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6.1. I’aorta toracica

L’aorta toracica ¢ divisa in 4 parti: la radice aortica
(che comprende I’anello della valvola aortica, le cu-
spidi valvolari aortiche ed i seni di Valsalva); 1’aorta
ascendente (che include la porzione tubolare dell’a-
orta dalla giunzione seno-tubulare sino all’origine
dell’arteria brachiocefalica); 1’arco aortico (che ini-
zia all’origine dell’arteria brachiocefalica e termina
con I’origine della arteria succlavia sinistra); I’aorta
discendente (che inizia all’istmo tra I’origine dell’
arteria succlavia di sinistra e il legamento arterioso e
decorre anteriormente alla colonna vertebrale, fino ad
attraversare il diaframma al passaggio nell’addome).

6.2. Istopatologia dell’aorta toracica

6.2.1. Aneurismi e dissezioni

L’istopatologia degli aneurismi e delle dissezioni,
pitl precisamente chiamata degenerazione della tu-
nica media, € caratterizzata dalla distruzione e dalla
perdita delle fibre elastiche e dall’aumentata depo-
sizione di proteoglicani. Tipicamente sono presen-
ti aree di riduzione di cellule muscolari lisce nella
tunica media, ma non ¢ chiaro se vi ¢ una perdita
totale di tali cellule. Recenti studi presenti in lettera-
tura evidenziano la presenza di un infiltrato infiam-
matorio in questa patologia. Le patologie aortiche
associate a mutazioni del myosin heavy chain 11,
cellule muscolari lisce (MYHI11), dell’actina e di
alfa-2 che conducono allo sviluppo di aneurismi a
carico dell’aorta ascendente dimostrano una risposta
iperplastica delle cellule muscolari lisce nella tunica
media aortica. Frammenti di tunica media prelevati
da aneurismi aortici di pazienti portatori di tali muta-
zioni presentano aree di cellule muscolari lisce iper-
plasiche che hanno perso il loro corretto orientamen-
to parallelo all’aorta e che si dispongono in maniera
completamente disordinata.

Un incrementato immunodeposito di metallopro-
teinasi della matrice (MPM) ¢ stato osservato nel-
la tunica media degli aneurismi dell’aorta toracica,
particolarmente MMP-2 e MMP-9. Tali accumuli
sono stati osservati anche all’interno della tunica
media aortica di pazienti affetti da sindrome di Mar-
fan, associati alla presenza di cellule muscolari lisce
alla periferia di zone di degenerazione della media
e sulla superficie di fibre elastiche degenerate. Ele-
vati immunodepositi di MMP-2 e MMP-9 sono stati
osservati anche in aneurismi dell’aorta ascendente
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di pazienti portatori di valvola aortica tricuspide.
Queste MPM hanno una nota attivita elastolitica.
Espressioni aberranti di MPM e di inibitori tissutali
delle MPM sono state osservate anche in frammenti
aortici di pazienti affetti da sindrome di Marfan, al
contrario dei pazienti non affetti da tale sindrome.

6.2.2. Vasculiti e patologie infiammatorie

I’arterite a cellule giganti e I’arterite di Takayasu
presentano importanti caratteristiche con un’espan-
sione clonale di linfociti T che suggerisce una rispo-
sta antigenica. E presente una reazione infiamma-
toria avventiziale caratterizzata da un incrementata
produzione di citochine e di MPM, che porta alla
formazione di granulomi che portano alla distruzio-
ne vasale. La malattia di Bechet colpisce sia le arte-
rie che le vene di tutte le dimensioni.

6.3. Raccomandazioni sulle tecniche di immagine
per la diagnosi ed il follow-up delle patologie
dell’aorta toracica

Classe I

6.3.1 La determinazione del diametro aortico do-
vrebbe essere effettuata in corrispondenza di reperi
corporei fissi, perpendicolarmente al flusso ematico
e riportato in modo chiaro e corretto.

Livello di evidenza C
6.3.2 Nelle misurazioni effettuate mediante angio-TC
od angio-RM, il diametro esterno dovrebbe essere mi-
surato perpendicolarmente al flusso ematico. Per la mi-
surazione del diametro della radice aortica il diametro
maggiore dovrebbe essere misurato a livello del seno,
tipicamente a livello della giunzione sino tubulare.

Livello di evidenza C
6.3.3 Nelle misurazioni effettuate mediante ecocar-
diogramma, il diametro interno dovrebbe essere mi-
surato perpendicolarmente al flusso ematico. Per la
misurazione del diametro della radice aortica, il dia-
metro maggiore dovrebbe essere misurato a livello
del seno, tipicamente a livello della giunzione sino
tubulare.

Livello di evidenza C
6.3.4 Anomalie della morfologia aortica dovrebbero
essere riportate separatamente, anche quando i diame-
tri aortici rientrano nei limiti.

Livello di evidenza C
6.3.5 1l reperto di una dissezione, di un aneurisma,
di un danno post-traumatico e/o la rottura aortica
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dovrebbero essere immediatamente comunicate al
medico referente.

Livello di evidenza C
6.3.6 Quando possibile dovrebbero essere usate le
tecniche in grado di ridurre 1’esposizione occasiona-
le e cumulativa di radiazioni ionizzanti.

Livello di evidenza B

Classe Ila

6.3.7 Se sono disponibili informazioni cliniche, ¢ uti-
le correlare il diametro aortico all’eta ed alla confor-
mazione fisica del paziente.

Livello di evidenza B

La diagnosi definitiva o 1’esclusione delle patolo-
gie dell’aorta toracica o una delle sue varianti anato-
miche richiede un imaging adeguato. La scelta della
tecnica piu appropriata puo dipendere da fattori lega-
ti al paziente (condizioni emodinamiche, funzionali-
ta renale, allergia al mezzo di contrasto, etc.) e dalle
possibilita tecniche (rapida disponibilita di strumen-
ti, funzionalita delle apparecchiature, presenza di
personale specializzato). Considerazioni particolari
andrebbero fatte per i pazienti con funzionalita re-
nale ai limiti (creatininemia 1.8-2.0 mg/dl); in modo
specifico andrebbe valutato il rischio della sommini-
strazione di mezzo di contrasto iodato e lo sviluppo
di nefropatia da contrasto, la somministrazione di ga-
dolinio ed il rischio di fibrosi sistemica nefrogenica.

L’esposizione alle radiazioni ionizzanti andrebbe
ridotto. Il rischio di neoplasie radio-indotte ¢ mag-
giore nei neonati, nei bambini e nei giovani adulti.
Generalmente, al di sopra dei 30-35 anni la proba-
bilita di sviluppare tumori radio-indotti decresce
sostanzialmente. Per i pazienti che necessitano di
ripetute indagini radiologiche per controllare un’a-
nomalia aortica, I’angio-RM potrebbe essere preferi-
bile all’angio-TC. L’angio-RM potrebbe richiedere il
ricorso ad una sedazione, considerati i lunghi tempi
dell’esame e la possibile conseguente claustrofobia.

L’angio-TC, al contrario dell’ecocardiografia, puo
identificare meglio le patologie dell’aorta toracica,
cosi come altre patologie che possono mimare quel-
le dell’aorta toracica come I’embolia polmonare, le
patologie del pericardio, e I’ernia iatale. Dopo gli in-
terventi chirurgici, I’angio-TC ¢ preferibile per iden-
tificare leak o pseudoaneurismi, per la presenza di
clip o sistemi di chiusura metallici.

L’angio-TC e I’angio-RM consentono di misurare
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il diametro esterno dell’aorta, mentre 1’ecocardio-
gramma consente di misurare il diametro interno
dell’aorta. Il diametro del lume pud non riflettere in
maniera accurata il diametro esterno dell’aorta per la
presenza di trombi, infiammazioni di parete o pato-
logie aortiche.

6.3.1. Radiografia tradizionale

L’esame Rx del torace pud occasionalmente evi-
denziare anomalie del profilo o del diametro aortico,
che richiedono tecniche di imaging definitive. L’esa-
me Rx spesso fa parte della valutazione del paziente
con potenziale dissezione acuta dell’aorta toracica,
primariamente per identificare altre cause dei sinto-
mi riferiti dal paziente, ma anche come screening per
identificare segni indiretti dovuti ad una dilatazione
o ad un sanguinamento.

6.3.2. Tomografia computerizzata

La TC presenta diversi vantaggi, tra cui la diffu-
sione quasi universale della tecnica; la capacita di
valutare tutta 1’aorta inclusi il lume, la parete e le
regioni periaortiche; la possibilita di identificare va-
rianti anatomiche ed il coinvolgimento dei vasi col-
laterali; la possibilita di distinguere i diversi tipi di
patologie acute (ematoma intramurale, ulcere pene-
tranti, dissezioni aortiche); il breve tempo necessario
per completare il processo di imaging e le rielabora-
zioni tridimensionali. Le tecniche con sincronizza-
zione elettrocardiografica hanno reso possibile gene-
rare immagini prive di artefatti da movimento della
radice aortica e delle arterie coronarie, simili a quelle
ottenute mediante coronaro-TC. Le informazioni ot-
tenute con i nuovi detettori elicoidali mostrano una
sensitivita del 100% ed una specificita del 98-99%.

La sequenza di una TC eseguita in caso di sospetta
dissezione acuta generalmente include una fase sen-
za contrasto per identificare cambiamenti subdoli di
ematoma intramurale, seguita da una fase con con-
trasto per delineare la presenza e I’estensione del flap
di dissezione, identificare le regioni di potenziale mal
perfusione e dimostrare spandimenti di mezzo di con-
trasto indicativi di rottura. Lo studio dell’albero vasco-
lare, dall’aorta toracica alle arterie femorali, consente
di ottenere sufficienti informazioni per pianificare un
trattamento open o endovascolare, se necessario.

La rapida interpretazione delle immagini e la co-
municazione delle stesse agli specialisti appropriati
sono essenziali in uno scenario acuto.
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6.3.3. Risonanza magnetica

La RM si ¢ dimostrata molto accurata nella dia-
gnosi delle patologie dell’aorta toracica, con una
sensibilita ed una specificita spesso sovrapponibili,
o addirittura superiori, a quelle della TC e dell’ eco-
cardiogramma trans esofageo. I vantaggi della RM
includono la possibilita di identificare varianti anato-
miche delle dissezioni aortiche (ematomi intramurali
o ulcere penetranti), identificare il coinvolgimento
dei rami collaterali ed identificare patologie della
valvola aortica e disfunzioni del ventricolo sinistro,
senza esposizione a radiazioni ionizzanti 0 sommi-
nistrazione di mezzo di contrasto. Gli svantaggi in-
cludono la lunghezza dell’esame durante il quale il
paziente non pud ricevere cure, 1’impossibilita di
risparmiare il gadolinio nei pazienti con insufficien-
za renale, I'impossibilita di eseguire 1’esame nei pa-
zienti claustrofobici o portatori di pace-maker o di
impianti metallici e la scarsa disponibilita in urgenza.

6.3.4. Ecocardiografia

L’ecocardiografia puo evidenziare la presenza di una
dilatazione aortica oppure di una patologia cardiaca
che potrebbe suggerire una patologia aortica come la
valvola aortica bicuspide. Per la dissezione aortica, una
delle maggiori limitazioni dell’ecocardiografia (trans
toracica e transesofagea) ¢ la frequente possibilita di ar-
tefatti che mimano un flap di dissezione. Questi usual-
mente derivano da un riverbero di immagini che appa-
iono come una linea mobile ecodensa aggettante nel
lume aortico. In questo caso ¢ essenziale che 1’operato-
re riesca a distinguere il flap di dissezione da artefatti.

6.4. Raccomandazioni sulle sindromi genetiche
Classe I

6.4.1 Un ecocardiogramma ¢ raccomandato nell’i-
ter diagnostico della sindrome di Marfan, per deter-
minare il diametro della radice aortica e dell’aorta
ascendente e successivamente ogni 6 mesi, per de-
terminare il tasso di crescita dell’aorta.

Livello di evidenza C
6.4.2 Immagini annuali sono raccomandate per i pa-
zienti con sindrome di Marfan, se € documentata la
stabilita del diametro aortico. Se il diametro massi-
mo ¢ 4,5 cm o superiore, oppure se il diametro pre-
senta un sostanziale incremento, andrebbero consi-
derati controlli piu frequenti.

Livello di evidenza C
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6.4.3 I pazienti con sindrome di Loeys-Dietz o con una
mutazione genetica confermata predisponente allo
sviluppo di aneurismi o dissezioni aortiche (TGFBR1,
TG-FBR2, FBN1, ACTA2, MYH11) potrebbero es-
sere sottoposti ad uno studio completo dell’aorta per
una diagnosi iniziale e controlli ogni 6 mesi in caso di
aumento del diametro.

Livello di evidenza C
6.4.4 1 pazienti con sindrome di Loeys-Dietz dovreb-
bero essere sottoposti annualmente ad una RM per lo
studio vascolare dal circolo cerebrale a quello pelvi-
co.

Livello di evidenza B
6.4.5 1 pazienti con sindrome di Turner dovrebbero
essere sottoposti ad uno studio di immagini dell’aor-
ta e cardiaco, al fine di evidenziare la presenza di val-
vola aortica bicuspide, coartazione aortica, o dilata-
zione dell’aorta toracica ascendente. Se le immagini
iniziali sono normali e non sono presenti altri fattori
di rischio per dissezione aortica, i pazienti dovrebbe-
ro essere sottoposti ad indagini dopo 5-10 anni, salvo
variazioni cliniche. Se sono presenti anomalie, sono
indicate immagini annuali.

Livello di evidenza C

Classe I1a

6.4.6 E ragionevole considerare un intervento chirur-
gico in tutti i pazienti adulti con la sindrome di Lo-
yes-Dietz o una mutazione confermata di TGFBRI1 o
TGFBR?2 e un diametro aortico di 4,2 cm o maggiore
all’ecocardiogramma transesofageo (diametro inter-
no) o 4,4-4,6 cm o piu alla TC od alla RM (diametro
esterno).

Livello di evidenza C
6.4.7 Per le donne incinte affette da sindrome di
Marfan ¢ ragionevole sostituire profilatticamente la
radice aortica e ’aorta ascendente se il diametro ¢
superiore a 4 cm.

Livello di evidenza C
6.4.8 Se il rapporto tra I’area massima in sezione tra-
sversa espressa in centimetri quadrati e 1’altezza del
paziente espressa in metri eccede il valore di 10 ¢
ragionevole una riparazione chirurgica, poiché i pa-
zienti piut bassi hanno un maggior rischio di anda-
re incontro a dissezione con diametri aortici minori
cosi come il 15% dei pazienti affetti da sindrome di
Marfan va incontro a dissezione con una diametro
aortico inferiore a 5 cm.

Livello di evidenza C
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Classe IIb

6.4.9 In pazienti con Sindrome di Turner ed altri fat-
tori di rischio (valvola aortica bicuspide, coartazione
aortica) ed in pazienti in gravidanza (o in previsione
di una gravidanza) potrebbe essere utile effettuare
test di imaging per determinare il rischio di disse-
zione aortica.

6.5. Raccomandazioni sulle forme familiari di
aneurismi e dissezioni aortiche

Classe I

6.5.1 1l ricorso a tecniche di immagini per la valuta-
zione dell’aorta ¢ indicato nei parenti di primo grado
di pazienti con aneurisma e/o dissezione aortici, per
identificare i soggetti a rischio.

Livello di evidenza B
6.5.2 I parenti di primo grado di soggetti con po-
sitivita per FBN1, TGFBR1, TGFRB2, COL3A1,
ACTA2, MYHI11 devono essere sottoposti a scre-
ening e consulenza genetica; i soggetti positivi
dovranno essere sottoposti ad immagini di scre-
ening.

Livello di evidenza C

Classe I1a

6.5.3 Qualora uno o piu parenti di primo grado di un
paziente con aneurisma o dissezione aortica presen-
tassero dilatazione aortica, aneurisma o dissezione,
sarebbe indicato estendere 1 test diagnostici anche ai
parenti di secondo grado.

Livello di evidenza B

Classe ITb

6.5.3 Qualora uno o piu parenti di primo grado di un
paziente con aneurisma o dissezione aortica presen-
tassero dilatazione aortica, aneurisma o dissezione,
potrebbe essere indicato estendere i test genetici anche
ai parenti di secondo grado

Livello di evidenza C

6.6. Raccomandazioni sull’arterite di Takayasu e
sull’arterite a cellule giganti

Classe I

6.6.1 La terapia iniziale per I’arterite di Takayasu e
per D’arterite a cellule giganti in fase attiva ¢ il cor-
tisone ad alto dosagio (prednisolone 40 o 60 mg al
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giorno o equivalenti), per ridurre lo stato infiamma-
torio.

Livello di evidenza B
6.6.2 Il successo terapeutico nei pazienti affetti
dall’arterite di Takayasu e dall’arterite a cellule gi-
ganti deve essere costantemente verificato attraver-
so I’esame fisico e la determinazione dei valori di
Velocita di EritroSedimentazione e della Proteina
C-Reattiva.

Livello di evidenza B
6.6.3 1l trattamento chirurgico nei pazienti affetti
dall’arterite di Takayasu e dall’arterite a cellule gi-
ganti deve essere rimandato fino alla risoluzione dello
stato di infiammazione acuta (Livello di evidenza B).
6.6.4 La valutazione iniziale dei pazienti affetti
dall’arterite di Takayasu e dall’arterite a cellule gi-
ganti deve essere effettuata con Angio-TC o angio-
RM, per la valutazione di eventali lesioni aneurisma-
tiche o occlusive a livello dell’aorta e dei sui rami.

Livello di evidenza C

Classe 1la

6.6.5 In pazienti affetti da arterite di Takayasu ¢ ra-
gionevole trattare eventuali progressioni della pa-
tologia vascolare e recrudescenze dei sintomi con
I’utilizzo di corticosteroidi ed altri farmaci anti-in-
fiammatori.

Livello di evidenza B

6.7. Valutazione iniziale e management della
patologia aortica acuta

6.7.1. Raccomandazioni sui test di screening
Classe 1

6.7.1.1 Un esame elettrocardiografico dovrebbe es-
sere eseguito in tutti i pazienti che presentano sin-
tomi che potrebbero essere correlati alla presenza di
una dissezione acuta.

6.7.1.1.1 Data la relativa scarsa frequenza di una occlu-
sione coronarica dovuta ad una dissezione, la presenza
di un sopraslivellamento del tratto S-T suggestiva di
infarto miocardico acuto dovrebbe essere trattata come
un evento cardiaco primitivo, senza ritardi diagnostici
nella ricerca di una dissezione, ad eccezione dei pa-
zienti ad alto rischio di dissezione.

Livello di evidenza B
6.7.1.2 11 ruolo dell’esame Rx del torace nella valu-
tazione di una possibile dissezione dell’aorta toraci-
ca dovrebbe essere interpretato sulla base del rischio
stimato del paziente come segue:
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6.7.1.2.1 rischio intermedio: I’Rx del torace dovreb-
be essere eseguito sempre allo scopo di stabilire una
chiara diagnosi alternativa, cosi da evitare indagini
di secondo livello;

Livello di evidenza C
6.7.1.2.2: rischio basso: I’Rx del torace dovrebbe es-
sere eseguito sempre allo scopo di poter sia eseguire
una diagnosi alternativa o confermare reperti sugge-
stivi di patologie dell’aorta toracica, per poi eseguire
indagini di secondo livello;

Livello di evidenza C
6.7.1.3 La diagnostica per immagini in urgenza me-
diante ecocardiogramma transesofageo, angio-TC o
angio-RM ¢ raccomandata al fine di escludere o con-
fermare la presenza di una dissezione in quei pazien-
ti risultati ad alto rischio alla valutazione iniziale.

Livello di evidenza B

Classe 111

6.7.1.4 Un Rx torace negativo non dovrebbe ritarda-
re il ricorso ad esami radiografici di secondo livello
per la ricerca di una dissezione in quei pazienti risul-
tati ad alto rischio alla valutazione iniziale.

Livello di evidenza C

6.7.2. Raccomandazioni sulle tecniche di immagine

Classe I

6.7.2.1 La scelta tra una specifica metodica al fine di
confermare o escludere la presenza di una dissezione
dovrebbe essere presa sulla base delle condizioni del
paziente e della struttura, compresa la disponibilita
di apparecchiature.

Livello di evidenza C
6.7.2.2 Se esiste un forte sospetto di dissezione acu-
ta, ma le indagini di primo livello risultano negative,
dovrebbe essere fatto ricorso ad indagini di secondo
livello.

Livello di evidenza C

6.7.3. Raccomandazioni sul management in acuto

Classe I

6.7.3.1 1l trattamento iniziale dovrebbe essere diret-
to alla riduzione dello stress di parete attraverso la
riduzione della frequenza cardiaca e della pressione
arteriosa come segue:

6.7.3.1.1 in assenza di controindicazioni, dovrebbe
essere iniziata la somministrazione endovenosa di
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beta bloccanti al fine di raggiungere una frequenza
cardiaca intorno ai 60 bpm;

Livello di evidenza C
6.7.3.1.2 in presenza di chiare controindicazioni, i
farmaci calcio antagonisti dovrebbero essere sommi-
nistrati per il controllo della frequenza cardiaca;

Livello di evidenza C
6.7.3.1.3 se la pressione arteriosa sistolica si man-
tiene al di sopra dei 120 mmHg nonostante sia stato
ottenuto un buon controllo della frequenza cardiaca,
dovrebbero essere somministrati farmaci ACE ini-
bitori e/o altri vasodilatatori allo scopo di ridurre la
pressione arteriosa;

Livello di evidenza C
6.7.3.1.4 1 farmaci beta bloccanti dovrebbero essere
utilizzati con molta cautela in caso di insufficienza
aortica, poiché riducono la tachicardia compensatoria

Livello di evidenza C

Classe 111

6.7.3.2 La terapia con vasodilatatori non dovrebbe
essere iniziata se non dopo aver ottenuto un buon
controllo della frequenza cardiaca, allo scopo di evi-
tare una tachicardia riflessa che potrebbe comportare
una progressione della dissezione.

Livello di evidenza C

6.7.4. Raccomandazioni sul management definitivo
Classe 1

6.7.4.1 Non appena eseguita la diagnosi di certezza
o in caso di forte sospetto di dissezione dell’aorta
toracica, dovrebbe essere ottenuta una consulenza
chirurgica urgente, indipendentemente dalla localiz-
zazione (aorta toracica ascendente o discendente).
Livello di evidenza C
6.7.4.2 In caso di dissezione acuta dell’aorta toracica
ascendente, dovrebbe essere preso in considerazione
I’intervento chirurgico in emergenza, a causa delle
sue possibili complicanze fatali, come la rottura.
Livello di evidenza B

6.7.4.3 La dissezione acuta dell’aorta toracica dis-
cendente dovrebbe essere trattata con terapia medi-
ca in assenza di complicazioni (sindrome da malp-
erfusione, progressione della dissezione, aneurisma
con aumento di diametro, impossibilita di control-
lare la pressione arteriosa o il dolore).

R Livello di evidenza B

E tuttavia opportuno segnalare che recenti studi
hanno dimostrato che esistono alcuni fattori di ri-
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schio di evoluzione e complicanze per le dissezioni
cosiddette non complicate come la sede e dimensio-
ne della porta di entrata, la presenza del falso lume
lungo la piccola curvatura, la trombosi parziale del
falso lume e la formazione di un falso lume saccula-
re, I’aspetto ellittico del vero lume, 1’ aspetto spiroide
della dissezione ed il rapido accrescimento (>5 mm).
Tali situazioni vengono attualmente considerate da
alcuni Autori come possibili indicazioni al tratta-
mento precoce con endograft.

6.8. Raccomandazioni sul trattamento delle disse-
zioni acute dell’aorta toracica

Classe I

6.8.1 Nelle dissezioni acute dell’aorta toracica ascen-
dente, dovrebbero essere resecate tutte le regioni
aneurismatiche e la parte prossimale della dissezio-
ne. La dissezione parziale dell’aorta ascendente puo
essere trattata mediante la ricostruzione valvolare. La
dissezione completa dell’aorta ascendente dovrebbe
essere trattata mediante la sostituzione dell’aorta
ascendente con 1’utilizzo di una protesi valvolata,
oppure con la sola sostituzione dell’aorta ascenden-
te. In caso di dissezioni tipo II sec. DeBakey, dovreb-
be essere sostituita I’intera aorta dissecata.

Livello di evidenza C

6.9. Raccomandazioni sull’ematoma intramurale
senza difetto intimale

Classe I1a

6.9.1 E ragionevole trattare gli ematomi intramurali
in modo analogo alle dissezioni del tratto corrispon-
dente di aorta toracica.

Livello di evidenza C

6.10. Raccomandazioni sull’anamnesi e 1’esame
obiettivo dei pazienti con patologie dell’aorta
toracica

Classe I

6.10.1 In pazienti che si presentano con sintomi
cardiaci e non cardiaci, associati al sospetto di una
problematica aortica, sara doveroso procedere con
un attento e completo esame obiettivo alla ricerca di
anisosfigmia a livello degli arti superiori ed inferiori,
ischemia viscerale, deficit neurologico focale, soffio
aortico e segni o sintomi di tamponamento cardiaco.

Livello di evidenza C
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6.11. Raccomandazioni sul trattamento medico
dei pazienti con patologie dell’aorta toracica

Classe I

6.11.0.1 Stretto controllo dei valori pressori, norma-
lizzazione del profilo lipidico, abolizione del fumo
di sigaretta e riduzione di tutti i fattori di rischio per
patologia aterosclerotica sono indispensabili per tutti
i pazienti con piccoli aneurismi che non richiedono
il trattamento chirurgico e, comunque, per tutti i pa-
zienti non candidabili a chirurgia classica o endova-
scolare.

Livello di evidenza C

6.11.1. Raccomandazioni sul controllo dei valori
della pressione arteriosa

Classe I

6.11.1.1 La terapia antipertensiva dovra essere som-
ministrata con I’obiettivo di ottenere una pressione
di 140/90 mmHg nei pazienti non diabetici e 130/80
nei diabetici per ridurre il rischio di stroke, infarto
miocardico e morte cardiaca.

Livello di evidenza B
6.11.1.2 Farmaci beta-bloccanti dovrebbero essere
somministrati a tutti i pazienti con Sindrome di Mar-
fan e aneurisma aortico, se non altrimenti controin-
dicati.

Livello di evidenza B

Classe I1a

6.11.1.3 Nei pazienti con aneurisma dell’aorta to-
racica ¢ ragionevole ridurre la pressione quanto piu
possibile (fino ai valori piu bassi tollerati) con 1’uso
di farmaci beta-boloccanti, ace-inibitori e sartanici.
Livello di evidenza B
6.11.1.4 Sartanici (Losartan) dovrebbero essere som-
ministrati a tutti i pazienti con Sindrome di Marfan e
aneurisma aortico, se non altrimenti controindicati.
Livello di evidenza B

6.11.2. Raccomandazioni sul controllo dei valori
lipidici

Classe IIa

6.11.2.1 1l trattamento con statine per raggiungere
un target LDL inferiore a 70 mg/dl ¢ ragionevole per
i pazienti con un elevato rischio di evento ischemico

coronarico.
Livello di evidenza A
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6.11.3. Raccomandazioni sulla cessazione dell’ abitu-
dine tabagica

Classe I

6.11.3.1 L’abolizione completa del fumo (attivo e
passivo) ¢ raccomandata. Programmi di follow-up
ed aiuti farmacologici e psicologici sono utili e sug-
geriti.

Livello di evidenza B

6.12. Raccomandazioni sui pazienti con aneurisma
dell’aorta ascendente asintomatico

Classe I

6.12.1 1 pazienti con aneurisma degenerativo, dis-
sezione cronica, ematoma intramurale, ulcera pe-
netrante aortica, aneurisma micotico o pseudoaneu-
risma, suscettibili di intervento chirurgico e con un
diametro aortico di 5.5 cm o maggiore, dovrebbero
essere valutati per 1’intervento chirurgico.

Livello di evidenza C
6.12.2 I pazienti con Sindrome di Marfan o altri di-
sordini genetici dovrebbero essere sottoposti a chi-
rurgia in elezione per diametri aortici minori (4,0-5,5
cm), per evitare il rischio di dissezione o rottura.

Livello di evidenza C
6.12.3 Pazienti con una velocita di crescita superiore
a 0,5 cm/anno dovrebbero essere candidati alla chi-
rurgia anche con diametri aortici inferiori ai 5,5 cm.

Livello di evidenza C
6.12.4 1 pazienti da sottoporre a chirurgia valvola-
re aortica dovrebbero essere sottoposti a intervento
chirurgico a partire da un diametro dell’aneurisma
di 4,5 cm.

Classe I1a

6.12.5 In pazienti con Sindrome di Marfan o altri di-
sordini genetici potrebbe essere ragionevole 1’indi-
cazione chirurgica quando il rapporto tra 1’area mas-
sima dell’aorta (nr2) in cm? e 1’altezza del paziente
espressa in metri eccede il valore di 10.

Livello di evidenza C
6.12.6 I pazienti con Sindrome di Loeys-Dietz o con
una mutazione confermata di TGFBR1 o TGFBR2
dovrebbero essere sottoposti a chirurgia per diametri
superiori ai 4,2 cm valutati con ecografia trans-eso-
fageo (diametro interno) o ai 4,4/4,6 cm valutati con
Angio-TC o Angio-RM (diametro esterno).

Livello di evidenza C
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6.13. Raccomandazioni sui pazienti con aneurisma
dell’aorta sintomatico

Classe I

6.13.1 I pazienti con sintomi secondari alla presenza
dell’aneurisma o con aneurismi in rapida espansione
dovrebbero essere sottoposti a intervento chirurgico
immediato, ad eccezione dei pazienti con limitata
aspettativa di vita residua o con qualita della vita
fortemente compromessa.

Livello di evidenza C

6.14. Raccomandazioni sulla chirurgia per gli
aneurismi dell’aorta ascendente

Classe I

6.14.1 La sostituzione separata della valvola aorti-
ca e dell’aorta ascendente sono raccomandate nei
pazienti senza significativa dilatazione della radice
aortica, in pazienti anziani, o in pazienti giovani con
minima dilatazione che hanno malattia della valvola
aortica.

Livello di evidenza C
6.14.2 1 pazienti affetti da Sindrome di Marfan,
Loeys-Dietz e Ehlers-Danlos e i pazienti con dila-
tazione della radice aortica o del Seno di Valsalva
dovrebbero essere sottoposti a intervento di David
modificato, quando possibile, o a riparazione con
tubo valvolato.

Livello di evidenza B

6.15. Raccomandazioni sulla chirurgia per gli
aneurismi dell’arco aortico

Classe I

6.15.1 Per gli aneurismi dell’arco aortico che coin-
volgono anche la porzione prossimale dell’arco ¢ ra-
gionevole programmare una sostituzione dell’ascen-
dente associata a riparazione parziale dell’arco in
arresto ipotermico, usando come inflow la succlavia
o la ascellare destra.

Livello di evidenza C
6.15.2 La sostituzione dell’intero arco aortico ¢& ra-
gionevole nei casi di dissezione acuta quando I’arco
¢ aneurismatico o quando € presente uno scompagi-
namento massivo delle tonache.

Livello di evidenza B
6.15.3 La sostituzione dell’intero arco aortico ¢& ra-
gionevole per gli aneurismi che lo coinvolgono in
toto, per le dissezioni croniche quando I’arco ¢ aneu-
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rismatico ed in caso di aneurismi della porzione di-
stale dell’arco che coinvolgono anche la porzione
prossimale dell’aorta discendente, usualmente in as-
sociazione con un Elephant Trunk.

Livello di evidenza B
6.15.4 Nei pazienti a basso rischio operatorio, il tratta-
mento chirurgico degli aneurismi asintomatici dell’ar-
co ¢ indicato quando il diametro superai 5,5 cm.

Livello di evidenza B
6.15.5 Per i pazienti con aneurisma asintomatico con
diametro inferiore ai 4,0 cm, ¢ ragionevole procedere
con uno screening ogni 12 mesi per valutare la cre-
scita dell’aneurisma utilizzando Angio-TC o Angio-
RM.

Livello di evidenza C
6.15.6 Per i pazienti con aneurisma asintomatico con
diametro inferiore ai 4,0 cm e inferiore a 5,5 cm,
¢ ragionevole procedere con uno screening ogni 6
mesi per valutare la crescita dell’aneurisma, utiliz-
zando Angio-TC o Angio-RM.

Livello di evidenza C

6.16. Raccomandazioni sulla chirurgia per gli
aneurismidell’aorta toracica e toraco-addominale

Classe I

6.16.1 Nei pazienti con dissezione cronica, soprat-
tutto se associato a patologie del connettivo, in as-
senza di gravi comorbidita e con aneurisma di dia-
metro superiore a 5,5 cm, ¢ indicato il trattamento
chirurgico open.

Livello di evidenza B
6.16.2 Nei pazienti con aneurisma aterosclerotico o
traumatico dell’aorta toracica discendente superiore
ai 5,5 cm di diametro, aneurismi sacciformi o pseu-
do aneurismi post-operatori, dovrebbe essere forte-
mente considerato il trattamento endovascolare, se
fattibile.

Livello di evidenza B
6.16.3 Nei pazienti con aneurisma dell’aorta toraco-
addominale, il trattamento chirurgico open dovreb-
be essere indicato in caso di diametro superiore ai 6
cm o inferiore se associato a patologie del connet-
tivo come la sindrome di Marfan o di Loyez-Dietz.
Nei pazienti ad alto rischio operatorio, il trattamento
endovascolare con endoprotesi branched/fenestrate
o con tecniche alternative, se anatomicamente fatti-
bile, dovrebbe essere considerato come trattamento
alternativo.

Livello di evidenza C
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6.16.4 Nei pazienti con aneurisma dell’aorta toraco-
addominale ed ischemia viscerale o stenosi signi-
ficative su base aterosclerotica dei vasi viscerali, &
indicata una procedura aggiuntiva di rivascolarizza-
zione.

Livello di evidenza B

6.17. Raccomandazioni sul management sulle
patologie croniche in gravidanza

Classe I

6.17.1 Le donne con sindrome di Marfan e dilatazio-
ne aortica, cosi come quelle con patologie aortiche
in assenza di sindrome di Marfan, dovrebbero essere
informate circa il rischio di dissezione aortica e della
natura ereditaria di tali patologie prima di affrontare
la gravidanza.

Livello di evidenza C
6.17.2 Nelle donne in gravidanza che sanno di avere
una dilatazione dell’aorta toracica o una predisposi-
zione genetica per le dissezioni, ¢ raccomandato uno
stretto monitoraggio dei valori pressori.

Livello di evidenza C
6.17.3 Nelle donne in gravidanza che sanno di avere
una dilatazione dell’aorta ascendente, la misurazio-
ne del diametro dell’aorta ascendente dovrebbe esse-
re effettuato mediante ecocardiogramma una volta al
mese o ogni due mesi fino al parto.

Livello di evidenza C
6.17.4 Nella diagnostica per immagini per le don-
ne in gravidanza con dilatazioni dell’arco aortico,
dell’aorta toracica discendente o addominale, &
raccomandata la risonanza magnetica (senza gado-
linio) anziché la tomografia computerizzata, al fine
di evitare I’esposizione alle radiazioni ionizzanti.
Per lo studio dell’aorta toracica, 1’ecocardiogram-
ma trans-esofageo rappresenta una valida alterna-
tiva.

Livello di evidenza C
6.17.5 Le donne in gravidanza con aneurismi aortici
dovrebbero essere seguite in centri dove ¢ disponibi-
le la chirurgia cardiotoracica.

Livello di evidenza C

Classe I1a

6.17.6 1l parto cesareo ¢ ragionevole per le donne
con dilatazioni significative dell’aorta, dissezioni o
insufficienza aortica severa.

Livello di evidenza C
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Classe ITb

6.17.7 In caso di dilatazione aortica progressiva o di
peggioramento di un’insufficienza aortica, la chirur-
gia a scopo preventivo pu0 essere presa in conside-
razione.

Livello di evidenza C

6.18. Raccomandazioni sugli ateromi dell’arco
aortico e dell’aorta toracica e sulla patologia
ateroembolica

Classe I1a

6.18.1 La terapia con statine € ragionevole in caso di
ateromi dell’arco aortico, al fine di ridurre il rischio
di stroke.

Livello di evidenza C

Classe ITb

6.18.2 La terapia con anticoagulanti orali con warfa-
rin (mantenendo un INR tra 2 e 3) o la terapia antiag-
gregante dovrebbe essere considerata in quei pazien-
ti con stroke ed ateromi dell’arco spessi pitt di 4 mm,
al fine di prevenire le recidive.

Livello di evidenza C

6.19. Raccomandazioni sul management peripro-
cedurale e periopoeratorio

6.19.1. Raccomandazioni sullo screening preopera-
torio

Classe I

6.19.1.1 In preparazione alla chirurgia, ¢ raccoman-
data una diagnostica per immagini adeguata a valu-
tare 1’estensione della malattia ed i limiti della pro-
cedura stabilita.

Livello di evidenza C
6.19.1.2 1 pazienti con patologie dell’aorta toracica
candidati a procedure chirurgiche open o endova-
scolari e che presentano sintomi o segni di ischemia
miocardica, dovrebbero essere sottoposti ad ulteriori
accertamenti al fine di individuare la presenza di ste-
nosi significative dell’albero coronarico.

Livello di evidenza C
6.19.1.3 1 pazienti con sindrome coronarica acuta
o con stenosi significative dell’albero coronarico
dovrebbero essere sottoposti ad una rivascolarizza-
zione coronarica, mediante tecniche percutanee o
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bypass aorto-coronarico, prima o al tempo stesso del
trattamento chirurgico od endovascolare dell’aorta
toracica.

Livello di evidenza C

Classe I1a

6.19.1.4 Al fine di determinare le comorbidita del
paziente e stilare un profilo del rischio & ragionevole
eseguire alcuni test. Questi comprendono le prove di
funzionalita respiratoria, coronarografia, ECG-Hol-
ter delle 24 ore, eco-Doppler carotideo, neuroimma-
gini, ecocardiogramma e test cognitivi.

Livello di evidenza C
6.19.1.5 Nei pazienti candidati a trattamento open
o endovascolare dell’aorta toracica, stabili clinica-
mente ma che presentano stenosi flow limiting delle
arterie coronarie alla coronarografia, € ragionevole
programmare un intervento di bypass aorto-corona-
rico.

Livello di evidenza C

Classe ITb

6.19.1.6 Nei pazienti candidati a trattamento open o
endovascolare dell’aorta toracica, stabili clinicamen-
te ma che presentano stenosi limitanti il flusso delle
arterie coronarie alla coronarografia, non sono ben
stabiliti i benefici della rivascolarizzazione corona-
rica preventiva.

Livello di evidenza B

6.19.2. Raccomandazioni sulla tecnica anestesiolo-
gica e sulle tecniche di monitoraggio

Classe I

6.19.2.1 La scelta della tecnica anestesiologica e dei
sistemi di monitoraggio deve essere ritagliata sulle
specifiche necessita del singolo paziente, per faci-
litare I’esecuzione del gesto chirurgico e il monito-
raggio dell’emodinamica e della funzionalita degli
organi.

Livello di evidenza C

Classe I1a

6.19.2.2 L’uso dell’ecocardiografia transesofagea ¢
consigliato in tutti gli interventi chirurgici a carico
dell’aorta toracica, a meno che non sia specificamen-
te controindicata; in corso di interventi endovascolari,
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puo essere utilizzata per il controllo della procedura,
per la visualizzazione del device e per I’evidenziazio-
ne di eventuali endoleak.

Livello di evidenza B
6.19.2.3 I potenziali evocati somatosensoriali 0 mo-
tori possono essere utili; € ragionevoli che la deci-
sione di utilizzarli si basi sulle necessita del singolo
paziente, le risorse dell’ospedale, il grado di urgenza
della procedura e le tecniche chirurgiche e di perfu-
sione utilizzate.

Livello di evidenza B

Classe 111

6.19.2.4 L’ anestesia spinale non ¢ raccomandata, per
il rischio di ematomi, nei pazienti trattati con antiag-
greganti piastrinici, eparina o anticoagulanti orali.

Livello di evidenza C
6.19.2.5 Non ¢ raccomandato il passaggio routina-
rio da un tubo endotracheale bilume a quello a lume
singolo, al termine della procedura chirurgica, nei
pazienti con edema polmonare o nei pazienti emor-
ragici

Livello di evidenza C

6.19.3. Raccomandazioni sul management trasfu-
sionale e sulla terapia anticoagulante

Classe I1a

6.19.3.1 E auspicabile che ogni struttura ospedalie-
ra, sulla base delle proprie risorse e disponibilita, si
doti di un preciso algoritmo per la gestione delle tra-
sfusioni, della terapia antifibrinolitica e della terapia
anticoagulante in tutti gli interventi chirurgici ed en-
dovascolari.

Livello di evidenza C

6.19.4. Raccomandagzioni sulla protezione cerebrale
durante chirurgia dell’aorta ascendente e dell’arco

Classe I

6.19.4.1 Le metodiche di protezione del parenchima
cerebrale per prevenire il rischio di stroke e mante-
nere le capacita cognitive del paziente dovrebbero
essere un elemento centrale della scelta delle tecni-
che chirurgiche, anestesiologiche e perfusionali in
tutti gli interventi sull’aorta ascendente e sull’arco
aortico.

Livello di evidenza B
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Classe I1a

6.19.4.2 L arresto circolatorio ipotermico, la perfu-
sione cerebrale anterograda e la perfusione retrogra-
da rappresentano tecniche che, da sole o in combi-
nazione, si sono dimostrate utili nel ridurre 1l danno
cerebrale in corso di chirurgia dell’aorta ascendente
e dell’arco aortico. L’esperienza dei singoli centri
rappresenta un elemento chiave nella scelta della
tecnica da utilizzare.

Livello di evidenza B

Classe 111

6.19.4.3 L’ipertermia cerebrale perioperatoria non ¢
raccomandata in corso di chirurgia dell’aorta ascen-
dente e dell’arco aortico; 1’utilizzo di questa meto-
dica potrebbe risultare dannoso per il parenchima
cerebrale.

Livello di evidenza B

6.19.5. Raccomandazioni sulla protezione midollare
durante chirurgia open o endovascolare dell’aorta
toracica e toraco-addominale

Classe I

6.19.5.1 1l drenaggio del liquor cefalorachidiano ¢
raccomandato come effettiva tecnica di prevenzione
dell’ischemia midollare durante gli interventi chirur-
gici o endovascolari, soprattutto per i pazienti ad alto
rischio di ischemia midollare.

Livello di evidenza B
Nota: potrebbe essere valutato, ove tecnicamente
fattibile, dividere la procedura di esclusione endo-
vascolare in due step successivi, per minimizzare il
rischio di complicanze midollari e per permettere
I’attivazione dei circoli spinali di compenso e lo svi-
luppo di vasi ipertrofici.
Nei pazienti antiaggregati potrebbe essere ragione-
vole, perd, programmare un intervento in anestesia
locale o generale light e procedere con uno stretto
controllo clinico per le prime 72 ore postoperatorie
riservando il catetere da deliquorazione solo ai casi
di comparsa di sintomatologia clinicamente eviden-
te.

Classe I1a

6.19.5.2 Le tecniche per ottimizzare la pressione di
perfusione midollare, come il mantenimento della
pressione aortica prossimale o la perfusione aor-
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tica distale, sono utili ed auspicabili; queste tecni-
che devono essere considerate parte integrante della
strategia chirurgica, anestesiologica e perfusionale
durante tutti gli interventi chirurgici ed endovasco-
lari a carico dell’aorta toracica e toraco-addominale.
L’esperienza dei singoli centri guidera la scelta della
tecnica da utilizzare.

Livello di evidenza B
6.19.5.3 Lipotermia moderata ¢ da considerarsi una
tecnica ragionevole per la protezione midollare in
corso di interventi chirurgici a carico dell’aorta to-
racica discendente.

Livello di evidenza B

Classe ITb

6.19.5.4 L'utilizzo di tecniche aggiuntive (perfusione
distale, irrigazione epidurale con soluzione ipoter-
mica, glucocorticoidi ad alto dosaggio, instillazioni
intratecali di papaverina, diuretici osmotici, etc) per
aumentare la tolleranza del midollo all’ischemia puo
essere valutato nel trattamento dei pazienti ad elevato
rischio di lesioni midollari.

Livello di evidenza B
6.19.5.5 L’utilizzo dei potenziali evocati motori e
somatosensoriali puo essere valutato come strategia
per riconoscere I’ischemia midollare ed, eventual-
mente, guidare il reimpianto delle arterie intercostali
e il ricorso ad altre tecniche per ottimizzare la perfu-
sione midollare.

Livello di evidenza B

6.19.6. Raccomandazioni sulla protezione renale
durante chirurgia open o endovascolare dell’aorta
toracica e toraco-addominale

Classe ITb

6.19.6.1 L’idrtatazione preoperatoria e la sommini-
strazione intraoperatoria di mannitolo possono esse-
re utili per preservare la funzionalita renale in caso
di pazienti sottoposti a chirurgia open dell’aorta di-
scendente.

Livello di evidenza C
6.19.6.2 Quando & necessario il clampaggio delle
arterie renali, devono sempre essere prese in consi-
derazione la perfusione fredda con cristalloidi o la
perfusione ematica.

Livello di evidenza B

6.20. Raccomandazioni sul follow-up dei pazienti
portatori di patologie dell’aorta toracica o toraco-
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addominale e dei pazienti sottoposti a riparazione
chirurgica o endovascolare

Classe I1a

6.20.1 La tomografia computerizzata e la risonanza
magnetica sono efficaci nel follow-up, dopo dissezio-
ni Tipo A o B e dopo ricostruzioni della radice aortica
e dell’aorta ascendente.

Livello di evidenza C
6.20.2 La tomografia computerizzata e la risonanza
magnetica sono consigliate ad 1, 3, 6 e 12 mesi dopo
una dissezione. Se la patologia ¢ stabile sara suffi-
ciente un esame all’anno.

Livello di evidenza C
6.20.3 Nel follow-up di un paziente ¢ consigliabile
utilizzare sempre la stessa metodica di imaging, ef-
fettuata nello stesso centro, per una migliore valuta-
zione delle immagini.
Livello di evidenza C
6.20.4 Se un aneurisma dell’aorta toracica di dimen-
sioni moderate resta stabile nel tempo, ¢ consiglia-
bile effettuare il follow-up con risonanza magnetica
per minimizzare la dose di radiazioni somministrata
al paziente.

Livello di evidenza C
6.20.5 Le tecniche di imaging da utilizzare nel fol-
low-up dei pazienti con ematoma intramurale sono
le stesse che si utilizzano per il follow-up delle dis-
sezioni.

Livello di evidenza C

Il tasso medio di crescita per tutti gli aneurismi

dell’aorta toracica € circa 1 mm/anno, ma aumenta
con I’aumentare del diametro dell’ aneurisma. I tassi
di crescita tendono ad essere piu rapidi per gli aneu-
rismi che coinvolgono I’aorta discendente rispetto
a quelli dell’aorta ascendente e per gli aneurismi
post-dissezione, nei pazienti con sindrome di Mar-
fan ed in quelli con valvola aortica bicuspide 1-19.
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