di ischemia
miocardica’’’-778.780,

La rivascolarizzazione dovrebbe essere
presa in considerazione in caso di accesso lla C

emodialitico arterovenoso ipsilaterale’’®.
- c

BP, pressione arteriosa; CABG, bypass aortocoronarico; PAAD, patologie
delle arterie periferiche e dell’aorta; TIA, attacco ischemico transitorio.
Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

La rivascolarizzazione di routine non &
raccomandata.
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8.3.2. Malattia dell’arteria renale

8.3.2.1. Presentazione clinica e diagnosi

8.3.2.1.1. Epidemiologia. In oltre il 90% dei casi, la RAS & do-
vuta ad aterosclerosi e coinvolge tipicamente il tratto ostiale
dell’arteria renale (Tabella 13)782. Nei pazienti di eta >65 anni,
la prevalenza complessiva di RAS =60% e del 6.8% ed & piu
elevata negli uomini rispetto alle donne (9.1% vs 5.5%)7%.
Nei pazienti affetti da PAD, la prevalenza della RAS & com-
presa tra il 7% e il 42%, a seconda dei criteri diagnostici’&.

8.3.2.1.2. Presentazione clinica. La presentazione clinica
comprende ipertensione nefrovascolare, compromissione del-
la funzionalita renale e, in alcuni casi, insorgenza improvvisa
di edema polmonare (Tabella 13). La RAS determina una ri-
duzione della capacita di filtrazione del rene interessato, con
attivazione della via renina-angiotensina-aldosterone e conse-
guente rischio di ipertensione nefrovascolare’®78>. Nella RAS
unilaterale, il rene controlaterale funzionante pud aumentare
I'escrezione di sodio per prevenire la ritenzione sodica e il so-
vraccarico di volume. Nella RAS bilaterale di alto grado e nella
RAS unilaterale senza secondo rene funzionante, il rischio di
deterioramento cardiorenale & maggiore rispetto alla malattia
unilaterale’se.

8.3.2.1.3. Diagnosi di malattia dell’arteria renale. | primi step
diagnostici prevedono gli esami di laboratorio per valutare la
funzionalita renale, la misurazione della BP clinica e della BP
al di fuori dell’ambiente medico (monitoraggio ambulatorio
o domiciliare della BP, secondo quanto raccomandato dalle
linee guida ESC sull'ipertensione3®) e la valutazione emodina-
mica non invasiva delle arterie renali mediante DUS”®".

Il riscontro alla DUS di una PSV >200 cm/s in arteria renale
conferma la diagnosi di RAS >50% (sensibilita del 95%, spe-
cificita del 90%)7%8. Un rapporto della PSV fra arteria renale
e aorta (RAR) >3.5 ha una sensibilita dell’84-91% e una spe-
cificita del 95-97% per I'identificazione di una RAS =60%7%°.
Una differenza nell’indice di resistenza intra-renale =0.5 tra
i due reni pud essere utilizzato come ulteriore criterio emo-
dinamico per la diagnosi di RAS emodinamicamente rilevan-
te’®7790 Altri criteri basati sulla DUS (tempo di accelerazione,
indice di accelerazione) hanno una minore accuratezza dia-
gnostica’”’.

La MRA con mezzo di contrasto ha una sensibilita e spe-
cificita rispettivamente dell’88% e 100% per la diagnosi
di RAS7, ma tende a sovrastimare il grado di RAS del 26-
32%7%; tuttavia, offre il vantaggio di poter valutare il flusso
sanguigno del parenchima renale senza necessita di mezzo di
contrasto iodato.

La CTA spirale multidetettore consente di misurare il dia-
metro dell’arteria renale e di rilevare le calcificazioni della pa-
rete vasale e le placche murali e ha una sensibilita e specificita
rispettivamente del 64-100% e 92-98% per la diagnosi di
RAS’®. La CTA ha lo svantaggio di comportare |'esposizione
alle radiazioni, I'uso di mezzo di contrasto nei pazienti con
disfunzione renale e una limitata valutazione emodinamica
della RAS.

L'angiografia con catetere rappresenta il “gold standard”
per la diagnosi di RAS, in quanto consente di acquisire ulterio-
ri misure emodinamiche (Figura 19)7°?; tuttavia, in considera-
zione dei potenziali rischi correlati alle procedure invasive, pri-
ma di utilizzare questa modalita di imaging per le misurazioni
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emodinamiche invasive dovrebbero essere utilizzate la DUS o
altre modalita non invasive (CTA o MRA) (Figura 19).

La scintigrafia renale, la determinazione della renina pla-
smatica prima e dopo test provocativo con somministrazione
di ACEI e la misura della renina venosa non sono contemplate
per la valutazione della RAS.

8.3.2.1.4. Prognosi. La progressione della RAS aterosclerotica
& in rapporto al grado di stenosi, mentre le occlusioni totali
dell’arteria renale si verificano meno frequentemente’. La
presenza di RAS significativa rappresenta un forte preditto-
re di mortalita’® e la malattia renovascolare € un importante
fattore di rischio per lo sviluppo di malattia renale allo stadio
terminale (ESRD)”®. Il rischio di ESRD correlata alla RAS & piu
elevato negli uomini che nelle donne e aumenta con I'eta’>.

Tabella 13. Segni clinici suggestivi di malattia dell’arteria renale.

Ipertensione insorta prima dei 30 anni

Ipertensione severa dopo i 55 anni associata a CKD o scompenso
cardiaco

Ipertensione con soffio addominale

Ipertensione ben controllata in rapido e persistente
peggioramento

Ipertensione resistente

¢ Tre farmaci antipertensivi compreso un diuretico
o

e >4 farmaci antipertensivi
e

e altre forme secondarie improbabili

Crisi ipertensiva (insufficienza renale acuta, scompenso cardiaco
acuto, encefalopatia ipertensiva o retinopatia di grado 3 o0 4)

Azotemia di nuovo riscontro o aggravamento della funzione
renale dopo trattamento con inibitori del RAAS

Rene atrofico inspiegato o discrepanza nelle dimensioni dei reni o
insufficienza renale inspiegata

Insorgenza improwvisa di edema polmonare

CKD, malattia renale cronica; RAAS, sistema renina-angiotensina-
aldosterone.

8.3.2.2. Strategia di trattamento (medico e interventistico)
8.3.2.2.1. Terapia medica. Nei pazienti con RAS é raccoman-
data la OMT’®. Anche se esistono solamente pochi dati e di
natura retrospettiva sulla terapia antitrombotica nei pazienti
con RAS aterosclerotica’®, I'impiego di agenti antiaggreganti
& ragionevole.

Non sono disponibili studi prospettici che abbiano valuta-
to specificamente la terapia antitrombotica nei pazienti con
RAS sottoposti ad impianto di stent e le informazioni derivate
dagli studi esistenti sono limitate”’. In linea con I'approccio
al trattamento antitrombotico nei distretti arteriosi non coro-
narici, si suggerisce di utilizzare la DAPT per almeno 1 mese
post-stenting®e.

8.3.2.2.2. Rivascolarizzazione. Rivascolarizzazione per RAS ate-
rosclerotica

Gli RCT prospettici di confronto tra rivascolarizzazione endo-
vascolare vs I'OMT in pazienti con RAS aterosclerotica depon-
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gono a favore dell'impianto di stent in arteria renale rispetto
all'angioplastica con palloncino’.

Tuttavia, I'impianto di stent in arteria renale non si & di-
mostrato superiore alla OMT nel ridurre la BP, gli eventi CV
e renali o la mortalita nei pazienti con RAS aterosclerotica
unilaterale’87%87%9 |n uno studio & stato riportato un poten-
ziale beneficio dell’angioplastica dell’arteria renale in termini
di BP nella RAS bilaterale, che perd non é stato confermato
nei successivi RCT8%%82_ Esistono dati non univoci sull’effetto
favorevole dell’'impianto di stent in arteria renale nel ridurre la
necessita della terapia antipertensiva324800.801.803.804,

In determinate circostanze o eziologie della RAS dovreb-
be essere preso in considerazione |'intervento di rivascolariz-
zazione (Figura 19). La rivascolarizzazione chirurgica a cielo
aperto dell’arteria renale sembra paragonabile al trattamento
endovascolare per quanto riguarda |'effetto sulla BP e sulla
funzione renale®>8%; pertanto, rappresenta un approccio al-
ternativo nei pazienti con indicazione alla rivascolarizzazione
e un'anatomia complessa o quando la riparazione endovasco-
lare non abbia avuto successo.

8.3.2.3. Follow-up

Nei pazienti con diagnosi di RAS significativa in trattamento
con OMT e/o sottoposti a rivascolarizzazione dell’arteria re-
nale, & fondamentali eseguire esami di follow-up periodici,
comprensivi dei test di laboratorio per valutare la funzionalita
renale, della misurazione della BP clinica e della BP al di fuori
dell’ambiente medico (monitoraggio ambulatorio o domici-
liare della BP secondo quanto indicato nelle linee guida ESC
sull’ipertensione3®) e della DUS dell’arteria renale. La DUS
rappresenta la modalita di imaging preferenziale durante il
follow-up, consentendo di valutare la PSV renale, il RAR, la
differenza nell’indice di resistenza tra i due reni e le dimen-
sioni renali’®.

Tabella 30 delle raccomandazioni - Raccomandazioni
per le strategie diagnostiche nei pazienti con stenosi
dell’arteria renale

Raccomandazioni Classe® Livello®

La DUS é raccomandata quale modalita
di imaging preferenziale nei pazienti con | B
sospetta RAS787.789-791,

In caso di DUS suggestiva di RAS o non
dirimente si raccomanda di eseguire la MRA | B
o la CTA7®9791,

Nei pazienti con RAS aterosclerotica,

nel prendere in considerazione la
rivascolarizzazione dell’arteria renale si
raccomanda di valutare le caratteristiche
cliniche di alto rischio e la vitalita
renale8®:810,

CTA, angio-tomografia computerizzata; DUS, eco-Doppler; MRA, an-
gio-risonanza magnetica; RAS, stenosi dellarteria renale.

2Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

Nei pazienti con RAS in trattamento conservativo, durante
il follow-up andrebbe riconsiderata I'opportunita dell’indica-
zione alla rivascolarizzazione dell’arteria renale (Figura 19).

Nei pazienti sottoposti ad impianto di stent in arteria rena-
le, il follow-up deve essere eseguito inizialmente dopo 1 mese
e successivamente ogni 12 mesi o prima in caso di insorgenza
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Figura 19. Algoritmo per la diagnosi e il trattamento della stenosi dell’arteria renale.
CTA, angio-tomografia computerizzata; MRA, angio-risonanza magnetica; OMT, terapia medica ottimale; Pd/Pa, rapporto tra pressione distale
alla stenosi e pressione aortica; PSV, velocita di picco sistolico; RAR, rapporto della velocita di picco fra arteria renale e aorta; RAS, stenosi

dell’arteria renale.
3\/edi tabella sottostante.

3Vitalita renale in presenza di RAS

Segni di vitalita
Dimensioni renali >8 cm
Corticale renale
Proteinuria
<0.8

blpertensione arteriosa rapidamente progressiva, refrattaria
edema polmonare; rene solitario.

Indice di resistenza renale

Differenziazione della corticale (>0.5 cm)

Rapporto albumina/creatinina <20 mg/mmol

Segni di non vitalita

<7 cm

Perdita della differenziazione cortico-midollare
Rapporto albumina/creatinina >30 mg/mmol
>0.8

al trattamento; funzione renale in rapido deterioramento; insorgenza improwvisa di

Gradiente pressorio medio >10 mmHg a riposo; gradiente pressorio sistolico dopo iperemia >20 mmHg; Pd/Pa renale <0.9 (0 0.8).
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di nuovi segni o sintomi®”. Il reintervento puo essere preso in
considerazione in presenza di restenosi intra-stent >60% alla
DUS, di segni e sintomi ricorrenti (BP diastolica >90 mmHg
nonostante terapia antipertensiva con piu di 3 farmaci o un
aumento della creatinina sierica >20%)787:8%,

Tabella 31 delle raccomandazioni — Raccomandazioni
per le strategie terapeutiche nei pazienti con stenosi
dell’arteria renale (Tabella 10 delle evidenze)

Raccomandazioni Classe* Livello®
Terapia medica

Nei pazienti con RAS aterosclerotica puo
essere preso in considerazione il trattamento lib C
con aspirina a basse dosi®'".

Rivascolarizzazione

Nei pazienti con RAS aterosclerotica

unilaterale >70%, con caratteristiche

concomitanti di alto rischio e segni di

vitalita renale, dovrebbe essere presa lla B
in considerazione la rivascolarizzazione

dell’arteria renale non appena sia stata

instaurata la OMT798.809.810,

Nei pazienti con RAS aterosclerotica
bilaterale (>70%) o RAS di rene solitario con
caratteristiche concomitanti di alto rischio

e segni di vitalita renale, dovrebbe essere
presa in considerazione la rivascolarizzazione
dell’arteria renale8-802,

lla B

Nei pazienti ipertesi e/o0 con segni di
disfunzione renale dovuta a RAS da
displasia fibromuscolare, con caratteristiche
concomitanti di alto rischio e segni di
vitalita renale, dovrebbe essere presa in
considerazione la rivascolarizzazione con
angioplastica primaria con palloncino e
impianto di stent in bailout®'2813.

lla B

Nei pazienti con indicazione alla

rivascolarizzazione dellarteria renale e con

anatomia complessa o dopo inefficace

rivascolarizzazione endovascolare lla B
dovrebbe essere presa in considerazione

la rivascolarizzazione chirurgica a cielo

apertosos:s,

Nei pazienti con RAS aterosclerotica
unilaterale non & raccomandata la
rivascolarizzazione di routing324800-804.814,

OMT, terapia medica ottimale; RAS, stenosi dell’arteria renale.
2Classe della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

8.3.3. Malattia delle arterie viscerali

8.3.3.1. Ischemia mesenterica acuta

LAMI pud essere causata da embolia arteriosa o trombosi in
situ, ischemia mesenterica non occlusiva (generalmente dovuta
a vasocostrizione dell’arteria mesenterica superiore [SMA]) o
trombosi venosa. Negli ultimi decenni, I'incidenza di embolia &
diminuita dal 46% al 35%, mentre quella di trombosi arteriosa
€ aumentata dal 20% al 35%28">®7. 'occlusione tromboembo-
lica acuta colpisce piu frequentemente la SMA, ma per via di
circoli collaterali estesi, raramente evolve ad infarto intestinale.
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8.3.3.1.1. Presentazione clinica e diagnosi. Valutazione clinica
La diagnosi precoce di AMI si basa su un forte indice di so-
spetto clinico. L'AMI embolica si manifesta tipicamente con
un intenso dolore addominale ad esordio improvviso, accom-
pagnato da reperti obiettivi minimi, svuotamento intestinale
(vomito, diarrea) e una fonte embolica comune (principalmen-
te AF)8'8820 Gli emboli possono anche depositarsi in altre sedi,
orientando la diagnosi. La trombosi arteriosa acuta tende a
verificarsi in aree con malattia aterosclerotica preesistente, de-
terminando una presentazione clinica meno grave. | pazienti
possono presentare sintomi pregressi di ischemia mesenterica
cronica (CMI) o altre manifestazioni aterosclerotiche®'.

| test di laboratorio non sono affidabili per la diagnosi di
AMI, anche se possono riscontrarsi livelli elevati di L-lattato,
leucocitosi e D-dimero (DD)822-825,

Imaging

La CTA rappresenta il “gold standard” per la diagnosi di
AMI826827 in quanto consente di identificare la presenza di
trombi e/o emboli nel tronco della SMA o nei suoi rami e di
rilevare segni di ischemia intestinale. Una semplice radiografia
addominale manca di specificita e risultati nella norma non
escludono la diagnosi®?.

8.3.3.1.2. Strategia di trattamento. Nella maggior parte dei pa-
zienti & necessario I'intervento immediato di rivascolarizzazione
ai fini della soprawvivenza. Non esistono RCT che abbiano con-
frontato la chirurgia con il trattamento endovascolare nell'IMA.
In due metanalisi la rivascolarizzazione endovascolare € risulta-
ta superiore all'intervento chirurgico in termini di mortalita in-
traospedaliera e tassi di resezione intestinale®?*#3°. Un approc-
cio chirurgico a cielo aperto & piu appropriato nei centri con
limitata fattibilita del trattamento endovascolare e nei pazienti
con peritonite®'. Lo stenting chirurgico dell’arteria mesenterica
per via retrograda e un’alternativa che offre tempi operatori piu
brevi e consiste nella puntura della SMA attraverso I'apertura
dell’addome con successivo impianto di stent®2,

8.3.3.1.3. Follow-up. La maggior parte dei pazienti trattati per
AMI necessita di terapia anticoagulante/antiaggregante a tem-
po indefinito per la prevenzione delle recidive. La sorveglianza
dei pazienti sottoposti a rivascolarizzazione dovrebbe essere ef-
fettuata con CTA o DUS nei primi 6 mesi®*, tenuto conto che
I’AMI ricorrente dopo rivascolarizzazione mesenterica é respon-
sabile del 6-8% di tutti i decessi tardivi®*. Le attuali linee guida
della Society for Vascular Surgery (SVS) raccomandano la DUS a
1, 6 e 12 mesi post-intervento e successivamente ogni anno’.

8.3.3.2. Ischemia mesenterica cronica

La forma occlusiva della CMI & prevalentemente causata da
aterosclerosi arteriosa e colpisce piu frequentemente le donne
(65-72%)83>8%, | sintomi si manifestano tipicamente quando
sono coinvolti almeno due vasi mesenterici a causa di circoli
collaterali estesi. La prevalenza della stenosi dell’arteria celia-
ca e/o della SMA asintomatica e del 3% nei pazienti di eta
<65 anni e del 18% in quelli di eta >65 anni®¥’. Tuttavia, ana-
stomosi inadeguate possono provocare ischemia sintomatica
anche nel caso di occlusione aterosclerotica monovasale®3&#39,

8.3.3.2.1. Presentazione clinica e diagnosi. Valutazione clinica
Come per I’AMI, la diagnosi precoce della CMI si basa sul
sospetto clinico. | sintomi classici includono dolore addomi-
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Figura 20. Algoritmo per la gestione dell’ischemia mesenterica cronica.

CA, arteria celiaca; CMI, ischemia mesenterica cronica; CTA, angio-tomografia computerizzata; MALS, sindrome del legamento arcuato
mediano; NOMI, ischemia mesenterica non occlusiva; SMA, arteria mesenterica superiore.

nale post-prandiale, perdita di peso e disturbi gastrointestinali
come diarrea o costipazione. | pazienti possono sviluppare
inconsapevolmente paura di mangiare per evitare il dolore,
anche se il loro appetito rimane inalterato, differenziandoli
dai soggetti affetti da tumori maligni. All’'esame dell’addome
si puo rivelare la presenza di un soffio.

| livelli di lattato e di lattato deidrogenasi e/o la conta leu-
cocitaria non si dimostrano utili nella diagnosi di CMI[B40841,
| test funzionali (tonometria, spettroscopia UV-visibile) sono
applicabili ai pazienti con stenosi dell’arteria mesenterica sin-
tomatica e malattia monovasale®2,

Imaging

La DUS si dimostra utile tenuto conto che é a basso costo,
non necessita dell’'uso di mezzo di contrasto e non richiede
radiazioni ionizzanti. Tuttavia, I'esame deve essere eseguito
da operatori esperti in centri specialistici. Sono stati proposti
dei criteri diagnostici sui quali tuttavia non esiste ancora un
consenso®?#4. Per la pianificazione del trattamento puo es-

sere eseguito il mappaggio anatomico con CTA o MRA&4>846,
mentre la DSA é riservata solo a fini terapeutici (Figura 20).

8.3.3.2.2. Strategia di trattamento. La OMT rappresenta
I"'elemento cardine nella gestione della CMI. La rivascolariz-
zazione profilattica non é raccomandata nella CMI asinto-
matica. Nei pazienti con CMI sintomatica, i risultati di una
metanalisi depongono a favore della chirurgia endovasco-
lare rispetto alla chirurgia a cielo aperto in ragione di una
minore incidenza di complicanze e di un trend verso una mi-
nore mortalita a 30 giorni®®. Tuttavia, in altre due metanalisi
la chirurgia a cielo aperto si e dimostrata superiore a lungo
termine, associandosi a sintomi recidivanti meno frequenti e
tassi di pervieta primaria a 1 e 5 anni piu elevati®’#4, No-
nostante |'uso sempre pit diffuso del trattamento endova-
scolare, la chirurgia a cielo aperto trova tuttora indicazione
in caso di insuccesso dell’approccio endovascolare quando
non possa essere previsto il reintervento, nonché in caso di
occlusioni estese, calcificazioni o problemi tecnici.
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8.3.3.2.3. Follow-up. Nei pazienti sottoposti a rivascolarizza-
zione per CMI e raccomandata la terapia medica a tempo
indefinito, comprensiva delle modifiche dello stile di vita e
della OMT per il trattamento dell’aterosclerosi. Le linee guida
SVS suggeriscono la sorveglianza mediante DUS per resteno-
si dell'arteria mesenterica. Un potenziale programma di fol-
low-up prevede controlli entro 1 mese dalla procedura, ogni 6
mesi nei primi 2 anni e ogni anno successivamente®¥.

Tabella 32 delle raccomandazioni — Raccomandazioni
per i pazienti con stenosi delle arterie viscerali

Raccomandazioni Classe* Livello®

Nei pazienti con ischemia mesenterica
acuta dovuta ad occlusione acuta della
SMA si raccomanda di eseguire la

rivascolarizzazione endovascolare®?°-#3',

Nei pazienti con sospetta ischemia
mesenterica acuta o cronica si raccomanda
di eseguire la CTAB826:827.845:846,

Nei pazienti con ischemia mesenterica acuta
o cronica si raccomanda la valutazione da
parte di un team vascolare.

La rivascolarizzazione di stenosi

aterosclerotica asintomatica delle arterie
viscerali non & raccomandata.

(]

CTA, angio-tomografia computerizzata; SMA, arteria mesenterica
superiore.

Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

9. AORTA

9.1. Malattia ateromasica dell’aorta

9.1.1. Concetti generali

La malattia ateromasica dell’aorta ha un’incidenza stima-
ta del 40-51.3% e si associa a complicanze nel 7.6% dei
casi®®®3, Gli stadi precoci dell’aterosclerosi, che si manife-
stano con l'inflammazione della placca, sono riscontrabili nel
48% dei soggetti asintomatici®>®. Le placche aterosclerotiche
vengono classificate in base al loro spessore e alla presenza
di ulcerazione o di componenti mobili (Tabella 14)171:854,
Questa classificazione & fondamentale perché le placche ate-
rosclerotiche severe o complesse nell’arco aortico o nell’a-
orta ascendente sono fortemente correlate allo sviluppo di
eventi cerebrovascolari (odds ratio [OR] 4-9.1 per placche
>4 mm)®>-80_ |noltre, I'incidenza annuale di ictus recidivante
rimane elevata (16%) nonostante terapia antiaggregante o
anticoagulante®>58e1,

9.1.2. Trattamento

9.1.2.1. Prevenzione primaria

La terapia antiaggregante non deve essere instaurata in
presenza di placche aortiche asintomatiche non severe/
non complesse (Tabella 14), mentre nel caso di placche se-
vere/complesse dovrebbe essere instaurato il trattamento
con statine al fine di ridurre la progressione della placca e
il rischio di eventi CV®2, nonché dovrebbe essere presa in
considerazione la SAPT con clopidogrel o aspirina a basse
dosi dopo aver soppesato i rischio vs i benefici*93:666861.863
Viceversa, in questo contesto, non sono indicate né I"OACE®!
né la DAPT (con aspirina a basse dosi e clopidogrel)®6&3, ||
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riscontro di trombi flottanti in aorta e di placche mobili com-
plesse & raro ed esistono solamente pochi studi di ampie di-
mensioni sulla loro gestione. Le indicazioni si basano su casi
clinici, studi osservazionali e I'opinione degli esperti, anche
se ci sono alcune evidenze a favore dell’OAC, in particolare
nei casi sintomatici®®*.

9.1.2.2. Prevenzione secondaria

Nei pazienti che sono andati incontro ad un evento embolico
si raccomanda la prevenzione secondaria con terapia antiag-
gregante per prevenire le recidive®©85>8% || valore della DAPT
rispetto alla SAPT e tuttora incerto, tuttavia in studi recenti la
DAPT prolungata é risultata associata ad un rischio piu eleva-
to di sanguinamento senza di contro conferire benefici anti-
trombotici®786387 | 3 durata del trattamento non e chiara ed
occorre trovare il giusto equilibrio tra il beneficio precoce (in
particolare entro 7 giorni dall’embolia) e il rischio di sanguina-
mento costante. Le statine (target di LDL-C <1.4 mmol/l [55
mg/dl]) si sono dimostrate efficaci nella prevenzione dell’ictus
indipendentemente dall’eziologia®?8>88 |noltre, per miglio-
rare la salute CV e ridurre il rischio di complicanze & fonda-
mentale adottare uno stile di vita sano.

Tabella 33 delle raccomandazioni - Raccomandazioni
per la prevenzione primaria e secondaria delle placche
ateromasiche aortiche

Raccomandazioni Classe* Livello®

Prevenzione primaria

Nei pazienti con placche ateromasiche

aortiche severe/complesse dovrebbe essere

preso in considerazione il trattamento con lla C
statine per ridurre la progressione e il rischio

di eventi CVee2,

Nei pazienti con placche severe/complesse
dovrebbe essere presa in considerazione

la SAPT con clopidogrel o aspirina a basse
dosi493,666,861,863‘

lla C

Nei pazienti con placche aortiche non sono
raccomandate la terapia anticoagulante®' e
la DAPT®% in quanto non conferiscono alcun C
beneficio e comportano un aumentato
rischio emorragico®ee.

Prevenzione secondaria dopo evento embolico correlato
ad aterosclerosi aortica

Nei pazienti che sono andati incontro ad un
evento embolico con evidenza di ateroma
dell’arco aortico e raccomandata una
terapia ipolipemizzante intensiva mirata

a conseguire livelli target di LDL-C <1.4
mmol/l (<55 mg/dl) per la prevenzione delle
reCidiVGZ42’862’865’868.

Nei pazienti che sono andati incontro ad un
evento embolico con evidenza di ateroma
dell’arco aortico & raccomandata la SAPT
per la prevenzione delle recidive®6.865.8%,

CV, cardiovascolare; DAPT, duplice terapia antiaggregante; LDL-C,
colesterolo legato alle lipoproteine a bassa densita; SAPT, singola te-
rapia antiaggregante.

Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.



Tabella 14. Classificazione della severita delle placche aortiche atero-
sclerotiche.

Grado Severita (spessore Descrizione

dell’ateroma)

1 Normale Spessore medio-intimale <2 mm

2 Lieve Spessore medio-intimale 2-<3 mm

3 Moderata Ateroma =3-<4 mm (senza
componenti mobili/ulcerate)

4 Severa Ateroma =4 mm (senza
componenti mobili/ulcerate)

5 Complessa Ateroma di grado 2, 3 0 4 con

componenti mobili/ulcerate

9.2. Aneurisma dell’aorta
9.2.1. Concetti generali

9.2.1.1. Definizioni

La dilatazione dell’aorta, la seconda patologia dell’aorta piu
frequente dopo I'aterosclerosi, & definita da un diametro aor-
tico superiore a 2 deviazioni standard rispetto al diametro me-
dio stimato in base all’eta, al sesso e alle dimensioni corporee
(z-score >2). Tuttavia, nella pratica clinica, il sospetto di dilata-
zione della radice aortica viene posto a fronte di un diametro
aortico >40 mm negli adulti maschi e >36 mm nelle femmi-
ne'3814989 o di un diametro indicizzato per la BSA (diametro
dell’aorta indicizzato [ASI]) >22 mm/mZ. In caso di valori di
BSA e di eta estremi & raccomandato |I'uso dello z-score (vedi
Sezione 5.4 per il relativo calcolo).

L'aneurisma arterioso & definito da un aumento del diame-
tro di oltre 1.5 volte (>50%) rispetto a quello normale. Questa
definizione, cosi come |'uso dello z-score, implica la necessita
di valori normali di riferimento e di valori aggiustati per eta,
sesso e dimensioni corporee. Tuttavia, i valori aggiustati per
la BSA possono portare ad una sottostima nei pazienti in so-
vrappeso®’®, quindi sta diventando sempre pit diffuso I'uso
dei valori aggiustati per I'altezza (lunghezza dell’aorta indi-
cizzata [AHI])™3. In termini di rischio clinico, sia I'ASI che I'AHI
hanno dimostrato di migliorare la stratificazione del rischio
per AAE™3#" In considerazione del fatto che in molti casi
di dilatazione aortica I'indicazione alla chirurgia viene posta
prima che sia stato raggiunto tale diametro aneurismatico, si
raccomanda fortemente di utilizzare I'espressione dilatazione
aortica significativa, specificando il diametro o il valore del
diametro indicizzato piuttosto che il termine “aneurisma”.

| TAA si riscontrano pit frequentemente negli uomini che
nelle donne (rapporto 4:1)872, ma il tasso di crescita & supe-
riore nelle donne rispetto agli uomini (0.96 £ 1.00 mm/anno
vs 0.45 + 0.58 mm/anno) e quindi anche il rischio di AAE®”.

Gli aneurismi possono essere distinti in base alla loro mor-
fologia in fusiformi o sacculari. Gli aneurismi sacculari sono
correlati a infezioni, ulcera aterosclerotica penetrante (PAU),
traumi o malattie infiammatorie, mentre gli aneurismi fusifor-
mi sono associati a processi degenerativi e malattie del tes-
suto connettivo. Esistono solamente poche evidenze sul loro
decorso naturale, ma gli aneurismi sacculari sono considerati
pit maligni in termini di AAE. A seconda della localizzazione,
gli aneurismi dell’aorta vengono classificati in TAA e AAA (Fi-
gura 21) e si differenziano per il tipo di specialista deputato al
trattamento, per le cause, I'eta all’esordio, i fattori di rischio e
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le complicanze. Tuttavia, questa classificazione binaria e arbi-
traria data la prevalenza di aneurismi dell’aorta toraco-addo-
minale (TAAA) e di lesioni in tandem (il 20-30% dei pazienti
con AAA presenta anche TAA)®74875 da qui I'importanza di
una valutazione completa dell’aorta e dei vasi alla momen-
to della diagnosi. A prescindere dalla localizzazione, quando
viene rilevato un aneurisma aortico & consigliabile effettuare
una valutazione completa dell'intera aorta sia al basale che
durante i successivi follow-up. In particolare, quando viene
diagnosticato un TAA, & fondamentale valutare la valvola
aortica, soprattutto nei pazienti affetti da BAV. | dati sugli
aneurismi periferici nei casi di TAA, in particolare nel distretto
femoro-popliteo, sono meno chiari rispetto a quelli dell’AAA.
Tuttavia, la presenza di aneurisma cerebrale, la cui prevalen-
za & particolarmente elevata nelle donne e nei pazienti con
HTAD, deve indurre ad effettuare uno screening approfondi-
to, specie nei pazienti sintomatici®’6%78,

Tabella 34 delle raccomandazioni — Raccomandazioni
per la valutazione iniziale dell’aneurisma dell’aorta toracica
e dell’aorta addominale

Raccomandazioni Classe® Livello®
Qualora venga identificato un aneurisma
dell’aorta in qualsiasi sede, si raccomanda di c

valutare I'intera aorta al basale e durante il
follow-up®7487s,

Qualora venga identificato un TAA, si
raccomanda di valutare la valvola aortica 1 C
(specialmente in caso di BAV)879:880,
Qualora venga identificato un AAA
dovrebbe essere preso in considerazione

o . . lla C
di ricercare la presenza di aneurisma nel
distretto femoro-popliteo®6-878.881,
| pazienti con aneurisma dell’aorta sono
ad aumentato rischio di CVD e dovrebbero " c

quindi essere prese in considerazione misure
di prevenzione CV generali?6882:883,

AAA, aneurisma dell’aorta addominale; BAV, valvola aortica bicuspi-
de; CV, cardiovascolare; CVD, malattia cardiovascolare; TAA, aneuri-
sma dell’aorta toracica.

Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

9.2.2. Aneurisma dell’aorta toracica

9.2.2.1. Eziologia, fattori di rischio e storia naturale

| TAA si verificano in 5-10/100000 persone-anno®, con un
interessamento predominante della radice aortica e/o dell’a-
orta ascendente (~60%), seguito dall'aorta discendente
(~30%) e dall’arco aortico (~10%)88>886,

L'ipertensione & il principale fattore di rischio (80%), ma
nel 20% dei casi possono essere coinvolti anche fattori ge-
netici®®’. La decisione se effettuare o meno una valutazione
genetica dovrebbe tenere conto dell’eta, della storia familiare
e della presenza di segni sindromici?>#, come riportato piu
dettagliatamente nella Sezione 10.1.

9.2.2.2. Aneurismi dell’aorta toracica ascendente
e dell’arco aortico

(1) Aneurismi della radice aortica (compresi gli aneurismi
del seno di Valsalva: ectasia anulo-aortica): possono esse-
re idiopatici, associati ad HTAD (sindromici/non sindromi-
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ci) e riscontrabili nel 20-30% dei pazienti con BAV (vedi

Sezione 10)87°8% | pazienti sono generalmente piu giova-

ni (eta 30-50 anni), affetti da insufficienza aortica, con un

rapporto maschi/femmine di 1:1.

Aneurismi dell’aorta sovracoronarica (al di sopra del

seno di Valsalva): sono dovuti ad aterosclerosi correlata

all'ipertensione e si riscontrano nei pazienti di eta avan-

zata (59-69 anni) e di sesso maschile (rapporto 3:1)%9,

oppure sono correlati a degenerazione della tunica media

(isolata o associata a valvulopatia aortica, compresa la bi-

cuspidia aortica) (vedi Sezione 10). Linfezione batterica

primaria o la sifilide sono rare, cosi come I'arterite, ma

I'arterite di Takayasu e a cellule giganti possono portare

alla formazione di aneurismi.

(3) Aneurismi dell’arco aortico: si accompagnano spesso
ad aneurismi adiacenti dell’aorta ascendente o discen-
dente e sono problematici da gestire chirurgicamente
per i potenziali rischi neurologici e CV. Sono tipicamente
correlati all’aterosclerosi, con degenerazione cistica della

—
N
~

tonaca media che interessa primariamente gli aneurismi
dell’arco aortico correlati all’'aorta ascendente. Le lesio-
ni da decelerazione o la coartazione possono estendersi
all’arco aortico®®.

| pazienti con TAA sono generalmente asintomatici e la
diagnosi viene posta incidentalmente durante test di imaging
0 screening eseguiti per altri motivi. Alcuni pazienti possono
manifestare sintomi come dolore toracico, insufficienza aorti-
ca e problemi correlati alla compressione®®. | pazienti con in-
teressamento della radice aortica (come nel caso della HTAD)
sono a maggior rischio di AAE®18%2,

Il tasso di crescita del TAA & variabile in funzione dell’e-
ziologia, della sede e del diametro aortico basale®38%. | TAA
degenerativi hanno tassi di crescita pit rapidi nelle donne
rispetto agli uomini e si associano ad un rischio 3 volte su-
periore di AAE?*8738%_Per dimensioni dell’aorta di 57.5 mm
sono stati riportati tassi annuali di rottura, dissezione e morte
rispettivamente del 3.6%, 3.7% e 10.8%°%978%.

N

Aneurisma dell’aorta toracica (TAA)
Eziologia
Radice aortica e aorta ascendente

Aorta discendente

Screening

Esami diagnostici TTE o TEE piu CCT o CMR

Aneurisma dell'aorta addominale (AAA)

Eziologia

Screening

Esami diagnostici  DUS o CEUS, CCT o CMR

HTAD

BAV

TAA occasionale
Aterosclerosi

Aterosclerosi

Aortite (infettiva o non infettiva)
Trauma

Coartazione

TTE

Degenerazione della tonaca media
Infiammazione

Disordini genetici

Infezione

Aterosclerosi

DUS

@ESC

Figura 21. Aneurismi dell’aorta toracica e addominale: eziologia, screening ed esami diagnostici.
AAA, aneurisma dell’aorta addominale; BAV, valvola aortica bicuspide; CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CEUS, ecografia con

mezzo di contrasto; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; DUS,

eco-Doppler; HTAD, patologia dell’aorta toracica a carattere ereditario;

TAA, aneurisma dell’aorta toracica; TEE, ecocardiografia transesofagea; TTE, ecocardiografia transtoracica.
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p
Classificazione degli aneurismi dell’aorta toraco-addominale
Arteria
anonima / Arteria carotide sinistra
> «__ Arteria succlavia
sinistra
/Tronco celiaco
SMA/ &
Arteria renale
\ sinistra
IMA
Tipo | Tipo Il Tipo lll Tipo IV Tipo V
Classificazione degli aneurismi dell’aorta addominale
AAA soprarenale AAA pararenale AAA iuxtarenale AAA infrarenale
-

@ESC

Figura 22. Classificazione degli aneurismi dell’aorta toraco-addominale®® e dell’aorta addominale.
AAA, aneurisma dell’aorta addominale; IMA, arteria mesenterica inferiore; SMA, arteria mesenterica superiore.

9.2.2.3. Aneurismi dell’aorta toracica discendente

e dell’aorta toraco-addominale

| TAA possono interessare diversi segmenti della DTA e posso-
no estendersi all’AA (TAAA). | TAAA vengono suddivisi in cinque
gruppi®® secondo lo schema di classificazione dei TAAA modi-
ficato (Figura 22), che & fondamentale per la stratificazione del
rischio. Sulla base dell’estensione dell’aneurisma, il chirurgo pud
stimare la complessita della procedura, selezionare le tecniche piu
appropriate e ridurre i rischi durante la pianificazione chirurgica.

La maggior parte degli aneurismi della DTA e dei TAAA
sono degenerativi con calcificazione dell’aorta, ma possono
anche essere causati da traumi, infezioni, processi infiamma-
tori o fattori genetici®®'%2 (Figura 21). | pazienti con HTAD ra-
ramente sviluppano TAAA senza dissezione. L'eta media alla
diagnosi & di 59-69 anni, con una predominanza maschile
di 2-4:1. Il tasso di crescita dell’aneurisma & di 1.9-3.4 mm/
anno®°2°%3 ma tende ad aumentare notevolmente in presenza
di diametri >50 mm o dopo chirurgia dell’aorta prossimale nei
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pazienti con MFS. In questa popolazione & ancora controver-
so se Cio sia indicativo di un’aorta piu vulnerabile associata
alla malattia genetica o sia invece la conseguenza di variazioni
emodinamiche postoperatorie.

Nei pazienti con aneurisma della DTA non trattato, la soprav-
vivenza a 5 anni é di circa il 54% e la principale causa di morte &
dovuta a rottura dell’aorta®®. | fattori di rischio per rottura com-
prendono la presenza di HTAD, un diametro >50 mm, I'iperten-
sione, il fumo, la broncopneumopatia cronica ostruttiva (BPCO),
la sintomatologia, la AD cronica e I'eta. Per diametri aortici di
60 mm si assiste ad un aumento significativo del rischio di AAE.
La dissezione puo verificarsi anche nell’aorta di dimensioni piu
piccole, ma il rischio individuale & basso®®. Le caratteristiche di
alto rischio per rottura di TAAA sono illustrate nella Figura 23.

9.2.2.4. Sorveglianza

| pazienti con TAA non candidabili alla chirurgia devono esse-
re sottoposti a follow-up cronico comprensivo di valutazione
clinica e test di imaging. La scelta della migliore modalita di
imaging dipende dalla localizzazione dell’aneurisma: la TTE,
la CCT o la CMR sono preferibili per gli aneurismi che coin-
volgono la radice aortica e I'aorta ascendente, mentre la CMR
e la CCT sono da preferire per gli aneurismi che coinvolgono
I'aorta ascendente distale, I’arco aortico o la DTA™*71_ |l fol-
low-up deve essere eseguito utilizzando la medesima tecnica
di imaging e nello stesso centro®®. Nel caso di TAA di dimen-
sioni moderate che si mantiene relativamente stabile nel tem-
po, & ragionevole la CMR al posto della CCT allo scopo di ri-
durre al minimo I’esposizione alle radiazioni'29'°. || follow-up

( A
Caratteristiche di alto rischio per rottura di TAAA oltre al diametro aortico
Radice aortica e aorta ascendente Aorta toracica discendente

Rapporto con Limite superiore di normalita Aneurisma sacculare Ipertensione resistente

l'altezza del paziente  del diametro aortico per eta associato a PAU non controllata
COPD

Ipertensione resistente Lunghezza Aorta toraco-addominale

non controllata dell'aorta

Tasso di crescita dell'aorta:
Arco aortico e aorta ascendente > 3 mm/anno
DTAA = |0 mm/anno (o = 5 mm/6 mesi)
AAA = |0 mm/anno (o =5 mm/6 mesi)
Tasso di crescita annuale Fenotipo radice vs
del diametro ascendente
Segni radiologici di rottura di AAA
. . . Predisposizione genetica
Ematoma retroperitoneale Stravaso di mezzo di contrasto
High crescent sign Strie di grasso periaortico
Calcificazioni tangenziali Discontinuita delle calcificazioni Sintomi
Fissurazione del trombo Draped aorta sign
N
@Eesc—

Figura 23. Fattori di rischio per rottura di aneurisma dell’aorta toracica e addominale.
AAA, aneurisma dell’aorta addominale; COPD, broncopneumopatia cronica ostruttiva; DTAA, aneurisma dell’aorta toracica discendente; PAU,
ulcera aterosclerotica penetrante; TAAA, aneurisma dell’aorta toraco-addominale®0*-%8,
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per gli aneurismi dell’aorta associati ad HTAD e descritto nella
Sezione 10.1.3.2.

Tabella 35 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
sorveglianza dei pazienti con aneurisma dell’aorta toracica
(patologia dell’aorta toracica a carattere non ereditario)

Raccomandazioni Classe* Livello®

In caso di dilatazione dell’aorta toracica, al
momento della diagnosi si raccomanda di
valutare alla TTE I'anatomia e la funzione
della valvola aortica, il diametro della
radice aortica e dell’aorta ascendente, cosi
come si raccomanda una disamina globale
dell’aorta utilizzando tutte le proiezioni
ecocardiografiche'.

La CMR o la CCT sono raccomandate per
la sorveglianza dei pazienti con aneurisma
dell’aorta ascendente distale, dell’arco
aortico, della DTA o con TAAA70.19.172,912:915,

In caso di dilatazione dell’aorta toracica
si raccomanda di confermare alla CCT

o alla CMR le misure acquisite alla TTE,
di escludere I'asimmetria aortica e di
determinare i diametri al basale ai fini del
fO||OW—upW37"43'144.

L'imaging di follow-up con TTE, CCT o

CMR (a seconda della sede dell’aneurisma)

dovrebbe essere preso in considerazione

su base annua in assenza di ulteriore lla C
espansione/estensione o con tempistica

personalizzata secondo il diametro aortico al

basale e le condizioni sottostanti’®!5%172,

La TTE non é raccomandata per la
sorveglianza degli aneurismi dell’aorta
ascendente distale, dell’arco aortico o della
DTA19,171_

CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza
magnetica cardiovascolare; DTA, aorta toracica discendente; TAAA,
aneurisma dell’aorta toraco-addominale; TTE, ecocardiografia trans-
toracica.

2Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

Nella Figura 24 ¢ illustrato un algoritmo per il follow-up
dei pazienti con TAA. In caso di dilatazione della radice aortica
o dell’aorta ascendente prossimale, dopo la diagnosi iniziale
alla TTE, il diametro basale e |'estensione devono essere con-
fermati alla CMR o alla CCT e, in caso di concordanza tra le
due metodiche, per il follow-up pud essere utilizzata la TTE,
ma qualora si riscontri una differenza =3 mm, la sorveglianza
deve essere effettuata mediante CMR o CCT. Dopo la diagnosi
iniziale, I'imaging deve essere eseguito a 6-12 mesi, a seconda
dell’eziologia e del diametro basale (Figura 24) (vedi Sezioni
5.4.2 € 9.2.1 per i valori indicizzati delle dimensioni aortiche
allo scopo di determinare la stabilita aortica)'>**'" e successi-
vamente ogni anno in assenza di espansione/estensione o con
un timing personalizzato in base alle condizioni sottostanti.
Qualora si riscontri una rapida progressione della dilatazione
aortica (=3 mm/anno) o quando questa sia in prossimita della
soglia chirurgica o di riparazione endovascolare, si raccoman-
dano valutazioni piu rawvicinate ogni 6 mesi. Al contrario,
in caso di stabilita dei diametri aortici nel corso degli anni
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si pud prevedere di prolungare gli intervalli di tempo (specie
nel caso di aneurismi non di origine genetica o di dimensioni
<45 mm). Nei casi di dilatazione dell’arco aortico o di DTA, i
diametri misurati alla TTE sono ritenuti meno precisi e devono
essere confermati tramite CMR o CCT, con una frequenza del
follow-up che dipendera dal diametro basale e dall’eziologia,
seguendo gli stessi criteri stabiliti nell’algoritmo della Figura
24 per dimensioni nel range di 40-49 mm. Tuttavia, nel caso
di dimensioni comprese tra 50-55 mm, I'imaging dell’aorta
deve essere eseguito ogni 6 mesi fino al raggiungimento della
soglia di intervento (vedi Sezioni 9.2.5.3 € 9.2.5.4).

9.2.3. Aneurisma dell’aorta addominale

9.2.3.1. Concetti generali

Per AAA si intende una dilatazione focale almeno 1.5 volte il
suo diametro normale, generalmente =30 mm. La maggior
parte degli AAA & fusiforme e molti sono rivestiti da trombi
laminari®'®. La loro prevalenza aumenta con |'eta con un rap-
porto maschi/femmine di 4:1872. Gli AAA vengono comune-
mente classificati in base alla loro rapporto anatomico con le
arterie renali (Figura 22), in quanto cio si correla con la com-
plessita del trattamento chirurgico. Nel 25% dei casi I'AAA
coinvolge le arterie iliache comuni e nel 20% dei pazienti si
associa ad aneurisma dell’arteria femorale periferica e/o po-
p|itea876-878_

9.2.3.2. Eziologia, fattori di rischio e storia naturale

Il fumo, I'eta, il sesso maschile e la storia familiare di malattia
aneurismatica rappresentano i principali fattori di rischio®'7%',
mentre il diabete si associa ad un minor rischio®?>9? e ad un
tasso di crescita piu lento®* (Figura 21, vedi anche Sezione
5). Altre eziologie includono I'inflammazione (5-10% di tutti
gli AAA)**, malattie genetiche e infezioni. Il tasso di crescita
medio & di circa 3 mm/anno (1-6 mm)°%%6 e dipende dal dia-
metro della sacca aneurismatica, dalla presenza di malattie
genetiche, dal fumo attivo, dal metabolismo (presenza di in-
fiammazione) e dalla calcificazione della parete aortica®-2°.
Il rischio di rottura aumenta esponenzialmente in base al dia-
metro, ed & pil alto nelle donne%30.931,

Nei due terzi dei casi gli AAA sono asintomatici e, quando
sintomatici, la rottura & la principale manifestazione. Spesso
vengono rilevati all'imaging incidentalmente, in quanto la
valutazione clinica — in particolare la palpazione della massa
addominale — ha una scarsa sensibilita. | sintomi possono in-
cludere dolore acuto all’addome o al dorso e talvolta shock
ipovolemico, ma in caso di rottura contenuta pud manifestar-
si dolore atipico lombare o addominale (vedi Figura 23 per
i fattori di alto rischio ed i segni radiologici o per la rottura
dell’AAA)?32935 - Indipendentemente dal rischio di rottura, i
pazienti con AAA hanno una ridotta sopravvivenza, con un
tasso di mortalita a 5 anni piu elevato (di 4 volte nelle donne e
di 2 volte negli uomini) anche dopo intervento di riparazione,
probabilmente a causa della presenza di CVD in altre aree®3®.

9.2.3.3. Sorveglianza

| pazienti con un diametro aortico <25 mm presentano un
basso rischio di sviluppare AAA di grandi dimensioni a 10
anni, mentre in quelli con un diametro aortico di 25-29 mm
& opportuna una rivalutazione dopo 4 anni®*”°%, La DUS ¢ la
tecnica di imaging standard per la sorveglianza, ma la CCT
fornisce una visualizzazione superiore dell’AA e dei suoi rami,
utile soprattutto per la pianificazione preoperatoria. La CMR &
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Dilatazione della radice aortica o dell’aorta ascendente in pazienti con TAV o BAV
(e normale funzione valvolare) alla prima ecocardiografia o ad esami successivi

[ Diametro aortico ]
!
4044 mm*® 4549 mm 50-52 mm 53-54 mm >55 mm
| i y v
CCT/CMR al basale Confeilrmare Confe"rmare Confe”rmare
PR alla alla alla
e re-imaging con
TR @i || aome CCT o CMR CCToCMR CCT o CMR
! ! i
Fenotipo  *—> Radice «—=  Fenotipo
Tasso di crescita 1 '
Ascendente Ascendente
>3 mm/anno — '
Confermare . Caratteristiche
<3 mm/ alla di alto rischio®
rm— cctocmr @ .
Re-imaging con M
CCT/CMR dopo TAV <«— TAV/BAV
6 mesi per I
stimare il tasso
di crescita BAV
4
Tasso
di crescita 7
>3 mm/anno
<3 mm/anno l v v v v
Chirurgia Chirurgia
se basso rischio : . se basso rischio : .
operatorio Chirurgia operatorio Chirurgia
v v (Classe lIb) (Classe 1) (Classe lla) (Classe 1)
Re-imaging con Re-imaging con Altrimenti Altrimenti
TTE ogni TTE ogni anno
2 o 3 anni (o ogni 6 mesi se l l
tasso di crescita “——> Re-imaging ogni 6 mesi
>3 mm/anno)
Sorveglianza del’AAA
Dimensioni
(mm) AAA i ' . . '
Ogni | Ogni | Ogni ' Ogni | Considerare intervento
Donne 4 anni X 3 anni 12 mesi 0 6 mesi (Classe I)
- Ogni | Ogni | . . | Ogni 1 Considerare intervento
Uomini 4 anni X 3 anni : Ogni 12 mesi . 6bmesi | (Classe 1)
L < J < Jo o __ >
Considerare follow-up Follow-up

L @ESC

Figura 24. Sorveglianza dei pazienti con patologia dell’aorta toracica a carattere non ereditario e con aneurisma dell’aorta addominale.
AAA, aneurisma dell’aorta addominale; BAV, valvola aortica bicuspide; CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; HTAD, patologia dell’aorta
toracica a carattere ereditario; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; TAV, valvola aortica tricuspide; TTE, ecocardiografia transtoracica.
336-44 mm nelle donne.

bPer TAV e BAV: eta <50 anni; altezza <1.69m; lunghezza dell’aorta ascendente >11 cm; ipertensione non controllata; e per BAV: coartazione;
storia familiare di eventi aortici acuti.
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ragionevole in pazienti selezionati (giovani e donne) nel caso
di follow-up a piu lungo termine, in quanto evita I'esposizione
alle radiazioni.

In una metanalisi & stato suggerito di definire gli intervalli
di follow-up in base alle dimensioni dell’AAA: a 3 anni per gli
AAA di diametro 30-39 mm, ad 1 anno per gli AAA di diame-
tro 40-44 mm e a 6 mesi per gli AAA di diametro 45-54 mm
negli uomini, con un rischio di rottura <1%%%#. Le donne han-
no tassi di crescita simili ma un rischio di rottura 4 volte su-
periore®*®. Nella Figura 24 é riportato |'algoritmo di follow-up
suggerito. In caso di tassi di crescita piu rapidi € opportuno
prevedere controlli di follow-up pil ravvicinati (ogni anno se
=10 mm e ogni 6 mesi se =5 mm), prendendo eventualmente
in considerazione I'intervento di riparazione.

Tabella 36 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per la
sorveglianza dei pazienti con aneurisma dell’aorta addominale

Raccomandazioni Classe® Livello®

La sorveglianza con DUS & raccomandata
ogni 6 mesi negli uomini con AAA di
diametro 50-55 mm e nelle donne con AAA
di diametro 45-50 mm?38.

La CCT o la CMR sono raccomandate
guando la DUS non consente di ottenere
una misurazione adeguata del diametro
de”‘AAA148,939—942_

La DUS é raccomandata per la sorveglianza
dell’ AAA®S,

La sorveglianza con DUS dovrebbe essere
presa in considerazione ogni 3 anni nei
pazienti con AAA di diametro 30-<40
mm938.

IE] B

La sorveglianza con DUS dovrebbe essere

presa in considerazione ogni anno nelle

donne con AAA di diametro 40-<45 mm e lla B
negli uomini con AAA di diametro 40-<50

mm938.

La sorveglianza con DUS dovrebbe essere

presa in considerazione ogni 4 anni nei

pazienti con un diametro aortico compreso lla C
tra 225 mm e <30 mm e un’aspettativa di

vita >2 anni®793¢,

AAA, aneurisma dell’aorta addominale; CCT, tomografia compute-
rizzata cardiovascolare; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare;
DUS, eco-Doppler.

2Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

9.2.4. Terapia medica ottimale dell’aneurisma dell’aorta
Nei pazienti con aneurisma dell’aorta resta da chiarire il ruolo
della terapia antitrombotica. In caso di placche aterosclero-
tiche aortiche complicate si riscontra frequentemente CAD
concomitante (OR 2.99) e dovrebbe essere presa in conside-
razione la SAPT (vedi Sezione 9.1). Nei pazienti con AAA, gli
studi osservazionali hanno riportato risultati contrastanti ri-
guardo al tasso di crescita dell’aneurisma. L'aspirina a basse
dosi non comporta un rischio pil elevato di rottura dell’AAA,
ma potrebbe peggiorare la prognosi in caso di rottura®*. In un
RCT condotto in pazienti con AAA (35-44 mm), il ticagrelor
non si & dimostrato efficace nel rallentare il tasso di crescita®®.
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La OMT per il trattamento degli aneurismi dell’aorta ha lo
scopo di ridurre la morbilita CV, rallentare il tasso di crescita,
ritardare I'intervento chirurgico, ridurre il rischio perioperato-
rio e prevenire |'occorrenza di AAE. | pazienti con aneurisma
presentano un elevato rischio CV dovuto alla presenza di
CVRF comuni e il rischio di mortalita per eventi CV (infarto o
ictus) a 10 anni & 15 volte superiore al rischio di AAE, anche
dopo la riparazione®2883 Secondo I'algoritmo basato sullo
score di rischio SMART, nei pazienti con AAA |'implementa-
zione ottimale delle linee guida per la gestione del rischio de-
terminerebbe una riduzione dell’incidenza di MACE a 10 anni
dal 43% al 14%%%®. Le modifiche dello stile di vita, |'esercizio
fisico, la cessazione del fumo e la correzione dei fattori di
rischio sono quindi fondamentali (vedi Sezione 7).

In una recente revisione sono stati analizzati i fattori di
rischio e le possibili terapie farmacologiche in grado di ridurre
il tasso di crescita dell’AAA e/o il rischio di rottura®® e in una
metanalisi dei relativi studi presi in esame ¢ stato riportato un
potenziale effetto degli ACElI (ma non degli ARB) nel ridurre
il rischio di rottura, mentre in un'altra metanalisi®¥’ gli ACEI
non hanno avuto alcun effetto sul tasso di crescita degli AAA.
In una recente metanalisi & stata evidenziata una riduzione
della velocita di crescita degli AAA nei pazienti trattati con
statine3*2. Inoltre, in alcune metanalisi la metformina, un far-
maco antidiabetico, e risultata efficace nel rallentare il tasso di
crescita degli AAA3>2948949 e sono attualmente in corso alcuni
RCT che stanno valutando questo trattamento. Per quanto
riguarda i valori pressori, ci si deve attenere alle linee guida
generali sull'ipertensione, mirando a conseguire valori di BP
<140/90 mmHg o, se tollerati, di 120/80 mmHQg30302:3% | dati
sugli effetti positivi specifici dei BB e degli ARB nei TAA e AAA
sono limitati (per lo pil derivati da popolazioni di pazienti con
MEFS), anche se il loro utilizzo come farmaci antipertensivi di
prima linea sembra ragionevole.

Il trattamento con statine a moderata/alta intensita pud
essere preso in considerazione nei pazienti con TAA, ma é da
evitare in quelli con basso rischio CV o non affetti da malattia
aterosclerotica (HTAD). Nei pazienti con AAA, le statine pos-
sono essere prese in considerazione per ridurre i rischi corre-
lati all’aneurisma, come il tasso di crescita, la rottura e la mor-
talita perioperatoria®°347:34¢ |'impiego dell’aspirina a basse
dosi & tuttora oggetto di dibattito, ma puo essere un’opzione
ragionevole tenuto conto dei livelli elevati di fattori di rischio
CV nei pazienti con TAA e AAAS%0 Inoltre, in questi pazienti
devono essere implementate tutte le misure di prevenzione
secondaria delle CVD (vedi Sezione 7).

Alcune evidenze indicano che I'uso di fluorochinoloni
potrebbe associarsi ad un aumentato rischio di progressione
e dissezione dell’aneurisma®'9%, ma i risultati contrastanti
delle analisi non supportano tale relazione. L'uso cauto dei
fluorochinoloni non deve essere scoraggiato quando sussista
un’indicazione clinica al loro impiego, tenuto conto anche
dei rischi correlati all’aneurisma aortico e al rischio di AD. Da
sottolineare che il rischio di aneurisma aortico e di AD (sia
dell’aorta toracica che addominale) puo essere pili elevato per
effetto dell’infezione stessa, indipendentemente dall’antibio-
tico somministrato. Gli infettivologi scoraggiano I'uso routina-
rio di fluorochinoloni come antibiotico di prima linea quando
siano disponibili alternative altrettanto efficaci. Pertanto, nei
pazienti con patologie dell’aorta tale terapia, se clinicamente
indicata, non deve essere sospesa. Le raccomandazioni per la
terapia medica e lo stile di vita sono riassunte nella Figura 7.
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Figura 25. Algoritmo per la gestione perioperatoria dei pazienti con aneurisma della radice aortica e dell’aorta ascendente sottoposti a

trattamento chirurgico.

AR, insufficienza aortica; CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; STJ, giunzione
senotubulare; TEE, ecocardiografia transesofagea; TTE, ecocardiografia transtoracica.

Tabella 37 delle raccomandazioni — Raccomandazione per la
terapia medica dei pazienti con aneurisma dell’aorta toracica
o dell’aorta addominale

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con aneurisma dell’aorta (TAA
e/o AAA) si raccomanda un’implementazione
ottimale della gestione del rischio CV e della
terapia medica allo scopo di ridurre il rischio
di MACE®* (per i dettagli vedi le relative
Tabelle delle raccomandazioni).

| fluorochinoloni, pur essendo generalmente
sconsigliati nei pazienti con aneurisma
dell’aorta, possono essere presi in
considerazione nel caso di precise indicazioni
cliniche quando non vi siano alternative
ragionevoli®'-,

lIb B

AAA, aneurisma dell’aorta addominale; CV, cardiovascolare; MACE, even-
ti cardiovascolari awersi maggiori; TAA, aneurisma dell’aorta toracica.
Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

“Vedi Tabelle 7-10 delle raccomandazioni.
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9.2.5. Trattamento chirurgico dell’aneurisma dell’aorta

9.2.5.1. Trattamento chirurgico della radice aortica

e dell’aorta ascendente

In caso di dilatazione isolata della porzione tubulare (sovraco-
ronarica) dell’aorta ascendente, viene utilizzato un graft tubu-
lare sopracommissurale con anastomosi distale in prossimita
dell’arco aortico. Per gli aneurismi con estensione prossimale
al di sotto della giunzione senotubulare con coinvolgimen-
to dei seni aortici, I'approccio chirurgico dipende dall’anulus
aortico e dalle condizioni della valvola. Se le cuspidi della
valvola aortica sono flessibili, nei centri specializzati posso-
no essere implementate le tecniche di “valve-sparing” 61965,
come la procedura di David (reimpianto) o la tecnica Yacoub
(rimodellamento)8?°9%5-%6¢ ‘' mentre, in caso contrario, € indica-
ta la sostituzione combinata della radice e della valvola aortica
mediante procedura di Bentall.

La valutazione preoperatoria®® e il follow-up iniziale dei
pazienti sono descritti nella Figura 25. | pazienti con bioprote-
si devono essere sottoposti a monitoraggio annuale con TTE,
mentre nei pazienti con protesi meccanica o con valvola aorti-



ca nativa che sviluppano nuovi sintomi cardiaci, la valutazione
clinica e la TTE devono essere eseguite il prima possibile®®. La
SAPT con aspirina a basse dosi (75-100 mg/die) dovrebbe es-
sere presa in considerazione per i primi 3 mesi dopo chirurgia
conservativa della valvola aortica, a meno che non sussistano
specifiche indicazioni all'OAC. LOAC con VKA a tempo inde-
finito & raccomandata in tutti i pazienti sottoposti ad interven-
to di Bentall con impianto di protesi meccanica®®®’!, mentre
in quelli senza indicazione all'OAC al basale che hanno rice-
vuto una bioprotesi dovrebbe essere presa in considerazione
I"aspirina a basse dosi (75-100 mg/die) o I'OAC con VKA per i
primi 3 mesi post-intervento®973,

Fra tutti i fattori di rischio associati ad AAE (es. espansione,
angolazione e biomeccanica sfavorevole), il diametro aortico
rappresenta tuttora il principale determinante di complican-
ze aortiche e mortalita®+°’¢. Negli ultimi 10 anni la chirurgia
profilattica dell’aorta ha contribuito a ridurre l'incidenza di
AAE®"7, cosi come la chirurgia dell’aorta ascendente/radice
aortica si & associata ad rischio operatorio significativamente
pit basso?#98, con una mortalita <1% registrata per gli inter-
venti di chirurgia elettiva eseguiti nei centri specializzati®®%8",

Tabella 38 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per il
trattamento chirurgico della dilatazione della radice aortica
o dell’aorta ascendente associata a valvola aortica tricuspide
(Tabella 11 delle evidenze)

Raccomandazioni Classe* Livello®

Il trattamento chirurgico & raccomandato

nei pazienti con dilatazione della radice

aortica o dell’aorta ascendente con valvola | B
aortica tricuspide e un diametro aortico

massimo =55 mm'72894.899.904,

La sostituzione della radice aortica con
tecnica di “valve-sparing” & raccomandata
nei pazienti con dilatazione della radice
aortica, a condizione che sia eseguita presso
centri qualificati e si ritenga che possa
essere duratura nel tempo?6'-96>.

| VKA sono raccomandati a tempo indefinito
in tutti i pazienti sottoposti a chirurgia con | B
procedura di Bentall e impianto di MHV?7071,

Nei pazienti con dilatazione dell’aorta
ascendente a livello del tratto tubulare
dovrebbe essere presa in considerazione la
sostituzione dell’aorta ascendente con un
diametro massimo >52 mm, a condizione
che I'intervento sia a basso rischio®'53:281:983,

lla B

Nei pazienti sottoposti a intervento
chirurgico per patologia della valvola aortica
tricuspide che presentano concomitante
dilatazione della radice aortica o dell’aorta
ascendente a livello del tratto tubulare
dovrebbe essere presa in considerazione la
sostituzione della radice aortica o dell’aorta
ascendente con diametro massimo =45

mm o al limite =50 mm, a condizione che
I'intervento sia a basso rischio’0-%87-98°,

lla C

(continua)
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Raccomandazioni Classe* Livello®
La SAPT con aspirina a basse dosi (75-

100 mg/die) dovrebbe essere presa in

considerazione per i primi 3 mesi dopo lla c

chirurgia aortica con tecnica di “valve-
sparing”, a meno che non sussistano altre
indicazioni all'OAC al basale.

Nei pazienti sottoposti a chirurgia cardiaca

non valvolare che presentano concomitante

dilatazione dell’aorta ascendente o della

radice aortica con diametro massimo lla C
>50 mm dovrebbe essere preso in

considerazione di eseguire contestualmente

I'intervento di chirurgia aortica’®%%%%",

La sostituzione dell’aorta ascendente o della
radice aortica con un diametro massimo
>50 mm puo essere presa in considerazione
nei pazienti con dilatazione dell’aorta
prossimale, a condizione che I'intervento sia
a basso rischioe in presenza di una delle
seguenti caratteristiche!3-155.891.892;

e (Crescita del diametro aortico =3 mm/anno lib B
® |pertensione resistente?
e Bassa statura (<1.69 m)
e Fenotipo radice
e Lunghezza dell’aorta® >11 cm
e Eta <50 anni
Desiderio di gravidanza
e Coartazione aortica

MHYV, protesi valvolare meccanica; OAC, terapia anticoagulante; SAPT,
singola terapia antiaggregante; VKA, antagonista della vitamina K.
Per la patologia dell’aorta toracica a carattere ereditario e per I'aneuri-
sma dell’aorta toracica correlato a bicuspidia aortica, vedi Sezione 10.
Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

“Rischio individuale <3%.

dpertensione non adeguatamente controllata nonostante terapia an-
tipertensiva con 3 o pill farmaci raccomandata da un medico esperto
nella gestione dell’ipertensione.

eDistanza curvilinea rispetto alla traiettoria della centerline dell’aorta
dalla giunzione ventricolo-aortica all’origine dell’arteria anonima.

La maggior parte delle AAD di tipo A (TAAD acute) si ve-
rifica in presenza di diametri <55 mm; tuttavia, il rischio e di
oltre I'1% nel caso di diametri 50-54 mm??2, con un punto
critico a 52-53 mm™3:%81.983 || diametro aortico pre-dissezione
a livello tubulare & del 25-30% piu piccolo rispetto al dia-
metro post-dissezione. Oltre il 60% dei pazienti con TAAD
acuta non correlata a MFS o BAV non presenta dilatazione
dell’aorta pre-dissezione®4%5_ Inoltre, & stato riportato che il
“fenotipo radice” é caratterizzato da una maggiore malignita
rispetto al “fenotipo ascendente”, con una maggiore velocita
di progressione e un rischio pit elevato di AAE!>4891:892.986,

Alcuni nuovi parametri sono stati correlati al rischio di TAAD
acuta, come la lunghezza dell’aorta ascendente (AAL) e I'ango-
lo dell’arco aortico-aorta ascendente’™>76. Una AAL =13 cm &
correlata ad un‘incidenza annuale di AAE quasi 5 volte superiore
rispetto ad una AAL <9 cm, con una soglia >11 cm come indi-
catore di rischio™®. E stato proposto I'impiego di diametri aortici
indicizzati per i parametri antropometrici e in uno studio retro-
spettivo é stato dimostrato un aumento proporzionale del rischio
di AAE con I'aumentare del diametro indicizzato per la BSA®,
del diametro indicizzato per I'altezza del paziente': o dell’area
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della sezione trasversale indicizzata per I'altezza del paziente'>.
Questi metodi basati sui diametri indicizzati, nonostante siano
gravati dalle stesse limitazioni del diametro assoluto per la stima
del rischio nella popolazione generale®4°8, possono rivelarsi utili
nei pazienti di piccola taglia'*'>*. Questi fattori di rischio aggiun-
tivi (oltre al diametro) sono riassunti nella Figura 23.

9.2.5.2. Trattamento chirurgico dell’aneurisma dell’arco
aortico

II trattamento chirurgico degli aneurismi dell’arco aortico & pro-
blematico, soprattutto per i rischi correlati all’arresto circolatorio
ipotermico e alla necessita di preservazione delle funzioni cere-
brali, che comportano un aumento della mortalita e del rischio
di ictus. La chirurgia isolata dell’arco aortico & appropriata nel
caso di aneurismi degenerativi asintomatici dell’arco aortico di
diametro =55 mm o di sintomi e segni di compressione locale.
La sostituzione dell’'emiarco o dell'intero arco aortico si rende fre-
guentemente necessaria nei pazienti che hanno un’indicazione
alla chirurgia per aneurisma localizzato in prossimita dell’aorta
ascendente. In casi specifici, la trasposizione dei vasi sovra-aorti-
ci tramite “debranching” off-pump seguito da TEVAR dell’arco
aortico puo rappresentare un‘alternativa alla chirurgia tradizio-
nale, in particolare se si vuole evitare I'arresto circolatorio in ipo-
termia®?9%. Nel caso di coinvolgimento dell’aorta discendente
prossimale o quando si preveda la necessita del trattamento
dell’aorta discendente, come valida opzione pud essere presa in
considerazione la tecnica del “frozen elephant trunk” (FET)%%".
Quando il trattamento coinvolge I'arco aortico si raccomanda di
valutare la pervieta e la morfologia del poligono di Willis®&9%°.

Tabella 39 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per il
trattamento chirurgico dei pazienti con aneurisma dell’arco
aortico

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti a rischio operatorio intermedio-
basso con aneurisma dell’arco aortico

ed episodi ricorrenti di dolore toracico

non imputabili a cause extra-aortiche &
raccomandata la chirurgia a cielo aperto di
sostituzione dell’arco aortico’®'72.

Nei pazienti asintomatici con aneurisma
isolato dell’arco aortico con diametro
massimo =55 mm e a basso rischio
operatorio dovrebbe essere presa in
considerazione la chirurgia a cielo aperto di
sostituzione dell’arco aortico’®1728%

lla B

Nei pazienti sottoposti a riparazione

chirurgica a cielo aperto di aneurisma

dell’aorta ascendente dovrebbe essere

presa in considerazione la sostituzione lla C
contestuale dell’emiarco quando la

dilatazione si estende all’arco aortico

prossimale (>50 mm)70.172:1000,

Nei pazienti sottoposti a riparazione

chirurgica a cielo aperto di aneurisma

dellarco aortico dovrebbe essere presa in

considerazione la procedura di “elephant lla C
trunk” o “frozen elephant trunk” quando la

patologia aneurismatica si estende all’aorta

toracica discendente prossimale’®.172.997.1001,

(continua)
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Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti sottoposti a riparazione
chirurgica a cielo aperto di aneurisma
dell’aorta ascendente puo essere preso in
considerazione di eseguire contestualmente
la sostituzione dell’'emiarco o dell’arco
quando eseguibile in centri qualificati e
quando la dilatazione si estende all’arco
aortico (>45 mm)70.172.1001,

lib C

Nei pazienti con aneurisma dell’arco aortico

che soddisfano i criteri per I'intervento ma

che presentano un elevato rischio chirurgico llb C
puo essere preso in considerazione un

approccio ibrido o endovascolare’®72.

Per la patologia dell’aorta toracica a carattere ereditario, vedi Sezione 10.
Classe della raccomandazione.
®Livello di evidenza.

9.2.5.3. Trattamento chirurgico dell’aorta toracica
discendente

9.2.5.3.1. Considerazioni generali. Un aneurisma della DTA
di diametro 60 mm comporta un rischio annuale di rottura
del 10%, il che rende giustificabile procedere all’'intervento a
fronte di diametri =55 mm?21%°2_|n presenza di un diametro
<55 mm, l'intervento potrebbe non conferire alcun beneficio
in termini di sopravvivenza, fatta eccezione per i pazienti di
sesso femminile®41993, con disturbi del tessuto connettivo®*
o con tassi di crescita rapida (=10 mm/anno o =5 mm ogni
6 mesi)'® (per i fattori di alto rischio, vedi Figura 23). Nei
pazienti ad alto rischio chirurgico possono essere presi in con-
siderazione valori soglia piti elevati'®®. E consigliabile che le
procedure complesse vengano eseguite presso centri specia-
lizzati nel trattamento delle patologie dell’aorta dotati di un
team multidisciplinare per una gestione efficace del paziente.

9.2.5.3.2. Riparazione a cielo aperto. La riparazione endo-
vascolare dei TAA é raccomandata come intervento di prima
scelta per gli aneurismi a carico della DTA™61910 quindi I'op-
zione di riparazione a cielo aperto e limitata a quei pazienti
con anatomia non idonea alla TEVAR™" o con malattie del
tessuto connettivo'®'2, I beneficio precoce conferito dalla
TEVAR in termini di mortalita sembra diminuire dopo 1 anno
e, successivamente, la sopravvivenza a lungo termine (10
anni) sembra migliore con la riparazione a cielo aperto'®'s.
Pertanto, & consigliabile la riparazione a cielo nei pazienti di
giovane eta, nei pazienti sani con anatomia non idonea alla
TEVAR e una lunga aspettativa di vita, specie in caso di sinto-
matologia dovuta a rottura o compressione dell’aneurisma.

Nei pazienti candidati a riparazione a cielo aperto, dato
che la procedura comporta rischi postoperatori significativi,
deve essere eseguita un’accurata valutazione preoperatoria
per la disamina delle patologie cardiache, polmonari, rena-
li, carotidee e delle arterie periferiche. L'intervento si associa
a rischio di ictus e ischemia dell’arteria mesenterica o renale
dovuta alla durata del clampaggio'®'“1°'®> e a paraplegia cor-
relata all’estensione della malattia aneurismatica®'®'%"7. Per
gli interventi che non sono stati eseguiti presso centri specia-
lizzati, negli ultimi anni & stato osservato solamente un mini-
mo miglioramento dell’outcome, con una mortalita intorno
al 10% ed un’incidenza di ischemia midollare (SCl) dell’11-
‘]50/01016,1018.



9.2.5.3.3. Riparazione endovascolare. Gli studi comparativi
depongono a favore della TEVAR rispetto alla riparazione a
cielo aperto, per effetto di una minore mortalita e morbilita
(6%). Tuttavia, il vantaggio della TEVAR in termini di soprav-
vivenza & controbilanciato da un aumentato rischio di reinter-
vento al follow-up. La TEVAR si associa ad un minor rischio
di lesioni midollari (3%)'92"-1924 Durante TEVAR, nel 50%
dei casi & necessaria la copertura dell’arteria succlavia sini-
stra (LSA) per I'ancoraggio prossimale'®?, che comporta un
aumentato rischio di eventi cerebrovascolari, SCI e ischemia
degli arti superiori'®?61%27 rendendo giustificabile I'esecuzione
antecedente o concomitante di rivascolarizzazione endova-
scolare chirurgica (con graft ramificati o fenestrati) della LSA
nel contesto elettivo'02610281029 |n caso di inadeguate zone
di ancoraggio distale, & stata proposta una copertura sicura
dell’arteria celiaca in presenza di sufficienti circoli collatera-
[i1030.1031 ‘mg3 i risultati sono controversi'%32.

9.2.5.4. Trattamento chirurgico dell’aneurisma
dell’aorta toraco-addominale

9.2.5.4.1. Considerazioni generali. | TAAA di diametro >60
mm comportano un aumentato rischio di AAE®0210021033 ‘non-
ché problematiche maggiori correlate alla tecnica chirurgica
di riparazione (rispetto agli aneurismi della DTA o AAA). Nei
pazienti a rischio chirurgico moderato-basso, la riparazione
del TAAA viene proposta in presenza di un diametro aortico
=60 mm, ma se il paziente presenta caratteristiche di alto ri-
schio, & a rischio molto basso ed & seguito da chirurghi esperti
nel contesto di un team multidisciplinare specialistico la ripa-
razione chirurgica dovrebbe essere presa in considerazione a
fronte di un diametro aortico =55 mm (Figura 24)1004.1033,1034,
La presenza di HTAD, localizzazione distale, dissezione cronica
e BAV®% sj associa ad un rapido tasso di crescita con necessita
di uno stretto follow-up.

9.2.5.4.2. Riparazione a cielo aperto. La riparazione a cielo
aperto dei TAAA é una procedura complessa. Il rischio di mor-
talita postoperatoria € pil elevato nei pazienti con disfunzione
ventricolare sinistra, insufficienza renale ed eta avanzata'03>-1037,
Poiché gli organi e i tessuti distali al clamp aortico sono soggetti
ad ischemia prolungata, & assolutamente necessaria la circola-
zione extracorporea per ridurre il rischio di complicanze''"1038,
in particolare le lesioni midollari (2.5-15%)1011.1039-1044 | 3 mor-
talita dopo la riparazione a cielo aperto di TAAA & del 6-8%
nei centri ad alto volume'%6.1011.1039 ys j| 30% nei centri meno
esperti'®4>1%6 e pertanto, si raccomanda di eseguire queste
procedure complesse solamente presso centri specializzati.

9.2.5.4.3. Riparazione endovascolare. La riparazione endovasco-
lare & un’alternativa promettente per il trattamento di anatomie
aortiche complesse come I'’AAA iuxtarenale (Figura 22)1047.1048,
L'uso di endograft fenestrati e ramificati ha dimostrato risultati
eccellenti, consentendo la perfusione dei vasi viscerali'94-1053,
Pur in assenza di studi di confronto diretto con la riparazione a
cielo aperto dei TAAA™%#, le procedure endovascolari vengono
eseguite sempre piu frequentemente, specie nei pazienti ad alto
rischio, e si accompagnano a bassi tassi di mortalita postopera-
toria (<10%)1051.10521055-1058 " come confermato da una recente
metanalisi che avalla la riparazione endovascolare per il tratta-
mento dei TAAA'®®. 'incidenza di lesioni midollari postopera-
torie (circa il 5%) & analoga a quella riportata per la chirurgia
a cielo aperto'0521057.1060.1061 = A follow-up a medio termine, la
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riparazione endovascolare & duratura con tassi di reintervento
secondario accettabili, pur rappresentado tuttora uno dei prin-
cipali limiti10521057.1058.1060.1061 | fattori che depongono a favore
della riparazione endovascolare dei TAAA rispetto alla chirurgia
a cielo aperto sono riportati nella Tabella 15.

Tabella 40 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per
la gestione dei pazienti con aneurisma dell’aorta toracica
discendente o toraco-addominale

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con aneurisma non rotto della
DTA (senza HTAD) con diametro =55 mm si | B
raccomanda la riparazione elettiva®021002,

Nei pazienti senza HTAD con aneurisma non

rotto della DTA é raccomandata la TEVAR

invece della riparazione a cielo aperto 1 B
quando vi sia indicazione alla riparazione

elettiva e un'anatomia favorevole!0061019.1020,

Nei pazienti con aneurisma della DTA
sottoposti a TEVAR con copertura
programmata della LSA si raccomanda di
eseguire la rivascolarizzazione della LSA
prima della TEVAR per ridurre il rischio di SCI

e ictu51026,1028,1029_

Nei pazienti con TAAA degenerativo non
rotto con diametro =60 mm e raccomandata | B
la riparazione elettiva®021002.1033,

Nei pazienti senza comorbilita significative e

con aneurisma della DTA non rotto, in caso

di indicazione alla riparazione elettiva ma di

anatomia sfavorevole alla TEVAR dovrebbe lla B
essere presa in considerazione la riparazione

a cielo aperto quando |'aspettativa di vita e

>2 anni'o’3,

In caso di TAAA dovrebbe essere presa in

considerazione la riparazione chirurgica

per diametri =55 mm quando il paziente

presenti caratteristiche di alto rischio, lla B
& a rischio molto basso ed e seguito da

chirurghi esperti nell’ambito di un team

multidisciplinare dell’aorta!0041033.1034,

Nei pazienti con TAAA degenerativo non

rotto ed un‘anatomia idonea, in caso di

indicazione a riparazione elettiva dovrebbe

essere presa in considerazione la riparazione lla B
endovascolare con endoprotesi fenestrate

e/o ramificate quando eseguibile presso

centri qualificati’11052:1055-1059,

Nei pazienti con aneurisma della DTA non

rotto (senza HTAD) e caratteristiche di alto

rischio® puo essere presa in considerazione Ilb B
la riparazione elettiva in presenza di un

diametro <55 mm904,1003,1004,1033,1034_

DTA, aorta toracica discendente; HTAD, patologia dell’aorta toraci-
ca a carattere ereditario; LSA, arteria succlavia sinistra; SCl, ischemia
midollare; TAAA, aneurisma dell’'aorta toraco-addominale; TEVAR,
riparazione endovascolare dell’aorta toracica.

Per la HTAD, vedi Sezione 10.

Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

Per le caratteristiche di alto rischio, vedi Figura 23.
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9.2.5.5. Trattamento chirurgico dell’aneurisma
dell’aorta addominale

9.2.5.5.1. Considerazioni generali. La rottura rimane la com-
plicanza dell’AAA pil temibile ed & associata sia alla misura
del diametro massimo'® sia ad altri fattori di rischio (Figura
23). Diversi studi'®*1971 (tra cui UKSAT [United Kingdom Small
Aneurysm Trial] e ADAM [American Aneurysm Detection and
Management]) non hanno riportato alcun beneficio dell’inter-
vento a cielo aperto o endovascolare (nonostante una minore
incidenza di complicanze perioperatorie) nei pazienti asinto-
matici con AAA con diametro massimo <55 mm negli uomini
e <50 mm nelle donne. L'evidenza che le donne hanno un
maggior rischio di rottura sotto sorveglianza a fronte anche di
un diametro aortico pill piccolo giustifica una soglia pit bassa
(50 mm). E stato proposto un altro metodo interessante per
quantificare il rischio di rottura in base alle dimensioni corpo-
ree, che sembra dimostrarsi un fattore predittivo migliore nel-
le donne'”2, ma in assenza di studi recenti, le soglie per I'in-
tervento sono rimaste invariate. Tenuto conto delle specifiche
problematiche nella gestione di questa categoria di pazienti,
& consigliabile che le procedure complesse siano eseguite in
centri con un elevato livello di expertise nelle malattie della-
orta in cui sia disponibile un team multidisciplinare.

9.2.5.5.2. Valutazione cardiovascolare preoperatoria e scelta
del trattamento. La CAD rappresenta la principale causa di
mortalita precoce dopo riparazione dell’ AAA%7.1973 e sj associa
ad un’incidenza di complicanze cardiovascolari perioperatorie
come morte, Ml o ictus del 5-10%'974197>_ L a riparazione en-
dovascolare ¢ associata ad una minore mortalita (<1%) e ad
un minor rischio di complicanze CV'976197% pertanto la necessi-
ta di un work-up cardiaco preoperatorio dipendera dal rischio
della procedura, dai sintomi e dai CVRF specifici del paziente
(vedi Sezioni 4 e 12 e le linee guida ESC 2022 sulla valutazione
CV e la gestione dei pazienti sottoposti a chirurgia non cardia-
€a)'%®°, La rivascolarizzazione coronarica prima della chirurgia
aortica elettiva nei pazienti con sintomi cardiaci stabili non é
raccomandata, in quanto non vi sono evidenze sufficienti che

dimostrino un miglioramento dell’'outcome o una riduzione del
rischio di Ml a 30 giorni con tale strategia'®% %",

Per definire la migliore strategia gestionale nei pazienti
con AAA ¢é assolutamente necessaria una valutazione vasco-
lare completa (non solo dell’AA ma anche dell'intera aorta:
aorta ascendente, arco aortico e aorta discendente). La CCT
rappresenta la modalita ottimale di imaging preoperato-
rio’'%8210%83 ‘ma in caso di controindicazioni pud essere presa
in considerazione la CMR, anche se rende piu problematica la
valutazione delle calcificazioni. La pianificazione preoperato-
ria dovrebbe determinare la fattibilita dell’'EVAR definendo le
dimensioni del sistema aorto-iliaco, anche se |'aderenza alle
istruzioni specifiche del dispositivo rimane incerta'0&+10%, E
consigliabile la valutazione del distretto femoro-popliteo me-
diante DUS in quanto gli aneurismi femoro-poplitei si asso-
ciano frequentemente ad AAA™°119%2 |noltre, la tecnica pre-
ferenziale dovrebbe essere discussa con il paziente tenendo
conto dell’aspettativa di vita e delle sue preferenze, dei volumi
di attivita dell’operatore e dell’'ospedale e della compliance
alla sorveglianza®'019%31997 | 3 riparazione elettiva degli AAA
non é raccomandata nei pazienti fragili o con aspettativa di
vita <2 anni'®&1%% || processo decisionale nei pazienti con
AAA ¢ illustrato nella Figura 26.

Diversi studi hanno dimostrato un significativo beneficio
dell’'EVAR in termini di sopravvivenza a breve termine, ma con
risultati a lungo termine simili a quelli ottenuti con la riparazio-
ne a cielo aperto (a 15 anni)''%"% anche nei soggetti di sesso
femminile''®. Tuttavia, la perdita del beneficio precoce si as-
socia ad una maggiore incidenza di complicanze tardive che si
verificano a distanza di 8 anni, in particolare rotture tardive'?”.
In questi studi sono stati utilizzati dispositivi per EVAR di vecchia
generazione, quindi la durabilita dei dispositivi di ultima gene-
razione e ancora da definire, anche se dati recenti riportano un
minor rischio di complicanze tardive e di reintervento''%>-11%8,

9.2.5.5.3. Riparazione a cielo aperto di aneurisma dell’a-
orta addominale. Per anni, la riparazione a cielo aperto
del’AAA mediante laparotomia della linea mediana (con

Tabella 15. Panoramica dei fattori a favore della riparazione a cielo aperto vs endovascolare dell’aneurisma dell’aorta toraco-addominale.

Caratteristiche

A favore della riparazione a cielo aperto

A favore della riparazione endovascolare

Eta biologica e aspettativa e Giovane eta e Fta avanzata

divita e Aspettativa di vita considerevole con qualita di e Ridotta aspettativa di vita
vita accettabile

Considerazioni anatomiche ¢ Se |'anatomia aortica e dei vasi collaterali e Zona di atterraggio prossimale e distale adeguata
precludono I"approccio endovascolare e Configurazione viscerale e renale favorevole

e Accesso vascolare difficile
Patologiche ¢ Dissezione cronica
Fattore di background/causale e Patologia aortica ereditaria

Condizione cardiopolmonare e Buona riserva cardiopolmonare

o Accesso vascolare utilizzabile
e Dissezione acuta
e Patologia aortica degenerativa

e Ridotta riserva cardiopolmonare

Fitness ¢ Nessuna comorbilita significativa ¢ Danno d'organo severo (renale, polmonare)
e Riabilitazione verosimilmente efficace ¢ Obesita
o Limitata mobilita, riabilitazione efficace improbabile
Urgenza e Riparazione elettiva e Riparazione elettiva
¢ Riparazione d’emergenza senza soluzione ¢ Riparazione d’emergenza con tempo a disposizione

endovascolare percorribile
Adattata con permesso da Ouzounian et al.'%?

GITAL CARDIOL | VOL26 | SUPPL1ALN1 2025

per graft su misura o adatto a graft standard



- Copyright - Il Pensiero Scientifico Editore downloaded by IP 139.165.31.53 Tue, 20 May 2025, 08:48:46

LINEE GUIDA ESC PATOLOGIE DELLE ARTERIE PERIFERICHE E DELL'AORTA

Aneurisma aortico Aneurisma aortico

Graft e——— Stent graft

Pazienti con aneurisma dell’aorta addominale

!

Uno dei seguenti:
* AAA fusiforme =55 mm (uomini), 250 mm (donne) @ 1

¢ Aneurisma sacculare =45 mm

T Sorveglianza
- (vedi algoritmo per il
T follow-up degli aneurismi)
Aspettativa di vita =2 anni @ \
he
S
Rischio di mortalita operatoria — Proibitivo —
Medio/basso Alto
Riparazione elettiva Anatomia N
P idonea per EVAR had
1
S
¥ v
EVAR

Terapia medica

(Classe lla) ottimale

asse

Se anatomia idonea,
EVAR (Classe lla)

- @ESC—

Figura 26. Algoritmo per il processo decisionale individuale nel trattamento dei pazienti con aneurisma dell’aorta addominale. (A) lllustrazione
della riparazione a cielo aperto (graft). (B) lllustrazione del trattamento endovascolare (EVAR).
AAA, aneurisma dell’aorta addominale; EVAR, riparazione endovascolare di aneurisma aortico.
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tempo di clampaggio <30 min) con graft in Dacron ha rap-
presentato |'opzione preferenziale, nonostante la note-
vole morbilita CV'0781100.1109-1113 & yn tasso di mortalita del
2-5% 111011131114 0 caso di rottura di AAA, i risultati della
riparazione a cielo aperto sono peggiori di quelli della chi-
rurgia elettiva, con un’incidenza invariata di complicanze di
circa il 48%''">. Pertanto, la riparazione endovascolare & rac-
comandata per ridurre la morbilita e la mortalita periopera-
toriaWHG—‘\HS.

La riparazione a cielo aperto dell’AAA aumenta il rischio di
ernia incisionale, in particolare nei pazienti obesi, ed e quindi
opportuno l'uso di una rete profilattica nei casi ad alto ri-
Schio1119—1121.

9.2.5.5.4. Riparazione endovascolare di aneurisma dell’aorta
addominale. La riparazione endovascolare dell’AAA riduce la
mortalita perioperatoria a meno dell’1%, anche se comporta
un rischio piu elevato di reintervento a lungo termine''2-1124,
| dispositivi attuali sono a fissazione attiva, possono essere
riposizionati, hanno un design a basso profilo e sono dotati di
anelli in polimero per un migliore ancoraggio''%11251128 | nyo-
vi dispositivi dimostrano risultati simili a lungo termine con un
minor rischio di reintervento'®®, ampliando le possibilita di
trattamento al 60-70% dei casi di AAA infrarenale''?*13° |n
caso di AAA iuxta- o pararenale (Figura 22), nei centri ad alto
volume puo essere eseguito sia il trattamento a cielo aperto
che quello endovascolare, con risultati simili a breve e lungo
termine. La scelta tra riparazione chirurgica a cielo aperto e
riparazione endovascolare dipende da vari fattori, come le ca-
ratteristiche anatomiche del paziente, lo stato di salute gene-
rale e |'estensione dell’aneurisma (vedi Tabella 15). Nei casi di
trattamento endovascolare complesso, dovrebbe essere preso
in considerazione un endograft fenestrato o con stent rami-
ﬁcato1096,1131_

Puo essere praticato |'approccio percutaneo per via femo-
rale che consente un accesso piu rapido con minore invasivita
e in anestesia locale. Nelle procedure di EVAR, alcune eviden-
ze supportano |'uso dell’accesso percutaneo eco-guidato in
quanto si associa ad una minore incidenza di complicanze
correlate all’accesso e a tempi operatori pit brevi'321135 |n
considerazione del fatto che i pazienti trattati con EVAR sono
pit inclini a sviluppare complicanze tardive (endoleak, migra-
zione o rottura) e necessitano piu frequentemente di rein-
tervento, allo stato attuale & assolutamente necessaria una
sorveglianza permanente!0%1136-1140,

Tabella 41 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per la
gestione dei pazienti con aneurisma dell’aorta addominale

Raccomandazioni Classe® Livello®

La riparazione elettiva € raccomandata in
presenza di diametro dell’AAA =55 mm |
negli uomini 0 =50 mm nelle donne'%64-1067,

Negli AAA rotti con anatomia favorevole &

raccomandata la riparazione endovascolare

piuttosto che la riparazione a cielo aperto | B
per ridurre la morbilita e la mortalita

perioperatoria''e-118,

(continua)
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Raccomandazioni Classe® Livello®

Prima della riparazione dell’AAA dovrebbe

essere preso in considerazione di valutare

alla DUS il distretto femoro-popliteo lla B
per individuare eventuali aneurismi

concomitanti’091:1092,

Nei pazienti con AAA con anatomia
favorevole e una ragionevole aspettativa
di vita (>2 anni), quale trattamento

. ) lla B
preferenziale dovrebbe essere presa in
considerazione I'EVAR, sulla base di un
processo decisionale condivisg?'01096.1141-1143
Nei pazienti con AAA non rotto e crescita
dell’aneurisma =5 mm in 6 mesi 0 =10 mm/ b c

anno puod essere preso in considerazione
I'intervento di riparazione'0641065,

La riparazione elettiva puo essere presa in
considerazione nei pazienti che presentano llb C
un aneurisma sacculare =45 mm'44,

Nei pazienti con AAA e ridotta aspettativa
di vita (<2 anni) non & raccomandata la B
riparazione elettiva dell’AAA™098:1099,

Prima della riparazione dell’AAA, la

valutazione di routine con coronarografia e

la rivascolarizzazione sistematica non sono C
raccomandate nei pazienti con sindromi

coronariche croniche!08.1081,

AAA, aneurisma dell’aorta addominale; DUS, eco-Doppler; EVAR, ri-
parazione endovascolare di aneurisma aortico.

Vedi anche Figura 23.

Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

9.2.6. Endoleak

Per endoleak si intende la persistenza del flusso ematico
all’esterno dell’endoprotesi ma all’interno della sacca aneu-
rismatica per la prevenzione della trombosi (Figura 27). Gli
endoleak rappresentano la complicanza pil comune, con
un’incidenza fino a un terzo delle procedure precoci o tardive
(dopo 1 anno)'#. La terapia anticoagulante cronica costitui-
sce un fattore di rischio per reintervento, conversione chirur-
gica tardiva e mortalita'#. Gli endoleak che espongono la
sacca aneurismatica alla pressione e all’espansione sistemica
necessitano di reintervento per prevenire la rottura.

Come illustrato nella Figura 27, esistono cinque tipi di en-
doleak. Il tipo I e il tipo lll necessitano di correzione median-
te una nuova procedura (endovascolare). Il tipo Il si osserva
in circa il 25% dei pazienti, ma si risolve spontaneamente in
circa il 50% dei casi. | fattori di rischio per endoleak di tipo
Il comprendono circoli collaterali pervi, la presenza di arterie
accessorie e la terapia anticoagulante. Nei pazienti con espan-
sione significativa della sacca (=10 mm) dovrebbe essere pre-
so in considerazione il reintervento, preferibilmente mediante
embolizzazione del vaso o della sacca. L'endoleak di tipo IV,
dovuto ad un’eccessiva porosita del dispositivo, si riscontra
raramente con I'impiego dei dispositivi moderni e non richie-
de alcun intervento. L'endoleak di tipo V induce I'espansione
della sacca senza alcun endoleak visibile. Il trattamento, che
pud essere preso in considerazione a fronte di una crescita
significativa della sacca (=10 mm), consiste nel riallineamento
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'd N\
Classificazione dei tipi di endoleak
Tipo la Tipo Ib Tipo Il Tipo llI Tipo IV Tipo V
J

Sorveglianza post-TEVAR/EVAR e gestione dell'endoleak
CCT e DUS/CEUS? | mese e | anno post-op

]
' ' .

Endoleak di tipo Il

. !

Rilevato

Nessun nuovo endoleak Endoleak di tipo | o tipo llI

Considerare reintervento

| mese post-op (Classe )
Rivalutare con CCT
a 6-12 mesi
Aumento della sacca —_ | > 10 mm

aneurismatica

I

<10 mm o riduzione

|

Sorveglianza con
CCT o DUS/CEUS? ogni
6 mesi per 2 anni

l

Nuovo endoleak o

Considerare embolizzazione,
se fattibile
(Classe lla)

!

{,—@_' aumento della sacca Sorveglianza con X
Sorveglianza annuale con aneurismatica CCZ E_?lZJ ::gsliEUS
CCT o DUS/CEUS* |
per i primi 5 anni S Considerare chirurgia a cielo
aperto, in caso di aumento
l della sacca aneurismatica
Nuovo endoleak S l
1
@ ccT
CCTo 1

CCT senza mezzo di contrasto Procederelsecondo
con DUS/CEUS ogni 5 anni® il tipo di endoleak

- @ESC

Figura 27. Algoritmo per il follow-up post-riparazione endovascolare di aneurisma dell’aorta toracica e gestione degli endoleak e loro
classificazione.

CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CEUS, ecografia con mezzo di contrasto; DUS, eco-Doppler; EVAR, riparazione endovascolare
di aneurisma aortico; TEVAR, riparazione endovascolare dell’aorta toracica.

3Nei casi di TEVAR, la CCT e la tecnica di imaging preferenziale in quanto la DUS/CEUS non consentono una corretta valutazione dell’aorta
toracica. In caso di insufficienza renale, la CCT senza mezzo di contrasto rappresenta una valida alternativa per monitorare la crescita della
sacca aneurismatica e puo essere associata alla DUS/CEUS per il monitoraggio dell’EVAR. Gli endoleak vengono classificati in cinque tipi: Tipo
la, endoleak con sito di attacco prossimale; Tipo Ib, endoleak con sito di attacco distale; Tipo Il, “ackfilling della sacca aneurismatica attraverso i
vasi di derivazione dell’aorta; Tipo Ill, difetto del graft o disallineamento del componente; Tipo IV, leakage attraverso la parete del graft dovuto
a porosita dell'endoprotesi; e Tipo V, dovuto ad “endotensione”, verosimilmente conseguente alla pressione aortica trasmessa attraverso il
graft/trombo alla sacca aneurismatica.

Adattata con permesso da Rokosh et al."'#
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del graft o nell’espianto definitivo dell’endoprotesi e nella ri-
parazione chirurgica a cielo aperto.

La CCT senza mezzo di contrasto e la DUS e/o CEUS sono
le principali modalita di imaging per il follow-up dei pazienti
sottoposti a TEVAR/EVAR. Si raccomanda di eseguire I'ima-
ging entro i primi 30 giorni per valutare il successo e/o le com-
plicanze del trattamento. Nel caso della TEVAR, la CCT con
mezzo di contrasto ¢ la tecnica di imaging preferenziale per
il follow-up e deve essere eseguita periodicamente (definen-
do gli intervalli temporali in base alla velocita di espansione).
Nei pazienti con compromissione della funzionalita renale, in
alternativa pud essere previsto il follow-up combinato con
DUS e CCT senza mezzo di contrasto (vedi |'algoritmo per
il follow-up della Figura 27). Nel caso dell’'EVAR, la CCT e la
DUS/CEUS sono raccomandati a 1 mese dalla riparazione e,
successivamente, la sorveglianza dovrebbe basarsi sul rischio
di complicanze tardive e comprendere |I'esecuzione della DUS
e/o CEUS (Figura 27).

Tabella 42 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per la
gestione dei pazienti con endoleak

Raccomandazioni Classe® Livello®
Si raccomanda di eseguire I'imaging
con CCT e DUS/CEUS a 30 giorni post- | B

TEVAR/EVAR per valutare il successo
dell'intervento0%.

Nei pazienti con endoleak di tipo | post-
TEVAR/EVAR si raccomanda il reintervento | B
correttivo'137:1148,

Nei pazienti con endoleak di tipo Il post-
TEVAR/EVAR si raccomanda il reintervento
correttivo, prevalentemente con approccio
endovascolare''*,

Il reintervento, prevalentemente

con approccio endovascolare o con
embolizzazione, dovrebbe essere preso in
considerazione nei pazienti con endoleak
di tipo Il 0 V e una significativa espansione
della sacca aneurismatica =10 mm o una
significativa riduzione dell’ancoraggio
prossimale o distale'0?61149,

|E] C

CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CEUS, ecografia
con mezzo di contrasto; DUS, eco-Doppler; EVAR, riparazione en-
dovascolare di aneurisma aortico; TEVAR, riparazione endovascolare
dell’aorta toracica.

?Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

9.2.7. Follow-up a lungo termine dopo riparazione
aortica

Il successo a lungo termine nella gestione degli aneurismi
dell’aorta dipende anche dalla stretta sorveglianza post-trat-
tamento, per quanto riguarda sia la prevenzione secondaria
della patologia dell’aorta sia I'identificazione precoce delle
complicanze post-riparazione.

Nei pazienti sottoposti a trattamento endovascolare, la
sorveglianza mira a rilevare la presenza di endoleak, dilata-
zione della sacca aneurismatica e il fallimento strutturale o la
migrazione del graft'"®°. Il trattamento chirurgico, pur com-
portando un rischio operatorio piu elevato, spesso produce
risultati pit duraturi con complicanze tardive piu rare per lo
piu correlate alla laparotomia'">'.
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Dopo un intervento sull’aorta toracica, per il follow-up
vengono utilizzate la TTE, la TEE, la CCT e la CMR, fra le quali
la CCT & la metodica piu utilizzata e disponibile in caso sia di
trattamento endovascolare che chirurgico%'"2. Dopo un in-
tervento sull’AA, vengono utilizzate la CTT, la CMR e la DUS/
CEUS; quest'ultima consente di rilevare gli inconvenienti pit co-
muni dell'EVAR, ad eccezione dei problemi strutturali del graft.
Per il monitoraggio cronico e periodico dovrebbe essere presa in
considerazione la CMR, specie nelle giovani donne (per ridurre
I'esposizione alle radiazioni). Tuttavia, la scelta tra queste mo-
dalita dovrebbe tenere conto dei fattori correlati al paziente, dei
potenziali artefatti e dell’expertise e della disponibilita locale dei
test di imaging. Sia per I'aorta toracica che per I'AA, in conside-
razione della mancanza di studi che abbiano confrontato siste-
maticamente i diversi intervalli di tempo di sorveglianza, le rac-
comandazioni si basano per lo piu sul consenso o sulle evidenze
derivate da studi osservazionali monocentrici’®1>3,

9.2.7.1. Follow-up dopo trattamento di aneurisma
dell’aorta toracica

Le complicanze dopo sostituzione dell’aorta ascendente con un
graft, sebbene rare, includono pseudoaneurismi e infezioni del
graft. Gli pseudoaneurismi, che si osservano in circa il 5% dei
casi, si verificano piu frequentemente nei primi 2 anni post-in-
tervento e sono correlati alla chirurgia per AD, ad HTAD e all'u-
so di colle sintetiche4. Gli studi mediante CMR per il controllo
sistematico dell’'ematoma peri-anastomotico hanno riportato
un’incidenza piu elevata (15%)'"**. Le infezioni del graft, che
possono verificarsi nello 0.5-6% dei pazienti sottoposti a chi-
rurgia con elevati tassi di morbilita e mortalita, devono essere
diagnosticate rapidamente. Il trattamento in genere prevede
I'intervento chirurgico o la terapia antibiotica, a seconda del-
lo stato di salute generale, della severita dell'infezione e delle
condizioni sottostanti'™®®. La progressione della malattia aortica
residua dipende dalle condizioni sottostanti, come I’'HTAD, e
necessita di una sorveglianza personalizzata.

Dopo TEVAR per aneurisma della DTA, le complicanze
tardive sono pill elevate rispetto alla chirurgia (fino al 38%),
con necessita di reintervento nel 24% dei casi''*®. Tuttavia,
oltre I'80% delle complicanze correlate alla TEVAR si sviluppa
entro i primi anni post-intervento'™. In particolare, la tecnica
FET provoca un minor numero di complicanze correlate all’en-
doprotesi: lacerazione intimale nel 2%, endoleak nel 3% e
necessita di reintervento nel 7%

Dopo trattamento chirurgico di TAA, il protocollo prevede
inizialmente un esame con CCT alla dimissione 0 a 1 mese,
da ripetere nel corso del primo anno postoperatorio (a 6, 9 o
12 mesi) e a 2 anni e, in assenza di complicanze, ogni 5 anni
(Figura 25)'%62.115%  Dopo TEVAR é raccomandata una sorve-
glianza piu stretta a tempo indefinito, con esame inizialmente
ad 1 mese, da ripetere ogni anno per almeno i primi 5 anni
post-intervento e, in assenza di complicanze, ad intervalli piu
prolungati successivamente (Figura 27).

Nei pazienti sottoposti a riparazione di aneurisma aortico,
le variazioni del profilo di rischio CV, la riabilitazione cardiaca
e le modifiche dello stile di vita costituiscono parte integrante
del follow-up (Figura 7)*.

9.2.7.2. Follow-up dopo trattamento di aneurisma
dell’aorta addominale

Le evidenze riguardo al follow-up dopo AAA sono piu solide
rispetto a quelle dopo riparazione di TAA7®1%%, Le compli-
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canze post-chirurgiche anastomotiche o para-anastomotiche
sono rare (2-4%)''°. Al contrario, I'EVAR si associa ad un'in-
cidenza di complicanze piu elevata (16-30%) ed & pertanto
necessaria una sorveglianza nel corso dell’intera vita'7211%0,
Il beneficio dell’EVAR in termini di sopravvivenza rispetto alla
chirurgia diminuisce dopo 8 anni dall’intervento, con un ri-
schio piu elevato di mortalita correlata all’aneurisma'®’®. Tut-
tavia, la maggior parte degli insuccessi dell'intervento sono
rilevabili precocemente e le complicanze tardive si verificano
raramente nei pazienti con controlli precoci normali''®"1162 | 3
CCT e in grado di identificare precocemente le complican-
ze correlate all’'EVAR''®3, ma anche la sorveglianza con DUS/
CEUS si dimostra accurata e, inoltre, non comporta |'espo-
sizione alle radiazioni né I'uso di agenti nefrotossici ed e a
basso costo (Figura 27)11641167,

E interessante notare che, in una metanalisi, nei pazienti
con bassa compliance alla sorveglianza postoperatoria non
sono state osservate differenze in termini di mortalita per tut-
te le cause, mortalita correlata all’aneurisma e reintervento
rispetto ai pazienti aderenti alla sorveglianza''®€. Nel comples-
50, le evidenze sopra menzionate depongono a favore di me-
todi stratificati di sorveglianza'®®, indentificando le situazioni
ad alto rischio (es. pazienti anziani, ancoraggio inadeguato,
endoleak di tipo Il, nessun restringimento precoce post-proce-
durale della sacca aneurismatica) per le quali dovrebbe essere
prevista una valutazione pit frequente!'®!.1169.1170,

Il follow-up della OMT & estremamente importante nei
pazienti con AAA (Figura 7). Il trattamento con statine dopo
riparazione dell’AAA (mediante chirurgia o EVAR) si associa
ad una minore mortalita a breve e lungo termine'’". Inoltre,
si raccomanda la sorveglianza per monitorare lo sviluppo di
aneurisma in altre sedi arteriose.

Tabella 43 delle raccomandazioni — Raccomandazioni
per il follow-up post-trattamento di aneurisma dell’aorta
(Tabella 12 delle evidenze)

Raccomandazioni Livello®

Classe?

Aneurisma dell’aorta toracica

Dopo riparazione a cielo aperto di TAA si
raccomanda di eseguire una CCT entro

i primi 30 giorni, ogni 12 mesi nei primi

2 anni di follow-up post-intervento e
successivamente ogni 5 anni se i reperti sono
Stabi|ic70,1153,1159_

Dopo TEVAR si raccomanda un follow-up
mediante test di imaging a 1 e 12 mesi post-
intervento e successivamente ogni anno fino
a 5 anni post-intervento qualora non siano
state evidenziate anomalied70.1153.1158,

In assenza di complicanze a 5 anni

post-intervento dovrebbe essere preso in

considerazione di proseguire il follow-up a lla B
lungo termine della TEVAR mediante CCT

Ogni 5 anni70,1153,1158.

In caso di crescita dell’aneurisma trattato

senza evidenza di endoleak di tipo | o lll

dovrebbe essere preso in considerazione di lla C
ripetere la CCT ogni 6-12 mesi, a seconda

del tasso di crescita osservato!'*°.

(continua)
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Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con TAA sottoposti a
riparazione a cielo aperto o endovascolare
che necessitano di controlli pit frequenti,
dopo il primo anno di follow-up dovrebbe
essere presa in considerazione la CMR
piuttosto che la CCT. Tuttavia, la scelta lla C
tra le due modalita di imaging dovrebbe
essere basata sui fattori individuali di
ciascun paziente, sui potenziali artefatti e
sulla disponibilita ed expertise locale nelle
specifiche tecniche di imaging''*>.
Aneurisma dell’aorta addominale

Dopo riparazione a cielo aperto di AAA si
raccomanda di eseguire il primo follow-up
ai test di imaging entro 12 mesi post-
intervento e successivamente ogni 5 anni se
i reperti sono stabili7:19%,

Dopo EVAR si raccomanda un follow-up
mediante imaging con CCT (0o CMR) e
DUS/CEUS a 1 e 12 mesi post-intervento
e, qualora non siano state evidenziate
anomalie, si raccomanda il controllo con
DUS/CEUS ogni 12 mesi, ripetendo la CCT

o la CMR (a seconda dei potenziali artefatti)
Ogni 5 anni70,1079,1100,1163-1165,1167_

. . . ) . lla B
essere preso in considerazione di eseguire
piu frequentemente I'imaging con DUS/
CEUSe1096,1161,1164,1165,1167.
Nei pazienti a basso rischiof, a partire da 12
mesi post-EVAR, dovrebbe essere preso in la B

Nei pazienti a piu alto rischio, cioé con
fissaggio inadeguato o endoleak di tipo
Il alla prima CCT di controllo, dovrebbe

considerazione di ripetere la DUS/CEUS ogni
2 annj'®%,

Qualora vengano evidenziate delle anomalie

alla DUS/CEUS dovrebbe essere preso in

considerazione di eseguire un’ulteriore lla B
CCT o CMR di conferma (a seconda dei

potenziali artefatti)'1631166,

Nella sorveglianza post-intervento
dovrebbe essere presa in considerazione
la somministrazione di OMT (vedi Sezioni
8.1.2.2 e 8.2.4) e la valutazione dello
sviluppo/crescita dell’aneurisma in altri
segmenti arteriosi.

AAA, aneurisma dell’aorta addominale; CCT, tomografia compu-
terizzata cardiovascolare; CEUS, ecografia con mezzo di contrasto;
CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; DUS, eco-Doppler; EVAR,
riparazione endovascolare di aneurisma aortico; OMT, terapia medica
ottimale; TAA, aneurisma dell’aorta toracica; TEVAR, riparazione en-
dovascolare dell’aorta toracica.

Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

<Sia a livello del segmento trattato che nell’aorta nativa residua.
9Endoleak (di qualsiasi tipo), dilatazione dell’aneurisma escluso e mi-
grazione/separazione/frattura dell’endoprotesi.

¢Es. imaging ogni 6 mesi nel primo anno e ogni 2-3 anni successivamente.
fBasso rischio: restringimento precoce della sacca >10 mm, eta relati-
vamente giovane (<70 anni), fissaggio prossimale e distale >10 mm,
assenza di endoleak.
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9.3. Sindromi aortiche acute

9.3.1. Concetti generali
Le AAS, come la classica AAD, I'lIMH, la PAU, lo pseudoaneu-
risma aortico e le lesioni traumatiche dell’aorta (TAl), sono
emergenze potenzialmente fatali che comportano un danno
alla parete aortica, accomunate da una fisiopatologia dinamica
e sovrapposta, una presentazione clinica e approcci diagnostici
e terapeutici simili24172174910 | e AAS possono anche essere di
natura iatrogena sviluppandosi a seguito di procedure a cielo
aperto o endovascolari/percutanee o di chirurgia cardiaca'”2.
Per orientare la gestione delle AAS sono state sviluppate
diverse classificazioni anatomiche, come i sistemi di Stanford e
DeBakey che sono i piu utilizzati. Il sistema di Stanford classifica
le AAS in base al coinvolgimento (tipo A o DeBakey tipo | e
tipo 1) o meno dell’aorta ascendente (tipo B o DeBakey tipo llla
e tipo llib) indipendentemente dal sito di origine della lesione
intimale'72174910.1173 " Questa classificazione considera non solo

gli aspetti anatomici e di trattamento, ma anche le implicazioni
prognostiche, in quanto nei pazienti con AAS di tipo Il di De-
Bakey la chirurgia si dimostra generalmente efficace nel tratta-
mento delle lesioni strutturali della parete aortica (Figura 28).

Inoltre, in base al tempo intercorso tra l'insorgenza dei
sintomi e la diagnosi, le AAS possono essere suddivise in ipe-
racute (<24h), acute (1-14 giorni), subacute (15-90 giorni) e
croniche (>90 giorni) (Figura 28)"741176,

Una nuova classificazione considera il sito di entrata del-
la lacerazione intimale e I'estensione della dissezione (Figura
29)'3, dove la lettera P deponente si riferisce al coinvolgimen-
to dell’aorta prossimale, mentre la lettera D deponente alla
zona distale. Questa classificazione serve a guidare le deci-
sioni terapeutiche per la chiusura della breccia di ingresso. Le
AD non-A e non-B si riferiscono alle AAD confinate all’arco
aortico o alle dissezioni retrograde estese fino all’arco aortico
ma non all’aorta ascendente”7-1179,

N
Classificazione delle sindromi aortiche acute
Stanford A Stanford B
( I\ )\
DeBakey | DeBakey I DeBakey llla DeBakey Illb
RS RS S RS
Frequenza della sindrome aortica acuta
60% 10-15% 25-30%
Classificazione in base al timing
AAS AAS AAS AAS
iperacuta acuta subacuta cronica
r_H X X X
( ) 1( 1
Tempo
Insorgenza 24 ore 14 giorni 90 giorni
della AAS post-AAS post-AAS post-AAS
- @ESc

Figura 28. Classificazione anatomica e temporale delle sindromi aortiche acute (AAS).
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Recentemente, & stato proposto un aggiornamento euro-
peo della classificazione di Stanford — la classificazione Type
Entry Malperfusion (TEM)''® — che combina informazioni sul
tipo e I'estensione della dissezione e la presenza di compli-
canze (malperfusione), fornendo cosi maggiori indizi progno-
stici (Figura 29). Questa classificazione & raccomandata dalla
European Association for Cardio-Thoracic Surgery. La diverse
classificazioni, fra cui quella TEM, sono descritte nella Sezione
1.6 del materiale supplementare online.

9.3.1.1. Epidemiologia e fattori di rischio

La classica AAD (che costituisce 1'80-90% di tutte le AAS, con
un’incidenza di 2.6-3.5 casi per 100000 persone-anno)?*118!
@ caratterizzata dalla presenza di un flap intimale che separa
il vero dal FL24172:910,

LINEE GUIDA ESC PATOLOGIE DELLE ARTERIE PERIFERICHE E DELL'AORTA

Nell’AAD, che si verifica principalmente nei maschi
(~65%) nella settima decade di vita (~63 anni)'"7>"82, spesso
coesistono molteplici fattori di rischio, fra cui quelli diretta-
mente correlati allo stress parietale (piu frequentemente iper-
tensione sistemica) e/o ad alterazioni della tonaca media, o
anche malattie genetiche sindromiche e non sindromiche. |
pazienti di giovane eta (<40 anni) presentano piu frequente-
mente HTAD, BAV, pregressa chirurgia aortica e dimensioni
aortiche maggioriz#11821183_|'ipertensione sistemica e I'abuso
di cocaina sono pil comuni nei pazienti afro-americani che
nei pazienti di razza caucasica'’® ">, Da sottolineare che I'in-
cidenza di AD iatrogena durante cateterismo cardiaco € molto
bassa (circa 0.01-0.02%) e durante chirurgia cardiaca & dello
0.06-0.23%, con prognosi intraospedaliera e a lungo termine
favorevole!'86.1187,

Ti Estensione Estensione

'po prossimale distale
\“\ | ,'. 21,,’3 ) Ao 0 0
0o | I
Breccia di entrata: 2 2

"""" Zona 0
4 ona 3 3
_______ 4 4
Bro 5 5
5 Breccia di entrata: 6 6
>Zona | 7 7
8 8
Ip 9 9
9 Breccia di entrata 10 10
10 ------ 10 non identificata nella 11 ]
n 7 Zona 0 12 12
Classificazione TEM della dissezione aortica
Tipo A Non-A non-B
: g . HE 3 . /E v-f\ »5\ wﬁ
Entrata EO El E2 E3 EO E3 EO E2 E3
MO - assenza di malperfusione

MI - coronarica (-) assenza di sintomi clinici

M2 - sopra-aortica (+) presenza di sintomi clinici

Malperfusione M3 - spinale, viscerale, iliaca

@ESC—

Figura 29. Sistema di classificazione della dissezione aortica basato sui Society for Vascular Surgery/Society of Thoracic Surgeons Reporting
Standards 2020 e sull’aggiornamento europeo della classificazione di Stanford — Type Entry Malperfusion.

A, dissezione aortica di tipo A; B, dissezione aortica di tipo B; non-A, non-B, dissezione aortica circoscritta all’arco aortico o dissezione retrograda
estesa fino all’arco aortico (ma non all’aorta ascendente). Pannello superiore: classificazione della dissezione aortica acuta in base alla sede della
breccia intimale e all’estensione della dissezione. La lettera P deponente si riferisce al coinvolgimento dell’aorta prossimale, mentre la lettera D
deponente alla zona distale. Pannello inferiore: la classificazione TEM & I'aggiornamento europeo della classificazione di Stanford che combina
le informazioni relative al Tipo di dissezione (T), alla sede di Entrata (E) e alla presenza di Malperfusione (M).

Vedi anche Sezione 1.6. Society for Vascular Surgery/Society of Thoracic Surgeons (SVS/STS) del materiale supplementare online.

Riprodotta con permesso da'36'180,
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9.3.1.1.1. Differenze di sesso. La TAAD acuta sembra essere
caratterizzata da uno specifico fenotipo femminile. Al mo-
mento del ricovero, le donne con TAAD acuta sono general-
mente di eta piu avanzata, hanno un indice di massa corpo-
rea, una BSA e livelli plasmatici di creatinina inferiori, sono
meno spesso fumatrici o affette da BAV e hanno piu raramen-
te storia pregressa di chirurgia cardiaca''®, ma presentano piu
frequentemente diabete mellito rispetto agli uomini. La mor-
talita intraoperatoria & analoga nei due sessi, ma la sopravvi-
venza a 10 anni sembra essere piu elevata negli uomini. Nei
pazienti con TAAD acuta trattati conservativamente é stata
registrata nei due sessi una analoga mortalita intraospedaliera
proibitiva (58.6% negli uomini vs 53.8% nelle donne)''®. Tut-
tavia, sono necessari ulteriori studi per indagare le differenze
di sesso nei pazienti con AAD al fine di predisporre interventi
diagnostici e terapeutici appropriati e strategie preventive''®.

La gravidanza comporta un rischio piu elevato di sviluppa-
re AAS, soprattutto nell’ultimo trimestre (50%) e post-partum
(33%)"°°.

9.3.1.1.2. Cronobiologia. L' AAD presenta pattern cronobio-
logici, con una maggiore incidenza al mattino (con un picco
tra le ore 8:00 e le ore 9:00) e nel periodo invernale (con un
picco nel mese di gennaio nell’emisfero settentrionale)?*117>,

9.3.1.1.3. Outcome. Nella TAAD acuta, la mortalita intrao-
spedaliera € diminuita dal 31% al 22% grazie a ad un mi-
glioramento dell’outcome chirurgico, mentre nell’AD acuta
di tipo B (TBAD acuta) & rimasta stabile nel corso degli anni
(14%)"7>1182 Se sj considerano anche i decessi verificati-
si prima dell'ospedalizzazione, nell’Europa occidentale la
mortalita a 30 giorni per AAD & compresa tra il 23% e |l
55.8%"8",

| pazienti con dissezione non-A, non-B tendono ad essere
piu giovani (eta mediana 59 anni) e hanno una mortalita infe-
riore rispetto ai pazienti con TAAD acuta'® 9!, La mortalita
a 30 giorni nei pazienti trattati conservativamente e di circa
il 14%"7°, mentre in quelli sottoposti con successo a tratta-
mento chirurgico é del 4.4%"77.

« Sindrome di Marfan

« Storia familiare di malattia aortica
* Patologia valvolare aortica nota

* Recente manipolazione dell’aorta
* Aneurisma aortico noto

Se uno presente = ADD-RS | punto

Sospetto clinico di AAS: calcolare ADD-RS?

Aortic dissection detection-risk score (ADD-RS)*

N S Caratteristiche di alto rischio Caratteristiche di alto rischio
Condizioni di alto rischio il dlslley T e

« Dolore toracico, alla schiena
o addominale ad esordio
improvviso, di intensita severa
o trafittivo/lacerante

Se presente = ADD-RS | punto

« Instabilita emodinamica
(ipotensione/shock)

« Deficit di perfusione (deficit di polso,
pressione arteriosa sistolica differenziale)

« Deficit neurologico focale

« Nuovo soffio da AR

Se uno presente = ADD-RS | punto

CCT collo-pelvi immediata
e/o TTE mirata® + ECG

POCUS

1
\

X
v v
Alto rischio: ADD-RS >2 Basso rischio: ADD-RS <2

ECG: escludere STEMI (linee guida ESC ACS 2023)

Rx torace ed esami di laboratorio e POCUS (se disponibile)

AAS confermata

!

D-dimero e
Rx torace

¢ o o

CCT
Considerare
@ alternativa

diagnosi

Rx torace D-dimero

AAS esclusa  ——>

@ESc

Figura 30. Work-up diagnostico multiparametrico per le sindromi aortiche acute.

AAS, sindrome aortica acuta; ACS, sindrome coronarica acuta; ADD-RS, aorta dissection detection-risk score; CCT, tomografia computerizzata
cardiovascolare; ECG, elettrocardiogramma; ESC, Societa Europea di Cardiologia; POCUS, ecografia point-of-care; Rx, radiografia; TEE,
ecocardiografia transesofagea; TTE, ecocardiografia transtoracica; +, reperti compatibili con AAS.

3Nei pazienti emodinamicamente instabili prendere in considerazione la TTE e/o la TEE come modalita di imaging preferenziale in base alla

disponibilita ed expertise locale.
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9.3.1.2. Presentazione clinica

La TAAD acuta si manifesta tipicamente con un forte dolore
improwviso al torace e irradiato alla schiena, spesso descritto
come “lacerante”, congiuntamente a storia di ipertensione
arteriosa, anche se circa il 6.4% dei pazienti non accusa dolo-
re!182.1192.1193 " |notensione e shock sono frequenti. Le caratteri-
stiche cliniche specifiche della TAAD acuta sono costituite da
versamento pericardico, insufficienza aortica e interessamen-
to delle arterie coronarie (specie |'arteria coronaria destra) con
successivo sviluppo di ACS™%4. In caso di coinvolgimento dei
rami sovraortici possono verificarsi episodi di ictus. Ulteriori
complicanze comprendono paraplegia (dovuta a SCI), danno
renale acuto, ischemia intestinale o ischemia degli arti. La dis-
sezione isolata dell’AA si verifica in circa I'1.3% dei pazienti
con TBAD acuta quando il flap intimale ha origine al di sotto
o in corrispondenza delle arterie renali''®.

E assolutamente necessario eseguire una valutazione clini-
ca completa, comprensiva di esame neurologico, auscultazio-
ne cardiaca e polmonare (soffio diastolico aortico, sfregamen-
to pericardico, ecc.), palpazione addominale (dolorabilita,
ecc.) e valutazione delle pulsazioni periferiche, nonché della
mobilita e sensibilita degli arti superiori e inferiori. Devono
essere ricercate le differenze di SBP (deficit di polso).

9.3.1.3. Work-up diagnostico

La diagnosi precoce rappresenta tuttora una delle principali
sfide nella gestione dei pazienti con AAD e a questo scopo &
stato creato un algoritmo diagnostico multiparametrico (Fi-
gura 30), che combina lo score ADD-RS (aortic dissection de-
tection-risk score) con la determinazione del DD e che é stato
validato dimostrando un’eccellente capacita nell’escludere la
presenza di AAS'96-1200,

Nei pazienti con dolore toracico si raccomanda una ra-
diografia del torace e un ECG di routine per escludere altre
eziologie, anche se la mancanza di tali reperti non dovrebbe
differire I'esecuzione di ulteriori indagini'®. Devono essere
effettuati i test di laboratorio, ma in attesa dei risultati non
devono essere ritardati i test di imaging qualora sussista un
elevato sospetto di AAD. Il reperto piu comune consiste in
elevati livelli di DD, che caratterizzano molte altre condizioni
come I'embolia polmonare o le infezioni. Livelli di DD <500
ng/ml non sono indicativi di AAD'721201,

Si raccomanda possibilmente di eseguire in Pronto Soccor-
so una TTE mirata'02'203 per rilevare la presenza di versamen-
to pericardico, alterazioni della cinetica parietale e insufficien-
za aortica, nonché per determinare i diametri aortici. In alcuni
casi e possibile visualizzare un flap di dissezione, soprattutto
guando si utilizza il mezzo di contrasto'®®.

In caso di sospetta AAD, la CCT ECG-gated dal collo al di-
stretto pelvico rappresenta la tecnica di imaging preferenziale,
con una sensibilita del 100% e una specificita del 98%, e deve
essere eseguita il prima possibile per confermare la diagnosi,
localizzare la breccia di entrata, determinare |'estensione (tipo
A vs tipo B) e segni di malperfusione!701721182.1204 |n caso di
diagnosi differenziale con ACS ed embolia polmonare, & pos-
sibile eseguire un protocollo CCT ECG-gated a tripla esclusio-
ne per evitare artefatti da movimento che possono simulare
una TAAD acuta'’0120512%6  gnche se tale strategia comporta
dosi di mezzo di contrasto e radiazioni piu elevate, potrebbe
essere meno accurata per AAS e non riduce la necessita di
ulteriori test di imaging'’®'2%’. Qualora la CCT non sia disponi-
bile o il paziente sia emodinamicamente instabile, la TEE con-

LINEE GUIDA ESC PATOLOGIE DELLE ARTERIE PERIFERICHE E DELL'AORTA

sente di confermare la diagnosi ed ¢ inoltre particolarmen-
te utile prima, durante e dopo l'intervento per monitorare i
cambiamenti nella configurazione anatomica dell’AAD e le
complicanze chirurgiche. La CMR potrebbe essere una valida
alternativa alla CCT, ma & meno disponibile, richiede un tempi
di acquisizione delle immagini piti lunghi ed e subordinata alla
collaborazione del paziente, di conseguenza ¢ utilizzata meno
frequentemente nel contesto acuto. La CCT, la CMR e la TEE
sono tutte dotate di una buona accuratezza diagnostica'’'204
(Tabella S4 del materiale supplementare online).

Tabella 44 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per il
work-up diagnostico delle sindromi aortiche acute

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti instabili che non possono

essere trasferiti per essere sottoposti a

CCT si raccomanda di eseguire la TEE per | B
la diagnosi'2041208.1209 @ @ |3 valutazione del

tronco celiaco e dell’arteria mesenterica''.

Nei pazienti con caratteristiche cliniche
verosimilmente indicative di AAS si
raccomanda un algoritmo multiparametrico
per confermare o escludere la presenza di
AAS utilizzando lo score di rischio ADD-

RS1196-1200

La CCT ECG-gated dal collo al distretto
pelvico & raccomandata come modalita

di imaging preferenziale nei pazienti con
sospetta AAS, in quanto ampiamente
disponibile, accurata e in grado di fornire
informazioni sulla breccia di entrata,
sull’estensione e sulle possibili complicanze
(malperfusione, dilatazione o rottura)'”°.

Nei pazienti con sospetta AAS si
raccomanda di eseguire una TTE mirata
(possibilmente con mezzo di contrasto)
durante la valutazione iniziale'”°.

Nei pazienti con sospetta AAS si
raccomanda di eseguire una TEE per
guidare la gestione perioperatoria e rilevare
eventuali complicanze'°.

Nei pazienti con sospetta AAS dovrebbe
essere presa in considerazione la CMR quale
modalita di imaging alternativa qualora la
CCT non sia disponibile'”.

lla C

AAS, sindrome aortica acuta; ADD-RS, aortic dissection detection-risk
score; CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, riso-
nanza magnetica cardiovascolare; ECG, elettrocardiogramma; TEE,
ecocardiografia transesofagea; TTE, ecocardiografia transtoracica.
Vedi anche Figura 30.

2Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

9.3.1.4. Interventi terapeutici nella dissezione

aortica acuta

9.3.1.4.1. Trattamento iniziale. L'assistenza ai pazienti con
AAS dovrebbe essere centralizzata presso centri qualificati e
dovrebbe essere gestita da un team dell’aorta'''. L'obiettivo
primario nelle AAS consiste nel conseguire inizialmente valori
di SBP <120 mmHg e di frequenza cardiaca <60 b/min, mi-
rando a diminuire lo stress parietale per evitare un’ulteriore
estensione della dissezione con successivo rischio di rottura
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o malperfusione'7412121216 | 3 somministrazione per via endo-
venosa di BB (preferibilmente labetalolo per le sue proprieta
alfa e beta-bloccanti) & generalmente ritenuta |'opzione mi-
gliore. Inoltre, I'esmololo, un beta-bloccante a brevissima du-
rata d'azione, puo essere titolato rapidamente e facilmente,
rendendolo particolarmente utile nel contesto acuto. In caso
di controindicazioni, per il controllo della frequenza cardiaca
potrebbero essere utilizzati i CCB non diidropiridinici per via
endovenosa. Se la terapia beta-bloccante iniziale non si dimo-
stra efficace nel conseguire il target pressorio, possono essere
somministrati i vasodilatatori per via endovenosa, come i ni-
trati o i CCB diidropiridinici (es. nicardipina), in associazione
ad agenti per il controllo della frequenza per evitare la com-
parsa di tachicardia riflessa. In caso di malperfusione, posso-
no essere tollerati valori pressori piu elevati per ottimizzare la
perfusione nell’area a rischio. E tassativo il posizionamento
precoce di una linea arteriosa per il monitoraggio invasivo
della BP ed e consigliabile il ricovero in unita di terapia in-
tensiva (con monitoraggio dell'ECG e campionamento delle
urine)'2051217.1218 {Jng volta che i valori di BP e di frequenza
cardiaca siano a target e che il paziente presenta un norma-
le transito gastrointestinale, si pud passare gradualmente
alla terapia antipertensiva per via orale. Per facilitare il rag-
giungimento di questi obiettivi emodinamici & necessario un
adeguato controllo del dolore con accurata titolazione della
morfina per via endovenosa (Figura 31).

La mortalita intraospedaliera, che raggiunge il 60%, &
correlata al tipo di AAS, alla localizzazione, alle comorbilita
del paziente e al trattamento, con un rischio piu elevato in
presenza di complicanze, quali tamponamento pericardico,
coinvolgimento coronarico o malperfusione. Nella Figura 32
sono riportati i principali segni e sintomi delle complicanze ed

Il trattamento interventistico nei pazienti con TAAD o
TBAD acuta e descritto nelle sezioni successive e sintetizzato
nella Figura 33.

Tabella 45 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
terapia medica delle sindromi aortiche acute

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con AAS si raccomanda di
istituire immediatamente una terapia

per il controllo dell’espansione mirata a
conseguire valori di SBP <120 mmHg e
una frequenza cardiaca <60 b/min. In caso
di ischemia midollare o lesioni cerebrali
concomitanti si raccomanda di mantenere
valori di MAP piu elevati'2'41216,

| BB in somministrazione e.v. (es. labetalolo
o esmololo) sono raccomandati quali
farmaci di prima scelta con I'aggiunta se
necessario di vasodilatatori e.v. (es. calcio-
antagonisti diidropiridinici o nitrati)'741224,
Si raccomanda il monitoraggio invasivo
con linea arteriosa ed ECG continuo a tre
derivazioni, nonché il ricovero in unita di
terapia intensivaWZOS,1217,1218,1225'

Nei pazienti con AAS idonei al trattamento
conservativo che hanno conseguito i target
emodinamici con la terapia e.v. per il
controllo dell’espansione della dilatazione, in
presenza di normale transito gastrointestinale
si raccomanda di passare dopo 24h alla
terapia con BB per via orale con titolazione se
necessario di altri agenti antipertensivi'’+1216.

i relativi tassi di mortalita'2'%-1223, (continua)
e N
Controllo della
frequenza/pressione
Labetalolo o esmololo e.v.
(se beta-bloccanti controindicati,
sostituire con diltiazem o verapamil)
i i . 3 | Controllo della pressione
. Titolare per;I Fonssggnrt;j . Vai allo step 3 P
requenza cardiaca min e
(Classe I) se BP sistolica Vasodilatatori e.v. (nitroprussiato o inibitore
2120 mmHg dell'enzima di conversione dell'angiotensina)
) Titolare per conseguire
+) T | p
@ : BP <120 mmHg
(mirare a valori di BP piu bassi possibile ma
2 Controllo del dolore mantenere adeguata perfusione d'organo)
Oppiacei e.v.
o CPP : (Classe I)
Titolare per conseguire
il controllo del dolore
(Classe 1)
: @Esc—

Figura 31. Trattamento farmacologico delle sindromi aortiche acute.
BP, pressione arteriosa.

GITAL CARDIOL | VOL26 | SUPPL1ALN1 2025



- Copyright - Il Pensiero Scientifico Editore downloaded by IP 139.165.31.53 Tue, 20 May 2025, 08:48:46

Raccomandazioni Classe* Livello®

Si raccomanda un adeguato controllo
del dolore per conseguire i target C
emodinamici'’4.

In caso di controindicazioni alla terapia BB
dovrebbe essere preso in considerazione

il trattamento con calcio-antagonisti non
diidropiridinici741224,

lla B

AAS, sindrome aortica acuta; BB, beta-bloccante; ECG, elettrocardio-
gramma; e.v., per via endovenosa; MAP, pressione arteriosa media;
SBP, pressione arteriosa sistolica.

2Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

LINEE GUIDA ESC PATOLOGIE DELLE ARTERIE PERIFERICHE E DELL'AORTA

9.3.1.4.2. Trattamento interventistico della dissezione aortica
di tipo A. In caso di TAAD acuta é raccomandata la riparazio-
ne chirurgica immediata, in quanto se trattata solamente in
maniera conservativa si associa ad un’elevata mortalita nelle
prime 48h (~50% e 1-2%/h)'>32. Nonostante i progressi nelle
tecniche chirurgiche e anestesiologiche, il rischio di morta-
lita perioperatoria (17-25%) e di complicanze neurologiche
(18%) & tuttora elevato'?®3. Nei recenti report IRAD (Interna-
tional Registry of Acute Aortic Dissection), nei pazienti trat-
tati con terapia medica & stata documentata una mortalita
del 23.7% (0.5%/h) vs 4.4% (0.09%/h) in quelli sottoposti
a chirurgia'®. L'analisi dei dati IRAD prima e dopo il mese di
luglio 2007 non ha mostrato alcuna differenza nella morta-

Ipotensione/shock

Shock cardiogeno correlato a:
* Tamponmento (polso paradosso)
« Insufficienza aortica (soffio diastolico)
* Occlusione coronarica maggiore

per compressione o flap di dissezione

Shock ipovolemico (rottura dell’aorta)

* Ischemia intestinale

« Acidosi lattica

P P

S S

1 1

Interessamento
dei vasi collaterali

» Test di funzionalita epatica alterati
* Emiplegia, emiparesi o paraplegia
« |ctus, coma o disturbi mentali

+ Danno renale acuto o oliguria

Ematoma peri-aortico j
I

P

S

T

@ESC

Figura 32. Complicanze delle sindromi aortiche acute, evidenza clinica associata a sindrome da malperfusione e mortalita intraospedaliera

associata a tali complicanze.
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( N
Diagnosi iniziale basata sulla CCT
X
( ]
AAD di tipo A AAD di tipo B
Chirurgia cardiaca Uno fra i -
a cielo aperto no fra i seguenti:
(Classe ) * Rottura parziale o completa dell’aorta
* Malperfusione d’organo
* Estensione della dissezione®
* Progressiva dilatazione dell’aorta®
* Ipertensione refrattaria®
* Dolore refrattario >12 h
It > @ﬁ
AAD di tipo B complicata AAD di tipo B non complicata
Anatomia favorevole per TEVAR® Uno fra i seguenti:
Caratteristiche di alto rischio alla CCT o CMR
; - \ﬂ/ ]  Diametro aortico >40 mm
Riparazione Chirurgia - BrEmse L U0 22 G
endovascolare a cielo aperto ¢ Lacerazione di ingresso >10 mm
(Classe |) (Classe I) « Lacerazione di ingresso con minor curvatura
« 4 Diametro aortico totale >5 mm?*
* Versamento pleurico emorragico
« Evidenza di malperfusione
Caratteristiche cliniche di alto rischio
« Necessita di riospedalizzzazione
« Ricomparsa di dolore/sintomi
—o-e—
Anatomia favorevole
per TEVAR + aspettativa OMT + sorveglianza
di vita >5 anni
—oe—
Riparazione endovasco:are Bl aredlara
nella fase subacuta i f
(Classe Ila) piu frequente
-

@ESC—

Figura 33. Algoritmo per il trattamento interventistico della dissezione aortica acuta.
AAD, dissezione aortica acuta; CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; OMT, terapia medica ottimale; TEVAR, riparazione

endovascolare dell’aorta toracica.
2All'imaging seriato in fase acuta durante la degenza ospedaliera.

blpertensione in atto nonostante trattamento con pit di tre classi di farmaci antipertensivi.
Definita come la presenza di adeguate zone di atterraggio prossimali e distali per la protesi e di adeguati vasi iliaci/femorali per I'accesso

vascolare.
9Tra 14 e 90 giorni dall'insorgenza della dissezione'721226:1231,

lita a 48h nei pazienti trattati conservativamente, mentre &
stata osservata una riduzione della mortalita chirurgica (da
5.5% a 3.9%)'4 Con il miglioramento delle tecniche chi-
rurgiche, i dati hanno evidenziato un miglioramento dei tassi
di soprawvivenza postoperatoria'?®>. Nei pazienti sottoposti a
trattamento chirurgico dovrebbe essere preso in considera-
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zione I'uso dello score GERAADA (German Registry of Acute
Aortic Dissection Type A)'2% per la stima della mortalita a 30
giorni (https://www.dgthg.de/de/GERAADA_Score).
L'intervento chirurgico si dimostra piu efficace rispetto al
trattamento conservativo nel follow-up a lungo termine'??’,
anche nei casi complessi; pertanto, tutti i pazienti con TAAD


https://www.dgthg.de/de/GERAADA_Score

acuta dovrebbero essere sottoposti a chirurgia. | principali fat-
tori predittivi di mortalita postoperatoria sono rappresentati
da shock cardiogeno secondario a tamponamento pericardi-
co, malperfusione delle arterie coronarie, mesenteriche, degli
arti inferiori, renale o cerebrale e/o coma (Figura 32)12341238,
Negli ottuagenari, la mortalita intraospedaliera & risultata
inferiore dopo chirurgia rispetto al trattamento conservativo
(37.9% vs 55.2%), ma con una differenza non significativa
dovuta alla limitata dimensione campionaria'?°. Nei pazienti
anziani alcuni studi hanno riportato un outcome eccellente
in termini di efficacia della chirurgia e di qualita di vita'?*®,
mentre in altri & stata osservata un’incidenza piu elevata di
complicanze neurologiche postoperatorie™*. Sulla base delle
attuali evidenze, I'eta di per sé non dovrebbe essere conside-
rata un criterio di esclusione per la chirurgia.

Tabella 46 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per il
trattamento interventistico nei pazienti con dissezione aortica
acuta di tipo A

Raccomandazioni Classe® Livello®
Nei pazienti con TAAD acuta si raccomanda
un consulto e una valutazione chirurgica I B

d’emergenza e l'intervento chirurgico
immediato''8212%0,

Nei pazienti con TAAD acuta che

presentano distruzione estesa della radice

aortica, aneurisma della radice aortica

o un disturbo aortico genetico noto si | B
raccomanda la sostituzione della radice

aortica con condotto valvolato meccanico o

biologico'?>1-12%5,

Nei pazienti con TAAD acuta dovrebbe
essere preso in considerazione il
trasferimento da un centro specialistico a
basso volume a uno ad alto volume dotato
di team multidisciplinare per migliorare

la soprawvivenza, a condizione che il
trasferimento non comporti un differimento
significativo dell'intervento'2°6:1257,

lla B

In pazienti selezionati pud essere presa in
considerazione la riparazione della radice
aortica con tecnica di “valve-sparing”, se
eseguibile da chirurghi esperti'2>11258:1259,

lib B

TAAD, dissezione aortica di tipo A.
2Classe della raccomandazione.
®Livello di evidenza.

Per una riparazione ottimale della TAAD acuta relativa-
mente all’'outcome a lungo termine, incluso il rischio di morte
e reintervento tardivi, occorre tenere conto di alcuni aspetti.
Innanzitutto, nella maggior parte dei casi di insufficienza aor-
tica associata a TAAD acuta, la valvola aortica & essenzialmen-
te normale e puo essere preservata'?-1243 o, in alternativa, in
caso di malattia valvolare strutturale preesistente puo essere
eseqguita la sostituzione valvolare. La decisione in merito alla
sostituzione della radice aortica si basa sulla presenza di lace-
razioni dei seni, dissezione estesa dei seni/osti coronarici o di
significativa dilatazione della radice, tenendo conto del rischio
di dilatazione tardiva in caso di conservazione dei seni aorti-
Ci'?42.1244 Inoltre, I'estensione distale della riparazione aortica
& ancora oggetto di dibattito. La sola sostituzione dell’aorta
ascendente o dell’emiarco & tecnicamente piti semplice e con-
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sente una chiusura efficace del sito di ingresso, tuttavia gran
parte dell’aorta malata rimane non trattata. Nella TAAD acu-
ta con malperfusione viscerale o renale, la breccia di entrata
primaria & spesso situata in aorta discendente e, in questi pa-
zienti, dovrebbero essere presi in considerazione trattamenti
estesi come la riparazione FET, che consentono una riparazio-
ne completa con una bassa probabilita di reintervento tardivo
nonostante una maggiore complessita tecnica'?4>1247,

In caso di arresto cardiaco dovuto a tamponamento pe-
ricardico, dovrebbe essere presa in considerazione la pericar-
diocentesi d’emergenza come misura salvavita temporanea
prima del trasferimento in sala operatoria'241249,

La tecnica “frozen elephant trunk”

La tecnica FET consente di gestire problematiche comples-
se dell’aorta e dell’arco aortico in un’unica operazione'260-1263,
creando una zona di atterraggio sicura per successivi interventi.
| recenti progressi riguardano la “prossimalizzazione” — ovvero
posizionamento della FET nella zona 0 o 1 dell’arco aortico,
trattamento delle anomalie dell’arco aortico prossimale e mi-
glioramento della zona di atterraggio per le procedure a val-
le — che di dimostra superiore alla tecnica “elephant trunk”
standard 2641265,

Tabella 47 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per le
strategie di riparazione nella dissezione aortica acuta di tipo A

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con TAAD acuta e parziale

dissezione della radice aortica ma senza

interessamento significativo dei lembi valvolari | B
si raccomanda la risospensione piuttosto che

la sostituzione della valvola aortica'?'-12>.

Nei pazienti con TAAD acuta sottoposti

a riparazione aortica si raccomanda

un’anastomosi distale a cielo aperto per 1 B
migliorare la sopravvivenza e aumentare il

tasso di trombosi del FL'266:1269,

Nei pazienti con TAAD acuta senza

lacerazione intimale o aneurisma

significativo dell’arco aortico si raccomanda | B
la riparazione dell’emiarco piuttosto che la

sostituzione piu estesa dell’arco'?70-1272,

Nei pazienti con TAAD acuta e lacerazione

intimale secondaria dell’arco aortico o

della DTA prossimale puo essere presa in

considerazione la riparazione aortica estesa

con stenting della DTA prossimale (es. con b C
tecnica “frozen elephant trunk”) per ridurre

le complicanze aortiche distali tardive (es.

evoluzione aneurismatica della restante

aorta discendente dissecata)'?’31274,

DTA, aorta toracica discendente; FL, falso lume; TAAD, dissezione
aortica di tipo A.

Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

Malperfusione nella dissezione aortica di tipo A

Nella TAAD acuta con segni di malperfusione, la mortalita
operatoria € correlata al numero di organi interessati. Circa il
30% dei pazienti sviluppa una sindrome da malperfusione per
effetto dell’elevata pressione nel FL causata da un notevole af-
flusso nella porzione prossimale e da un insufficiente efflusso a
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Statico Dinamico Statico + dinamico

trombo

trombo
trombo

Dissezione aortica acuta di tipo A

!

Verificare se presenti complicanze di dissezione aortica acuta di tipo A

1
v v v v v
Rottura dell’aorta Malperfusione Malperfusione Malperfusione
Tamponamento . , o o APy
o CPR cerebrale o ictus mesenterica degli arti inferiori

!

Considerare drenaggio pericardico

Diagnostica invasiva e/o riparazione percutanea
della malperfusione o TEVAR/EVAR
(Classe lla)

' .

¢ Indirizzare direttamente a OR ibrida con team aortico in sede

* Monitoraggio della sedazione e intraoperatorio con TEE (se possibile) e preparazione alla chirurgia

o Chirurgia immediata dell'aorta (aorta ascendente e considerare arco aortico o FET in base all'estensione)
(Classe 1)

!

Se non eseguito prima della chirurgia aortica e in caso di malperfusione persistente,
controllo angiografico opzionale e/o riparazione percutanea della malperfusione/TEVAR/EVAR
(Classe lla)

Dissezione aortica acuta di tipo B

!

Verificare se presenti complicanze di dissezione aortica acuta di tipo B

X
v v v v
Tamponamento/ Malperfusione Malperfusione Malperfusione
rottura dell’aorta® cerebrale/ictus® mesenterica degli arti inferiori

}

Considerare
drenaggio pericardico

y

* TEVAR o EVAR e/o riparazione percutanea della malperfusione
« In caso di dissezione aortica retrograda, chirurgia aortica immediata (aorta ascendente,
arco aortico o FET in base all’estensione)
(Classe 1)

?
Se malperfusione persistente
v

¢ Controllo angiografico e/o riparazione percutanea della malperfusione o TEVAR o EVAR
« Considerare bypass extra-anatomico se malperfusione persistente degli arti inferiori

- @ESC

Figura 34. Meccanismi e gestione clinica dell’ostruzione dei vasi collaterali nella dissezione aortica acuta.

CPR, rianimazione cardiopolmonare; EVAR, riparazione endovascolare di aneurisma aortico; F, falso lume; FET, frozen elephant trunk; OR,
sala operatoria; T, vero lume; TEE, ecocardiografia transesofagea; TEVAR, riparazione endovascolare dell’aorta toracica.

aSi sviluppa solamente nella dissezione retrograda di tipo A.
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livello distale, che porta ad ischemia degli organi viscerali e de-
gliarti'. Il flap intimale puo estendersi alle arterie periferiche,
causando un’occlusione statica “simil-stenotica”. La malper-
fusione combina tipicamente ostruzioni dinamiche e statiche,
con necessita di trattamento chirurgico ibrido (Figura 34).

Nei casi di malperfusione mesenterica, una complicanza
potenzialmente fatale con un tasso di mortalita del 65-95%,
sono stati adottati diversi approcci terapeutici. Alcuni centri
preferiscono la riperfusione diretta precoce prima della chirur-
gia aortica, mentre altri optano per la riparazione convenzio-
nale dell’aorta centrale'?>. Nel registro IRAD & stata eviden-
ziata la superiorita dell’approccio chirurgico ibrido rispetto alla
sola terapia medica o endovascolare. La riparazione dell’aorta
centrale consente un ripristino efficace della perfusione, con
risultati promettenti per la malperfusione renale, degli arti e
mesenterica non complicata o una loro combinazione.

Per quanto riguarda la malperfusione cerebrale, altret-
tanto grave, l'approccio terapeutico implica una strategia
multidisciplinare. Le evidenze sono a supporto dell’intervento
chirurgico, in quanto abbassa i tassi di mortalita al 25-27%,
rispetto al 76% con la sola gestione medica'?>>1276. Aj fini di
un outcome ottimale e per ridurre al minimo il rischio di danni
neurologici permanenti € fondamentale uno stretto monito-
raggio e un intervento rapido. La Figura 34 mostra |'algoritmo
consigliato per la gestione dei fenomeni di malperfusione.

Tabella 48 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per la
gestione dei fenomeni di malperfusione nel contesto della
dissezione aortica acuta

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con TAAD acuta che presentano
malperfusione (cerebrale, mesenterica,

degli arti inferiori o renale) si raccomanda la
chirurgia aortica immediata'?7>1277.

Nei pazienti con TAAD acuta che
presentano malperfusione cerebrale o

ictus non emorragico dovrebbe essere
presa in considerazione la chirurgia aortica
immediata per migliorare I'outcome
neurologico e ridurre la mortalita'2>.1276.1278,

Nei pazienti con TAAD acuta che presentano
sindrome da malperfusione mesenterica
clinicamente significativa dovrebbe essere
presa in considerazione |'angiografica
invasiva immediata per valutare la
riparazione percutanea della malperfusione
prima o direttamente post-chirurgia aortica
presso centri specialistici qualificati'?78-1280,

IE] C

TAAD, dissezione aortica di tipo A.
2Classe della raccomandazione.
®Livello di evidenza.

Trattamento endovascolare nella dissezione aortica di tipo A

Il trattamento endovascolare da solo e stato utilizzato in
casi altamente selezionati e recentemente & stato proposto
I'approccio con un singolo condotto endovascolare per I'im-
pianto della valvola, ma non e stato ancora validato'?8'.1282,

Trattamento nella dissezione aortica non-A non-B

La gestione conservativa comporta un’elevata mortalita
(malperfusione, rottura dell’aorta); pertanto, nei primi 14
giorni dall’insorgenza dei sintomi sono da preferire la chirur-
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gia o il trattamento endovascolare. Per la AD non-A non-B
complicata con lacerazione dell’arco dovrebbe essere presa in
considerazione la riparazione con tecnica FET o, in alternativa
e se fattibile, I'impianto di endoprotesi per la copertura della
lacerazione primaria®'7°:1283,

9.3.1.4.3. Trattamento interventistico della dissezione aortica
acuta di tipo B. In circa la meta dei casi la TBAD acuta non &
associata a complicanze'°. Le complicanze della TBAD acu-
ta, quali rottura dell’aorta, problemi correlati a malperfusione,
rapida espansione aortica, paraplegia/paraparesi, ematoma
aortico, dolore refrattario e ipertensione nonostante terapia
ottimale, comportano un rischio di mortalita di circa il 50%
con il trattamento conservativo'93.1250.1284.1285,

La chirurgia a cielo aperto e stata in passato I'unica opzio-
ne terapeutica per la TBAD acuta complicata, ma con tassi di
mortalita del 25-50%. Di conseguenza, la gestione medica,
ora ritenuta I'approccio standard per i casi non complicati,
riduce significativamente la mortalita. Il trattamento con BB
ha lo scopo di ridurre i valori pressori e la frequenza cardia-
ca (vedi Sezione 9.3.1.4.1), ma il principale limite del tratta-
mento medico cronico & I'aderenza che si attesta al di sotto
del 50%7'2861287 | 3 compliance ¢ piu elevata nei pazienti con
pregressa chirurgia dell’aorta, ipertensione severa o in grado
di comprendere il processo patologico, quindi in questa po-
polazione & fondamentale la sorveglianza e la consapevolezza
della malattia.

In presenza di un’anatomia idonea, la terapia endovasco-
lare per TBAD acuta complicata & attualmente il trattamento
di prima linea dato I'outcome positivo a breve e a lungo ter-
mine'?812% | 3 chirurgia a cielo aperto é riservata ai casi non
idonei, mentre la fenestrazione aortica & da ritenersi come
extrema ratio. In casi selezionati pud essere presa in conside-
razione la correzione della compressione dei rami collaterali
prima del “sealing” prossimale’®.

Negli ultimi anni, gli studi ADSORB (Acute Dissection Sten-
tgraft OR Best Medical Treatment) e INSTEAD-XL (Investiga-
tion of Stent Grafts in Aortic Dissection with extended length
of follow-up)'?121226.12% hanno riportato che I'intervento pre-
coce per TBAD acuta e subacuta non complicata & superiore
alla gestione conservativa, ma & ampiamente dibattuto se sia
opportuno sottoporre ad intervento tali pazienti per miglio-
rare la loro aspettativa di vita'>?¢12%, 'intervento deve essere
preso in considerazione precocemente entro i primi 90 giorni
dall'insorgenza dei sintomi e potrebbe essere ancora piu sicu-
ro se eseguito nella fase subacuta (>14 giorni dall'insorgenza
dei sintomi), ma i dati a riguardo sono ancora limitati'2°&-13%°,
Le linee guida 2022 della Society of Thoracic Surgeons/Ame-
rican Association for Thoracic Surgery (STS/AATS)'?%* afferma-
no che nei pazienti con adeguata anatomia e caratteristiche
di alto rischio pu® essere presa in considerazione a scopo
profilattico anche la TEVAR (Figura 33) nell’ottica di ridurre
gli AAE tardivi. Tuttavia, tale questione & ancora da chiarire
ed & attualmente in corso lo studio IMPROVE-AD (Improving
outcomes in vascular disease-aortic dissection) che mira a va-
lutare I'outcome clinico nei pazienti con TBAD subacuta non
complicata (da 48h a 6 settimane) randomizzati ad una stra-
tegia iniziale con TEVAR piu terapia medica in confronto alla
sola terapia medica con sorveglianza per deterioramento.

Le caratteristiche dell’aorta si modificano con il passare
del tempo e il trattamento endovascolare nella fase cronica
difficilmente puo favorire un rimodellamento aortico. Si & ten-
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tato di identificare alcune caratteristiche specifiche al momen-
to della diagnosi di TBAD acuta che potessero predire un de-
corso complicato. | fattori predittivi indipendenti di outcome
nella TBAD comprendono una lacerazione di ingresso prima-
ria >10 mm a livello della curvatura interna dell’aorta’°', un
diametro aortico iniziale >40 mm?'3°"1392 un diametro iniziale
del FL >20 mm™, il numero e le dimensioni delle fenestra-
zioni tra il vero e FL'3%, una nuova lacerazione di ingresso do-
vuta all’endoprotesi'*%413% e |a trombosi parziale del FL306.1307,
Questi parametri sono stati inclusi in un nuovo sistema per
la classificazione delle AD, il DISSECT (Duration from onset
of symptoms, Intimal tear location, Size of the aorta based
on maximum trans-aortic diameter, Segmental Extent, Clini-
cal complications related to the dissection, Thrombosis of the
FL)'3%, utilizzato per orientare le decisioni terapeutiche (Figura
33)3%, |n una recente metanalisi, la TEVAR si & dimostrata
superiore alla OMT nel trattamento della TBAD acuta non
complicata. Gli outcome precoci erano simili, ma la TEVAR &
risultata associata ad una minore incidenza di eventi a lungo
termine e ad un migliore rimodellamento aortico'?°7.1298.1309,
Pertanto, nei pazienti con TBAD stabile che presentano un’a-
natomia idonea e caratteristiche di alto rischio dovrebbe esse-
re presa in considerazione la TEVAR preventiva per migliorare
I'outcome tardivo.

Tabella 49 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
gestione dei pazienti con dissezione aortica acuta di tipo B

Raccomandazioni Classe® Livello®
In tutti i pazienti con TBAD acuta si
raccomanda la terapia medica per | B

alleviare il dolore e per il controllo
pressoriom5,1219,1310,1311_

Nei pazienti con TBAD acuta

complicata si raccomanda l'intervento | B
d'emergenzaw193,1250,1284,1285,1283,1289,1291-1293_

Nei pazienti con TBAD acuta complicata si
raccomanda la TEVAR quale trattamento | B
preferenzialec?10.1288-1293,

Nei pazienti con TBAD acuta dovrebbero
essere presi in considerazione i BB quale lla B
terapia medica preferenziale'?'6.1312,

In pazienti selezionati con TBAD

acuta non complicata e caratteristiche

di alto rischiod, nella fase subacuta

(tra 14 e 90 giorni) dovrebbe essere lla B
presa in considerazione la TEVAR per

prevenire lo sviluppo di complicanze
aortiche1219,1226,1295,1297,1298,1308,1309.

BB, beta-bloccante; HTAD, patologia dell’aorta toracica a carattere
ereditario; TBAD, dissezione aortica di tipo B; TEVAR, riparazione en-
dovascolare dell’aorta toracica.

Vedi anche Figura 33.

3Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

‘Ad eccezione dei pazienti con HTAD sospetta o nota.

dPer le caratteristiche di alto rischio, vedi Figura 33.

A fini del successo della TEVAR é fondamentale un accu-
rato dimensionamento dell’endoprotesi, in quanto eventuali
errori possono indurre lo sviluppo di complicanze. Alcuni fat-
tori specifici della malattia, come nel caso delle AAS, possono
essere problematici per le fluttuazioni del diametro aortico
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dovute a shock emorragico e alla rianimazione e nel decide-
re le dimensioni dell’endoprotesi occorre tenere conto di tali
variazioni. La determinazione del diametro dell’aorta toracica
mediante CCT al momento del ricovero puo essere imprecisa,
anche con misurazioni adeguate della “centerline”. L'imaging
in tempo reale, in particolare I'IVUS, migliora I'accuratezza,
soprattutto in presenza di ipovolemia. Tuttavia, ai fini della
cura ottimale del paziente sono necessari ulteriori studi per
chiarire il ruolo dell'imaging intraoperatorio (es. IVUS, TEE,
CCT 3D) nel dimensionamento dell’endoprotesi e nell’outco-
me a lungo termine'.

9.3.1.4.4. Trattamento interventistico della dissezione aortica
cronica di tipo B. La TBAD viene definita cronica dopo 3 mesi
dall'insorgenza dei sintomi, ma comprende anche la dissezio-
ne di tipo B residua dopo riparazione della TAAD. Le compli-
canze aortiche, in particolare la degenerazione aneurismatica,
si verificano nel 50% di questi pazienti'3°2'3'3. Pertanto, nella
TBAD cronica, le indicazioni al trattamento includono i sinto-
mi aortici di nuova insorgenza come una rapida espansione,
la malperfusione o la rottura’'. Nei pazienti asintomatici, la
dilatazione aneurismatica rappresenta il fattore di rischio piu
importante per rottura, raggiungendo il 20% quando il dia-
metro supera i 55 mm™02™315_ || rischio di rottura aumenta
in proporzione al diametro; & stato riportato un rischio del
15.3% e 18.8% per diametri compresi rispettivamente tra
50-55 mm e 54-56 mm, portando a stabilire un valore soglia
di 50-55 mm per la chirurgia elettiva''®. Tuttavia, nei pazienti
con HTAD dovrebbero essere presi in considerazione diametri
inferiori. Secondo alcuni studi, la mortalita nella fase cronica
é elevata (40-70%) ed é principalmente correlata alle comor-
bilita del paziente, quali malattie cardiache e ictus.

Riparazione a cielo aperto

Nonostante non vi siano dati di confronto tra riparazio-
ne a cielo aperto vs TEVAR nella TBAD cronica, la chirurgia a
cielo aperto rimane il trattamento di prima linea nei pazienti
a basso rischio o in quelli con HTAD. Secondo le linee guida
STS/AATS™% |a riparazione a cielo aperto dovrebbe essere
presa in considerazione nei pazienti con TBAD cronica con
indicazione all’intervento, a meno che non presentino comor-
bilita proibitive o anatomia non idonea alla TEVAR. La tecnica
chirurgica per il trattamento della TBAD cronica é analoga a
quella prevista per gli aneurismi degenerativi, ma la ripara-
zione e piu complessa a causa del flap di dissezione''"”. Sono
stati riportati tassi di mortalita chirurgica compresi tra il 6% e
["11% e un’incidenza di SCl tra il 3% e I'11%'3'7-1321 | pazien-
ti trattati in centri a basso volume presentano tassi di mortali-
ta piu elevati (del 20%), il che depone sempre pil a supporto
della centralizzazione dell'intervento in centri specializzati.

Riparazione endovascolare

La TEVAR & il trattamento preferenziale per i pazienti eleg-
gibili con TBAD cronica, associata ad una bassa mortalita pre-
coce (<5%) e ad un’incidenza di ictus e SCl <3%, e pud essere
eseguita anche nei pazienti ad alto rischio non candidabili a
riparazione a cielo aperto. Lintervento ha lo scopo primario
di chiudere la breccia di entrata, indurre la trombosi del FL e
promuovere il rimodellamento aortico per rallentare il tasso di
crescita e diminuire il rischio di rottura?2'323 In una revisione
sistematica é stato riportato un successo tecnico immediato del
90% e la trombosi completa del FL nell’86% dei casi. Tuttavia,




la trombosi del FL si verifica generalmente al di sopra del tronco
celiaco, il che comporta la sorveglianza del FL distale per tutta
la vita'®24. Spesso si rende necessaria la copertura della LSA che
dovrebbe essere eseguita contestualmente alla rivascolarizza-
zione. In una recente metanalisi'*®® in cui & stata confrontata
la TEVAR vs la riparazione a cielo aperto nella TBAD cronica, la
TEVAR e risultata associata ad una minore mortalita precoce e
ad un‘incidenza inferiore di ictus, SCI e complicanze respirato-
rie, a fronte tuttavia di un‘incidenza piu elevata di reintervento.
A parita di sopravvivenza a lungo termine, la riparazione a cielo
aperto ha dimostrato avere effetti pit duraturi'?°.

Quando la dissezione si estende all’arteria iliaca diventa
problematico ottenere un adeguato “sealing” distale, per la
presenza di ulteriori rientri che innescano il flusso retrogrado
nell’aneurisma toracico. Nei pazienti affetti da TBAD cronica
con dilatazione dell’AA, una zona di atterraggio distale insuf-
ficiente o ampie lesioni di rientro, non & indicata la TEVAR da
sola, ma e necessaria una riparazione completa che coinvol-
ga l'aorta viscerale, I'aorta infra-renale e I'arteria iliaca. Studi
recenti hanno mostrato risultati favorevoli con I'impiego di
endoprotesi fenestrate/ramificate su misura in pazienti accu-
ratamente selezionati'®21327-132% Per ottenere un buon outco-
me & necessario un approccio in team multidisciplinare presso
centri specializzati'*3°.

Tabella 50 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
gestione dei pazienti con dissezione aortica cronica di tipo B

Raccomandazioni Classe® Livello®

In tutti i pazienti con TBAD
cronica é raccomandata la terapia | B
antipertensiva'33'-1333,

Nei pazienti con TBAD cronica associata a
sintomi acuti di malperfusione, rottura o
progressione della malattia € raccomandato
I'intervento d'emergenza'3®2 13131314,

Nei pazienti con TBAD cronica e un

diametro dell’aorta toracica discendente

=60 mm si raccomanda di sottoporre a 1 B
trattamento quelli che presentano un

ragionevole rischio chirurgico'30213151334,

Nei pazienti con TBAD cronica e un
diametro dell’aorta toracica discendente
=55 mm, I'indicazione all'intervento
dovrebbe essere presa in considerazione nei
pazienti che presentano un basso rischio
procedurale’302.1316,

IE] C

Nei pazienti con aneurisma cronico
dell’aorta toraco-addominale post-
dissezione, in caso di indicazione
al trattamento puo essere preso in
considerazione |'uso di endoprotesi
fenestrate o ramificate!0621327-1329,

lib C

TBAD, dissezione aortica di tipo B.
2Classe della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

9.3.1.4.5. Gestione durante la gravidanza. L' AD in gravidanza
deve essere gestita da un team multidisciplinare presso centri
specializzati, facendo riferimento per la cura iniziale alle rac-
comandazioni mediche generali (come descritto in preceden-
za) ed utilizzando farmaci con il minor impatto teratogeno.
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Nei casi di dissezione di tipo A, se il feto & vitale, prima
della riparazione aortica dovra essere eseguito il parto ce-
sareo, mentre se il feto non é vitale, I'intervento chirurgico
sara eseguito senza rimuovere il feto'3>'3%, Nelle disse-
zioni di tipo B non complicate, si raccomanda uno stretto
controllo della paziente e del feto adottando una gestione
medica conservativa'??#133, Sebbene limitatamente a casi
selezionati, la TEVAR ha avuto successo nel trattamento
della TBAD complicata'??’. Ulteriori informazioni sono di-
sponibili nelle linee guida ESC 2018 per la gestione delle
CVD in gravidanza'*.

9.3.2. Ematoma intramurale

L'IMH costituisce il 5-25% dei casi di AAS e consiste in
un’emorragia all'interno della tonaca media per rottura dei
vasa vasorum, con o senza lesione intimale’®1721338 Nella
maggior parte dei casi (60-70%) coinvolge la DTA (aorta
ascendente ~30%, arco aortico ~10%)7%1721192 Condivide
grosso modo gli stessi fattori di rischio dell’AAD, anche
se si verifica generalmente in eta piu avanzata’®.172.1192.1338
ma l'insufficienza aortica, la sindrome da malperfusione e
i deficit di polso sono meno frequenti nell'IMH di tipo A
rispetto alla TAAD79172,

9.3.2.1. Work-up diagnostico
Il work-up diagnostico dell'lMH e analogo a quello previsto
per le AAS (Figura 30), ma con caratteristiche morfologiche
diverse alle tecniche di imaging.

La CCT e la CMR (sequite dalla TEE) sono le principali mo-
dalita diagnostiche’®'%171-173 | 3 CCT inizialmente senza mez-
zo di contrasto rappresenta lo strumento pil utilizzato nel
contesto acuto (segnale iperintenso della parete aortica prima
della somministrazione del mezzo di contrasto)’®'7172 || se-
gno diagnostico distintivo dell'IMH consiste nell’ispessimento
concentrico e con morfologia a semiluna della parete aortica
senza evidenza di lesione intimale o nell'impregnazione della
parete aortica dopo la somministrazione del mezzo di con-
trasto’®'71172 a CMR & un'eccellente tecnica di imaging per
rilevare IMH di piccole dimensioni e per differenziare I'IMH
(alle immagini T1-pesate) dall'ispessimento aterosclerotico
dell’aorta, da un trombo o dalla dissezione trombizzata'’?. La
TTE & dotata di una scarsa sensibilita (<40% per I'lMH con
cut-off di 5 mm)'7".

9.3.2.2. Outcome clinico

LIMH pud evolvere in AAD (nel 12% dei pazienti), aneuri-
sma sacculare (8%) o fusiforme (22%) e/o lesione intimale
(54%)119213391342 | 3 regressione parziale o totale ¢ riportata
nel 34% dei pazienti’®'"92.1343_ Gli outcome sono paragonabi-
li a quelli dell’AAD. La mortalita intraospedaliera per IMH di
tipo A & del 26.6% (24.1% con la chirurgia e 40.0% con la
terapia medica), piu elevata quando I'IMH coinvolge il com-
plesso valvolare aortico”>. La mortalita intraospedaliera per
IMH di tipo B e del 4.4%, ma é piu elevata in caso di indica-
zione al trattamento chirurgico (20.0% vs 3.8% con la tera-
pia medica)''7>134,

9.3.2.3. Variazioni geografiche

| report provenienti dalla Corea del Sud e dal Giappone ri-
velano notevoli disparita con i paesi occidentali nell’inciden-
za dell'lMH (secondo i dati IRAD 28.9% vs 5.7% di tutte le
AAD), nelle strategie di trattamento e nell’'outcome. Nelle

GITAL CARDIOL | VOL26 | SUPPL1ALN1 2025

€97



€98

LINEE GUIDA ESC PATOLOGIE DELLE ARTERIE PERIFERICHE E DELL'AORTA

regioni dell’Est, la maggior parte dei pazienti con IMH di
tipo A (80.8%) riceve la terapia medica, con miglioramento
significativo dell'outcome clinico (mortalita intraospedaliera
del 6.6% [5.9% con la terapia medica e 9.4% con la chi-
rurgial)'>*>. Questi risultati possono essere in parte dovuti al
rilevamento dell'IMH allo stadio iniziale (casi lievi, non compli-
cati) nei centri primari'34s-1347,

Tabella 16. Caratteristiche di alto rischio per ematoma intramurale
di tipo A e di tipo B.

Interessamento dell’aorta ascendente
Controllo pressorio difficile

Dolore toracico persistente/ricorrente nonostante controllo
pressorio aggressivo

Diametro aortico massimo:
e Tipo A: >45-50 mm
e Tipo B: >47-50 mm
Progressione verso la dissezione aortica
Lesione intimale focale con proiezione simil-ulcerosa
Spessore dell’'ematoma >10 mm (tipo A) 0 >13 mm (tipo B)
Espansione dell’'ematoma
Aumento del diametro aortico
Versamento pericardico al ricovero (tipo A)
Versamento pleurico ricorrente
Presenza di malperfusione d'organo
Adattata con permesso da'’?.

9.3.2.4. Gestione

Gli attuali interventi terapeutici per I'lMH, che sono analoghi
a quelli per I’AAD, prevedono nella fase inziale il controllo
del dolore e della BP indipendentemente dalle caratteristiche
anatomo-patologiche (Figura 31).

9.3.2.4.1. Ematoma intramurale di tipo A. Come nell’AAD,
I'IMH di tipo A coinvolge I'aorta ascendente ed e pertanto
raccomandato l'intervento chirurgico (d'emergenza o d'ur-
genza a seconda delle condizioni cliniche). In pazienti selezio-
nati ad alto rischio operatorio (es. con comorbilita multiple) e
con IMH di tipo A non complicato senza caratteristiche di alto
rischio all'imaging (Tabella 16), pud essere ragionevole una

strategia “wait-and-see” in un centro di riferimento/specia-
|izzato70,172,1348,1349_

9.3.2.4.2. Ematoma intramurale di tipo B. L'IMH di tipo B
coinvolge |'aorta discendente distalmente all’arteria succlavia
sinistra. Per I'IMH di tipo B non complicato, la gestione iniziale
prevede la terapia medica con monitoraggio clinico e test di
imaging approfonditi’®'72. In assenza di caratteristiche di alto
rischio all'imaging (Tabella 16), il team multidisciplinare do-
vrebbe prendere in considerazione la riparazione endovasco-
lare; viceversa, nell'lMH di tipo B complicato andrebbe valu-
tata I'opportunita della TEVAR'3%13%1 o, nel caso di anatomia
sfavorevole, la chirurgia a cielo aperto.

La presenza di lesioni intimali e stata descritta nel 54% dei
casi di IMH di tipo B'192133%1342 dj cui circa il 28% ¢ costituto
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da sottili rotture dell’intima (<3 mm) non correlate ad AAE,
ma che nel 14% dei casi evolve in lesioni intimali focali (FID)
(>3 mm), con implicazioni prognostiche; pertanto, in tutti i
pazienti con lesioni intimali & indicato uno stretto follow-up
con tecniche di imaging. Nella fase acuta, la presenza di FID
comporta una prognosi sfavorevole per I'elevato rischio di rot-
tura dell’aorta e deve essere eseguito precocemente l'inter-
vento invasivo, in particolare nel caso di FID di ampie dimen-
sioni (=10 mm di lunghezza e =5 mm di profondita)!**21352,
Tuttavia, nella fase cronica, la maggior parte delle FID evol-
vono lentamente in dilatazione aortica senza complicanze e
possono essere gestite con la terapia medica e una stretta
sorveglianza mediante i test di imaging'°2.

Tabella 51 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
gestione dell’ematoma intramurale

Raccomandazioni Classe* Livello®

Nei pazienti con IMH si raccomanda la
terapia medica per alleviare il dolore e per il | C
controllo pressorio?'72,

Nei pazienti con IMH di tipo
A e raccomandata la chirurgia | C
d'urgenzawz,wws,ngzl

Nei pazienti con IMH di tipo B &
raccomandata inizialmente la terapia medica | C
sotto stretta sorveglianza'!7>1192.1347.1350.1353,

Nei pazienti con IMH di tipo B non
complicato© & indicato I'imaging seriato 1 C
(CCT o CMR)1175,1192,1347,1350,1353_

Nei pazienti con IMH di tipo B complicato© &
raccomandata la TEVAR!'175:1192.1347,1350,1353

Nell'IMH di tipo B non complicato® ma
con caratteristiche di alto rischio? ai test
di imaging dovrebbe essere presa in
considerazione la TEVAR'347:13%0,

Nell'IMH di tipo B complicato® puo essere
presa in considerazione la chirurgia nei

pazienti con anatomia non idonea alla
TEVAR1175,1192,1347,1350,1353.

lla C

lib C

In pazienti selezionati ad alto rischio
operatorio e IMH di tipo A non
complicato© senza caratteristiche di alto
rischiod ai test di imaging puo essere presa
in considerazione una strategia “wait-
and_see“1348,135471356_

lib C

CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza
magnetica cardiovascolare; IMH, ematoma intramurale; TEVAR, ripa-
razione endovascolare dell’aorta toracica.

2Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

Per IMH complicato/non complicato si intende la presenza o I'assen-
za di dolore ricorrente, espansione dell'lMH, ematoma periaortico e
lesione intimale.

dLe caratteristiche di alto rischio per IMH di tipo A e B sono descritte
nella Tabella 16.

9.3.3. Ulcera aterosclerotica penetrante

La PAU (2-7% di tutte le AAS) & caratterizzata da un'ulce-
razione localizzata di una placca aterosclerotica aortica che
penetra nella tonaca media attraverso la lamina elastica in-

terna, il piu delle volte associata a IMH e aterosclerosi diffu-
Sa70,172,174,910,1338,1343.



Spesso sono presenti PAU multiple di diametro tra 5 e 25
mm e con una profondita tra 4 e 30 mm?7%172174.1338 riscon-
trabili prevalentemente in corrispondenza del tratto medio e
inferiore della DTA e meno frequentemente nell’arco aortico
e nell’AA. Il coinvolgimento dell’aorta ascendente, sebbene
raro’0172.210.11%2 ma specie se complicato da IMH, comporta
un rischio di rottura del 33-75% e la progressione verso la
dissezione si associa a un’elevata mortalita.

La maggior parte dei pazienti sono di sesso maschile, di
eta >65 anni, fumatori e presentano molteplici comorbilita,
quali ipertensione sistemica, CAD, BPCO, insufficienza renale
e concomitante aneurisma dell’ AA24172,9101357,

| sintomi sono simili a quelli dell’AAD e possono mani-
festarsi in eta avanzata dopo una lunga fase asintomatica
(spesso la PAU viene diagnosticata come reperto incidentale
all'imaging)?+172°101357  Da sottolineare che la comparsa dei
sintomi puo essere indicativa di un’espansione della PAU (con
coinvolgimento della tonaca avventizia) e in questi casi deve
essere eseguito I'imaging d'urgenza (CCT o CMR) ed un in-

tervento terapeutico appropriato per prevenire la rottura aor-
tica70,171,172,174.

9.3.3.1. Diagnosi

Il work-up diagnostico & descritto nella Figura 30. La CCT rap-
presenta la tecnica di scelta per la diagnosi, ma in alternativa
a seconda della disponibilita e dell’expertise locale possono
essere utilizzare anche la TEE e la CMR?0152171173_ Dg tenere
conto che la "®FDG-PET-CT si & dimostrata una tecnica pro-
mettente in grado di rilevare un incremento della captazione
di glucosio nei pazienti con PAU quale marker di aumentata
attivita metabolica e inflammazione, che si associa ad eventi
avversi maggiori'®813% Queste informazioni possono essere
utili per orientare le decisioni terapeutiche, inclusa la selezio-
ne dei pazienti che possono trarre beneficio da un intervento
endovascolare piuttosto che chirurgico'e°.

9.3.3.2. Trattamento

E raccomandata la stessa terapia medica prevista per I'AD
(Figura 31). Nel caso di riscontro incidentale, la gestione re-
sta ancora da definire chiaramente'”*. Alcune casistiche di
piccole dimensioni indicano che le PAU isolate, asintoma-
tiche e poco estese possono essere gestite in sicurezza in
maniera conservativa con sorveglianza periodica'®" 1362,

Nei pazienti con PAU di tipo A si raccomanda I'interven-
to chirurgico, con I'opzione di una strategia “wait-and-see”
nei pazienti ad alto rischio opportunamente selezionati che
non presentano caratteristiche di alto rischio (Figura 35),
mentre nei pazienti con PAU di tipo B non complicata si
raccomanda la terapia medica unitamente ad un’accurata
sorveglianza clinica e con imaging'4'3° In caso di inter-
vento si dovrebbe optare per il trattamento endovascolare
piuttosto che per la chirurgia a cielo aperto (mortalita aor-
tica precoce e a 3 anni, rispettivamente, del 7.2% e 10.4%
vs 15.9% e 25.0%)'74'3%°, anche nei pazienti con PAU non
complicata che presentano caratteristiche di alto rischio
all'imaging'3%3-13¢> (Figura 35). La storia naturale della PAU
dell’AA associata a IMH & meno nota. In una revisione della
letteratura sulla PAU dell’AA, lo stenting endovascolare &
risultato il trattamento preferenziale (62 %), seguito dalla ri-
parazione chirurgica a cielo aperto (35%) e dal trattamento
conservativo (3%)'3.
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Tabella 52 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per la
gestione dell’ulcera aterosclerotica penetrante

Raccomandazioni Classe® Livello®

In tutti i pazienti con PAU si raccomanda la
terapia medica per alleviare il dolore e per il | C
controllo pressorio?*172,

Nei pazienti con PAU di tipo A e
raccomandato il trattamento chirurgico'”2.

Nei pazienti con PAU di tipo B &
raccomandata inizialmente la terapia medica 1 C
sotto stretta sorveglianza'3+/:13>0,

Nei pazienti con PAU di tipo B non
complicata & raccomandato I'imaging 1 C
seriato (CMR, CCT o TEE)'347:1350,

Nei pazienti con PAU di tipo B complicata e
raccomandato il trattamento endovascolare | C
(TEVAR)1347,1350,1357_

Nei pazienti con PAU di tipo B non

complicata con caratteristiche di alto

rischioc ai test di imaging dovrebbe essere lla C
preso in considerazione il trattamento

endovascolare'347:1350,

In pazienti selezionati ad alto rischio
operatorio con PAU di tipo A non
complicata senza caratteristiche di alto
rischio® ai test di imaging pud essere presa
in considerazione una strategia “wait-and-
See“1367_

lib C

Nei pazienti con PAU di tipo B complicata
puo essere preso in considerazione il
trattamento chirurgico in base all’anatomia
e alle comorbilita mediche'34#7:1350,

lib C

Nei pazienti con PAU isolata, asintomatica,
di piccole dimensioni e senza caratteristiche
di alto rischio puo essere presa in
considerazione una gestione conservativa
con sorveglianza periodica e terapia
medica?* 1361,

lib C

CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza
magnetica cardiovascolare; PAU, ulcera aterosclerotica penetrante;
TEE, ecocardiografia transesofagea; TEVAR, riparazione endovasco-
lare dell’aorta toracica.

Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

Per le caratteristiche di alto rischio della PAU, vedi Figura 35.

9.3.4. Pseudoaneurisma aortico

Lo pseudoaneurisma aortico, o falso aneurisma, & dovuto
ad una lesione della parete aortica che si verifica tipicamen-
te dopo un trauma, un intervento chirurgico o un'‘infezione.
Spesso € asintomatico e viene rilevato incidentalmente all’i-
maging eseguito dopo una procedura aortica. | sintomi pos-
sono comprendere dolore toracico e da compressione che,
se non trattati, possono portare a rottura fatale o ad altre
complicanze gravi'°1370,

L'intervento di riparazione & sempre indicato, indipenden-
temente dalle dimensioni o dalla posizione dello pseudoaneu-
risma, per prevenire la progressione e la rottura, ma in alcune
circostanze I'intervento puo essere differito prevedendo uno
stretto follow-up e monitoraggio del paziente mediante CCT,
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4 )
PAU di tipo B
' v
PAU acuta o sintomatica — PAU cronica o asintomatica
Presenza di uno fra i seguenti: ] > Follow-up ¢
* Instabilita emodinamica l
. R'ottura co.mplc.ata o parziale o segni T e t—
di rottura imminente di rottura imminente
* Dolore refrattario
* Diametro aortico =55 mm (C) I
* Ampio pseudoaneurisma s |
*IMH o caratteristiche di alto rischio ?
all'imaging (vedi box sotto)
Presenza di uno fra i seguenti:
s _L@ + Aumento significativo della
I larghezza (A) o della profondita
della PAU (B) >5 mm/anno
Trattamento endovascolare - ]
(Classe I) * Diametro aortico 255 mm (C)
« Caratteristiche di alto rischio
all'imaging (vedi box sotto)
e
Trattamento Terapia medica
endovascolare ottimale —
(Classe lla) (Classe 1)
Caratteristiche di alto rischio della PAU all'imaging
* Larghezza massima (A) =13-20 mm
* Profondita massima (B) 210 mm
» Aumento significativo della larghezza D TR R »C
(A) o della profondita (B) >5 mm/anno Be-1->
» PAU associata ad aneurisma sacculare
» PAU associata a importante versamento pleurico
S @ESC

Figura 35. Caratteristiche di alto rischio per ulcera aterosclerotica penetrante e gestione dei pazienti con ulcera aterosclerotica penetrante di

tipo B.

IMH, ematoma intramurale; PAU, ulcera aterosclerotica penetrante; riparazione endovascolare dell’aorta toracica. (A) Larghezza massima della
PAU. (B) Profondita massima della PAU. (C) Diametro massimo dell’aorta a livello della PAU™,

CMR o TEE a meno che non si verifichi un‘espansione delle
dimensioni, la comparsa di sintomi o la compressione delle
strutture circostanti'®!. Lo pseudoaneurisma pud essere trat-
tato sia con chirurgia a cielo aperto che con trattamento en-
dovascolare (dispositivi di chiusura, endoprotesi o coil). Non
esistono studi randomizzati di confronto tra chirurgia a cielo
aperto vs TEVAR e la scelta del trattamento si basa general-
mente sulle caratteristiche anatomiche, sulla presentazione
clinica e sulle comorbilita del paziente dopo valutazione in
team multidisciplinare in centri specializzati’®>137",
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9.3.5. Lesioni traumatiche dell’aorta
Le TAl, solitamente causate da un incidente stradale ad alta
velocita o da una caduta, consistono in una lacerazione par-
ziale o completa dell’aorta. La loro formazione e dovuta ad
una decelerazione improwvisa che genera forze di torsione e
stiramento, che spesso interessano segmenti dell’aorta rela-
tivamente poco mobili come l'istmo aortico (90%), la radice
aortica (5%) o lo iato diaframmatico (5%)**7%172,

Le TAl sono classificate in base al grado di lesione della pa-
rete aortica (Figura 36): grado | (lacerazione intimale), grado I



(IMH), grado Il (pseudoaneurisma) e grado IV (rottura dell’a-
orta). Nel Crash Injury Study, 130/613 decessi (21%) sono
risultati associati a TAl (mortalita associata a rottura dell’aorta:
91%; sopravvivenza sul luogo dell’incidente: 9%)'372.

9.3.5.1. Diagnosi e trattamento

A causa dei sintomi e segni aspecifici (spesso non evidenti per la
concomitanza di lesioni multiorgano), una diagnosi tempestiva
si basa su un alto livello di sospetto clinico’®'”2. La CCT (accu-
ratezza di quasi il 100%) rappresenta la tecnica preferenziale,
fungendo da “one-stop shop” per valutare rapidamente I'inte-
ro sistema scheletrico e gli organi interni’®'’*'72_In alternativa,
a seconda della disponibilita e dell’expertise locale, puo essere
eseguita la TEE a meno che il paziente non presenti traumi mul-
tipliz4#70172 || trattamento dipende dall’estensione della lesione
aortica e dalle condizioni cliniche del paziente, in base alla valu-
tazione di un team multidisciplinare. In linea generale dovrebbe
essere evitata la somministrazione aggressiva di liquidi in quan-
to potrebbe pud aggravare il sanguinamento, la coagulopatia
e 'ipertensione. Per ridurre il rischio di rottura, la BP media non
deve superare gli 80 mmHg'”2. Le lesioni aortiche lievi (grado
1 e 2) possono essere gestite con terapia medica sotto stretta
sorveglianza clinica e di imaging, quelle moderate (grado 3)
con riparazione semi-elettiva (entro 24-72h) per consentire la
stabilizzazione del paziente (anche se in alcuni casi & neces-
saria la riparazione d’urgenza)®*'*’3, e quelle severe (grado 4)
con riparazione immediata'’4. In caso di progressione dell'IMH
(grado 2) puo essere presa in considerazione la riparazione se-
mi-elettiva (entro 24-72h). La TEVAR (se fattibile) & preferibile
rispetto alla chirurgia a cielo aperto (mortalita intraospedaliera
e ad 1 anno, rispettivamente, 7.9% e 8.7% vs 20% e 17%).
Nella riparazione semi-elettiva, qualora sia necessaria la coper-
tura della LSA & opportuno eseguire I'intervento di rivascola-
rizzazione prima della TEVAR allo scopo di ridurre il rischio di
paraplegia!721373.1374,

9.3.5.2. Sorveglianza a lungo termine delle lesioni
traumatiche dell’aorta

Oltre alla valutazione clinica, la CCT & la modalita di imaging
preferenziale per il follow-up”®'7"172 |'esposizione cumulativa
alle radiazioni e al mezzo di contrasto iodato rappresenta il li-
mite principale nei pazienti di giovane eta, specie nelle donne.
Come valida alternativa puo essere utilizzata la radiografia del
torace congiuntamente alla CMR (in assenza di artefatti legati
al materiale endoprotesico)?*17"172,

Tabella 53 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
gestione delle lesioni traumatiche dell’aorta

Livello®

Raccomandazioni Classe?

In caso di lesioni aortiche severe
(grado 4) si raccomanda la riparazione |
immediata41373.1374,

In caso di TAIl nei pazienti con anatomia
idonea all’intervento e raccomandata la
TEVAR piuttosto che la chirurgia a cielo
aperto““”””.

In tutti i pazienti con TAI si raccomanda

la terapia medica per alleviare il dolore e
per il controllo pressorio e della frequenza
cardiaca?*'72.

(continua)
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Raccomandazioni Classe® Livello®

In caso di sospetta TAl si raccomanda di

eseguire la CCT"9172, ! ¢

In caso di lesione aortica moderata
(grado 3) si raccomanda I'intervento di 1 C
riparazione?*'373,

Qualora la CCT non fosse disponibile
dovrebbe essere presa in considerazione la lla C
TEEWSQ,WZ_

In caso di lesioni aortiche lievi (grado 1 o
2) dovrebbe essere presa in considerazione

L . . lla C
inizialmente la terapia medica sotto stretta

sorveglianza clinica e con imaging?*'374.

In caso di progressione dell'IMH (grado 2)

dovrebbe essere presa in considerazione lla c

la riparazione semi-elettiva (entro 24-
72 h)24,1374_

CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; IMH, ematoma
intramurale; TAI, lesione traumatica dell’aorta; TEE, ecocardiografia
transesofagea; TEVAR, riparazione endovascolare dell’aorta toracica.
Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

9.3.6. Lesioni aortiche iatrogene
Per lesioni aortiche iatrogene si intendono le lesioni associate
a procedure invasive (chirurgia cardiaca, pit frequentemente
dissezione di tipo A, o coronarografia, con analoga percentuale
di dissezioni di tipo A e di tipo B) (vedi Sezione 9.3.2.1). Lin-
cidenza & bassa e le AD sono le lesioni pii comuni. | principali
fattori di rischio sono I'eta avanzata e la presenza di CVRF, ate-
rosclerosi, aneurisma dell’aorta o PAD (Figura 37). | pazienti con
AAS iatrogena spesso non accusano dolore e di conseguenza
avvertono meno dolore a livello toracico e dorsale™”.
Sebbene storicamente associate ad un’elevata mortali-
ta'¥”5, studi di registro recenti come il GERAADA riportano
una mortalita analoga a quella delle dissezioni spontanee’'€.
La gestione clinica si basa sul tipo di lesione sottostante
(AAD, IMH) e sulla sua localizzazione; tuttavia, & stata descrit-
ta una gestione conservativa con buoni risultati nella dissezio-
ne iatrogena di tipo A in pazienti con flusso coronarico pre-
servato e dissezioni di piccole dimensioni'’®. La classificazione
delle lesioni iatrogene & illustrata nella Figura 37'377. | dati,
seppur limitati, sono a supporto di un approccio conservativo
basato sull’evoluzione per le lesioni di tipo 1 e 2 (classificazio-
ne di Dunning) e della chirurgia per le lesioni di tipo 3'37. In
caso di coinvolgimento coronarico, puod essere proposto |'im-
pianto di stent per il “sealing” del flap'3761377,

9.3.7. Follow-up a lungo termine delle sindromi
aortiche acute

La modalita di imaging da utilizzare e I'intervallo temporale in
base al quale eseguire la sorveglianza variano a seconda della
sede della lesione (aorta ascendente/discendente), del tipo di
trattamento (medico, endovascolare, chirurgico) e della pato-
logia sottostante (HTAD)7%1%2.1153  Rispetto al contesto della
malattia cronica, il follow-up dei pazienti con AAS & caratte-
rizzato da un rischio piu elevato di complicanze e dalla neces-
sita di reintervento'®®. Quest'ultima e tendenzialmente piu
frequente nei pazienti precedentemente sottoposti a TEVAR
per AAS con coinvolgimento dell’aorta discendente (27-49%)
rispetto a quelli sottoposti a riparazione chirurgica'’*'38, Tut-
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Figura 36. Classificazione e trattamento delle lesioni traumatiche dell’aorta.
OR, riparazione chirurgica a cielo aperto; TEVAR, riparazione endovascolare dell’aorta toracica.

tavia, la necessita di reintervento al follow-up (dopo il tratta-
mento iniziale dell’AAD) sembra avere un impatto significa-
tivo sulla sopravvivenza per TAAD'®! ma non per TBAD'3€.

9.3.7.1. Follow-up dopo trattamento invasivo

Nei pazienti sottoposti a trattamento chirurgico per AAS,
I'imaging di sorveglianza deve incentrarsi sulla persistenza/
obliterazione del FL, la deiscenza anastomotica, la dilatazione
progressiva dell’aorta nativa residua (con o senza dissezione
residua) e I'infezione del graft. La CCT & la modalita maggior-
mente utilizzata, ma nei pazienti che necessitano di frequenti
esami puod essere presa in considerazione la CMR per ridurre
I'esposizione alle radiazioni.
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Rispetto all’'outcome della chirurgia a cielo aperto per il
trattamento di aneurisma aortico, il tempo al reintervento nei
pazienti che sviluppano complicanze & significativamente piu
breve'™, anche a causa del tasso di crescita medio piu ra-
pido dell’aorta dissecata (circa 1 mm/anno)’. Tenuto conto
dellincidenza riportata (~10%) di complicanze che necessi-
tano di reintervento, & ragionevole seguire i pazienti ogni 6
mesi nel primo anno (con ecocardiografia precoce — entro 1
mese — per monitorare la funzione della valvola aortica nati-
va o protesica), annualmente fino a 3 anni post-intervento
e ogni 2-3 anni successivamente in assenza di complicanze
(Figura 38)”53'”59.
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Fattori di rischio

O 0600

Fattori di rischi Aneurism
Eta avanzata atto schio Aterosclerosi eurisma
cardiovascolare aortico
Eziologia
Incannulazione aortica Angiografia coronarica

Classificazione di Dunning

C Gl ) ( Grad2 ) ( Grd3 )

\ @ESCc—

Figura 37. Eziologia, fattori di rischio e classificazione delle lesioni iatrogene dell’aorta.

PAD, arteriopatia periferica.
Classificazione di Dunning della dissezione iatrogena dell’aorta: tipo 1, dissezione circoscritta ai seni di Valsalva; tipo 2, dissezione dell’aorta
ascendente esterna ai seni ma di dimensioni <40 mm dall’anulus aortico; tipo 3, dissezione >40 mm dall’anulus aortico.
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Figura 38. Algoritmo per il follow-up delle sindromi aortiche acute.

AAS, sindrome aortica acuta; AD, dissezione aortica; CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare;

IMH, ematoma intramurale; PAU, ulcera aterosclerotica penetrante.

La TEVAR comporta un rischio piu elevato di reintervento
tardivo''*'378, ma qualora non vengano rilevate anomalie si
raccomanda di eseguire I'imaging di follow-up a 1, 6, 12, 24,
36, 48 e 60 mesi (nei pazienti ad alto rischio dovrebbero es-
sere previsti intervalli temporali piu ristretti). Successivamente,
i controlli potranno essere effettuati ogni 2-3 anni. Rispetto
agli intervalli di follow-up post-chirurgia, & necessario esegui-
re un controllo precoce aggiuntivo a 1 mese per escludere
la dissezione retrograda di tipo A asintomatica correlata alla
TEVAR (il 70% dei casi si verifica nei primi 30 giorni post-in-
tervento)'*#2.

Oltre all'imaging di sorveglianza, il follow-up clinico ha
lo scopo di conseguire un rigoroso controllo della BP, ridurre
il burden dei CVRF e fornire un counseling ai pazienti per le
modifiche dello stile di vita e la prescrizione dell’attivita spor-
tiva?4. Alcune evidenze indicano che il trattamento con statine
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pud migliorare la sopravvivenza nei pazienti con AAS in tera-
pia medica, mentre i BB possono migliorare la sopravvivenza
nei pazienti sottoposti a chirurgia’*.

9.3.7.2. Follow-up dei pazienti in terapia medica
(dissezione aortica cronica di tipo B, ematoma
intramurale, ulcera aterosclerotica penetrante)
Circa il 70% dei pazienti con TBAD sopravvive alla fase ipe-
racuta. Qualora non si riscontri malperfusione, ipertensione
non controllata o rischio di rottura imminente, unitamente
alla sorveglianza deve essere instaurata la terapia per il con-
trollo dell’espansione.

La dilatazione aortica cronica, che raggiunge un diametro
di 55 mm, rappresenta la principale causa che induce all'inter-
vento (~40%), mentre le complicanze acute che necessitano
di trattamento immediato si verificano pit raramente'301.1383,



Tabella 54 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per il
follow-up dopo trattamento di sindrome aortica acuta

Raccomandazioni Classe® Livello®
Dopo TEVAR per AAS si raccomanda di

eseguire I'imaging di follow-up a 1, 6 e 12

mesi post-intervento e successivamente I B

ogni anno fino a 5 anni post-intervento
qualora non siano state evidenziate
anoma|iec1159,1378,1382.

Nei pazienti con AAS di tipo B o IMH trattati

con terapia medica si raccomanda di eseguire

I'imaging di follow-up a 1, 3, 6 € 12 mesi | C
dall'insorgenza e successivamente ogni anno

in presenza di reperti stabili all'imaging'°'-1383,

Nei pazienti con PAU trattati con terapia

medica si raccomanda di eseguire I'imaging

di follow-up a 1 mese dalla diagnosi e | C
successivamente ogni 6 mesi in presenza di

reperti stabili all'imaging’®13%0.1384,

Nei pazienti sottoposti a chirurgia a

cielo aperto per AAS dovrebbe essere

preso in considerazione |'imaging di

follow-up con CCT e TTE entro 6 mesi e lla B
successivamente con CCT a 12 mesi e poi

su base annuale in presenza di reperti stabili
a”'imagingcﬂ153,1159,1383_

In assenza di complicanze® durante i

primi 5 anni dovrebbe essere preso in
considerazione di eseguire successivamente
la CCT ogni 2 anni'>%137¢,

In assenza di FL pervio residuo durante i primi
3 anni post-intervento dovrebbe essere presa
in considerazione la successiva sorveglianza
con CCT ogni 2-3 annj'1®3/1159,1383,

Qualora vengano documentate anomalie®
nel corso del follow-up post-TEVAR per AAS
dovrebbe essere presa in considerazione di
eseguire la CCT ogni 3-6 mesi!!>%.1378.1382,

lla C

lla C

Nei pazienti con AAS sottoposti a riparazione

a cielo aperto o endovascolare che necessitano

di frequenti controlli dovrebbe essere presa in lla C
considerazione la CMR piuttosto che la CCT

dopo il primo anno di follow-up”®'"%3,

Nei pazienti con PAU trattati con terapia

medica che presentano dopo 2 anni reperti

stabili all'imaging e sono a basso rischio® lla C
dovrebbero essere presi in considerazione

intervalli di follow-up pili lunghi”®:130.1384,

AAS, sindrome aortica acuta; CCT, tomografia computerizzata car-
diovascolare; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; FL, falso
lume; IMH, ematoma intramurale; PAU, ulcera aterosclerotica pe-
netrante; TEVAR, riparazione endovascolare dell’aorta toracica; TTE,
ecocardiografia transtoracica.

aClasse della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

‘Pseudoaneurisma, infezione del graft, endoleak (di qualsiasi tipo),
dilatazione dell’aneurisma escluso e migrazione/separazione/frattura
dell’endoprotesi.

dIn termini sia di estensione del FL residuo sia di diametro aortico a
qualsiasi livello.

Basso rischio: in base alla larghezza e alla profondita della PAU (per
le caratteristiche di alto rischio, vedi Figura 35).
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L'imaging di follow-up deve essere eseguito almeno a 1, 6 e
12 mesi dopo la dimissione e successivamente ogni anno; tut-
tavia, un’ulteriore esame eseguito precocemente, ad esem-
pio entro i primi 3 mesi, pud mostrare importanti variazioni
che possono verificarsi nella fase subacuta, quando I'aorta
dissecata pud essere trattata tempestivamente con successo
mediante TEVAR™®. Durante la sorveglianza, alcune caratteri-
stiche rilevabili all'imaging, come il numero e la localizzazione
della breccia di entrata e le dimensioni del FL, il lume aortico
(vero + FL), possono contribuire a predire il rischio di compli-
canze tardive'3®3, rivelandosi utili per la stratificazione del ri-
schio in base alla quale modulare I'intensita della sorveglianza
in ciascun paziente (Figura 33)'2'3,

L'IMH di tipo B e la PAU vengono generalmente trattati
in maniera conservativa con terapia antipertensiva e accurato
monitoraggio. La maggior parte degli IMH trattati con terapia
medica hanno un decorso favorevole, mentre le PAU sono
meno prevedibili in termini di rischio di TBAD acuta o di rot-
tura'>. Pertanto, per I'lMH possono essere utilizzati gli stessi
criteri di sorveglianza previsti per la TBAD non complicata trat-
tata con terapia medica, mentre per la PAU sono opportuni
controlli piti frequenti, ogni 6 mesi anziché ogni anno. In pa-
zienti selezionati asintomatici con un tasso di crescita stabile
a 2 anni e senza caratteristiche di alto rischio possono essere
previsti intervalli di follow-up pit lunghi (ogni 1-2 anni) (Figu-
re 35 e 38)70.1384,

10. PATOLOGIE GENETICHE E CONGENITE
DELL'AORTA

10.1. Malattie genetiche e cromosomiche

In questa sezione vengono prese in esame le patologie ge-
netiche e congenite dell’aorta. La malattia della radice aor-
tica e dell’aorta ascendente sono comunemente correlate a
fattori congeniti o ereditari, mentre le patologie dell’aorta
discendente, specialmente nell’AA, sono spesso dovute ad
aterosclerosi’®®>. Salvo diversa indicazione, le raccomanda-
zioni fornite qui di seguito sono da intendersi riferite ai sog-
getti adulti.

Tabella 55 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per
la gestione dei pazienti con patologia dell’aorta toracica a
carattere ereditario

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con HTAD si raccomanda di
individualizzare la terapia medica sulla base | C
di un processo decisionale condiviso'3®.

Si raccomanda che i pazienti con HTAD
sindromica o non sindromica, nota o
sospetta, siano valutati presso centri | C
esperti nella cura di questa categoria di
pazienti®,
HTAD, patologia dell’aorta toracica a carattere ereditario.

2Classe della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

Le malattie genetiche che coinvolgono I'aorta toracica
vengono raggruppate sotto il termine piu ampio di HTAD. Le
HTAD comprendono un gruppo di disordini eterogeneo dal
punto di vista clinico e genetico che condividono il comune
denominatore dell’aneurisma o della dissezione dell’aorta
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toracica. Nella definizione di HTAD rientrano le forme fami-
liari (in cui almeno due membri della stessa famiglia sono
affetti da malattia dell’aorta toracica [TAD]) o le entita gene-
tiche confermate (familiari o sporadiche), nonché le sindro-
mi che conferiscono un rischio di TAD”. A causa della rarita
di queste condizioni, per molti scenari non esistono solide
evidenze, come le soglie di intervento, i metodi chirurgici,
la chirurgia a cielo aperto vs gli approcci endovascolari e la
pianificazione della gravidanza, ed & pertanto consigliabile
un approccio multidisciplinare individualizzato?01386.1387,

In termini clinici, le HTAD possono manifestarsi come en-
tita sindromiche o non sindromiche. | geni identificati fino ad
0ggi possono sottostare ad entrambe le entita e hanno pre-
valentemente un pattern di trasmissione autosomico domi-
nante. Mentre la TAD ¢ la caratteristica principale delle HTAD,
le caratteristiche extra-aortiche (scheletriche/oculari) possono
essere fondamentali per la diagnosi di alcuni casi sindromi-
ci. In alcuni casi, la presenza di manifestazioni extra-aortiche
pud essere utile per la stratificazione del rischio e, di conse-
guenza, per la pianificazione di una gestione ottimale'38813,
| principali dati clinici e genetici sulle HTAD sindromiche e non
sindromiche sono riassunti nella Tabella S5 del materiale sup-
plementare online.

Sono stati scoperti numerosi difetti genici sottostanti sia i
casi sindromici che non sindromici, che hanno portato alla de-
finizione di tre principali gruppi molecolari: i geni che codifica-
no per componenti (a) della matrice extracellulare, (b) della via
di segnalazione del transforming growth factor-beta (TGF-B) e
(c) dell’apparato contrattile delle cellule muscolari lisce. Questi
gruppi hanno outcome clinici e CV diversi che contribuiranno
a spianare la strada alla medicina di precisione nelle HTAD™".
Numerosi studi clinici e di imaging condotti nel contesto delle
HTAD hanno evidenziato un coinvolgimento di altri distretti
vascolari oltre all'aorta toracica. | pazienti possono sviluppare
aneurismi e/o dissezioni al di fuori dell’'aorta quando affetti
da malattie come la MFS, la sindrome di Loeys-Dietz o la sin-
drome di Ehlers-Danlos vascolare (vEDS)'3%%.1392.1393 o possono
essere predisposti a malattia vascolare occlusiva nel contesto
di varianti del gene alfa-actina (ACTA2)'>**. Nelle famiglie
portatrici della stessa variante & stata osservata un’ampia va-
riabilita clinica, nonché casi di penetranza incompleta (“salto
di una generazione”). Tutte le entita di HTAD mostrano una
degenerazione cistica della tonaca media, che impedisce di
formulare una diagnosi precisa sulla base dei reperti anato-
mo-patologici.

Sia i test genetici che I'imaging (principalmente mediante
TTE, ma anche con CMR o CCT quando non sia possibile vi-
sualizzare adeguatamente la radice aortica/aorta ascendente)
sono importanti ai fini della diagnosi di HTAD nei pazienti e
nei familiari. Nei pazienti in cui non sia stata identificata una
causa genetica, ma nei quali sussista un alto sospetto di un di-
fetto genetico sottostante deve essere preso in considerazione
di ripetere il test genetico dopo 3-5 anni. Il test genetico deve
accompagnarsi sempre ad un counseling appropriato. Inoltre,
ai pazienti e alle famiglie dovrebbe essere offerta un’adegua-
ta valutazione della HRQoL e un supporto psicologico™®. Le
indicazioni per il test genetico e per lo screening dell’aorta per
HTAD sono illustrate nell’algoritmo della Figura 39.

L'AAA isolato si associa meno frequentemente a deter-
minanti genetici, ma i pazienti con caratteristiche di alto ri-
schio (caratteristiche sindromiche, insorgenza precoce del-
la malattia, assenza di CVRF e/o anamnesi familiare di TAD
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o AAA) dovrebbero essere valutati in centri esperti nella
cura delle HTAD per valutare la necessita del test genetico
e di una sorveglianza specifica, come lo screening clinico
nei familiari.

Tabella 56 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per il test
genetico e lo screening dell’aorta nelle patologie aortiche

Raccomandazioni Classe® Livello®

Test genetico

Nei pazienti con aneurisma della radice
aortica/aorta ascendente o dissezione
dell’aorta toracica si raccomanda di
acquisire le informazioni sull’anamnesi
familiare di almeno tre generazioni
relativamente all'occorrenza di TAD, morte
improvvisa inspiegata e aneurismi periferici e
intracranici®e0.1396-1402,

Nei pazienti con aneurisma della radice
aortica/aorta ascendente o dissezione
dell’aorta toracica e con fattori di rischio

per HTAD¢ si raccomanda il counseling 1 B
genetico presso un centro qualificato

prevedendo I'esecuzione del test genetico

Se opportunQ!399:1403-1408

Nei pazienti con HTAD che presentano una

variante patogena/probabilmente patogena

si raccomanda di eseguire il test genetico 1 C
dei parenti biologici a rischio (test a cascata),
indipendentemente dall’eta’0.1407.1409,

Nei pazienti con HTAD dovrebbe essere
preso in considerazione di orientare la
gestione clinica in base al gene o alla
variante sottostante, se notj’0.1391.1410-1416,

lla B

Screening con imaging dell’aorta

Nei pazienti con TAD con fattori di rischio

per HTAD< con anamnesi familiare negativa

per TAD e nei quali non sia stata identificata

alcuna variante (probabilmente) patogena 1 B
si raccomanda di esequire lo screening

con imaging dell’aorta mediante TTEC nei

FDR61396,‘\402_

Lo screening con imaging dei familiari di
pazienti con TAD con fattori di rischio per
HTADS nei quali non sia stata identificata
alcuna variante (probabilmente) patogena
dovrebbe essere preso in considerazione a
partire dall’eta di 25 anni, o dall’eta di 10
anni nei soggetti piti giovani. Qualora lo
screening iniziale risulti normale dovrebbe
essere preso in considerazione lo screening
continuo ogni 5 anni fino all’eta di 60 anni?>.

lla C

CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza
magnetica cardiovascolare; FDR, parente di primo grado; HTAD, pa-
tologia dell’aorta toracica a carattere ereditario; TAD, malattia della-
orta toracica; TTE, ecocardiografia transtoracica.

Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

“Vedi Figura 39.

dn caso di inadeguata visualizzazione della radice aortica/aorta
ascendente puo essere opportuno eseguire la CMR/CCT.

¢Genitori, fratelli e sorelle, bambini.
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!

v

Dilatazione aortica

|

HTN

v

Dissezione aortica
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Qualsiasi altra
caratteristica di rischio
(vedi box sotto)

£_®_L S
Non ulteriori

indagini
per HTAD

nella cura di questa categoria di pazienti

—\Q/_Ls1

Z-score radice aortica/
aorta ascendente >3
o qualsiasi altra
caratteristica di rischio
(vedi box sotto)

S—L‘R
T

Non ulteriori
indagini
per HTAD

v v v

Invio ad un centro esperto

(Classe I)

1

‘

Test genetico
(Classe |)

o VUS

o

Positivo —; N

v

Screening dei FDR con imaging aortico®
(Classe )

-

Screening a cascata
(Classe 1)

Gestione su base genica
(Classe lla)

Rivalutare il test genetico
nel probando (dopo 3-5 anni)

Re-imaging dei FDR (dopo 5 anni)
(Classe lla)

Qualasiasi altra caratteristica di rischio

Caratteristiche sindromiche di:

« Sindrome di Marfan
* Sindrome di Loeys-Dietz
 Sindrome di Ehlers-Danlos vascolare

Storia familiare di (uno qualsiasi):

* TAD
» Morte improvvisa inspiegata prima dei 60 anni
» Aneurisma arterioso periferico/intracranico

@ESC—

Figura 39. Algoritmo per lo screening genetico e con imaging nei pazienti con malattia dell’aorta toracica.
CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; FDR, parente di primo grado; HTAD, patologia
dell’aorta toracica a carattere ereditario; HTN, ipertensione arteriosa; TAD, malattia dell’aorta toracica; TTE, ecocardiografia transtoracica; VUS,

variante di significato incerto.

*Principalmente con TTE, ma prendere in considerazione anche la CMR o la CCT in caso di inadeguata visualizzazione della radice aortica/aorta

ascendente.
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Ogni 5-10 Ogni 3-5 Ogni
anni: anni: anno:
valutazione valutazione valutazione
cardiologica cardiologica cardiologica
e TTE® e TTE® e TTE®

e N
. CoA, BAY, HTN? o
Assenza di CoA, BAY, HTN? ) .
crescita aortica >3 mm/anno
ASI <20 mm/m? >20-<23 mm/m? >23-25 mm/m? >25 mm/m? <23 mm/m? >23 mm/m?2
AHI <20 mm/m >20-<23 mm/m >23-25 mm/m >25 mm/m <23 mm/m >23 mm/m
Z-score - - 3.5-4 >4 - >35

G

Ogni 2-3
Considerare anni: Considerare
chirurgia valutazione chirurgia
(Classe lIb) cardiologica (Classe lla)
e TTE

@ESC

Figura 40. Algoritmo per la sorveglianza delle donne (eta =15 anni) con

sindrome di Turner.

AHI, lunghezza dell’aorta indicizzata (rapporto tra diametro aortico [in mm] e altezza [in m] dell’aorta); ASI, diametro dell’aorta indicizzato [rapporto
tra diametro aortico [in mm] e BSA [m?]); BAV, valvola aortica bicuspide; BSA, superficie corporea; CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare;
CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; CoA, coartazione aortica; HTN, ipertensione arteriosa; TTE, ecocardiografia transtoracica.

3HTN non controllata nonostante trattamento antipertensivo con pit di tre classi di farmaci.

°CMR (preferibilmente) o CCT in caso di inadeguata visualizzazione dell’aorta ascendente.

10.1.1. Sindrome di Turner

10.1.1.1. Diagnosi, presentazione clinica e storia naturale
La sindrome di Turner (TS), dovuta alla monosomia parziale o
completa del cromosoma X, colpisce 1/2500 femmine nate vive.

Circa il 50% delle pazienti presenta malformazioni CV
come dilatazione dell’aorta ascendente, BAV, coartazione
aortica (CoA), dilatazione dell’arco aortico e ritorno venoso
anomalo polmonare parziale'#7-141°, Tutte le donne mostra-
no arteriopatia generalizzata e la TS rappresenta di per sé un
fattore di rischio indipendente per dilatazione dell’aorta to-
racica. In questa popolazione si riscontra un rischio elevato
di AD (di tipo A nell’85% e di tipo B nel 15%)'401422 che
secondo studi recenti puo essere mitigato implementando ap-
propriate linee guida di trattamento'#231426_| fattori di rischio
comprendono dilatazione aortica, BAV, coartazione e iperten-
sione arteriosa. La definizione della dilatazione aortica nella
TS deve essere aggiustata per i parametri antropometrici e per
il tasso di crescita aortica ai fini della stima del rischio di disse-
zione'?’. | valori di z-score specifici per la TS sono equivalenti
a quelli utilizzati per la popolazione generale'?.

Imaging di sorveglianza

Nei pazienti con TS di nuova diagnosi si raccomanda di
eseguire la TTE e la CMR al basale per valutare i difetti cardia-
ci congeniti, nonché I'anatomia e i diametri dell’aorta. Nelle
donne con TS di eta =15 anni, per la valutazione delle dimen-
sioni aortiche & fondamentale I'aggiustamento per le minori
dimensioni corporee. Per stabilire il grado di dilatazione aor-
tica e stimare il rischio di dissezione aortica occorre utilizzare
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determinate metriche come il diametro dell’aorta ascendente
indicizzato (ASI), la lunghezza dell’aorta indicizzata (AHI) o
lo z-score aortico. La necessita di un’ulteriore follow-up di-
pendera dai diametri aortici misurati al basale, dall’'eta e dai
fattori di rischio (Figura 40).

Tabella 57 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per i test
di imaging nelle donne con sindrome di Turner

Raccomandazioni Classe® Livello®

In considerazione delle minori dimensioni

corporee delle donne (=15 anni) con TS

si raccomanda di utilizzare I’ASI dell’aorta

ascendente (rapporto tra diametro aortico

[mm] e BSA [m?]), I'’AHI (rapporto tra | C
diametro aortico [mm] e altezza [m]) o

lo z-score aortico per stabilire il grado di

dilatazione aortica e valutare il rischio di

dissezione aortica153,1417,1421,1423,1428,1429_

Si raccomanda di definire la periodicita dei

test di imaging e della sorveglianza clinica

in base al rischio di dissezione stimato sulla 1 C
base dell’ASI dell'aorta ascendente e delle

lesioni concomitantic'420.1421,

AHI, lunghezza dell’aorta indicizzata; ASI, diametro dell’aorta indiciz-
zato; BSA, superficie corporea; TS, sindrome di Turner.

Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

Lesioni concomitanti: ipertensione, coartazione aortica, valvola aor-
tica bicuspide (Figura 40).



10.1.1.2. Terapia medica

In mancanza di studi clinici, per quanto riguarda la terapia
medica della TS viene adottato un approccio pragmatico
per il processo decisionale condiviso. Puo essere valutata
|"opportunita di adottare una strategia per l'inibizione della
crescita aortica con BB e/o ARB come per la MFS. Per il trat-
tamento dell’ipertensione ci si deve attenere alle linee guida
generali®®.

La terapia sostitutiva con ormone della crescita (nell’infan-
zia), ormoni sessuali (estrogeni e/o progesterone) ed ormoni
tiroidei deve essere discussa in team multidisciplinare con il
coinvolgimento di un pediatra ed un endocrinologo™30-1434,

10.1.1.3. Chirurgia per aneurisma dell’aorta

Nella TS, il trattamento chirurgico degli aneurismi dell’aorta si
deve basare su una decisione informata, personalizzata, che
tenga conto anche di altri fattori oltre al diametro aortico (in-
dicizzato), quali la presenza di BAV, coartazione, ipertensione
non controllata (nonostante pit di tre classi di farmaci anti-
pertensivi), rapida crescita aortica (=3 mm/anno) e gravidanza
pianificata.

Tabella 58 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
chirurgia aortica nelle donne con sindrome di Turner

Raccomandazioni Classe* Livello®

La chirurgia elettiva per aneurisma della

radice aortica e/o dell’aorta ascendente

dovrebbe essere presa in considerazione

nelle donne con TS di eta =15 anni, con

ASI dell’aorta ascendente >23 mm/m?, AHI lla C
>23 mm/m e z-score >3.5 che presentano

fattori di rischio associati per dissezione

aortica® o che stanno pianificando una

gravidanza70,1417,1421_

La chirurgia elettiva per aneurisma della
radice aortica e/o dell’aorta ascendente
puo essere presa in considerazione nelle
donne con TS di eta =15 anni, con ASI
dell’aorta ascendente >25 mm/m?, AHI >25
mm/m e z-score >4 che non presentano
fattori di rischio associati per dissezione
aorticac70,1417,1421.

llb C

AHI, lunghezza dell’aorta indicizzata; ASI, diametro dell’aorta indiciz-
zato; BSA, superficie corporea; TS, sindrome di Turner.

Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

“Valvola aortica bicuspide, prolungamento dell’aorta trasversale, co-
artazione aortica e/o ipertensione non controllata (nonostante tera-
pia con tre classi di farmaci antipertensivi). Vedi Figura 40.

10.1.1.4. Gravidanza ed esercizio fisico

La TS comporta spesso problemi di fertilita, ma grazie alle tec-
niche di riproduzione assistita si & osservato un incremento
dei tassi di gravidanza. Tuttavia, la gravidanza nella TS puo
aumentare il rischio di AD, in particolare nelle donne che
presentano anche altri fattori di rischio (Figura 40). Studi re-
centi hanno riportato un miglioramento dell’outcome della
gravidanza dovuto ad una maggiore aderenza alle linee gui-
da'B>1436_ Nelle donne con TS che contemplano una gravi-
danza, quando I'ASI raggiunge i 25 mm/m? & raccomandata
la chirurgia profilattica della radice aortica'’. Tali decisioni
dovrebbero essere prese da un team di esperti nell’ambito di
un processo decisionale condiviso.
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L'esercizio fisico ha un impatto positivo sul rischio di CVD
e sulla HRQoL nella TS™. Per le raccomandazioni relative ai li-
velli di pratica sportiva occorre tenere conto dei difetti cardiaci
congeniti strutturali e dei diametri aortici (ASI, AHI e z-score)
(Figura 40)'48,

10.1.2. Sindrome di Ehlers-Danlos vascolare

10.1.2.1. Diagnosi, presentazione clinica e storia
naturale

La VEDS & una rara patologia a carattere autosomico domi-
nante (prevalenza da 1/50000 a 1/200000) dovuta a mu-
tazioni del gene COL3AT1, che codifica per le catene pro-al-
fal del procollagene di tipo lll. Le varianti piu comuni di
COL3A1 provocano una disorganizzazione delle fibrille di
collagene di tipo Ill, che induce una notevole perdita della
resistenza meccanica delle arterie e di altri organi cavi, in
particolare I'intestino e I'utero'#®. L'identificazione di una
variante causale di COL3AT e un prerequisito per la dia-
gnosi di VEDS'%.

La VEDS & la forma piu grave della sindrome di Eh-
lers-Danlos per le sue complicanze vascolari cliniche poten-
zialmente fatali ed & quindi cruciale una diagnosi precoce
unitamente ad un’approfondita analisi familiare.

Le complicanze cliniche possono esordire gia durante I'a-
dolescenza e ripresentarsi nel corso del corso della vita ad
intervalli di tempo non prevedibili. Le complicanze pit comu-
ni, come dissezioni, aneurismi, rottura e fistole artero-venose,
coinvolgono le arterie di medie dimensioni. L'AD (sia di tipo A
che di tipo B) si verifica nel 10% dei pazienti'#°.

La prognosi dipende dal tipo di variante di COL3AT, con
varianti nulle (nessun prodotto genico, né perdita di funzio-
ne) che mostrano un outcome migliore™!. L'incidenza delle
complicanze ricorrenti a carico degli organi nei pazienti con
VEDS & stimata in 1.6 episodi ogni 5 anni. L'aspettativa media
divita & di 51 anni*#,

10.1.2.2. Sorveglianza e imaging

La gestione della vEDS & complessa e richiede un approc-
cio multidisciplinare. Le raccomandazioni comprendono le
modifiche dello stile di vita per ridurre al minimo le lesioni
e il rischio di rottura di vasi/organi, I'identificazione di un
team assistenziale, piani assistenziali d’emergenza indivi-
dualizzati, il mantenimento dei valori pressori nel range di
normalita, il trattamento intensivo dell’ipertensione e la
sorveglianza annuale dell’albero vascolare mediante DUS,
CCT (alternative a basse dosi di radiazioni) o CMR (se fat-
tibile)™3°. Una recente survey condotta nei centri esperti
europei ha riportato che il monitoraggio arterioso e una
pratica clinica standard e che la frequenza del follow-up
dovrebbe essere adattata su base individuale™*. Nei pa-
zienti gestiti in maniera appropriata si osserva un migliora-
mento della prognosi'#.

10.1.2.3. Terapia medica

La gestione medica si basa sul controllo ottimale della BP. In
due studi retrospettivi'#!144 e in uno studio randomizzato in
aperto'#, il celiprololo, un BB con proprieta vasodilatatorie,
ha dimostrato di ridurre la morbilita vascolare. Non esiste un
consenso su quale sia I'eta migliore per iniziare il trattamento,
ma numerosi esperti ritengono che sia ragionevole a partire
dai 10 anni.
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Tabella 59 delle raccomandazioni - Raccomandazioni
per la terapia medica nei pazienti con sindrome di
Ehlers-Danlos vascolare (Tabella 13 delle evidenze)

Raccomandazioni Classe® Livello®
Nei pazienti con VEDS si raccomanda una
periodica sorveglianza vascolare dell’aorta e I C

delle arterie periferiche mediante DUS, CCT
o) CMR1439,‘\443_

Nei pazienti con vEDS dovrebbe essere
preso in considerazione il trattamento con lla B
Ce|ipro|o|01441,1444,1445_

CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza
magnetica cardiovascolare; DUS, eco-Doppler; VEDS, sindrome di Eh-
lers-Danlos vascolare.

Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

10.1.2.4. Trattamento chirurgico

In caso di dolore acuto e inspiegato deve essere eseguito un
esame di imaging d'urgenza per escludere la rottura arterio-
sa. Generalmente le complicanze arteriose acute comportano
I'ospedalizzazione con approccio conservativo nella maggior
parte dei casi. Le procedure interventistiche vascolari o intesti-
nali sono limitate ai pazienti a rischio di vita. Le procedure che
richiedono l'insufflazione degli organi devono essere evitate
0 eseguite con estrema cautela. Per i pazienti con vEDS non
esistono raccomandazioni chiare riguardo ai diametri aortici/
arteriosi di riferimento in base ai quali debba essere predi-
sposto l'intervento, pertanto le decisioni devono essere prese
€aso per caso.

10.1.2.5. Gravidanza

La gravidanza nella vEDS comporta un rischio di complicanze
arteriose (fatali) e uterine, ma non sembra avere un impat-
to sulla mortalita totale rispetto alle donne con vEDS nulli-
pare'#¢_ Tuttavia, le pazienti devono essere coinvolte in un
processo decisionale condiviso e informato sulla base dello
stato vascolare e dal tipo di variante sottostante.

10.1.3. Sindrome di Marfan

10.1.3.1. Diagnosi, presentazione clinica e storia naturale
La MFS, la condizione sindromica pit comune di HTAD (pre-
valenza di 1/5000-1/10000), é dovuta ad una mutazione del
gene che codifica per la fibrillina-1 (FBNT) e, oltre al sistema
CV, spesso coinvolge contemporaneamente piu organi e ap-
parati, compresi gli occhi e lo scheletro. La diagnosi si basa
sul riconoscimento delle caratteristiche cliniche in linea con i
nuovi criteri di Ghent, che includono il test genetico™*’.
L'aneurisma e la dissezione dell’aorta con interessamento
della radice aortica rappresentano i segni distintivi della ma-
lattia, mentre I'aorta toracica discendente e I'aorta addomi-
nale sono meno frequentemente coinvolte. Con I'aumento
della soprawvivenza e dell’aspettativa di vita nella MFS, la
prevalenza di TBAD sembra essere pil elevata, superando i
tassi di dissezione di tipo A secondo recenti report'481449 | 3
TBAD si verifica spesso a fronte di diametri inferiori alle soglie
chirurgiche. L'intervento pregresso di sostituzione della radice
aortica, la chirurgia valvolare mitralica e un’eta piu avanza-
ta sono associati al rischio di TBAD. Altre caratteristiche CV
comprendono il prolasso valvolare mitralico, il coinvolgimen-
to arterioso extra-aortico, la disfunzione miocardica e le arit-
mige'393.1450-14%2 " GGrazie al miglioramento della diagnosi ad uno
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stadio pill precoce, ad un'appropriata gestione mediante sor-
veglianza, terapia medica e chirurgia aortica profilattica tem-
pestiva, |'aspettativa di vita dei pazienti con MFS si sta adesso
awicinando a quella della popolazione generale!#16:1453,

Il diametro della radice aortica rappresenta il principale
determinante della TAAD, con un maggior rischio di rottura
guando supera i 50 mm™54. Altri fattori di rischio comprendo-
no I'anamnesi familiare di AAS sviluppatasi a diametri inferio-
ri, il tasso di crescita della radice aortica (=3 mm/anno negli
adulti), la gravidanza e I'ipertensione (ipertensione persistente
nonostante tre o pit farmaci antipertensivi prescritti da un
medico esperto nel trattamento dell’ipertensione). Stanno
emergendo sempre pill evidenze che indicano delle differen-
ze nel rischio aortico in base alla variante e che potrebbero
essere prese in considerazione'13.1416,

10.1.3.2. Imaging di sorveglianza

La TTE rappresenta la modalita di imaging appropriata nel-
la maggior parte dei pazienti per la valutazione iniziale e il
follow-up della radice aortica, consentendo anche in molti
casi di valutare i segmenti distali dell’aorta. Inoltre, la TTE e
utile per valutare I'insufficienza mitralica e aortica, il prolasso
valvolare mitralico con o senza disgiunzione mitro-anulare e
la disfunzione ventricolare sinistra. In alcuni casi (soprattutto
guando sono presenti anomalie del pectus) la finestra tran-
storacica puo essere inadeguata, nel qual caso é preferibile
la CMR o in alternativa la CCT. E opportuna una valutazione
periodica dell’intera aorta e delle arterie periferiche con CMR/
CCT e DUS (ogni 3-5 anni in base all’evoluzione del paziente),
in quanto é stata osservata una maggiore incidenza di aneuri-
smi periferici'#*®, che si associano a forme piu aggressive della
malattia'®3. A seconda della disponibilita ed expertise locale,
la CMR e da preferire alla CCT non solo per evitare |'esposi-
zione alle radiazioni ma anche perché consente di valutare i
parametri biomeccanici ed emodinamici che possono rivelarsi
utili nella stratificazione del rischio®!14%6.1457 Data la sua mag-
giore risoluzione spaziale, la CCT pud essere raccomandata
per la pianificazione preoperatoria o quando si riscontrino
delle discordanze nelle misure. L'imaging dei vasi intracere-
brali & indicato nei pazienti con sintomi e/o manifestazioni
cliniche di aneurisma/rottura. Le raccomandazioni per I'ima-
ging di sorveglianza, illustrate nella Figura 41, devono essere
adattate al singolo paziente, tenendo conto dell’anamnesi e
della presenza di anomalie ai precedenti esami.

Tabella 60 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per
I'imaging vascolare nei pazienti con sindrome di Marfan

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con MFS, si raccomanda di
eseguire |a 1_|'E70,171,1458,1459:

e Almeno una volta all’anno nei pazienti
con un diametro della radice aortica
<45 mm in assenza di ulteriori fattori di
rischio®.

e Almeno ogni 6 mesi nei pazienti con un
diametro della radice aortica <45 mm in
presenza di ulteriori fattori di rischioc.

e Almeno ogni 6-12 mesi nei pazienti con
un diametro della radice aortica =45 mm
in assenza di ulteriori fattori di rischio®.

(continua)
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Livello®

Classe?

Raccomandazioni

Nei pazienti senza pregressa chirurgia
aortica si raccomanda I'imaging completo
delle arterie periferiche e dell’aorta toraco-
addominale mediante CMR o CCT e DUS
alla prima valutazione e successivamente
ogni 3-5 anni in caso di reperti
Stabi|i70'1455’1459.

Nei pazienti con MFS sottoposti a
sostituzione della radice aortica si
raccomanda |'imaging di sorveglianza
dell’aorta toracica mediante CMR (o CCT)
almeno ogni 3 anni’®14%8,

CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza
magnetica cardiovascolare; DUS, eco-Doppler; MFS, sindrome di
Marfan; TTE, ecocardiografia transtoracica.

Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

Fattori di rischio: diametro della radice aortica compreso tra >40
e <45 mm e storia familiare di dissezione aortica in presenza di
dimensioni aortiche ridotte (<50 mm); ipertensione resistente (iper-
tensione persistente nonostante trattamento con tre o pit farmaci
antipertensivi prescritti da un medico esperto nel trattamento dell’i-
pertensione) e rapida crescita dell’aorta (tasso di crescita =3 mm/
anno nei soggetti adulti).

10.1.3.3. Terapia medica

La terapia medica & descritta nella Tabella 61 delle raccoman-
dazioni. Deve essere usata una certa cautela nell'impiego dei
CCB, in quanto in un modello murino e in studi retrospettivi
caso-controllo si sono dimostrati associati ad un aumento del
rischio aortico'; pertanto, per il trattamento dell’ipertensio-
ne sono da preferire opzioni alternative.

Tabella 61 delle raccomandazioni - Raccomandazioni
per la terapia medica nei pazienti con sindrome di Marfan
(Tabella 14 delle evidenze)

Raccomandazioni Livello®

Classe?

Nei pazienti con MFS si raccomanda
il trattamento con BB o ARB alle
dosi massime tollerate (in assenza di
controindicazioni) per ridurre il tasso
di progressione della dilatazione
aortica1461,‘\462_

Nei pazienti con MFS dovrebbe essere
preso in considerazione I'impiego di BB
e di ARB alle dosi massime tollerate (in
assenza di controindicazioni) per ridurre
il tasso di progressione della dilatazione
aortica1463,1464.

ARB, antagonista recettoriale dell’angiotensina; BB, beta-bloccante;

MFS, sindrome di Marfan.

aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

10.1.3.4. Chirurgia aortica

Nei pazienti con MFS & da preferire la chirurgia a cielo aperto
rispetto al trattamento endovascolare, che invece pud essere
preso in considerazione in casi selezionati in contesti d’emer-
genza €/o in centri con un alto livello di expertise'®. Le so-
glie per la chirurgia della radice aortica devono basarsi sulla
presenza di fattori di rischio aggiuntivi, nonché sull’expertise
del team46,
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Tabella 62 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per la
chirurgia aortica nei pazienti con sindrome di Marfan

Livello®

Classe?

Raccomandazioni

Il trattamento chirurgico & indicato nei
pazienti con MFS che presentano malattia
della radice aortica con un diametro massimo
del seno aortico =50 mm?70:172.1466-1468

La sostituzione chirurgica della radice
aortica e dell’aorta ascendente con

tecnica di “valve-sparing” é raccomandata
nei pazienti con MFS o HTAD correlata

che presentano dilatazione della radice
aortica a condizione che le caratteristiche
anatomiche siano tali da consentire la
conservazione della valvola nativa e che
I'intervento sia eseguito da un chirurgo con
expertise specifica’01466.1469,

Il trattamento chirurgico dovrebbe essere
preso in considerazione nei pazienti con
MEFS che presentano aneurisma della radice
aortica con un diametro massimo del

seno aortico 245 mm e ulteriori fattori di
rischioc1467,1469.

Nei pazienti con MFS e aneurisma
dell’aorta ascendente, dell’arco aortico,
dell’aorta toracica discendente o dell’aorta
addominale di =50 mm dovrebbe essere
presa in considerazione la sostituzione
chirurgica del segmento aneurismatico

da parte di un chirurgo con expertise
specifica’#67.1469,

lla C

lla C

HTAD, patologia dell’aorta toracica a carattere ereditario; MFS, sin-
drome di Marfan.

2Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

Storia familiare di dissezione aortica in presenza di dimensioni aor-
tiche ridotte (<50 mm); ipertensione resistente (ipertensione persi-
stente nonostante trattamento con tre o pit farmaci antipertensivi
prescritti da un medico esperto nel trattamento dell'ipertensione) e
rapida crescita dell’aorta (tasso di crescita =3 mm/anno nei soggetti
adulti).

10.1.3.5. Gravidanza ed esercizio fisico

Le donne in gravidanza con MFS presentano un rischio di AD
8 volte piu elevato rispetto alla popolazione generale™°. ||
rischio di TAAD é determinato dal diametro aortico, ma le
dissezioni di tipo B tendono ad essere ancora piu frequenti
e possono svilupparsi anche in assenza di dilatazione'70.1471,
| pazienti devono essere consapevoli del rischio costante di
TBAD dopo sostituzione della radice aortica’!. Le donne che
non sono a conoscenza della diagnosi sono a piu alto rischio
di dissezione'470-1472,

Nelle donne del registro ROPAC (Registry Of Pregnancy
And Cardiac disease) trattate secondo le indicazioni delle li-
nee guida é stato riportato un basso rischio di complicanze
correlate alla gravidanza e non sono stati dimostrati effetti
maggiori dei BB sulla crescita fetale, anche se & comunque
opportuno un accurato monitoraggio?%1337.1435.1471,1472,

L'esercizio fisico comporta verosimilmente un rischio pil
elevato di dilatazione aortica e AAD; pertanto nei pazienti con
MFS si raccomanda di individualizzare I'attivita fisica in base
al diametro aortico, alla storia familiare di dissezione o morte
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improwvisa e alla forma fisica preesistente”'. Gli sport agonisti-
ci sono controindicati, ma e invece raccomandata la pratica di
esercizio aerobico moderato con un livello di intensita basato
sul diametro aortico”.

Tabella 63 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
gravidanza nelle donne con sindrome di Marfan

Raccomandazioni Classe® Livello®

In tutte le donne con MFS si raccomanda di:

e Eseguire una valutazione preconcezionale
per determinare il rischio CV materno e di
altre complicanze.

e Eseguire un follow-up in un centro
dotato di un team per la gravidanza in
donne portatrici di malattie cardiache e
vascolari'4’3,

Si raccomanda di offrire una consulenza
genetica preconcezionale alle coppie con
un partner che presenta o ¢ a rischio di
HTAD.

Prima di ogni gravidanza si raccomanda
I'imaging dell’intera aorta (con CMR/CCT).

Durante la gravidanza si raccomanda di
eseguire il follow-up con una periodicita
definita in base al diametro e al tasso di
crescita dell’aorta’337.1474.1475,

Durante la gravidanza si raccomanda
I'assunzione di BB'76.

La chirurgia profilattica della radice aortica e
raccomandata nelle donne con un diametro
aortico >45 mm che desiderano una
gravidanza'4>1472,

La chirurgia profilattica della radice
aortica puo essere presa in considerazione
nelle donne con un diametro aortico lib C

di 40-45 mm che desiderano una
- B

gravidanza1472,1475,1477_
ARB, antagonista recettoriale dell’angiotensina; BB, beta-bloccante;
CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza
magnetica cardiovascolare; CV, cardiovascolare; HTAD, patologia
dell’aorta toracica a carattere ereditario; MFS, sindrome di Marfan.
?Classe della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

Gli ARB non sono raccomandati in
gravidanza'478-14&,

In due studi'*®"1482|"esercizio dinamico lieve-moderato ha
determinato un miglioramento della struttura e della funzio-
ne della parete aortica e ha rallentato il tasso di crescita aor-
tica in un modello murino di MFS. Dati recenti in bambini e
giovani adulti affetti da MFS indicano che I'aderenza all’eser-
cizio fisico (10000 passi al giorno) esercita effetti positivi sulla
crescita della radice aortica™®. | programmi di riabilitazione
fisica sono stati valutati solamente in un numero limitato di
studi clinici, ma in due studi'#+148 & stato evidenziato che
I'attivita fisica pud essere raccomandata fino a un’intensita
moderata specifica. Pertanto, sebbene I'attivita fisica ponga
dei dilemmi, i programmi personalizzati adattati al singolo pa-
ziente hanno molto probabilmente successo nell’incentivare
la pratica dell’esercizio fisico.
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Tabella 64 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per
I'esercizio fisico nei pazienti con sindrome di Marfan

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con MFS si raccomanda di

personalizzare |'attivita fisica in base al

diametro aortico, alla storia familiare | C
di dissezione aortica e alla forma fisica

preesistente.

Nella maggior parte dei pazienti con MFS

si raccomanda di praticare regolarmente

esercizio fisico aerobico moderato con un | C
livello di intensita definito in base al diametro

aortico.

Nei pazienti con dissezione aortica e/o
sottoposti a chirurgia aortica dovrebbe
essere presa in considerazione la
riabilitazione cardiaca postoperatoria

allo scopo di migliorare la salute fisica e
menta|e73,1483,1454,1486_

lla B

MFS, sindrome di Marfan.
2Classe della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

10.1.4. Altre patologie dell’aorta toracica sindromiche
e non sindromiche a carattere ereditario e/o disturbi
arteriosi

| principali dati clinici e genetici delle entita di HTAD sindro-
miche e non sindromiche note sono sintetizzati nella Tabella
S5 del materiale supplementare online. Le due malattie piu
diffuse di ciascuna entita sono rispettivamente la sindrome di
Loeys-Dietz e la HTAB correlata a mutazioni del gene ACTAZ2.
Data la rarita di queste patologie, mancano raccomandazioni
specifiche per la sorveglianza e il trattamento, che sono in
gran parte traslate da quelle formulate per la MFS. Di seguito
sono riportate alcune raccomandazioni specifiche.

10.1.4.1. Sindrome di Loeys-Dietz
10.1.4.1.1. Diagnosi, presentazione clinica ed evoluzione natu-
rale. La sindrome di Loeys-Dietz & caratterizzata da uno spettro
di presentazioni cliniche estremamente variabile. Alcuni pazien-
ti soddisfano i criteri per MFS'#47, mentre alcune caratteristiche
come l'ugola bifida e I'ipertelorismo sono del tutto specifiche
della malattia. Le manifestazioni cliniche sono elencate nella
Tabella S5 del materiale supplementare online. Si riscontra una
tendenza alla AD e alla rottura a dimensioni inferiori dei vasi
rispetto a quelle tipicamente osservate in altre condizioni simi-
[i1390:1487 '] 3 sindrome di Loeys-Dietz é causata da varianti pato-
gene in 6 geni (TGFBR1 e TGFBR2, TGFB2 e TGFB3, SMADZ2 e
SMADS3), tutti componenti che codificano per la via di segna-
lazione del TGF-B. Sono state riportate delle differenze nelle
manifestazioni cliniche e nell’'outcome aortico in base al gene
sottostante e all’estensione delle caratteristiche extra-aortiche,
che devono essere prese in considerazione nella sorveglianza e
nella definizione delle soglie per la chirurgia'38813%0.1391,

La sorveglianza nella sindrome di Loeys-Dietz & descrit-
ta nella Tabella 65 delle raccomandazioni e nella Figura 41.
L'indicazione al trattamento chirurgico deve essere posta in
base al difetto genetico sottostante e alla presenza di fattori
di rischio (Tabella 66 delle raccomandazioni e Figura 42) ma
tenendo in considerazione una soglia di diametro aortico di
45 mm (=40 mm in presenza di caratteristiche di alto rischio).
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Figura 41. Algoritmo per I'imaging di sorveglianza nei pazienti con patologia dell’aorta toracica sindromica e non sindromica a carattere

ereditario.

CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; SMC, cellula muscolare liscia; TTE, ecocardiografia

transtoracica.
aCCT pre-chirurgia.

®Per |a chirurgia aortica nella sindrome di Marfan e di Loeys-Diets, vedi le relative tabelle delle raccomandazioni (Tabelle 62 e 66).

Tabella 65 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per
Iimaging di follow-up nei pazienti con sindrome di Loeys-Dietz

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con sindrome di Loeys-Dietz

si raccomanda di eseguire la TTE al basale

e successivamente ogni 6-12 mesi, a | C
seconda del diametro e del tasso di crescita
de“’aortac70,1390,1488.

Nei pazienti con sindrome di Loeys-Dietz

si raccomanda la valutazione basale

all'imaging dalla testa alla pelvi con CMR | C
o CCT e successiva sorveglianza con CMR

o CCT o DUS ogni 1-3 anni’®1488,

CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza
magnetica cardiovascolare; DUS, eco-Doppler; TTE, ecocardiografia
transtoracica.

2Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

9maging piu frequente in caso di diametro della radice aortica/aorta
ascendente >42 mm e tasso di crescita dell’aorta =3 mm/anno.

Tabella 66 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per la
chirurgia della radice aortica nei pazienti con sindrome di
Loeys-Dietz

Raccomandazioni Classe® Livello®

La sostituzione della radice aortica

dovrebbe essere presa in considerazione

nei pazienti con sindrome di Loeys-Dietz lla C
in caso di diametro della radice aortica

>45 mm1388,1390,1489»492.

Puo essere preso in considerazione di

adattare la soglia per I'intervento chirurgico
in base al gene sottostante, tenendo conto
delle caratteristiche di rischio associatec'*".

lib C

°Classe della raccomandazione.

bLivello di evidenza.

“Le caratteristiche di alto rischio comprendono alcune specifiche va-
rianti patogene, donne con varianti del gene TGFBR2 e di piccola
taglia, caratteristiche extra-aortiche severe, storia familiare di disse-
zione aortica (soprattutto in giovane eta o con diametro dell’aorta
relativamente piccolo) e tasso di crescita aortica =3 mm/anno.
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Chirurgia della Chirurgia

radice aortica della
se fattori radice
di rischio aortica
(vedi box
sotto)

Considerare Considerare
chirurgia della  chirurgia della
radice aortica  radice aortica

Le caratteristiche di alto rischio comprendono:

+ Varianti genetiche note ad alto rischio (R528H/C in TGFBR2)
» Donne con varianti in TGFBR2 e minute
« Caratteristiche extra-aortiche severe

« Storia familiare di dissezione aortica (specie in
giovane eta o con diametro aortico relativamente piccolo)

« Tasso di crescita dell'aorta >3 mm/anno
@ESC

Figura 42. Valori soglia consigliati per la sostituzione profilattica della radice aortica/aorta ascendente nei pazienti con sindrome di Loeys-Dietz.

Da a1388l b1391’ CMQZI d1491l e1490' f1489, 91493’ h1494l i1495.

10.1.4.2. Patologia dell’aorta toracica a carattere
ereditario correlata al gene ACTA2

Nei pazienti non sindromici, le varianti patogene nel gene
ACTA2, che codifica per I'alfa-actina delle cellule muscolari
lisce (un componente critico dell’apparato contrattile del-
le cellule muscolari lisce vascolari), portano alla formazione
di aneurismi e dissezioni aortiche'®. | pazienti presentano
prevalentemente dissezione aortica di tipo A o di tipo B e
aneurismi che coinvolgono la radice aortica e/o I'aorta ascen-
dente. Un sottoinsieme di varianti patogene predispone allo
sviluppo di malattie vascolari occlusive'®’. Le indicazioni per
la sorveglianza sono riportate nella Tabella 67 delle raccoman-
dazioni e nella Figura 41. La TAAD pud verificarsi a fronte
di un diametro aortico <45 mm e 'opportunita della chirur-
gia dovrebbe essere valutata tenendo conto della presenza
di ulteriori fattori di rischio clinici e genetici#'°. Lo screening
genetico e di imaging a cascata dei familiari di primo grado &
un elemento essenziale della cura, in quanto potrebbero non
essere identificati i familiari con malattia altrimenti curabile,
con conseguenze fatali.
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Tabella 67 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per I'imaging
e la chirurgia nella patologia dell’aorta toracica a carattere
ereditario correlata al gene ACTA2 (Tabella 11 delle evidenze)

Raccomandazioni Classe* Livello®

Per valutare la dilatazione della radice
aortica/aorta ascendente si raccomanda il C
monitoraggio annuale con TTE'%,

Si raccomanda di eseguire I'imaging c
dell’aorta con CMR/CCT ogni 3-5 anni',
La chirurgia profilattica della radice aortica
dovrebbe essere presa in considerazione in
presenza di un diametro aortico =45 mm, o lla C

inferiore nei casi associati ad altri fattori di
rischioc4%°,

CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza
magnetica cardiovascolare; TTE, ecocardiografia transtoracica.
Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

Fattori di rischio per dissezione aortica: storia familiare di dissezione
con dilatazione minima o assente o giovane eta; tasso di rapida cre-
scita =3 mm/anno.



10.2. Patologia dell’aorta associata

a valvola aortica bicuspide

La BAV ¢ la piu frequente malformazione cardiaca congenita
(0.5-2% dei nati vivi) e, oltre ad essere un fattore di rischio
per valvulopatia aortica, si associa ad una particolare forma
di aortopatia dalle caratteristiche morfologiche e cliniche ete-
rogenee (valvulo-aortopatia bicuspide). E altamente ereditaria
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con modalita di trasmissione autosomica dominante in una
minoranza dei casi, ma non sono stati identificati geni specifi-
ci che ne determinano I'ereditarieta’®-'>°2, Alcuni geni, gene-
ralmente implicati nell’'embriogenesi e nella differenziazione
cellulare, sono stati associati alla BAV o all’aortopatia correla-
ta a BAV, ma a ciascuno di essi € imputabile neanche il 5% dei
casi'0315%7 Pertanto, il test genetico non ¢ indicato per la BAV

p
Fenotipi aortici
. Fenotipo ascendente
Morfologie della BAV Q s
BAV fusa (90-95% della BAV) 3 fenotipi
Fusione cuspide Fusione cuspide Fusione cuspide
destra-sinistra destra-non coronarica sinistra-non coronarica
(70-80%) (20-30%) (3-6%)
Fenotipo radice
(15-20%)
BAY a 2 seni (5-7% delle BAV) 2 fenotipi
( A
Latero-laterale Antero-posteriore
L A A
L b 5
Fenotipo esteso
(5-10%)
BAY a fusione parziale - modica fusione di una commissura
|\

@ESC—

Figura 43. Nomenclatura della valvola aortica bicuspide, valvulo-aortopatia.

A, anteriore; BAV, valvola aortica bicuspide; L, laterale, P, posteriore.

Seppure vi siano delle associazioni preferenziali, ciascuno dei tre tipi di valvola — “BAV fusa”, “BAV a 2 seni” e “BAV a fusione parziale”
- pud associarsi a dilatazione prevalentemente localizzata a livello dei seni di Valsalva (“fenotipo radice”, 15-20%) o del tratto tubulare
(sovracoronarico) (“fenotipo ascendente”, 70-75%). Una percentuale limitata di pazienti pud presentare pari dilatazione dei segmenti sinusali
e tubulari o dilatazione dell’aorta ascendente estesa all’arco aortico prossimale (“fenotipo esteso”, 5-10%).

Modificata da Michelena et al.’®°
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isolata, ma deve essere riservato ai pazienti con caratteristi-
che sindromiche, anamnesi familiare di patologia aortica o di
aneurismi/dissezioni di arterie di medio calibro in sedi diverse
dall’aorta toracica, e puod essere preso in considerazione nei
pazienti con fenotipo radice’38%.1508.1509,

Si raccomanda di adottare una nuova nomenclatura e
classificazione internazionale definita in base al consenso di
un panel di esperti, che sostituisce le varie nomenclature uti-
lizzate finora''° (Figura 43). La prevalenza dell’aneurisma &
del 40% nelle casistiche cliniche e dello 0.85/100 pazienti-an-
no negli studi di popolazione. Gli AAE si verificano raramente,
ma sono 8-10 volte piu frequenti rispetto alla popolazione
generale'® 51" Dij recente & stato riportato il follow-up piu
lungo in assoluto di pazienti affetti da BAV'>'?, che ha mostra-
to un burden totale di morbilita nel corso della vita dell’'86%,
in buona parte determinato da complicanze correlate alla val-
vola (stenosi aortica, endocardite, HF).

Nei pazienti con BAV di prima diagnosi deve essere ese-
guita una valutazione completa dell’aorta toracica, cosi come
in presenza di dilatazione dell’aorta ascendente deve essere
accertata la morfologia valvolare’®®®°. Quando alla TTE viene
rilevata dilatazione aortica associata a BAV, si raccomanda di
eseguire la CCT o la CMR per confermare le misurazioni, esclu-
dere la coartazione e registrare i diametri basali a differenti
livelli come riferimento per le successive valutazioni periodi-
che'¥”.1%07 | a sorveglianza mediante TTE diventa necessaria
guando il diametro massimo supera i 40 mm. Nelle casistiche
miste di pazienti con valvola aortica tricuspide e BAV, gli AAE
si sono verificati in 2/10000 pazienti-anno in quelli con un
diametro >40 mm (vs 0.1-0.3/10000 pazienti-anno nella po-
polazione generale)®* (Figura 43). Considerando una crescita
media del diametro aortico di 0.2-0.6 mm/anno®°3''3, dopo
aver escluso una progressione rapida, il follow-up pud essere
programmato ogni 2-3 anni (in base al profilo di rischio). Nel
5-15% dei casi, i pazienti con BAV hanno almeno un FDR
con BAV o dilatazione dell’aorta ascendente; il fenotipo ra-
dice e I'insufficienza aortica nel probando rappresentano fat-
tori predittivi di dilatazione dell’aorta ascendente nei FDR™.
Lo screening dei FDR é ritenuto costo-efficace, ma resta da
definire I'eta alla quale la TTE dovrebbe essere eseguita nei
parenti1515,1516_

Un diametro >55 mm a qualsiasi livello pone I'indicazione
al trattamento chirurgico’®%1%! "anche se recentemente &
stata rivista la storica relazione tra diametro e complicanze
acute. Sia nelle ampie casistiche miste' che in quelle incen-
trate sui pazienti con BAV®¥!, un diametro dell’aorta ascen-
dente di circa 52 mm era gia indicativo di un aumentato
rischio AAE (da ~1% a 4-5%). Inoltre, la mortalita postope-
ratoria precoce dopo chirurgia elettiva dell’aorta prossimale
€ oggi compresa tra lo 0.25% e il 2%, Pertanto, la chi-
rurgia aortica nei pazienti a basso rischio chirurgico (<3%)
con un diametro dell’aorta ascendente >52 mm comporta un
rischio inferiore a quanto osservato nella storia naturale della
malattia. Per la dilatazione della radice aortica nei pazienti
con BAV, le dimensioni limite erano di 50 mm®’; questo feno-
tipo si associa ad un tasso di crescita piu rapido®3, un rischio
piu elevato di eventi dopo sostituzione isolata della valvola
aortica™'”, una minore sopravvivenza se non trattato’™' e un
rischio piu elevato di TAAD acuta®’®'51°.

La chirurgia dovrebbe essere presa in considerazione in
pazienti selezionati con fenotipo ascendente per diametri =50
mm (Figure 23, 24 e 43)71%" Tra i vari fattori vanno sottoli-
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neati la storia familiare di AAE, l'ipertensione non controlla-
ta, la CoA e la rapida crescita del diametro (=3 mm/anno). La
chirurgia pud anche essere presa in considerazione a fronte di
un diametro >50 mm nel contesto di un processo decisiona-
le condiviso con il paziente, tenendo conto dello stile di vita
e dei fattori psicologici’®'®", dato che ad un diametro di 50
mm corrisponde un aumento all’incirca di 10 volte del rischio
di AAE®*, In uno studio in pazienti con diametro aortico =40
mm, quelli con diametro di 50 mm sono andati incontro ad
un rischio dell’1% di AAE a 5 anni rispetto allo 0.1% di quelli
con diametro di 40 mm, da cui deriva la differenza di 10 volte
nel rischio di AAE; tuttavia, in questo studio non erano stati
inclusi esclusivamente pazienti con BAV®, In un altro studio re-
cente'? specificamente condotto in pazienti con BAV, ¢ stata
riportata un‘incidenza di AAE dello 0.4% per pazienti-anno per
un diametro >50 mm, rispetto ad un’incidenza dello 0.03%
nella popolazione generale™?'. Le precedenti linee guida pone-
vano anche indicazione alla riparazione aortica per un rappor-
to area della sezione trasversale/altezza (CSA/h) >10 cm?/m’°;
tuttavia, pil recentemente, & stato suggerito che la soglia di
CSA/h per il tratto ascendente nei pazienti con BAV dovrebbe
essere di 13 cm?/m®'. Per |'altezza media dei maschi e delle
femmine europei (rispettivamente 1.8 m e 1.67 m), un CSA/h di
10 cm?/m corrisponderebbe a un diametro rispettivamente di
48 mm o 46 mm, mentre un valore di 13 cm?%m sta ad indicare
54 mm o 53 mm. E ragionevole fare riferimento al cut-off di
CSA/h 13 cm?/m per la riparazione dell’aorta ascendente, spe-
cie nei soggetti con un‘altezza <1.69m (in quanto 13 cm¥m
corrispondono ad un diametro <52 mm). Recentemente, ol-
tre alla dilatazione, anche un allungamento dell’aorta ¢ stato
considerato un fattore di rischio®*, e una lunghezza curvilinea
>11.5 cm a livello della “centerline” del vaso aumenta il ri-
schio annuale di AAE™®. L'eta rappresenta un altro fattore di
cui tenere conto: a 50 anni, un’aorta ascendente di 40 mm
corrisponde al limite superiore della normalita nei pazienti di
grossa taglia'*, e quindi lo stesso diametro a un’eta superiore
potrebbe comportare un minor rischio di AAE.

Tabella 68 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
gestione dell’aortopatia associata a valvola aortica bicuspide

Raccomandazioni Classe® Livello®

In caso di BAV di prima diagnosi si
raccomanda di eseguire inizialmente la TTE

per valutare il diametro dell’aorta a diversi
[ivellj1001,1510,1522

Il trattamento chirurgico per aortopatia
bicuspide e raccomandato in presenza

di un diametro aortico massimo =55
mm70,1 72,899,969,1001 i

Il trattamento chirurgico per aortopatia
bicuspide a fenotipo radice & raccomandato

in presenza di un diametro aortico massimo
>50 mm70,893,981,986,1001,15‘\9,‘\523_

Si raccomanda di eseguire la CCT o la CMR

dell'intera aorta toracica al momento della

prima diagnosi e quando si riscontrino

importanti discordanze nelle misurazioni | C
ai successivi controlli con TTE durante la

sorveglianza, o in presenza di un diametro

aortico >45 mm?001.1510,

(continua)



Raccomandazioni Classe® Livello®
Nei pazienti con BAV con aortopatia a
fenotipo radice® e/o insufficienza aortica | c

isolata si raccomanda lo screening con TTE
dei FDRWOO1,1510,1514.

Nei pazienti con BAV con diametro aortico

massimo >40 mm, senza indicazione alla

chirurgia o dopo chirurgia valvolare aortica

isolata si raccomanda la sorveglianza 1 C
mediante imaging seriato con TTE dopo 1

anno e successivamente, in caso di reperti

stabili, ogni 2-3 anni’®1%0",

Lo screening con TTE dei FDR dovrebbe
essere preso in considerazione in tutti i lla B
pazienti con BAV70,1001,1500,1510,1515.

Nei pazienti a basso rischio operatorio
dovrebbe essere presa in considerazione
la chirurgia dell’aortopatia bicuspide

a fenotipo ascendente? in presenza

di un diametro aortico massimo

>52 mm153,172,981.

Nei pazienti a basso rischio chirurgico con
aortopatia bicuspide a fenotipo ascendente
dovrebbe essere presa in considerazione la
chirurgia in presenza di un diametro aortico
massimo =50 mm in presenza di uno dei
Seguenti fattori70,153,155,981,1001:

lla B

e Eta <50 anni

e Bassa statura®

® Lunghezza dell’aorta ascendente =11 cmf

e Tasso di crescita del diametro aortico
>3 mm/anno?

e Anamnesi familiare di sindrome aortica
acuta

e (Coartazione aortica

® |pertensione resistente"

e Concomitante chirurgia cardiaca
non aortica

e Desiderio di gravidanza.

lla C

La chirurgia per aortopatia bicuspide

nei pazienti sottoposti a chirurgia
valvolare aortica dovrebbe essere presa in
considerazione in presenza di un diametro
della radice aortica o dell’aorta ascendente
245 mm70,172,969_

BAV, valvola aortica bicuspide; CCT, tomografia computerizzata car-
diovascolare; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; CSA/h, rap-
porto area della sezione trasversale/altezza; FDR, parente di primo
grado; TTE, ecocardiografia transtoracica.

2Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

‘Fenotipo radice = dilatazione aortica con diametro sinusale > dia-
metro tubulare.

dFenotipo ascendente = dilatazione aortica con diametro tubulare >
diametro sinusale.

eAltezza compresa tra 1.50 e 1.69m (CSA/h >13 cm?/m).

Distanza curvilinea a livello della centerline dell’aorta tra la giunzione
ventricolo-aortica e I'origine dell’arteria anonima.

9Per accertare la crescita effettiva & necessario rivalutare le immagini
affiancate ottenute con la stessa modalita e tecnica.

Plpertensione persistente nonostante tre o pit farmaci antipertensi-
vi prescritti da un medico esperto nel trattamento dell'ipertensione,
compresi i diuretici.
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10.3. Coartazione dell’aorta e varianti
anatomiche dell’arco aortico

10.3.1. Coartazione dell’aorta

Questo argomento & ampiamente discusso nelle linee guida
ESC 2020 per la gestione delle cardiopatie congenite dell’a-
dulto™®®, La CoA si manifesta come un restringimento ano-
malo o un segmento ipoplasico tipicamente localizzato all’in-
serzione del dotto arterioso, mentre quando é localizzato piu
distalmente prende la connotazione di sindrome dell’aorta
media e necessita di una gestione particolare'®*. Le lesioni
associate comprendono la BAV (50-85%), gli aneurismi intra-
cerebrali (10%) e gli aneurismi dell’aorta ascendente!>2>152¢,
La CoA pu0 anche essere associata ad alcune sindromi come
la TS. Gli studi indicano che il 12.6% dei pazienti di sesso
femminile con diagnosi di CoA ¢ affetta anche da TS e la co-
artazione si osserva nel 7-18% dei pazienti con TS'417.1468.1527,

10.3.1.1. Work-up diagnostico

La CoA di lieve entita pud manifestarsi anche solo in eta adul-
ta. I sintomi riflettono I'ipertensione pre-stenotica (es. cefalea,
epistassi) e I'ipoperfusione post-stenotica (es. angina addomi-
nale e claudicatio). Il decorso naturale & in gran parte deter-
minato dalle complicanze correlate all'ipertensione, come HF,
emorragia intracranica, malattia coronarica/cerebrale precoce
e rottura/dissezione aortica'?. Allo stato attuale non esistono
evidenze a supporto dello screening per aneurisma intracrani-
Co nei pazienti asintomatici.

Alla misurazione invasiva, un gradiente pressorio sistolico
tra gli arti superiori e inferiori, un ABI anormale o un gradien-
te pressorio picco-picco =20 mmHg sono indicativi di CoA
significativa. In presenza di circoli collaterali o di disfunzione
ventricolare sinistra, i gradienti o I'’ABI possono sottostimare
la severita. Un calo pressorio che continua durante la diastole
nella DTA o un flusso anterogrado diastolico in aorta addomi-
nale alla TTE depongono per un restringimento significativo. |
criteri per la definizione di CoA significativa sono elencati nel-
la Figura 44. La TTE & utile anche per identificare la presenza
di ipertrofia ventricolare sinistra, che costituisce un marker di
malattia. La CMR e la CCT sono le tecniche di imaging prefe-
renziali, che consentono la visualizzazione del restringimento
e dell’anatomia circostante, utile ai fini del processo decisio-
nale interventistico.

10.3.1.2. Trattamento e follow-up
Nella CoA nativa e nella ri-coartazione (Figura 44), il tratta-
mento di prima scelta & I'impianto di stent o, se non indicato,
I'interposizione di un graft quale terapia chirurgica preferen-
ziale'™. Lipertensione rimane una complicanza importante,
anche dopo il successo del trattamento, e si riscontra piu fre-
guentemente quando la riparazione iniziale viene eseguita in
eta adulta'™?. La misurazione ambulatoria della BP delle 24h
al braccio destro e il test da sforzo sono le modalita migliori
per rilevare |'ipertensione’30.1531,

| pazienti con CoA devono essere sottoposti a follow-up
per tutta la vita'>*2. Per documentare le complicanze post-ri-
parazione o post-intervento (come la ri-coartazione) si rende
necessario I'imaging dell’aorta con CMR/CCT ogni 3-5 anni,
o ad intervalli aggiustati in base ai reperti precedenti e al tipo
di intervento. La riparazione con patch comporta un rischio
piu elevato di aneurisma para-anastomotico o pseudoaneuri-
sma del sito di riparazione, quest’ultimo potendosi verificare
anche dopo l'interposizione del graft',
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Sospetta (ri)coartazione significativa: uno fra i seguenti:
Gradiente pressorio

(braccio destro-gamba) >20 mmHg gradiente di picco >35 mm|
alla misurazione non invasiva gradiente medio >20 mm
Restringimento >50% a qualsiasi

test di imaging

Flusso anterogrado diastolico

in aorta addominale alla DUS

Flusso anterogrado diastolico in

aorta toracica discendente alla DUS — —

ml/s Post CoAo

Gradiente medio >20 mmHg
a livello della CoA alla DUS

o, Pre CoAo
Flusso collaterale >30% aumento >30%

alla CMR con mezzo di contrasto —

—slo—
Eseguire (Ri)coartazione
cateterismo improbabile

]
| |

220 mmHg <20 mmHg

Misurare e Misurare e

valutare BP* valutare BP?
HTN HTN

& o8-
Intervento Intervento Restringimento >50%
(Classe lla) (Classe I) a qualsiasi test di imaging

o 1
(o |

Intervento Sorveglianza: TTE ogni anno
(Classe lla) e CMR o CCT a 3-5 anni

\ @ESC—

Figura 44. Criteri per la definizione di coartazione/ri-coartazione aortica significativa e algoritmo gestionale.

BP, pressione arteriosa; CCT, tomografia computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; CoA, coartazione
dell’aorta; DUS, eco-Doppler; HTN, ipertensione; TTE, ecocardiografia transtoracica.

3per confermare la diagnosi di HTN puo essere necessario il monitoraggio ambulatorio della BP, che dovrebbe essere preso in considerazione
anche in caso di HTN da sforzo e/o di ipertrofia ventricolare sinistra alla TTE.
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Tabella 69 delle raccomandazioni - Raccomandazioni per la
valutazione e la terapia medica dei pazienti con coartazione
dell’aorta

Raccomandazioni Classe® Livello®
Nei pazienti con coartazione nativa o

riparata & raccomandato il follow-up a

tempo indefinito, comprensivo di imaging I B

periodico dell’aorta con CCT/CMR ogni
3-5 anni (adattato in base alle condizioni
cliniche e ai precedenti reperti)!341535,

La riparazione della coartazione o della

ri-coartazione (chirurgica o endovascolare)

& indicata nei pazienti ipertesi con un

aumento del gradiente tra gli arti superiori

e inferiori (ABI ridotto) rilevato con 1 C
metodo non invasivo e confermato alla

misurazione invasiva (gradiente picco-

picco >20 mmHg), privilegiando I'impianto

di stent se tecnicamente fattibile'>3.

Nei pazienti con coartazione si raccomanda
di misurare la BP ad entrambe le braccia e | C
ad un arto inferiore.

Nei pazienti con coartazione si raccomanda
di trattare I'ipertensione secondo quanto | C
indicato nelle relative linee guida ESC3%.

Il trattamento endovascolare dovrebbe

essere preso in considerazione nei pazienti

ipertesi con un restringimento >50%

rispetto al diametro aortico a livello del lla C
diaframma, anche quando il gradiente

picco-picco alla misurazione invasiva e

<20 mmHg, se tecnicamente fattibile.

Il trattamento endovascolare dovrebbe

essere preso in considerazione nei pazienti

normotesi con un gradiente aumentato

rilevato con metodo non invasivo e lla C
confermato alla misurazione invasiva

(gradiente picco-picco >20 mmHg), se

tecnicamente fattibile.

ABI, indice caviglia-braccio; BP, pressione arteriosa; CCT, tomografia
computerizzata cardiovascolare; CMR, risonanza magnetica cardiova-
scolare; ESC, Societa Europea di Cardiologia.

2Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

10.3.2. Varianti anatomiche dell’arco aortico

L'arco di tipo I, in cui i tre grandi vasi originano direttamen-
te dall’aorta, & la forma piu comune, presente in circa il
70% della popolazione. L'arco di tipo Il (bovino) e la varian-
te piu frequente: nel tipo II-A (9% della popolazione) I'ar-
teria carotide comune sinistra origina dall’arteria anonima
e nel tipo II-B (13% della popolazione) sia |'arteria carotide
comune sinistra che |'arteria anonima originano da uno
stesso punto dell’arco aortico'™3®'53°, Dati limitati indicano
che un arco bovino si associa ad un rischio piu elevato di
dilatazione aortica ed eventi/complicanze aortiche!®40.1541,
Queste differenze sono importanti da riportare in quan-
to possono influire su determinate procedure mediche e
sull'interpretazione diagnostica.

LINEE GUIDA ESC PATOLOGIE DELLE ARTERIE PERIFERICHE E DELL'AORTA

10.3.3. Arteria succlavia aberrante e diverticolo
di Kommerell
L'arteria succlavia destra aberrante ¢ la variante piu comune, in
cui l'arteria succlavia destra origina come ultima ramificazione
dell’arco aortico, generalmente dopo I'arteria succlavia sinistra, e
spesso decorre dietro |'esofago attraverso il mediastino, potendo
causare disfagia lusoria, sintomi respiratori o paralisi ricorrente
del nervo laringeo. L'arteria succlavia sinistra aberrante e invece
la variante meno comune, tipicamente associata a difetti cardiaci
congeniti, come |'arco aortico destroposto. Tuttavia, in eta adul-
ta, entrambe le varianti vengono identificate incidentalmente’42.
Il diverticolo di Kommerell & la persistenza del quarto
arco aortico dorsale dovuto a regressione incompleta, che si
riscontra nel 20-60% dei pazienti con arteria succlavia aber-
rante’™*. U'intervento chirurgico & consigliabile in presenza di
un orifizio del diverticolo >30 mm o di un diverticolo in com-
binazione con un diametro dell’aorta discendente adiacente
>50 mm, o di entrambi'™**. Il successo dell'intervento di ripa-
razione é stato riportato utilizzando un approccio sia a cielo
aperto che endovascolare o ibrido a seconda dell’anatomia,
delle comorbilita e dell’expertise'>.

11. MALATTIA POLIVASCOLARE E ARTERIOPATIA
PERIFERICA NEI PAZIENTI CON PATOLOGIE
CARDIACHE

11.1. Malattia polivascolare

Per malattia polivascolare si intende la presenza concomitante
di lesioni aterosclerotiche ostruttive clinicamente rilevanti in
almeno due principali territori arteriosi.

11.1.1. Epidemiologia e prognosi

La PVD si riscontra in circa 1 paziente su 4-6 con aterosclerosi
(Figura 45)6201545 Secondo i dati del registro REACH, i pazienti
con PAD avevano una probabilita piu elevata sia di essere af-
fetti da PVD al basale che di sviluppare PVD durante il periodo
di osservazione'46:1547,

La PVD e un fattore di rischio indipendente per eventi CV
maggiori, comportando un rischio circa 2 volte maggiore ri-
spetto alla patologia con interessamento di un singolo distret-
to arterioso'4-1%4°_ |'incidenza di eventi aumenta in rapporto
al numero di distretti arteriosi coinvolti>46:1550,

11.1.2. Screening per aterosclerosi in altri territori
arteriosi

Lo screening per PVD nei pazienti con aterosclerosi si basa
sull’anamnesi, sulla valutazione clinica e sulla misurazione
dell’ABI. In caso di sospetta PVD, eseguire inizialmente la
DUS non invasiva e successivamente, se opportuno, la CTA/
MRA'57_ Per la valutazione della concomitante aterosclerosi in
altri distretti vascolari fare riferimento alla Tabella 17.

11.1.2.1. Screening per malattia coronarica in pazienti
con arteriopatia periferica sintomatica

| pazienti con PAD presentano un’elevata morbilita e mortalita
dovute alle complicanze CV. In considerazione dell’elevata in-
cidenza di eventi coronarici nei pazienti con PAD, lo screening
per CAD puo essere utile per ottimizzare il trattamento medi-
co ma non ha lo scopo di identificare i pazienti candidabili ad
intervento coronarico®'. La valutazione pud essere eseguita
mediante test da sforzo o CCT; tuttavia, non esistono eviden-
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Figura 45. Range di incidenza dell’aterosclerosi localizzata in altri territori in pazienti affetti da specifiche patologie arteriose.
Nel grafico é riportata I'incidenza di patologie arteriose concomitanti in pazienti con arteriopatia in un solo territorio (es. il 5-9% dei pazienti

con CAD presentano concomitante stenosi carotidea >70%).

ABI, indice caviglia-braccio; CAD, malattia coronarica; PAD, arteriopatia periferica; RAS, stenosi dellarteria renale.

Adattata dalle linee guida ESC 2017 sulla PAD?7:493.7841549,1551-1556

ze a supporto dello screening sistematico per CAD nell’ottica
di migliorare I'outcome dei pazienti con PAD stabile. La coro-
narografia &€ meno adatta essendo un esame invasivo. Nei pa-
zienti che necessitano di rivascolarizzazione degli arti inferiori,
per la gestione della CAD ci si deve attenere a quanto indicato
nelle linee guida ESC 2022 sulla valutazione CV e la gestione
dei pazienti sottoposti a chirurgia non cardiaca'®®.

11.1.2.2. Screening per arteriopatia periferica in
pazienti con malattia coronarica

Nei pazienti con CAD ad alto rischio affetti da malattia trivasale
o con recente ACS, lo screening sistematico per malattia atero-
sclerotica multidistrettuale mediante determinazione dell’ABI e

DUS carotidea, degli arti inferiori o delle arterie renali non & ri-
sultato associato ad un miglioramento dell’outcome’®. Tutta-
via, in un’analisi per sottogruppi dello studio COMPASS ¢ stato
riportato un potenziale beneficio con I'aggiunta di rivaroxaban
a dosaggio vascolare all’aspirina in pazienti stabili con CAD e
PAD, sollevando la questione se I'identificazione della PAD in
pazienti con CAD stabile possa essere vantaggiosa®?®'>*. Nei
pazienti sottoposti a CABG, la presenza concomitante di PAD
si associa a un rischio 3 volte piu elevato di eventi CV post-in-
tervento'601%61  Possibilmente andrebbe preservata la GSV, in
guanto il successo della rivascolarizzazione delle arterie perife-
riche nelle lesioni complesse é fortemente associato alla dispo-
nibilita di sufficiente materiale venoso autologo®®:1564,

Tabella 17. Valutazione della concomitante aterosclerosi in altri distretti vascolari nei pazienti sintomatici con malattia coronarica, arteriopatia

periferica o stenosi carotidea.

Valutazione in altri

Malattia principale

distretti vascolari CAD PAD Stenosi carotidea

CAD Puo essere utile per ottimizzare la Da prendere in considerazione
terapia medica®' e da prendere in nei pazienti candidati ad
considerazione nei pazienti candidatia endoarteriectomia carotidea e con
chirurgia vascolare a cielo aperto con  sospetta CAD'>%,
ridotta capacita funzionale o fattori di
rischio o sintomi significativi'®.

PAD Potenzialmente utile nell’identificare

i pazienti ad alto rischio e guidare le
decisioni terapeutiche??9.1559-161,
Utile nei pazienti candidati a CABG
elettivo'5°>1562,

Stenosi carotidea

CABG, bypass aortocoronarico; CAD, malattia coronarica; PAD, arteriopatia periferica.
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11.1.2.3. Screening per la malattia coronarica in
pazienti con stenosi carotidea

In ragione dell’elevata prevalenza di CAD nei pazienti can-
didati a CEA elettiva'™®'%%, |o screening preoperatorio per
CAD, comprensivo di coronarografia, pud essere preso in
considerazione nei pazienti con sospetta CAD'®, In presen-
za di CAD, l'urgenza della rivascolarizzazione deve essere
determinata in base alle condizioni cliniche del paziente e
alla severita della malattia carotidea e della CAD. In linea ge-
nerale, in prima istanza dovrebbe essere eseguita la rivasco-
larizzazione coronarica, fatta eccezione per quei pazienti con
sintomi neurologici instabili nei quali dovrebbe essere data la
priorita alla rivascolarizzazione carotidea®®.

11.1.2.4. Screening per stenosi carotidea in pazienti con
malattia coronarica

Lo screening per stenosi carotidea puo essere utile nei pa-
zienti candidati ad intervento elettivo di CABG. L'occorrenza
di ictus ischemico post-CABG é multifattoriale'®’, ma dipen-
de anche dal grado di severita della malattia carotidea'®.
Secondo i risultati di due studi, I'esecuzione della DUS limi-
tata ai pazienti con almeno un fattore di rischio (eta >65
anni, storia di malattia cerebrovascolare, presenza di soffio
carotideo, CAD multivasale o PAD) si & dimostrata in grado di
identificare la maggior parte dei pazienti con CS significativa
(=70%)5>1%62_ Tuttavia, & improbabile che I'aggiunta della
CEA all'intervento di CABG possa determinare una riduzione
significativa degli eventi di ictus. In uno studio che ha incluso
pazienti affetti da CAD con CS >80% sottoposti a procedura
carotidea stadiata o concomitante (due terzi senza sintomi
neurologici e il 73% con CS monolaterale asintomatica), I'in-
cidenza di ictus intraospedaliero e la mortalita a 30 giorni
sono risultate simili nei pazienti trattati con CABG + CEA e in
quelli trattati con CABG isolato™®. In un altro studio & stato
riportato che |'uso selettivo della DUS dovrebbe essere preso
in considerazione prima dell’intervento di CABG nei pazienti
con storia di eventi neurologici o PAD™°,

11.1.3. Gestione dei pazienti con malattia polivascolare
La PVD richiede una gestione proattiva di tutti i fattori di ri-
schio modificabili mediante interventi sullo stile di vita e tera-
pia farmacologica. Le attuali evidenze indicano che una tera-
pia antitrombotica intensiva ha effetti benefici, senza alcun
aumento del rischio emorragico'’°. La terapia ipolipemizzan-
te intensiva offre benefici comparabili nei pazienti con PVD e
in quelli con malattia circoscritta ad un singolo distretto arte-
rioso, ma nei pazienti con PVD tali benefici sono indipendenti
dai livelli di LDL-C in condizioni basali’*”".

La rivascolarizzazione dovrebbe essere riservata ai distret-
ti arteriosi responsabili dei sintomi, utilizzando la strategia
meno invasiva possibile con approccio multidisciplinare in
team vascolare.

11.2. Arteriopatia periferica e scompenso
cardiaco

Il 20-30% dei pazienti con PAD mostra disfunzione ventri-
colare sinistra'2'573 per lo pil associata a CAD'>74. Un’'ele-
vata rigidita aortica causa un incremento del postcarico del
ventricolo sinistro compromettendo il flusso ematico coro-
narico, con conseguente sviluppo di ipertensione, ipertrofia
ventricolare sinistra, disfunzione diastolica ventricolare sini-
stra e HF'™7>1%76 || coinvolgimento e il decondizionamento
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dei muscoli scheletrici dovuti alla PAD possono esacerbare
|'HF‘\577,1578_

La PAD e I'HF si associano in maniera indipendente ad
outcome sfavorevole e i pazienti con HF concomitante hanno
un rischio del 30% piu elevato di MACE e del 40% di morta-
lita per tutte le cause'*. La valutazione della funzione ventri-
colare sinistra nei pazienti con PAD pud essere utile per una
migliore stratificazione del rischio CV e una gestione comple-
ta della CVD'5", che si rivela particolarmente importante nei
pazienti candidati a intervento vascolare a rischio intermedio
o alto. La presenza di PAD nei pazienti con HF, come pre-
vedibile, si associa anche ad un outcome sfavorevole'80-1584,
Questa categoria di pazienti & da ritenersi ad alto rischio, il
che rende necessaria I'implementazione di strategie intensive
per la modifica dei fattori di rischio e I'ottimizzazione della
terapia dell’HF.

11.3. Arteriopatia periferica e fibrillazione
atriale

La prevalenza di AF nei pazienti con PAD & di circa il 12%'8>
1590 In una metanalisi, il rischio di mortalita per tutte le cause,
mortalita CV e MACE nei pazienti con AF e PAD é risultato
piu elevato rispettivamente del 40%, >60% e >70% rispetto
ai pazienti con AF senza PAD''. La PAD é inclusa nello sco-
re di rischio CHA,DS,-VASc (scompenso cardiaco congestizio,
ipertensione, eta =75 anni [2 punti], diabete, ictus [2 punti],
malattia vascolare, eta 65-74 anni e sesso femminile), stando
ad indicare la rilevanza prognostica della PAD nei pazienti con
AFWSQZ_

11.4. Arteriopatia periferica e stenosi aortica

La PAD si accompagna frequentemente a stenosi aortica sin-
tomatica, specialmente nei pazienti non idonei all'intervento
di sostituzione chirurgica della valvola aortica (20-30%)'%8159>-
1595 In questi pazienti & assolutamente necessario eseguire
una CCT/CTA o CMR™% pre-procedurale dell’aorta e delle
principali arterie periferiche per valutare il sito di accesso per
I'impianto transcatetere di valvola aortica (TAVI) e per pianifi-
care una strategia di chiusura del sito di accesso. | pazienti con
PAD sono a piu alto rischio di mortalita per tutte le cause e
complicanze vascolari post-TAVI'®, pertanto in questi pazienti
puod essere utile lo screening per PAD.

Tabella 70 delle raccomandazioni — Raccomandazioni per
lo screening e la gestione della malattia polivascolare e
dell’arteriopatia periferica associata a patologie cardiache

Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti con PVD si raccomanda

di conseguire valori target di LDL-C

<1.4 mmol/l (<55 mg/dl) e una riduzione |
di almeno il 50% rispetto a livelli

basaliz421571,

Nei pazienti con PAD e AF di nuova
diagnosi con CHA,DS,-VASc score =2 si
raccomanda la terapia anticoagulante a
pieno dosaggio'®’.

Nei pazienti sottoposti a TAVI si
raccomanda lo screening per PAD ileo- | B
femorale®815%,

(continua)
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Raccomandazioni Classe® Livello®

Nei pazienti stabili candidati a CABG con

TIA/ictus negli ultimi 6 mesi non sottoposti

a rivascolarizzazione carotidea dovrebbe lla B
essere presa in considerazione la DUS

carotidea'®°6.169,

Nei pazienti con PVD stabile, sintomatici

in almeno un territorio e non ad elevato
rischio emorragicoc dovrebbe essere preso
in considerazione il trattamento combinato
con rivaroxaban (2.5 mg bid) e aspirina
(100 mg/die)*2915%9.

Nei pazienti stabili candidati a CABG senza
TIA/ictus negli ultimi 6 mesi pud essere presa 1lb C
in considerazione la DUS carotidea'®>>1%62,

lla

AF, fibrillazione atriale; bid, due volte al giorno; CABG, bypass aor-
tocoronarico; CHA,DS,-VASc, scompenso cardiaco congestizio, iper-
tensione, eta =75 anni (2 punti), diabete, ictus (2 punti), malattia va-
scolare, eta 65-74 anni e sesso femminile; DUS, eco-Doppler; eGFR,
velocita di filtrazione glomerulare stimata; LDL-C, colesterolo legato
alle lipoproteine a bassa densita; PAD, arteriopatia periferica; PVD,
malattia polivascolare; TAVI, impianto transcatetere di valvola aortica;
TIA, attacco ischemico transitorio.

2Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

<Storia pregressa di emorragia intracranica o ictus ischemico, storia di
altra patologia intracranica, recente sanguinamento gastrointestinale
0 anemia verosimilmente dovuta a perdite di sangue del tratto ga-
strointestinale, altra patologia gastrointestinale associata ad aumen-
tato rischio emorragico, insufficienza epatica, diatesi emorragica o
coagulopatia, eta estremamente avanzata o fragilita, o insufficienza
renale con necessita di dialisi o con valori di eGFR <15 ml/min/1.73 m2.

12. MESSAGGI CHIAVE

Le PAAD hanno un’elevata prevalenza e sono spesso asin-
tomatiche e correlate ad un aumento della morbilita e della
mortalita. Una diagnosi precoce ¢ fondamentale per ottenere
outcome migliori e la gestione richiede un team multidiscipli-
nare. Il controllo dei CVRF & fondamentale per prevenire la
progressione e le complicanze. Nonostante i benefici della te-
rapia medica, le modifiche dello stile di vita, una sana alimen-
tazione, la cessazione del fumo, I'esercizio fisico/riabilitazione
e I'educazione sono essenziali per una gestione efficace, cosi
come sono fondamentali I'empowerment del paziente per
migliorare |'aderenza e un monitoraggio accurato/periodico
per migliorare la prognosi. L'uso di calcolatori, disponibili onli-
ne o tramite app, per la stima del rischio CV nella preven-
zione secondaria dell’ASCVD pubd rivelarsi utile per motivare
il paziente ad implementare le modifiche dello stile di vita e
facilitare I'aderenza alla terapia farmacologica.

Arterie periferiche

La PAD aterosclerotica degli arti inferiori & una malattia
cronica che necessita di follow-up per tutta la vita.

La valutazione della compromissione della deambulazio-
ne, dello stato funzionale e del rischio di amputazione & fon-
damentale nella gestione della PAD.

L'ABI dovrebbe essere il test diagnostico iniziale per lo
screening e la diagnosi della PAD e rappresenta un marcatore
surrogato per mortalita CV e per tutte le cause. La DUS & la
metodica di imaging di prima linea per confermare le lesioni
da PAD.
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Il SET o, se non disponibile, I'HBET migliora la capacita di
deambulazione e la performance funzionale, nonché riduce il
rischio CV. L'allenamento fisico e tuttora sottoutilizzato ed e
necessaria una maggiore consapevolezza.

Nei pazienti con PAD asintomatica non & raccomandata
la rivascolarizzazione, mentre in quelli con PAD sintomatica,
dopo un periodo di OMT e di esercizio fisico, dovrebbe esse-
re discussa in team multidisciplinare I’opportunita del tratta-
mento interventistico.

La CLTI si associa ad un aumentato rischio di eventi CV,
deve essere diagnosticata precocemente con rapido invio a
team vascolare multidisciplinare ed i pazienti devono essere
sottoposti a rivascolarizzazione per il salvataggio dell’arto.

L'ALl necessita di una una rapida valutazione clinica da
parte del team vascolare e di rivascolarizzazione urgente.

La DUS rappresenta la modalita diagnostica di prima linea
nei pazienti con CS. La rivascolarizzazione di routine non e
raccomandata in caso di CS asintomatica, mentre nei pazienti
sintomatici si raccomanda una valutazione multidisciplinare.

La UEAD aterosclerotica é localizzata piu frequentemente
nell’arteria succlavia e pud essere sospettata in presenza di
una differenza assoluta di SBP >10-15 mmHg tra le due brac-
cia. La DUS rappresenta la modalita di imaging di prima linea
e la rivascolarizzazione di routine non é raccomandata.

Un alto livello di sospetto clinico costituisce il fattore pri-
mario per la diagnosi precoce di AMI e CMI — i test di labora-
torio non sono affidabili per la diagnosi. In caso di occlusione
acuta della SMA & necessaria la rivascolarizzazione immediata.

Aorta

La gestione degli aneurismi dell’aorta si basa sulle dimen-
sioni, sulla localizzazione e sul tasso di crescita. Gli aneurismi
di piccole dimensioni devono essere monitorati regolarmen-
te (le linee guida forniscono algoritmi di follow-up), mentre
quelli pit estesi possono necessitare di riparazione chirurgica/
endovascolare per prevenire la rottura.

In caso di aneurisma della radice aortica, nei pazienti a
basso rischio che presentano un diametro >52 mm puo essere
presa in considerazione la sostituzione aortica presso centri
specializzati.

Il diametro aortico ¢ il principale fattore di rischio per AAE.
Tuttavia, per la valutazione del rischio le evidenze supporta-
no I'impiego del diametro indicizzato (specie nei pazienti con
valori estremi di BSA), della lunghezza dell’aorta (>11 cm),
dell’AHI (>32.1 mm/m), del tasso di crescita (=3 mm/anno per
I'aorta ascendente e |'arco aortico o >5 mm ogni 6 mesi per
|"aorta toraco-addominale) e dell’eta/sesso.

La collaborazione multidisciplinare, le sale operatorie
ibride e la tecnologia avanzata degli stent hanno portato ad
una maggiore adozione degli approcci ibridi e delle terapie
endovascolari per il trattamento di diverse malattie dell’aorta
toraco-addominale.

La gestione delle AAS prevede la terapia medica in unita
di terapia intensiva e l'intervento chirurgico selettivo in base
alla localizzazione e alle complicanze. La principale criticita
di queste condizioni & tuttora il ritardo nella diagnosi e nel
trasferimento del paziente in un centro specializzato nel trat-
tamento delle patologie aortiche. Il miglioramento degli algo-
ritmi diagnostici e la riduzione delle complicanze chirurgiche
hanno portato ad una minore mortalita. Il trattamento chi-
rurgico/endovascolare nella fase subacuta e consigliato per i
pazienti ad alto rischio con sindrome aortica di tipo B.



In caso di sospetta patologia genetica dell’aorta & neces-
saria una valutazione presso centri specializzati con esecuzio-
ne del test genetico sia nel paziente che nei FDR. Le patologie
genetiche dell’aorta devono essere prese in considerazione
in base alla storia familiare, alle caratteristiche sindromiche,
all’eta <60 anni e all’assenza di CVRF (nelle linee guida & ri-
portato un algoritmo di screening per la malattia dell’aorta
toracica). Nei pazienti con HTAD & raccomandata una valuta-
zione completa dell’intera aorta e degli altri distretti vascolari.
| recenti progressi nell’ambito della genetica stanno rendendo
possibile una valutazione personalizzata e incentrata sul pa-
ziente, mediante I'impiego di diverse soglie di diametro aorti-
co per porre I'indicazione al trattamento chirurgico e I'imple-
mentazione di diversi algoritmi di sorveglianza.

13. LE LACUNE NELLE EVIDENZE

Ci sono diverse aree in cui mancano ancora solide evidenze e
che meritano di essere oggetto di futuri studi clinici.
(1) Epidemiologia e fattori di rischio nelle PAAD:

(@) Occorre migliorare la definizione del rischio di PAAD.

(b) Sono necessari dati aggiornati sulla prevalenza delle
PAAD in Europa.

(c) | biomarker dell'inflammazione, la metabolomica e la
proteomica possono verosimilmente avere un valore
prognostico nelle PAAD.

(2) Valutazione delle arterie periferiche e dell’aorta:

(@) Gli algoritmi per il follow-up possono facilitare la ge-
stione dei pazienti con PAAD ma hanno dei limiti e
sono necessarie evidenze sul rapporto costo-efficacia.

(b) Resta da chiarire la migliore metodologia per le misu-
razioni aortiche.

(3) Screening per malattia carotidea, arteriopatia periferica e
patologie dell’aorta:

(@) Screening in popolazioni specifiche: sono necessari
studi per approfondire le varie tipologie di screening
in particolari popolazioni e se le attuali linee guida
debbano essere modificate.

(b) Outcome dei pazienti e benefici dello screening: deve
essere valutato I'impatto dello screening sull’'outcome
dei pazienti.
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(4) OMT e PAAD:

(@) Sono necessari studi sulla qualita di vita e sulla capa-
cita lavorativa.

(b) Sono necessari studi sulle strategie preventive ottimali.

(c) Nei pazienti con PAAD, la terapia e la riabilitazione
fisica dovrebbero essere maggiormente accessibili e
utilizzate.

(d) Sono necessari studi sulla terapia antinfiammatoria.

(e) Sono necessari studi che valutino la terapia antitrom-
botica in specifiche categorie di pazienti a rischio di
PAAD e in quelli sottoposti a rivascolarizzazione.

(5) Aneurisma dell’aorta:

(a) E necessario identificare nuovi parametri individua-
lizzati per la stratificazione del rischio in aggiunta ai
marker gia consolidati.

(b) Deve essere valutata la sicurezza dell’uso dei fluoro-
chinoloni nei pazienti con aneurisma dell’aorta.

(6) Sindromi aortiche acute:

(@) Occorre valutare la gestione delle AAS correlate alla
gravidanza.

(b) Occorre identificare altri biomarker diagnostici oltre al
D-dimero.

(c) Deve essere valutata la gestione della TBAD e dell'IMH
non complicati.

(7) Malattie genetiche dell’aorta:

(a) E necessario perfezionare la stima del rischio nella AD,
specie nella HTAD, in particolare il rischio di AD di tipo
B.

(b) Non esistono evidenze sufficienti a supporto dell’ef-
ficacia di qualsiasi terapia farmacologica nel ridurre il
rischio di AD.

(8) Differenze di sesso nelle PAAD:

(@) Sono necessari studi sulle differenze di sesso e di eta.

(b) Occorre valutare quale sia il parametro o il parametro
indicizzato ottimale per guidare le decisioni di inter-
vento nelle donne con PAAD.

14. DIFFERENZE DI GENERE

Le differenze di genere sono state valutate e discusse nelle
specifiche sezioni.

15. “COSA FARE” E "COSA NON FARE": | MESSAGGI DELLE LINEE GUIDA
Nella Tabella 18 sono elencate le raccomandazioni di Classe | e Il tratte da queste linee guida.

Tabella 18. “Cosa fare” e “cosa non fare”.

Raccomandazioni

Classe® Livello®

Raccomandazioni per la valutazione clinica, laboratoristica, funzionale e della qualita di vita nei pazienti con patologie delle

arterie periferiche e dell’aorta

Nella gestione delle PAAD si raccomanda di adottare un approccio completo mirato all’intera circolazione arteriosa. | B

Nella valutazione delle PAAD si raccomanda di eseguire un’accurata analisi clinica, vascolare, laboratoristica e dei

CVRF.

Raccomandazioni per i test diagnostici nei pazienti con arteriopatia periferica

La misurazione dell’ABI & raccomandata come test non invasivo di prima scelta per lo screening e la diagnosi della

PAD, utilizzando un ABI <0.90 come criterio diagnostico.

In caso di arterie non comprimibili a livello della caviglia o di un ABI >1.40 si raccomanda di avvalersi di ulteriori

metodi come la TP, il TBI o I'analisi delle onde di velocita Doppler.

| C

B

| B
(continua)
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Raccomandazioni Classe* Livello®
Raccomandazioni per I'imaging dell’aorta

Si raccomanda di misurare il diametro dell’aorta in corrispondenza di punti di riferimento anatomici prestabiliti e
che il diametro maggiore della sezione sia perpendicolare all’asse longitudinale.

In caso di imaging seriato dell’aorta nel corso del tempo, si raccomanda di utilizzare la stessa metodica di imaging e
il medesimo metodo di misurazione.

Nell’ottica di scegliere la modalita di imaging ottimale con minima esposizione alle radiazioni e minor rischio
iatrogeno, ad eccezione dei casi d’emergenza, si raccomanda di tenere in considerazione la funzione renale, lo
stato di gravidanza, I'eta e la storia di allergia ai mezzi di contrasto.

Raccomandazioni per le misurazioni dell’aorta toracica
La TTE e raccomandata come metodica di imaging preferenziale per la valutazione delle patologie dell’aorta toracica.

All'ecocardiografia si raccomanda di riportare il diametro dell’aorta misurato in telediastole utilizzando il metodo
“leading-to-leading edge”.

Alla CCT o CMR si raccomanda di riportare il diametro dell’aorta misurato in telediastole utilizzando il metodo
“inner-to-inner edge”.

Alla CCT o CMR si raccomanda di riportare il diametro dell’aorta misurato alle immagini acquisite in duplice
proiezione obliqua (non in proiezione assiale).

La CCT con sincronizzazione ECG e raccomandata per la diagnosi completa, il follow-up e la valutazione pre-
trattamento invasivo dell'intera aorta, in particolare della radice aortica e dell’aorta ascendente.

La CMR & raccomandata per la diagnosi e il follow-up delle patologie dell’aorta toracica, soprattutto in caso di
follow-up cronico.

Raccomandazioni per lo screening dell’aneurisma dell’aorta addominale

E raccomandato negli uomini di eta =65 anni con storia di fumo per ridurre il rischio di morte per rottura dell’AAA.

E raccomandato nei parenti di primo grado di pazienti con AAA di eta =50 anni, a meno che non sia stata
identificata chiaramente una causa acquisita.

n

(@]

Raccomandazioni per lo stile di vita, I'attivita fisica e I'educazione del paziente

Nei pazienti con PAAD si raccomanda di smettere ed evitare di fumare qualsiasi tipo di tabacco per ridurre il rischio

di AD, MI, morte e ischemia degli arti.

Nei pazienti con PAAD si raccomanda di seguire una sana alimentazione ricca di legumi, fibre, noci, frutta e verdura

ad elevato apporto di flavonoidi (dieta mediterranea) per la prevenzione delle malattie CV.

Nei pazienti con PAD si raccomanda di praticare attivita fisica aerobica di bassa o moderata intensita (o di alta

intensita se tollerata) per aumentare la distanza di cammino percorsa complessiva e libera dal dolore.

Nei pazienti con PAAD si raccomanda il counseling comportamentale per promuovere una sana alimentazione, la

cessazione del fumo e la pratica di attivita fisica per migliorare il profilo di rischio CV.

Si raccomanda di promuovere |'educazione e I'empowerment del paziente e dei caregiver mediante una guida

mirata sugli aggiustamenti dello stile di vita e sull'importanza di praticare regolarmente attivita fisica.
Raccomandazioni per la terapia antipertensiva nei pazienti con patologie delle arterie periferiche e dell’aorta
Nei pazienti ipertesi con PAAD si raccomanda un target di SBP nel range di 120-129 mmHg, se tollerato. --

Nei pazienti con RAS unilaterale si raccomanda che la terapia antipertensiva includa un ACEI/ARB. B
Raccomandazioni per la terapia ipolipemizzante nei pazienti con patologie delle arterie periferiche e dell’aorta

Nei pazienti con PAAD aterosclerotica si raccomanda la terapia ipolipemizzante.

Nei pazienti con PAAD aterosclerotica si raccomanda di conseguire valori target di LDL-C <1.4 mmol/l (55 mg/dl) e
una riduzione di almeno il 50% rispetto a livelli basali.

Le statine sono raccomandate in tutti i pazienti con PAD.

Nei pazienti con PAAD aterosclerotica, in caso di mancato raggiungimento dei valori target di LDL-C con statine alle
dosi massime tollerate in associazione ad ezetimibe, si raccomanda la combinazione con un inibitore di PCSK9 per
conseguire i valori target.

Nei pazienti con PAAD aterosclerotica, in caso di mancato raggiungimento dei valori target di LDL-C, si raccomanda
la terapia combinata con statine ed ezetimibe per conseguire i valori target.
Nei pazienti con PAAD aterosclerotica intolleranti alle statine, ad alto rischio CV nei quali non sia possibile

conseguire i valori target di LDL-C con ezetimibe, si raccomanda |'aggiunta di acido bempedoico da solo o in
associazione ad un inibitore di PCSK9.

(continua)
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Raccomandazioni Classe* Livello®
B

| fibrati non sono raccomandati per la riduzione dei livelli di colesterolo.
Raccomandazioni per la terapia medica nei pazienti diabetici con patologie delle arterie periferiche e dell’aorta

Nei pazienti con PAAD si raccomanda di perseguire un controllo glicemico stringente (HbA1c <53 mmol/mol [7%])
per ridurre le complicanze microvascolari.

Gli SGLT2i dal comprovato beneficio CV sono raccomandati nei pazienti con T2DM e PAAD per ridurre il rischio di
eventi CV, indipendentemente dai valori basali o target di HbA1c e dalla concomitante terapia ipoglicemizzante.

| GLP-1RA dal comprovato beneficio CV sono raccomandati nei pazienti con T2DM e PAAD per ridurre il rischio di
eventi CV, indipendentemente dai valori basali o target di HbA1c e dalla concomitante terapia ipoglicemizzante.

Nei pazienti con PAAD si raccomanda di evitare stati di ipoglicemia. B
Si raccomanda di personalizzare i target di HbA1c in base alle comorbilita, alla durata del diabete e all’aspettativa di vita.

Si raccomanda di preferire I'impiego di agenti ipoglicemizzanti dal comprovato beneficio CV, seguiti da quelli dalla
comprovata sicurezza CV rispetto agli agenti senza comprovato beneficio CV o senza comprovata sicurezza CV.

Raccomandazioni per i test diagnostici nei pazienti con arteriopatia periferica e diabete, insufficienza renale e ferite

Nei pazienti diabetici o con insufficienza renale che presentano normali valori di ABI a riposo si raccomanda di

misurare la TP o il TBI. ¢
Raccomandazioni per i test di imaging nei pazienti con arteriopatia periferica

La DUS e raccomandata come metodo di imaging preferenziale per confermare la presenza di lesioni correlate alla PAD. C
Nei pazienti sintomatici con malattia aorto-iliaca o multisegmentale/complessa si raccomanda la CTA e/o la MRA C
quali metodiche di imaging aggiuntive ai fini della pianificazione della procedura di rivascolarizzazione.

Prima di eseguire una procedura invasiva si raccomanda di analizzare i test di imaging anatomico in combinazione c

con i sintomi e gli esami emodinamici.

Raccomandazioni per la terapia con esercizio fisico nei pazienti con arteriopatia periferica

Nei pazienti con PAD sintomatica si raccomanda il SET.

Nei pazienti sottoposti a rivascolarizzazione endovascolare si raccomanda il SET come terapia adiuvante.
Raccomandazioni per la terapia antitrombotica nei pazienti con arteriopatia periferica

Nei pazienti con PAD sintomatica e raccomandata la terapia antiaggregante con sola aspirina
(range 75-160 mg/die) o solo clopidogrel (75 mg/die) per ridurre il rischio di MACE.

Nei pazienti con PAD non & raccomandata la DAPT a lungo termine.

Nei pazienti con PAD non & raccomandata la monoterapia con anticoagulanti orali (@ meno che non sussista altra
indicazione).

Nei pazienti con PAD non é raccomandato |'impiego routinario di ticagrelor.

Nei pazienti con PAD asintomatica senza segni di ASCVD clinicamente rilevante non & raccomandato il trattamento

. . o . B
sistematico con farmaci antiaggreganti.
Raccomandazioni per il trattamento interventistico nei pazienti con arteriopatia periferica asintomatica o sintomatica

Nei pazienti con PAD sintomatica, dopo un periodo di 3 mesi di OMT ed esercizio fisico, si raccomanda di valutare B
la QoL correlata alla PAD.
Si raccomanda di definire la modalita e il tipo di rivascolarizzazione in base alla sede anatomica delle lesioni, alla C
morfologia delle lesioni e alle condizioni generali del paziente.

L'intervento di rivascolarizzazione al solo scopo di prevenire la progressione verso la CLTI non é raccomandato nei B
pazienti con PAD.

L'intervento di rivascolarizzazione non é raccomandato nei pazienti con PAD asintomatica. - C
Raccomandazione per il follow-up dei pazienti con arteriopatia periferica

Nei pazienti con PAD si raccomanda di eseguire follow-up periodici, almeno una volta I'anno, valutando lo stato clinico C
e funzionale, |'aderenza alla terapia, i sintomi agli arti ed i CVRF, prevedendo un esame DUS quando opportuno.
Raccomandazioni per la gestione dell’ischemia cronica critica degli arti

Per il salvataggio dell’arto nei pazienti con CLTI & raccomandata la rivascolarizzazione. - B
Per il salvataggio dell’arto si raccomanda di identificare tempestivamente la presenza di CLTI con successivo invio al c
team vascolare.
Raccomandazioni per la terapia medica nei pazienti con ischemia cronica critica degli arti
Si raccomanda che i pazienti con CLTI siano gestiti da un team vascolare. - C

(continua)
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Raccomandazioni

Nei pazienti con CLTI e ulcere si raccomanda di minimizzare lo stress meccanico sui tessuti per facilitare la
guarigione delle ferite.

Si raccomanda di trattare le infezioni con terapia antibiotica.

L'allenamento fisico degli arti inferiori non & raccomandato nei pazienti con CLTI e ferite.
Raccomandazioni per il trattamento interventistico dell’ischemia cronica critica degli arti
Nei pazienti con CLTI si raccomanda di eseguire la rivascolarizzazione quanto prima possibile.

Nei pazienti con CLTI si raccomanda di utilizzare la vena autologa quale condotto preferenziale per I'intervento di
bypass infra-inguinale.

In caso di malattia vascolare multilivello si raccomanda di eliminare le ostruzioni all’afflusso quando vengono
trattate le lesioni localizzate a valle.

Si raccomanda una valutazione del rischio individuale (soppesando il rischio procedurale individuale della
rivascolarizzazione endovascolare vs chirurgica) da parte di un team vascolare multidisciplinare.

Raccomandazioni per il follow-up dei pazienti con ischemia cronica critica degli arti

Nei pazienti con CLTI che sono stati sottoposti a rivascolarizzazione si raccomanda di eseguire un follow-up
periodico.

Al follow-up si raccomanda di valutare lo stato clinico, emodinamico e funzionale, i sintomi agli arti, I'aderenza al
trattamento ed i CVRF.

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con ischemia acuta degli arti

Nei pazienti con ALl si raccomanda una valutazione urgente da parte di un medico vascolare sufficientemente
esperto nell’esaminare la vitalita dell’arto ed implementare una terapia appropriata.

In caso di deficit neurologico si raccomanda di procedere a rivascolarizzazione d'urgenza; i test diagnostici
di imaging sono raccomandati per guidare il trattamento, a meno che la loro esecuzione non comporti un
differimento dell’'intervento o la necessita di amputazione primaria sia evidente.

In assenza di deficit neurologico severo si raccomanda di eseguire la rivascolarizzazione entro poche ore
dall’imaging iniziale, valutando i pazienti su base individuale.

Per il controllo del dolore si raccomanda di instaurare la terapia analgesica quanto prima possibile.

Post-rivascolarizzazione si raccomanda di monitorare I'eventuale insorgenza di sindrome compartimentale e nel
caso di procedere al relativo trattamento (fasciotomia).

Post-rivascolarizzazione si raccomanda di valutare il successo clinico ed emodinamico.

Nei pazienti con ALl si raccomanda di acquisire un’anamnesi completa e determinare la causa di trombosi e/o
embolizzazione.

Raccomandazioni per la valutazione della stenosi carotidea

Per valutare la stenosi dell’ICA si raccomanda di utilizzare il metodo NASCET o metodo equivalente non invasivo.
Per la diagnosi di stenosi dell'ICA si raccomanda di utilizzare la DUS come test di imaging di prima scelta.

Per valutare la stenosi dell'lCA non e raccomandato |'utilizzo del metodo ECST.

Raccomandazioni per la terapia antitrombotica nei pazienti con stenosi carotidea

Nei pazienti con CS sintomatica, non sottoposti ad endoarteriectomia carotidea o stenting si raccomanda la DAPT

con aspirina a basse dosi e clopidogrel (75 mg) per almeno i primi 21 giorni, sequita da clopidogrel 75 mg o
aspirina a lungo termine per ridurre il rischio di ictus.

Raccomandazioni per il trattamento interventistico nei pazienti con stenosi carotidea asintomatica

Nei pazienti asintomatici con stenosi dell'ICA che non presentano caratteristiche di alto rischio e hanno
un'aspettativa di vita <5 anni non & raccomandata la rivascolarizzazione di routine.

Raccomandazioni per la valutazione e la terapia medica nei pazienti con stenosi carotidea sintomatica

La DAPT é raccomandata per almeno 21 giorni nella fase immediatamente successiva ad un ictus minore nei
pazienti con stenosi dell'IlCA non sottoposti a rivascolarizzazione, tenendo conto del rischio emorragico.

Si raccomanda che i pazienti con stenosi dell’ICA sintomatica siano valutati da un team vascolare che comprenda
un neurologo.

Raccomandazioni per gli interventi nei pazienti con stenosi carotidea sintomatica

In caso di stenosi sintomatica dell'ICA del 70-99% si raccomanda di eseguire la CEA a condizione che il rischio
documentato di ictus/morte procedurale a 30 giorni sia <6%.
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Raccomandazioni

Quando indicato, nei pazienti con stenosi dell'ICA sintomatica si raccomanda di eseguire la CEA entro 14 giorni.
La OMT é raccomandata in tutti i pazienti con stenosi dell'lCA sintomatica.

La rivascolarizzazione non e raccomandata nei pazienti con lesioni dell’lCA <50%.

Raccomandazioni per il follow-up dei pazienti con stenosi carotidea

Si raccomanda di eseguire un follow-up annuale per controllare i CVRF e la compliance al trattamento.

Dopo stenting dell ICA si raccomanda la DAPT con aspirina e clopidogrel per almeno 1 mese.

Dopo rivascolarizzazione dell’ICA si raccomanda il trattamento con aspirina o clopidogrel a lungo termine.

Durante il follow-up, nei pazienti con CS si raccomanda di valutare i sintomi neurologici, i CVRF e |'aderenza al
trattamento almeno ogni anno.

Dopo rivascolarizzazione dell'ICA si raccomanda la sorveglianza con DUS nei primi 30 giorni.

Raccomandazioni per la gestione della stenosi dell’arteria succlavia

In tutti i pazienti con PAAD si raccomanda di misurare la BP su entrambe le braccia.

La rivascolarizzazione di routine non & raccomandata nei pazienti con malattia aterosclerotica dell’arteria succlavia.
Raccomandazioni per le strategie diagnostiche nei pazienti con stenosi dell’arteria renale

La DUS é raccomandata quale modalita di imaging preferenziale nei pazienti con sospetta RAS.

In caso di DUS suggestiva di RAS o non dirimente si raccomanda di eseguire la MRA o la CTA.

Nei pazienti con RAS aterosclerotica, nel prendere in considerazione la rivascolarizzazione dell’arteria renale si
raccomanda di valutare le caratteristiche cliniche di alto rischio e la vitalita renale.

Raccomandazioni per le strategie terapeutiche nei pazienti con stenosi dell’arteria renale
Nei pazienti con RAS aterosclerotica unilaterale non é raccomandata la rivascolarizzazione di routine.
Raccomandazioni per i pazienti con stenosi delle arterie viscerali

Nei pazienti con ischemia mesenterica acuta dovuta ad occlusione acuta della SMA si raccomanda di eseguire la
rivascolarizzazione endovascolare.

Nei pazienti con sospetta ischemia mesenterica acuta o cronica si raccomanda di eseguire la CTA.

Nei pazienti con ischemia mesenterica acuta o cronica si raccomanda la valutazione da parte di un team vascolare.
La rivascolarizzazione di stenosi aterosclerotica asintomatica delle arterie viscerali non e raccomandata.
Raccomandazioni per la prevenzione primaria e secondaria delle placche ateromasiche aortiche

Nei pazienti con placche aortiche non sono raccomandate la terapia anticoagulante e la DAPT in quanto non
conferiscono alcun beneficio e comportano un aumentato rischio emorragico.

Nei pazienti che sono andati incontro ad un evento embolico con evidenza di ateroma dell’arco aortico e
raccomandata una terapia ipolipemizzante intensiva mirata a conseguire livelli target di LDL-C <1.4 mmol/l (<55
ma/dl) per la prevenzione delle recidive.

Nei pazienti che sono andati incontro ad un evento embolico con evidenza di ateroma dell’arco aortico e
raccomandata la SAPT per la prevenzione delle recidive.

Raccomandazioni per la valutazione iniziale dell’aneurisma dell’aorta toracica e dell’aorta addominale

Qualora venga identificato un aneurisma dell’aorta in qualsiasi sede, si raccomanda di valutare |'intera aorta al
basale e durante il follow-up.

Qualora venga identificato un TAA, si raccomanda di valutare la valvola aortica (specialmente in caso di BAV).
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Raccomandazioni per la sorveglianza dei pazienti con aneurisma dell’aorta toracica (patologia dell’aorta toracica a carattere

non ereditario)

In caso di dilatazione dell’aorta toracica, al momento della diagnosi si raccomanda di valutare alla TTE I'anatomia e
la funzione della valvola aortica, il diametro della radice aortica e dell’aorta ascendente, cosi come si raccomanda
una disamina globale dell’aorta utilizzando tutte le proiezioni ecocardiografiche.

La CMR o la CCT sono raccomandate per la sorveglianza dei pazienti con aneurisma dell’aorta ascendente distale,
dell’arco aortico, della DTA o con TAAA.

In caso di dilatazione dell’aorta toracica si raccomanda di confermare alla CCT o alla CMR le misure acquisite alla
TTE, di escludere |'asimmetria aortica e di determinare i diametri al basale ai fini del follow-up.

La TTE non é raccomandata per la sorveglianza degli aneurismi dell’aorta ascendente distale, dell’arco aortico o
della DTA.

C

(continua)

GITAL CARDIOL | VOL26 | SUPPL1ALN1 2025

el27



- Copyright - Il Pensiero Scientifico Editore downloaded by IP 139.165.31.53 Tue, 20 May 2025, 08:48:46

LiNEE GUIDA ESC PATOLOGIE DELLE ARTERIE PERIFERICHE E DELL'AORTA

Raccomandazioni Classe® Livello®
Raccomandazioni per la sorveglianza dei pazienti con aneurisma dell’aorta addominale

La sorveglianza con DUS & raccomandata ogni 6 mesi negli uomini con AAA di diametro 50-55 mm e nelle donne
con AAA di diametro 45-50 mm.

La CCT o la CMR sono raccomandate quando la DUS non consente di ottenere una misurazione adeguata del
diametro dell’AAA.

La DUS é raccomandata per la sorveglianza dell’AAA.

Raccomandazione per la terapia medica dei pazienti con aneurisma dell’aorta toracica o dell’aorta addominale

Nei pazienti con aneurisma dell’aorta (TAA e/o AAA) si raccomanda un‘implementazione ottimale della gestione del
rischio CV e della terapia medica allo scopo di ridurre il rischio di MACE (per i dettagli vedi le relative Tabelle delle
raccomandazioni).

(@]

Raccomandazioni per il trattamento chirurgico della dilatazione della radice aortica o dell’aorta ascendente associata a
valvola aortica tricuspide

Il trattamento chirurgico & raccomandato nei pazienti con dilatazione della radice aortica o dell’aorta ascendente
con valvola aortica tricuspide e un diametro aortico massimo =55 mm.

La sostituzione della radice aortica con tecnica di “valve-sparing” & raccomandata nei pazienti con dilatazione
della radice aortica, a condizione che sia eseguita presso centri qualificati e si ritenga che possa essere duratura nel
tempo.

| VKA sono raccomandati a tempo indefinito in tutti i pazienti sottoposti a chirurgia con procedura di Bentall e
impianto di MHV.

Raccomandazioni per il trattamento chirurgico dei pazienti con aneurisma dell’arco aortico

Nei pazienti a rischio operatorio intermedio-basso con aneurisma dell’arco aortico ed episodi ricorrenti di dolore toracico
non imputabili a cause extra-aortiche & raccomandata la chirurgia a cielo aperto di sostituzione dell’arco aortico.

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con aneurisma dell’aorta toracica discendente o toraco-addominale

Nei pazienti con aneurisma non rotto della DTA (senza HTAD) con diametro =55 mm si raccomanda la riparazione
elettiva.

Nei pazienti senza HTAD con aneurisma non rotto della DTA e raccomandata la TEVAR invece della riparazione a
cielo aperto quando vi sia indicazione alla riparazione elettiva e un’anatomia favorevole.

Nei pazienti con aneurisma della DTA sottoposti a TEVAR con copertura programmata della LSA si raccomanda di
eseguire la rivascolarizzazione della LSA prima della TEVAR per ridurre il rischio di SCI e ictus.

Nei pazienti con TAAA degenerativo non rotto con diametro =60 mm & raccomandata la riparazione elettiva.

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con aneurisma dell’aorta addominale
La riparazione elettiva & raccomandata in presenza di diametro dell’AAA =55 mm negli uomini 0 =50 mm nelle donne. --

Negli AAA rotti con anatomia favorevole & raccomandata la riparazione endovascolare piuttosto che la riparazione
a cielo aperto per ridurre la morbilita e la mortalita perioperatoria.

Nei pazienti con AAA e ridotta aspettativa di vita (<2 anni) non e raccomandata la riparazione elettiva dell’ AAA.

Prima della riparazione dell’AAA, la valutazione di routine con coronarografia e la rivascolarizzazione sistematica
non sono raccomandate nei pazienti con sindromi coronariche croniche.

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con endoleak

Si raccomanda di eseguire I'imaging con CCT e DUS/CEUS a 30 giorni post-TEVAR/EVAR per valutare il successo
dellintervento.

Nei pazienti con endoleak di tipo | post-TEVAR/EVAR si raccomanda il reintervento correttivo.

Nei pazienti con endoleak di tipo Ill post-TEVAR/EVAR si raccomanda il reintervento correttivo, prevalentemente con
approccio endovascolare.

Raccomandazioni per il follow-up post-trattamento di aneurisma dell’aorta

Dopo riparazione a cielo aperto di TAA si raccomanda di eseguire una CCT entro i primi 30 giorni, ogni 12 mesi nei
primi 2 anni di follow-up post-intervento e successivamente ogni 5 anni se i reperti sono stabili.

Dopo TEVAR si raccomanda un follow-up mediante test di imaging a 1 e 12 mesi post-intervento e successivamente
ogni anno fino a 5 anni post-intervento qualora non siano state evidenziate anomalie.

Dopo riparazione a cielo aperto di AAA si raccomanda di eseguire il primo follow-up ai test di imaging entro 12
mesi post-intervento e successivamente ogni 5 anni se i reperti sono stabili.

(continua)
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Raccomandazioni

Dopo EVAR si raccomanda un follow-up mediante imaging con CCT (o CMR) e DUS/CEUS a 1 e 12 mesi post-
intervento e, qualora non siano state evidenziate anomalie, si raccomanda il controllo con DUS/CEUS ogni 12 mesi,
ripetendo la CCT o la CMR (a seconda dei potenziali artefatti) ogni 5 anni.

Raccomandazioni per il work-up diagnostico delle sindromi aortiche acute

Nei pazienti instabili che non possono essere trasferiti per essere sottoposti a CCT si raccomanda di eseguire la TEE
per la diagnosi e e la valutazione del tronco celiaco e dell’arteria mesenterica.

Nei pazienti con caratteristiche cliniche verosimilmente indicative di AAS si raccomanda un algoritmo
multiparametrico per confermare o escludere la presenza di AAS utilizzando lo score di rischio ADD-RS.

La CCT ECG-gated dal collo al distretto pelvico & raccomandata come modalita di imaging preferenziale nei pazienti
con sospetta AAS, in quanto ampiamente disponibile, accurata e in grado di fornire informazioni sulla breccia di
entrata, sull’estensione e sulle possibili complicanze (malperfusione, dilatazione o rottura).

Nei pazienti con sospetta AAS si raccomanda di eseguire una TTE mirata (possibilmente con mezzo di contrasto)
durante la valutazione iniziale.

Nei pazienti con sospetta AAS si raccomanda di eseguire una TEE per guidare la gestione perioperatoria e rilevare
eventuali complicanze.

Raccomandazioni per la terapia medica delle sindromi aortiche acute

Nei pazienti con AAS si raccomanda di istituire immediatamente una terapia per il controllo dell’espandione mirata
a conseguire valori di SBP <120 mmHg e una frequenza cardiaca <60 b/min. In caso di ischemia midollare o lesioni
cerebrali concomitanti si raccomanda di mantenere valori di MAP piu elevati.

| BB in somministrazione e.v. (es. labetalolo o esmololo) sono raccomandati quali farmaci di prima scelta con
I'aggiunta se necessario di vasodilatatori e.v. (es. calcio-antagonisti diidropiridinici o nitrati).

Si raccomanda il monitoraggio invasivo con linea arteriosa ed ECG continuo a tre derivazioni, nonché il ricovero in
unita di terapia intensiva.

Nei pazienti con AAS idonei al trattamento conservativo che hanno conseguito i target emodinamici con la terapia
e.v. per il controllo dell’espansione della dilatazione, in presenza di normale transito gastrointestinale si raccomanda
di passare dopo 24 h alla terapia con BB per via orale con titolazione se necessario di altri agenti antipertensivi.

Si raccomanda un adeguato controllo del dolore per conseguire i target emodinamici.
Raccomandazioni per il trattamento interventistico nei pazienti con dissezione aortica acuta di tipo A

Nei pazienti con TAAD acuta si raccomanda un consulto e una valutazione chirurgica d’emergenza e l'intervento
chirurgico immediato.

Nei pazienti con TAAD acuta che presentano distruzione estesa della radice aortica, aneurisma della radice aortica
o un disturbo aortico genetico noto si raccomanda la sostituzione della radice aortica con condotto valvolato
meccanico o biologico.

Raccomandazioni per le strategie di riparazione nella dissezione aortica acuta di tipo A

Nei pazienti con TAAD acuta e parziale dissezione della radice aortica ma senza interessamento significativo dei
lembi valvolari si raccomanda la risospensione piuttosto che la sostituzione della valvola aortica.

Nei pazienti con TAAD acuta sottoposti a riparazione aortica si raccomanda un‘anastomosi distale a cielo aperto per
migliorare la soprawvivenza e aumentare il tasso di trombosi del FL.

Nei pazienti con TAAD acuta senza lacerazione intimale o aneurisma significativo dell’arco aortico si raccomanda la
riparazione dell’'emiarco piuttosto che la sostituzione piu estesa dell’arco.

Classe?

Raccomandazioni per la gestione dei fenomeni di malperfusione nel contesto della dissezione aortica acuta

Nei pazienti con TAAD acuta che presentano malperfusione (cerebrale, mesenterica, degli arti inferiori o renale) si
raccomanda la chirurgia aortica immediata.

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con dissezione aortica acuta di tipo B

In tutti i pazienti con TBAD acuta si raccomanda la terapia medica per alleviare il dolore e per il controllo pressorio.
Nei pazienti con TBAD acuta complicata si raccomanda l'intervento d’emergenza.

Nei pazienti con TBAD acuta complicata si raccomanda la TEVAR quale trattamento preferenziale.
Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con dissezione aortica cronica di tipo B

In tutti i pazienti con TBAD cronica é raccomandata la terapia antipertensiva.

Nei pazienti con TBAD cronica associata a sintomi acuti di malperfusione, rottura o progressione della malattia &
raccomandato |'intervento d’emergenza.

Livello®
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Nei pazienti con TBAD cronica e un diametro dell’aorta toracica discendente =60 mm si raccomanda di sottoporre a B
trattamento quelli che presentano un ragionevole rischio chirurgico.

Raccomandazioni per la gestione dell’ematoma intramurale

Nei pazienti con IMH si raccomanda la terapia medica per alleviare il dolore e per il controllo pressorio.
Nei pazienti con IMH di tipo A e raccomandata la chirurgia d’urgenza.

Nei pazienti con IMH di tipo B & raccomandata inizialmente la terapia medica sotto stretta sorveglianza.

Nei pazienti con IMH di tipo B non complicato & indicato I'imaging seriato (CCT o CMR).

Nn N N N N

Nei pazienti con IMH di tipo B complicato e raccomandata la TEVAR.

Raccomandazioni per la gestione dell’ulcera aterosclerotica penetrante

In tutti i pazienti con PAU si raccomanda la terapia medica per alleviare il dolore e per il controllo pressorio.
Nei pazienti con PAU di tipo A é raccomandato il trattamento chirurgico.

Nei pazienti con PAU di tipo B & raccomandata inizialmente la terapia medica sotto stretta sorveglianza.

Nei pazienti con PAU di tipo B non complicata & raccomandato I'imaging seriato (CMR, CCT o TEE).

Nn N N N N

Nei pazienti con PAU di tipo B complicata e raccomandato il trattamento endovascolare (TEVAR).

Raccomandazioni per la gestione delle lesioni traumatiche dell’aorta
In caso di lesioni aortiche severe (grado 4) si raccomanda la riparazione immediata.

In caso di TAI nei pazienti con anatomia idonea all'intervento e raccomandata la TEVAR piuttosto che la chirurgia a
cielo aperto.

In tutti i pazienti con TAI si raccomanda la terapia medica per alleviare il dolore e per il controllo pressorio e della
frequenza cardiaca.

In caso di sospetta TAI si raccomanda di eseguire la CCT.

In caso di lesione aortica moderata (grado 3) si raccomanda l'intervento di riparazione.
Raccomandazioni per il follow-up dopo trattamento di sindrome aortica acuta

Dopo TEVAR per AAS si raccomanda di eseguire I'imaging di follow-up a 1, 6 e 12 mesi post-intervento e
successivamente ogni anno fino a 5 anni post-intervento qualora non siano state evidenziate anomalie.

Nei pazienti con AAS di tipo B o IMH trattati con terapia medica si raccomanda di eseguire I'imaging di follow-up a
1, 3, 6 e 12 mesi dall'insorgenza e successivamente ogni anno in presenza di reperti stabili all'imaging.

Nei pazienti con PAU trattati con terapia medica si raccomanda di eseguire |'imaging di follow-up a 1 mese dalla
diagnosi e successivamente ogni 6 mesi in presenza di reperti stabili all'imaging.

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con patologia dell’aorta toracica a carattere ereditario
Nei pazienti con HTAD si raccomanda di individualizzare la terapia medica sulla base di un processo decisionale
condiviso.

Si raccomanda che i pazienti con HTAD sindromica o non sindromica, nota o sospetta, siano valutati presso centri
esperti nella cura di questa categoria di pazienti.

Raccomandazioni per il test genetico e lo screening dell’aorta nelle patologie aortiche

Nei pazienti con aneurisma della radice aortica/aorta ascendente o dissezione dell’aorta toracica si raccomanda

di acquisire le informazioni sull’anamnesi familiare di almeno tre generazioni relativamente all’occorrenza di TAD,
morte improvvisa inspiegata e aneurismi periferici e intracranici.

Nei pazienti con aneurisma della radice aortica/aorta ascendente o dissezione dell’aorta toracica e con fattori di
rischio per HTAD si raccomanda il counseling genetico presso un centro qualificato prevedendo I'esecuzione del test
genetico se opportuno.

Nei pazienti con HTAD che presentano una variante patogena/probabilmente patogena si raccomanda di eseguire il
test genetico dei parenti biologici a rischio (test a cascata), indipendentemente dall’eta.

Nei pazienti con TAD con fattori di rischio per HTAD con anamnesi familiare negativa per TAD e nei quali non sia
stata identificata alcuna variante (probabilmente) patogena si raccomanda di eseguire lo screening con imaging
dell’aorta mediante TTE nei FDR.

Raccomandazioni per i test di imaging nelle donne con sindrome di Turner

In considerazione delle minori dimensioni corporee delle donne (=15 anni) con TS si raccomanda di utilizzare I'ASI
dell’aorta ascendente (rapporto tra diametro aortico [mm] e BSA [m?]), I'AHI (rapporto tra diametro aortico [mm] e
altezza [m]) o lo z-score aortico per stabilire il grado di dilatazione aortica e valutare il rischio di dissezione aortica.

(@]
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Si raccomanda di definire la periodicita dei test di imaging e della sorveglianza clinica in base al rischio di dissezione c
stimato sulla base dell’ASI dell’aorta ascendente e delle lesioni concomitanti.
Raccomandazioni per la terapia medica nei pazienti con sindrome di Ehlers-Danlos vascolare
Nei pazienti con vEDS si raccomanda una periodica sorveglianza vascolare dell’aorta e delle arterie periferiche c
mediante DUS, CCT o CMR.
Raccomandazioni per I'imaging vascolare nei pazienti con sindrome di Marfan
Nei pazienti con MFS, si raccomanda di eseguire la TTE:
¢ Almeno una volta all’anno nei pazienti con un diametro della radice aortica <45 mm in assenza di ulteriori fattori
di rischio.
e Almeno ogni 6 mesi nei pazienti con un diametro della radice aortica <45 mm in presenza di ulteriori fattori di C
rischio.
e Almeno ogni 6-12 mesi nei pazienti con un diametro della radice aortica =45 mm in assenza di ulteriori fattori di
rischio.
Nei pazienti senza pregressa chirurgia aortica si raccomanda |'imaging completo delle arterie periferiche e dell’aorta
toraco-addominale mediante CMR o CCT e DUS alla prima valutazione e successivamente ogni 3-5 anni in caso di C
reperti stabili.
Nei pazienti con MFS sottoposti a sostituzione della radice aortica si raccomanda I'imaging di sorveglianza dell’aorta C

toracica mediante CMR (o CCT) almeno ogni 3 anni.
Raccomandazioni per la terapia medica nei pazienti con sindrome di Marfan

Nei pazienti con MFS si raccomanda il trattamento con BB o ARB alle dosi massime tollerate (in assenza di
controindicazioni) per ridurre il tasso di progressione della dilatazione aortica.

Raccomandazioni per la chirurgia aortica nei pazienti con sindrome di Marfan

Il trattamento chirurgico & indicato nei pazienti con MFS che presentano malattia della radice aortica con un

. . : B
diametro massimo del seno aortico =50 mm.
La sostituzione chirurgica della radice aortica e dell’aorta ascendente con tecnica di “valve-sparing” &
raccomandata nei pazienti con MFS o HTAD correlata che presentano dilatazione della radice aortica a condizione B
che le caratteristiche anatomiche siano tali da consentire la conservazione della valvola nativa e che I'intervento sia
eseguito da un chirurgo con expertise specifica.
Raccomandazioni per la gravidanza nelle donne con sindrome di Marfan
In tutte le donne con MFS si raccomanda di:
e Eseguire una valutazione preconcezionale per determinare il rischio CV materno e di altre complicanze. c
e Eseguire un follow-up in un centro dotato di un team per la gravidanza in donne portatrici di malattie cardiache

e vascolari.
Si raccomanda di offrire una consulenza genetica preconcezionale alle coppie con un partner che presenta o € a c
rischio di HTAD.
Prima di ogni gravidanza si raccomanda I'imaging dell’intera aorta (con CMR/CCT). C
Durante la gravidanza si raccomanda di eseguire il follow-up con una periodicita definita in base al diametro e al c
tasso di crescita dell’aorta.
Durante la gravidanza si raccomanda |'assunzione di BB. C
La chirurgia profilattica della radice aortica & raccomandata nelle donne con un diametro aortico >45 mm che C
desiderano una gravidanza.
Gli ARB non sono raccomandati in gravidanza. B
Raccomandazioni per |'esercizio fisico nei pazienti con sindrome di Marfan
Nei pazienti con MFS si raccomanda di personalizzare |'attivita fisica in base al diametro aortico, alla storia familiare C
di dissezione aortica e alla forma fisica preesistente.
Nella maggior parte dei pazienti con MFS si raccomanda di praticare regolarmente esercizio fisico aerobico c
moderato con un livello di intensita definito in base al diametro aortico.
Raccomandazioni per I'imaging di follow-up nei pazienti con sindrome di Loeys-Dietz
Nei pazienti con sindrome di Loeys-Dietz si raccomanda di eseguire la TTE al basale e successivamente ogni 6-12 c
mesi, a seconda del diametro e del tasso di crescita dell’aorta.

(continua)
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Nei pazienti con sindrgme di Logys—Dietz si raccomanda la valutazi.one basa.le all'imaging dalla testa alla pelvi con I c
CMR o CCT e successiva sorveglianza con CMR o CCT o DUS ogni 1-3 anni.

Raccomandazioni per I'imaging e la chirurgia nella patologia dell’aorta toracica a carattere ereditario correlata al gene ACTA2
Per valutare la dilatazione della radice aortica/aorta ascendente si raccomanda il monitoraggio annuale con TTE. 1 C

Si raccomanda di eseguire I'imaging dell’aorta con CMR/CCT ogni 3-5 anni. 1 C
Raccomandazioni per la gestione dell’aortopatia associata a valvola aortica bicuspide

In caso di BAV di prima diagnosi si raccomanda di eseguire inizialmente la TTE per valutare il diametro dell’aorta a

T, | B
diversi livelli.
Il trattamento chirurgico per aortopatia bicuspide & raccomandato in presenza di un diametro aortico massimo =55 mm. | B
Il trattamento chirurgico per aortopatia bicuspide a fenotipo radice & raccomandato in presenza di un diametro I B

aortico massimo =50 mm.

Si raccomanda di eseguire la CCT o la CMR dell’intera aorta toracica al momento della prima diagnosi e quando

si riscontrino importanti discordanze nelle misurazioni ai successivi controlli con TTE durante la sorveglianza, o in | C
presenza di un diametro aortico >45 mm.

Nei pazienti con BAV con aortopatia a fenotipo radice e/o insufficienza aortica isolata si raccomanda lo screening
con TTE dei FDR.

Nei pazienti con BAV con diametro aortico massimo >40 mm, senza indicazione alla chirurgia o dopo chirurgia
valvolare aortica isolata si raccomanda la sorveglianza mediante imaging seriato con TTE dopo 1 anno e | C
successivamente, in caso di reperti stabili, ogni 2-3 anni.

Raccomandazioni per la valutazione e la terapia medica dei pazienti con coartazione dell’aorta

Nei pazienti con coartazione nativa o riparata & raccomandato il follow-up a tempo indefinito, comprensivo di imaging

periodico dell’aorta con CCT/CMR ogni 3-5 anni (adattato in base alle condizioni cliniche e ai precedenti reperti).

La riparazione della coartazione o della ri-coartazione (chirurgica o endovascolare) & indicata nei pazienti ipertesi

con un aumento del gradiente tra gli arti superiori e inferiori (ABI ridotto) rilevato con metodo non invasivo e | c
confermato alla misurazione invasiva (gradiente picco-picco >20 mmHg), privilegiando I'impianto di stent se

tecnicamente fattibile.

Nei pazienti con coartazione si raccomanda di misurare la BP ad entrambe le braccia e ad un arto inferiore. 1 C
Nei pazienti con coartazione si raccomanda di trattare |'ipertensione secondo quanto indicato nelle relative linee I c

guida ESC.

Raccomandazioni per lo screening e la gestione della malattia polivascolare e dell’arteriopatia periferica associata a patologie
cardiache

Nei pazienti con PVD si raccomanda di conseguire valori target di LDL-C <1.4 mmol/I (<55 mg/dl) e una riduzione di I
almeno il 50% rispetto a livelli basali.

Nei pazienti con PAD e AF di nuova diagnosi con CHA,DS -VASc score =2 si raccomanda la terapia anticoagulante a

. . C
pieno dosaggio.

Nei pazienti sottoposti a TAVI si raccomanda lo screening per PAD ileo-femorale. 1 B

AAA, aneurisma dell’aorta addominale; AAS, sindrome aortica acuta; ABI, indice caviglia-braccio; ACEI, inibitore dell’enzima di conversione
dell’angiotensina; AD, dissezione aortica; ADD-RS, aortic dissection detection-risk score; AF, fibrillazione atriale; AHI, lunghezza dell’aorta in-
dicizzata; ALI, ischemia acuta degli arti; ARB, antagonista recettoriale dell’angiotensina; ASCVD, malattia cardiovascolare aterosclerotica; ASI,
diametro dell’aorta indicizzato; BAV, valvola aortica bicuspide; BB, beta-bloccante; BP, pressione arteriosa; CCT, tomografia computerizzata
cardiovascolare; CEA, endoarteriectomia carotidea; CEUS, ecografia con mezzo di contrasto; CHA,DS -VASc, scompenso cardiaco congestizio,
ipertensione, eta =75 anni (2 punti), diabete, ictus (2 punti), malattia vascolare, eta 65-74 anni, sesso femminile; CLTI, ischemia cronica critica
degli arti; CMR, risonanza magnetica cardiovascolare; CS, stenosi carotidea; CTA, angio-tomografia computerizzata; CV, cardiovascolare; CVRF,
fattori di rischio cardiovascolare; DAPT, duplice terapia antiaggregante; DTA, aorta toracica discendente; DUS, eco-Doppler; ECG, elettrocar-
diogramma; ECST, European Carotid Surgery Trial; ESC, Societa Europea di Cardiologia; FDR, parente di primo grado; FL, falso lume; GLP-1RA,
agonista recettoriale del glucagon-like peptide-1; HbA1c, emoglobina glicata; HTAD, patologia dell’aorta toracica a carattere ereditario; ICA,
arteria carotide interna; IMH, ematoma intramurale; i.v., per via endovenosa; LDL-C, colesterolo legato alle lipoproteine a bassa densita; LSA,
arteria succlavia sinistra; MACE, eventi cardiaci avversi maggiori; MAP, pressione arteriosa media; MFS, sindrome di Marfan; MHV, protesi valvo-
lare meccanica; MI, infarto miocardico; MRA, angio-risonanza magnetica; NASCET, North American Symptomatic Carotid Endarterectomy Trial;
OMT, terapia medica ottimale; PAAD, patologie delle arterie periferiche e dell’aorta; PAD, arteriopatia periferica; PAU, ulcera aterosclerotica
penetrante; PCSK9, proproteina convertasi subtilisina/kexina di tipo 9; PVD, malattia polivascolare; RAS, stenosi dell’arteria renale; Qol, qualita
di vita; SAPT, singola terapia antiaggregante; SBP, pressione arteriosa sistolica; SCI, ischemia del midollo spinale; SET, esercizio fisico sotto su-
pervisione; SGLT2i, inibitore del cotrasportatore sodio-glucosio di tipo 2; SMA, arteria mesenterica superiore; T2DM, diabete mellito di tipo 2;
TAA, aneurisma dell’aorta toracica; TAAA, aneurisma dell’aorta toraco-addominale; TAAD, dissezione aortica di tipo A; TAD, malattia dell’aorta
toracica; TAl, lesione traumatica dell’aorta; TAVI, impianto transcatetere di valvola aortica; TBAD, dissezione aortica di tipo B; TBI, indice allu-
ce-braccio; TEE, ecografia transesofagea; TEVAR/EVAR, riparazione endovascolare dell’aorta toracica/di aneurisma aortico; TP, pressione allal-
luce; TS, sindrome di Turner; TTE, ecocardiografia transtoracica; vEDS, sindrome di Ehlers-Danlos vascolare; VKA, antagonista della vitamina K.
Classe della raccomandazione.

®Livello di evidenza.

GITAL CARDIOL | VOL26 | SUPPL1ALN1 2025



16. TABELLE DELLE EVIDENZE

Le tabelle delle evidenze sono disponibili online sul sito dello
European Heart Journal.
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