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Riassunto

Gli Autori descrivono un caso di Finestra Aorticopolmonare in un cane pastore tedesco, mostrando gli aspetti clinici, radio-
grafici, ecocardiografici, angiografici e necroscopici di questa rara patologia. Vengono evidenziate le analogie cliniche ed emo-
dinamiche che esistono fra questa cardiopatia congenita e la persistente Pervieta del Dotto Arterioso, sottolineando I'importan-
za di una corretta diagnosi differenziale, viste le diverse possibilita terapeutiche esistenti fra queste due malattie.

Summary

The Authors describe a case of Aorticopulmonary Window in a German shepherd dog, showing the clinical, radiographic,
echocardiographic, angiographic and necroscopic features of this rare pathology. They also underline the clinical and hemody-
namical analogies between this congenital heart disease and Patent Ductus Arteriosus, emphasizing the necessity of a diffe-
rential diagnosis between these two pathologies, characterized by a greatly different therapeutical outcome.

INTRODUZIONE

La Finestra Aorticopolmonare (APW) consiste in una co-
municazione anomala fra Aorta ed Arteria Polmonare?, e
rappresenta una rara patologia congenita vascolare che
coinvolge I'origine dei grandi vasi arteriosi al di sopra delle
rispettive valvole semilunari, le quali risultano normali e di-
stinte. Da un punto di vista embriologico la malattia si de-
termina in conseguenza di un parziale difetto di formazione
di una porzione del setto spiraliforme che divide il Tronco
Arterioso embrionale, come risultato di incompleta fusione,
malallineamento o totale assenza di uno od entrambi i Cu-
scinetti Conotruncali, i quali normalmente danno origine al
Setto Conotruncale stesso. I Cuscinetti Conotruncali origi-
nano come due strutture contrapposte (Cuscinetto Cono-
truncale Destrosuperiore e Cuscinetto Conotruncale Sini-
stroinferiore) che, crescendo, si fondono assieme per forma-
re il Setto Conotruncale, il quale dividera i Canali Aortico e
Polmonare?. La Finestra Aorticopolmonare ¢ una comuni-
cazione isolata, ampia e non restrittiva (rarissima ¢ la forma
restrittiva) posta fra il lato sinistro dell’Aorta Ascendente ed
il lato destro del Tronco dell’Arteria Polmonare®. In medici-

“Articolo ricevuto dal Comitato di Redazione il 5/3/2003 ed accettato
per pubblicazione dopo revisione il 20/7/2003”.

na umana sono stati descritti circa 300 casi dal 1830, data
della prima segnalazione da parte di Elliotson su Lancet*. In
medicina veterinaria esistono cinque casi descritti nel ca-
ne>*’8? ed uno nel gatto'®. Nell'uomo la patologia rappre-
senta circa lo 0,2% di tutte le cardiopatie congenite® e com-
pare in circa il 50% dei casi come anomalia isolata!!. Nelle
forme associate la malattia ¢ stata segnalata assieme ad In-
terruzione dell’Arco Aortico'?, Doppio Arco Aortico?, Te-
tralogia di Fallot™, Difetti Settali Atriali® e Ventricolari!®",
Coartazione dell’Aorta’®, Origine Anomala delle Arterie
Coronarie!??°2! Persistente Pervieta del Dotto Arterioso
(PDA)?, Stenosi Subaortica?’, Atresia della Tricuspide®,
Trasposizione dei Grossi Vasi®?*?, e come parte di cardio-
patie congenite complesse?®?.

Fra le varie classificazioni utilizzate in medicina umana
riportiamo quella proposta da Richardson®®, che suddivide
la patologia in tre tipi (Fig. 1):

- Tipo I: difetto situato immediatamente al di sopra dei Se-
ni di Valsalva, fra Aorta Ascendente e Arteria Polmonare.
- Tipo II: difetto posto in posizione pit distale, fra Aorta

Ascendente e origine dell’Arteria Polmonare destra.

- Tipo III: origine anomala dell’Arteria Polmonare destra

a partire dall’Aorta Ascendente.

Nell'uomo ¢ stata anche descritta una forma di tipo “va-
scolare” identica alla forma classica dal punto di vista em-
briologico e funzionale, ma correggibile chirurgicamente
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FIGURA 1 - Disegno schematico che mostra la posizione dei tre tipi (1,
I, 1) di APW secondo la classificazione proposta da Richardson?® in
medicina umana.

con semplice legatura senza la necessita di bypass cardio-
polmonare, per la quale gli Autori propongono il termine
di “Comunicazione Aorticopolmonare™!.

Nell'uvomo meno del 50% dei pazienti presenta il carat-
teristico soffio continuo mentre pitl frequentemente si rile-
va soffio sistolico basale sinistro. Tipicamente il difetto &
di dimensioni notevoli e causa uno shunt sinistro-destro
grave che esita in insufficienza cardiaca congestizia ed
ipertensione polmonare. La limitata letteratura disponibile
in medicina veterinaria & concorde nel descrivere questa
cardiopatia congenita come poco frequente.

CASO CLINICO

Un cane pastore tedesco maschio di 9 mesi, kg 32, fu ri-
ferito dopo il riscontro radiografico di cardiomegalia
(VHS 13,5).

L'esame fisico evidenzid un itto cardiaco accentuato,
polso martellante, murmure vescicolare rinforzato all’au-
scultazione dei campi polmonari ed un soffio continuo ba-
sale sinistro con componente sistolica di IV/VI e compo-
nente diastolica appena percepibile.

Lesame radiografico del torace (Foto 1) dimostrd au-
mento dei diametri longitudinale e trasversale della
silhouette cardiaca, ingrandimento moderato dell’area di
proiezione atriale sinistra, aumento delle dimensioni dei
vasi polmonari venosi ed arteriosi (quadro di “overcircula-
tion”) ed un quadro polmonare interstiziale ed alveolare.

Lesame elettrocardiografico evidenzid un aumento dei
voltaggi delle onde R nelle derivazioni sinistre (Dy, Dy e
aVp), compatibile con ingrandimento ventricolare sinistro.

Lesame ecocardiografico bidimensionale permise di os-
servare la presenza di una grave dilatazione del ventricolo
sinistro e di una interruzione (difetto) degli echi che deli-
mitano sia la parete aortica sia la parete dell’Arteria Polmo-
nare nel punto in cui normalmente sono a contatto. La di-
latazione del ventricolo sinistro fu osservata attraverso la
proiezione parasternale destra asse lungo (Foto 2). Il difet-
to fu rilevato sia attraverso la proiezione parasternale de-
stra asse lungo, leggermente obliqua, ottimizzata per la ra-
dice aortica (Foto 3) sia attraverso la proiezione parasterna-
le destra asse corto (Foto 5a). In questa ultima scansione fu
notata, nella zona della radice aortica a contatto con I’Arte-

ria Polmonare, una struttura cavitaria probabilmente corri-
spondente alla separazione dei Cuscinetti Conotruncali
(Foto 4). L'esame monodimensionale permise di calcolare
le dimensioni del ventricolo sinistro, che risultarono molto
ingrandite, con un grave aumento degli indici di volume te-
lesistolico (ESV-I) e telediastolico (EDV-I) (Tabella 1). Le

FOTO 1 - Radiografia toracica, proiezione latero-laterale in decubito de-
stro. Evidente cardiomegalia (VHS 13,5) ed aumento delle dimensioni
di Vene Polmonari (freccia grossa) ed Arterie Polmonari (freccia picco-
la). Presenza di quadro polmonare interstiziale ed alveolare.

FOTO 2 - Esame ecocardiografico bidimensionale (B-mode). Scansione
parasternale destra asse lungo. Si evidenzia grave dilatazione del ven-
tricolo sinistro.

V/S: Ventricolo Sinistro, AS: Atrio Sinistro.

FOTO 3 - Esame ecocardiografico bidimensionale (B-mode). Scansione
parasternale destra asse lungo, leggermente obliqua, ottimizzata per la
radice aortica. Si osserva l'interruzione degli echi (freccia) a livello della
parete posteriore dell’Aorta.

AS: Atrio Sinistro, Ao: Aorta, AP: Arteria Polmonare.



FOTO 4 - Esame ecocardiografico bidimensionale (B-mode). Scansione
parasternale destra asse corto. Al di sotto della radice aortica si eviden-
za una struttura cavitaria probabilmente corrispondente alla separazio-
ne dei Cuscinetti Conotruncali (frecce).

Ao: Aorta, AP: Arteria Polmonare.

Foto 5a Foto 5b

FOTO 5 - Esame ecocardiografico, B-Mode e color-Doppler. Scansione
parasternale destra asse corto. Foto 5a: Osservare le interruzioni degli
echi (freccia) tra Aorta (Ao) e Arteria Polmonare (AP). Foto 5b. sovrap-
posizione del color-Doppler che evidenzia una comunicazione tra Aorta
(Ao) e Arteria Polmonare (AP), attraversata da flusso turbolento.

Tabella 1
Parametri dell’esame ecocardiografico M-mode, B-mode,
eco-Doppler e valori calcolati

\VDd 0,54 cm EDV-I 329 ml/m?
SIvd 1,38 cm @ Ao 2,93 ¢cm
VSd 7,86 cm @ AP 2,69 cm
PPVSd 1,44 cm Vel. max Ao 4,00 m/sec
SIVs 1,32 cm Vel. max AP 1 m/sec
VSs 6,36 cm Vel. maxondaE 0,88 m/sec
PPVSs 13,6 ¢cm Vel. maxondaA 0,67 m/sec
FE 38% TDE msec 138 m/sec
FA 19% Qp/Qs &1il3
ESV-I 204 ml/m?
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metodiche Doppler spettrale (Foto 7) e Doppler colore
(Foto 5b) mostrarono un flusso continuo turbolento a livel-
lo del difetto, diretto dall’Arteria Aorta verso I’Arteria Pol-
monare principale. Nella scansione parasternale destra asse
corto si registrd un flusso continuo turbolento in Arteria
Polmonare, prevalentemente retrogrado (Foto 6), mentre
nella proiezione parasternale destra asse lungo leggermente
obliqua ottimizzata per la radice aortica e il difetto, il flusso
continuo turbolento appariva in direzione anterograda (Fo-
to 7). Pertanto I'ecocardiografia transtoracica ha permesso
di evidenziare la presenza di una comunicazione sinistro-
destra tra Arteria Aorta ed Arteria Polmonare.

Le diagnosi differenziali considerate furono: PDA, AP,
Fistola Coronarica (presumibilmente A. Coronaria di sini-
stra) in Arteria Polmonare, Hemitruncus (origine dell’Arte-
ria Polmonare sinistra o destra dall’Aorta Ascendente).

Al fine di definire meglio la natura del difetto fu eseguito
uno studio angiocardiografico completo. Il paziente fu seda-
to con 0,01 mg/kg im di Acepromazina (Prequillan: ATI) e
0,0066 mg/kg im di Buprenorfina (Temgesic®: Schering-
Plough). 1l triangolo femorale destro fu preparato con le tec-
niche convenzionali di asepsi. I’anestesia fu indotta utiliz-
zando 4 mg/kg iv di Propofol (Rapinovet™: Schering-Plou-

FOTO 6 - Esame ecocardiografico, Doppler continuo (CW). Scansione pa-
rasternale destra asse corto. Si osserva la presenza di flusso turbolento
continuo, prevalentemente retrogrado, a livello dell’Arteria Polmonare.

FOTO 7 - Esame ecocardiografico, Doppler continuo (CW). Scansione
parasternale destra asse lungo leggermente obliqua ottimizzata per la
radice aortica e difetto. Si 0sserva la presenza di flusso turbolento ante-
rogrado (al di sotto della linea di base) a livello dell’aorta diretto verso
l'arteria polmonare.
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gh) e mantenuta con Isofluorano al 2% (Forane®: Abbot).
Inizialmente fu inserito un introduttore da 5F (Arrow Inter-
national Inc, PA) nella Vena e nell’Arteria Femorali destre
utilizzando la tecnica di Seldinger. Dopo cateterizzazione
cardiaca con catetere Gensini da 5F e 100 cm di lunghezza
(Balt extrusion) fu eseguita un’aortografia dell’Aorta Ascen-
dente con 15 ml di mezzo di contrasto a 12 ml/sec iniettato
tramite pompa angiocardiografica, che permise di individua-
re la presenza di una comunicazione di ampie dimensioni tra
Aorta Ascendente ed Arteria Polmonare (Foto 8) altamente
compatibile con la diagnosi di Finestra Aorticopolmonare.

Nel corso della procedura il paziente, che precedente-
mente era in ritmo sinusale, sviluppo una Fibrillazione
Atriale. Informato della prognosi riservata a breve termi-
ne, derivante dallo stato di scompenso cardiaco grave e
dall’impossibilita di potere attuare terapie efficaci a medio
e lungo termine, il proprietario richiese I'eutanasia.

NECROSCOPIA

L’esame necroscopico fu realizzato seguendo le linee
guida dettagliate della tecnica dell’esame autoptico®"*>.

FOTO 8 - Aortografia. Si apprezza la presenza di una comunicazione di
ampie dimensioni tra Aorta Ascendente ed Arteria Polmonare.

Ao asc.: Aorta Ascendente, Ao disc.: Aorta Discendente, AP: Arteria
Polmonare, Frecce: Finestra Aorticopolmonare.

FOTO 9 - Necroscopia. Si osserva I'unione tra I'Arteria Aorta ascedente
e l'origine dell’Arteria Polmonare di destra (freccia).

Ao Asc.: Aorta Ascendente, TB: Tronco Brachiocefalico, ASS: Arteria
Succlavia di sinistra, TP: Tronco Polmonare, APD: Arteria Polmonare di
destra, APS: Arteria Polmonare di sinistra.

L’esame macroscopico del cuore permise di osservare, pri-
ma di qualsiasi incisione, la presenza di una unione tra
I’Arteria Aorta Ascendente e 1’Arteria Polmonare princi-
pale, in corrispondenza dell’origine dell’Arteria Polmona-
re di destra (Foto 9). Lincisione di questa zona di unione
mise in evidenza la presenza di una comunicazione a tipo
finestra tra Aorta ed Arteria Polmonare (Foto 10); questa
fenestrazione presentava due strutture laminari contrap-
poste, una in posizione destro-dorsale e I'altra in posizione
sinistro-ventrale, corrispondenti rispettivamente ai Cusci-
netti Conotruncali Destrosuperiore e Sinistroinferiore (Fo-
to 11). Era anche visibile una grave dilatazione delle came-
re cardiache sinistre. Lo studio necroscopico confermo
quindi la diagnosi di Finestra Aorticopolmonare ricondu-
cibile al tipo II di Richardson.

DISCUSSIONE

11 caso clinico descrive una rara cardiopatia congenita
che presenta notevoli analogie cliniche ed emodinamiche
con il PDA, dalla quale deve essere differenziata in quanto
le possibilita di correzione chirurgica sono assai diverse®.

FOTO 10 - Necroscopia. Sezione dell’'unione aorto-polmonare che evi-
denzia la presenza di una comunicazione fra Aorta Ascendente e origine
dell’Arteria Polmonare di destra (frecce).

Ao Asc.: Aorta Ascendente, APD: Arteria Polmonare di destra, APS: Ar-
teria Polmonare di sinistra.

FOTO 11 - Necroscopia. Comunicazione a tipo finestra tra I’Aorta
Ascendente (Ao Asc.) e I'inizio dell’Arteria Polmonare di destra (APD).
Osservare le due lamine (frecce) corrispondenti ad entrambi i Cusci-
netti Conotruncali.



In particolare il riscontro di un flusso turbolento continuo
in Arteria Polmonare merita qualche precisazione. Nel ca-
so di PDA si osserva un flusso continuo retrogrado, diret-
to quindi verso la valvola polmonare, poiché lo shunt av-
viene fra Aorta Discendente ed Arteria Polmonare. In pre-
senza di APW di tipo T di Richardson invece si registra un
flusso continuo anterogrado, poiché il difetto risulta posi-
zionato fra Aorta Ascendente e Arteria Polmonare. Qualo-
ra pero ci si trovi di fronte ad una APW posta in posizione
distale (Tipo II o Tipo III di Richardson) risulta possibile,
su certi piani di scansione, registrare un flusso continuo
con componente retrograda importante, il quale potrebbe
essere causa di errori interpretativi.

Come in medicina veterinaria, anche in medicina umana
I’ecocardiografia transtoracica non permette la diagnosi di
APW nel 100% dei casi''?*¢. Nell'uomo sono quasi sempre
effettuati studi angiografici che permettono di giungere ad
una diagnosi anatomica e funzionale precisa e di ottenere
informazioni emodinamiche, quali ad esempio le pressioni
polmonari, utili per la scelta dell’approccio chirurgico op-
portuno. Allo stato attuale le possibilita terapeutiche a di-
sposizione in medicina umana comprendono principal-
mente la ricostruzione chirurgica, con o senza circolazione
extra-corporea’’?$374%41 Per la correzione di APW di mo-
deste dimensioni o per la risoluzione di shunt residui dopo
intervento chirurgico sono inoltre segnalati casi nei quali &
stata eseguita con successo una terapia di tipo interventi-
stico, utilizzando vari tipi di occlusori®**#%, Di fronte ad
una possibilita di trattamento, chirurgico od interventisti-
co, & imperativo giungere ad una diagnosi precoce, prima
che avvenga un aumento significativo delle resistenze va-
scolari polmonari“ e importante a riguardo risulta la pos-
sibilita di diagnosi prenatale, come documentata in medi-
cina umana®.

Sia nell’'uomo, sia nel cane la APW, difetto quasi sempre
di grandi dimensioni, determina una quota di shunt grave.
11 circolo polmonare reagisce mettendo in atto dei mecca-
nismi difensivi allo scopo di limitare questo iperafflusso;
dopo una iniziale vasocostrizione, qualora il fenomeno
persista, le arteriole del circolo polmonare vanno incontro
a progressivi fenomeni reattivi e degenerativi, che possono
in breve diventare irreversibili**. Questi meccanismi che
iniziano spinti dalla necessita di ridurre il flusso polmona-
re (tramite un aumento delle resistenze vascolari) e che
pertanto proteggono 'organismo dallo sviluppo di insuffi-
cienza cardiaca congestizia sinistra, si rivelano negativi in
quanto causano ipertensione polmonare irreversibile e
possibile inversione della direzione dello shunt (fisiologia
di Eisenmenger).

La rarita di questa patologia puo essere oggetto solo di
alcune ipotesi. Oltre a motivazioni di tipo embriogenetico,
in medicina veterinaria essa potrebbe essere legata ad una
elevata mortalita neonatale o perinatale, periodo nel quale
vengono raramente effettuate visite o necroscopie, e di
conseguenza potrebbe trattarsi di una patologia sostanzial-
mente sotto-diagnosticata.

In base alla bibliografia consultata non ci risulta che in
medicina veterinaria siano stati descritti casi di APW trat-
tati con successo per via chirurgica o interventistica, evi-
dentemente a causa delle notevoli problematiche tecniche
ed economiche legate a questo tipo di cardiochirurgia.

Resta comunque I'importanza di poter eseguire una pre-
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cisa diagnosi differenziale, specialmente nei confronti del
PDA, cardiopatia che in quasi tutti i casi permette invece
un trattamento chirurgico risolutivo.
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