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Una piccola paziente di circa 11 mesi giungeva, 
elettivamente, presso il nostro laboratorio di 
ecocardiografia per il follow-up di un difetto 
congenito in storia naturale al momento della nostra 
valutazione. La piccola era seguita presso un altro 
centro per un difetto settale interventricolare (DIV) di 
tipo perimebranoso, una difetto interatriale (DIA) di 
tipo ostium secundum ed una displasia della valvola 
tricupide definita “Ebstein-like” (dislocazione del solo 
lembo settale verso l’apice senza soddisfare i criteri 
per la definizione di anomalia di Ebstein, ossia 
dislocazione > 0.8 cm/m2) con rigurgito stimato di 
grado lieve-moderato. Al momento della nostra 
valutazione la paziente era in terapia con furosemide 
a l dosaggio di 1 mg/kg con un discreto 
accrescimento (peso 8.4 kg al 40° percentile, 
lunghezza 74 cm al 60° percentile) ed in riferito 
compenso clinico. L’esame obiettivo rivelava un soffio 
sistolico non eiettivo 3/6 Levine al mesocardio, una 
lieve epatomegalia e polipnea durante le fasi di 
agitazione della piccola; la madre della piccola 
paziente riferiva, inoltre, un peggioramento della 
condizione clinica nelle ultime settimane ed anche 
dei periodi di “frequenza accelerata” (verosimilmente 
tachicardie) nei giorni precedenti al nostro controllo.  

Il nostro esame ecocardiografico iniziava, come di 
consueto in ambito pediatrico, con la valutazione 
in finestra sottocostale che ci permetteva di 
confermare la presenza di un DIA ostium 
secundum di dimensioni medio-ampie (circa 6.4 
cm – Figura 1) con uno shunt sinistro-destro ed, 
inoltre, di riscontrare una severa delle sezioni 
destre (Figura 2A, CLIP 1), in particolare dell’atrio 
destro. Una dilatazione di tale entità non era 
spiegabile con lo shunt legato al DIA e non era 
compatibile con la presenza di uno shunt post-
tricuspidalico, quale quello legato ad un DIV (gli 
shunt post-tricuspidalici con flusso sinistro-
destro/sistemico-polmonare, quali quello di un 
DIV o di una persistenza del dotto di Botallo, 
determinano la dilatazione delle sezioni di 
sinistra).  

Proseguendo l’esame in finestra apicale 

confermavamo la presenza di una severa dilazione 
delle sezioni destre con atriomegalia destra e 
riscontravamo la presenza di una displasia della 
valvola tricupidalica, che presentava il lembo settale 
lievemente dislocato in direzione apicale e retratto 
(Figura 2B, CLIP 2), come già descritto in precedenza, 
ma il rigurgito appariva di grado moderato-severo 
(Figura 3, CLIP 3). La presenza di un significativo 
rigurgito tricuspidalico, incrementato rispetto a 
quanto descritto nei precedenti esami eseguiti 
a l t r o v e , c o n t r i b u i v a m a n o n g i u s t i fi c a v a 
completamente l’entità della dilatazione delle sezioni 
destre. Pertanto, proseguivamo il nostro esame con la 
valutazione del DIV peri-mebranoso, ma continuando 
la nostra ricerca di una lesione o un difetto che 
avesse potuto spiegare la dilatazione severa delle  

sezioni destre non descritta nei precedenti esami. La 
sorpresa giungeva nel documentare la presenza di 
un flusso ad alta velocità in atrio destro, ben visibile 
con la valutazione al color- Doppler in opportune 
proiezioni off-axis, proveniente dalla regione 
membranosa del setto IV conseguente ad uno shunt 
tra il ventricolo sinistro e l’atrio destro (Figura 4, CLIP 
4), compatibile con la presenza di un difetto atrio-
ventricolare (shunt ventricolo sinistro – atrio destro) 
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Figura 1 
Finestra sottocostale – proiezione bicavale leggermente off-axis: evidenza di DIA 

ostium secundum (i bordi sono evidenziati dalle crocette) con shunt sinistro-destro
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d e n o m i n a t o d i “ G e r b o d e ” ( i n o n o re d e l 
cardiochirurgo che per primo lo descrisse). L’analisi 
delle curve spettrali al Doppler continuo confermava 
un profilo compatibile con tale shunt e 
documentava la presenza di elevate velocità di 
flusso con alto gradiente di picco, caratteristiche 
tipiche di questo particolare DIV (Figura 5).  

La valutaz ione in finestra parasternale 
confermava ulteriormente la presenza di un DIV 
tipo “Gerbode” ed evidenziavo il meccanismo 
alla base del ri-direzionamento dello shunt dal 
ventricolo sinistro all’atrio destro: la formazione 
di tessuto accessorio tricupidalico e la posizione 
apicalizzata del lembo settale della valvola 
tricuspide direzionavano il flusso attraverso il DIV 
perimembranoso verso l’atrio destro (Figura 6, 
CLIP 5). Tale shunt appariva di entità severa e, 
quindi, giustificava il sovraccarico di volume 
delle sezioni destre e l’atriomegalia destra. 
Inoltre lo shunt attraverso di DIA ostium 
secundum e i l r igurgi to t r icuspidal ico 

contribuivano a sovraccaricare ulteriormente 
l’atrio ed il ventricolo destro. Gli altri reperti 
ecocardiografici erano nella norma e in 
particolare i ritorni venosi, sia sistemici che 
polmonari, non presentavano anomalie e non 
erano presenti neanche altre valvulopatie.  

Concludendo, l’analisi del nostro esame 
ecocardiografico evidenziava che la naturale 
f o r m a z i o n e d i t e s s u t o a c c e s s o r i o 
(“aneurismatico”) tricuspidalico aveva quasi 
completamente oscurato la componente inter-
ventricolare dello shunt ma, al contempo, 
ridirezionava il flusso verso l’atrio destro. Molto 
probabilmente la formazione del tessuto 
accessorio e l’effetto del flusso ad alta velocità 
aveva contribuito al peggioramento del 
rigurgito tricuspidalico.  

Infine la nostra valutazione ecoardiografica 
veniva completata da un elettrocardiogramma 
che documentava la presenza di fasi prolungate 
di tachicardia sopraventricolare alternate a 
ritmo sinusale. Per tale motivo la paziente 
veniva ricoverata e si instaurava una terapia 
antri-aritmica. Purtroppo la difficoltà mantenere 
stabilmente il ritmo sinusale rendeva necessario 
instaurare una terapia con amiodarone in 
infusione continua. Molto verosimilmente la 
difficoltà nel controllare l’aritmia era da 
correlarsi al severo sovraccarico e dilatazione 
dell’atrio destro.  

Una volta ottenuta la stabilità del ritmo, la 
piccola paziente veniva trasferita presso un 
centro di cardiochirurgia pediatrica dove la sua 

cardiopatia è stata corretta chiudendo il DIV ed il DIA 
con  

Figura 2 
A. Finestra sottocostale - proiezione 4 camere: severa dilatazione delle sezioni destre 

con atriomegalia destra. 
B. Finestra apicale - proiezione 4 camere: confermata l’evidenza di severa dilatazione 
delle sezioni destre (maggiore delle sezioni di sinistra), la freccia grigia indica il lembo 

settale della valvola tricuspide che appare retratto, ipoplastico e lievemente apicalizzato.

Figura 3 
Finestra apicale - dettaglio di proiezione apicale leggermente modificata: evidenza di rigurgito 

tricuspidalico severo (pannello B, freccia bianca) secondare alla displasia della valvola 
tricuspide (pannello A, freccia grigia: lembo retratto, ipoplastico e lievemente apicalizzato)
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8 un patch di pericardio eterologo ed eseguendo 
una plastica del lembo tricuspidalico settale, con 
un ottimo risultato post-operatorio. Il follow-up a 
distanza confermava la persistenza di una buona 
correzione della cardiopatia.  

DISCUSSIONE  

Il “difetto di Gerbode” è definito come una 
comunicazione tra il ventricolo sinistro e l’atrio 
destro, è un’anomalia molto rara e i report in 
letteratura cosi come gli studi in merito sono 
scarsi. La sua prima descrizione anatomica risale 
a report autoptici della fine del XIX secolo, ma il 
suo nome si deve alla descrizione da parte del 
chirurgo Franck Gerbode di una serie di 5 casi di 
difetto atrio-ventricolare corretti chirurgicamente 
con successo, pubblicata nel 1958 sulla rivista 
“Annals of Surgery”(Figura 7). Il difetto atrio-
ventricolare può essere legato a una soluzione di 
continuo congenita od acquisita, in quest’ultimo caso 
secondaria ad un’endocardite batterica o ad un 
complicanza di una procedura chirurgica od 
interventistica1-3. Sebbene la descrizione originaria 
facesse riferimento alla forma congenita (la dizione di 
“difetto di Gerbode” andrebbe, pertanto, riservata 
solo alla forma congenita), negli ultimi decenni i 
report in letteratura di difetti atrio- ventricolari 
riguardano più frequentemente le forme acquisite 
iatrogene in conseguenza del sempre maggior 
impiego delle tecniche di cardiologia interventistiche 
e del miglioramento della tecnologia di imaging che 
ne ha reso più facile la diagnosi4.  

Dal punto di vista anatomico, il difetto atrio-
ventricolare si localizza a l ivello del setto 
membranoso. Questa parte del setto entra in 

rapporto con l’annulus tricupidalico ed il lembo 
settale della valvola e si continua al di sopra 
dell’annulus formando il cosiddetto setto atrio- 
ventricolare. Le classificazioni del difetto Gerbode 
congenito fanno riferimento, quindi, alla relazione del 
difetto con la valvola tricuspide e più precisamente 
con il lembo settale. Riemenschneider e Moss hanno 
inizialmente classificato i difetti in due tipi: diretto e 
indiretto. I difetti diretti sono causati da soluzioni di 
continuo della parte del setto membranoso tra il 
ventricolo sinistro e l’atrio destro, mentre i difetti 
indiretti si riferiscono a DIV membranosi associati a 
difetti e/o rigurgiti valvolari tricuspidali che 
direzionano lo shunt verso l’atrio destro5. Questa 
terminologia è stata in seguito modificata per 
descrivere meglio la posizione del difetto in relazione 
alla valvola tricuspide. Circa un terzo di tali difetti si 
verifica nel setto atrio-ventricolare e sono noti come 

difetti sopra-valvolari. I rimanenti due terzi si 
verificano tra i ventricoli e sono noti come difetti 
infra-valvolari. Sakakibara e Konno hanno 
ulteriormente rielaborato la classificazione 
includendo un terzo tipo di difetto con 
componente sia sopra-valvolari che infra-
valvolari, indicato come difetto intermedio6-7 

(Figura 8).  

Dal punto di vista fisiopatologico si crea uno 
shunt tra il ventricolo sinistro e l’atrio destro, 
generalmente molto rilevante dal punto di vista 
emodinamico a causa dell'elevato gradiente di 
pressione esistente tra queste camere cardiache. 
Tale shunt determina un incremento significativo  

del volume ematico che deve essere gestita dalle 
sezioni destre e del flusso nel circolo polmonare 
(incremento del rapporto Qp/Qs, ossia tra 
portata polmonare e sistemica) che determina la 

Figura 4 
Finestra apicale – proiezione off-axis: evidenza di shunt ventricolo sinistro – atrio destro 
attraverso il difetto tipo ”Gerbode” indiretto, la freccia grigia evidenzia la soluzione di 
continuo al setto membranoso mentre la freccia bianca (pannello con color-Doppler) 

evidenzia il severo shunt tra ventricolo sinistro e atrio destro.

Figura 5 
Curva spettrale al Doppler continuo dello shunt ventricolo sinistro – atrio destro, la 

velocità media e massima sono elevate così come il gradiente di picco.
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dilatazione delle sezioni destre, spesso molto 
evidente. L’elevata differenza di pressione tra il 
ventricolo sinistro e l’atrio destro, caratteristica 
distintiva di questo particolare tipo di difetto, 
causa spesso un’importante ipertensione atriale 
destra che determina una dilatazione severa 
dell’atrio destro tipica di questo difetto. L’elevato 
gradiente di pressione sistolica è anche la causa 
del flusso sistolico ad alta velocità che si reperta 
in atrio destro alla valutazione al color-Doppler 
(per tale motivo è spesso presente un evidente 
aliasing, anche ad alto PRF) e del gradiente 
Doppler elevato che è uno dei segni distintivi 
dello shunt dovuto al difetto ventricolo-atriale di 
Gerbode. Tali reperti rappresentano delle 
importanti caratteristiche diagnostiche e la 
p r e s e n z a d i q u e s t e “ r e d fl a g ” d e v e 
necessariamente farci pensare e, quindi, 
ricercare la presenza del difetto di Gerbode. Nel 
caso in cui lo shunt sia particolarmente severo, 
anche le camere del cuore sinistro possono 

ingrandirsi a causa dell'aumentato volume di 
sangue che devono gestire2-3.  

Nel nostro caso la presenza di una severa 
dilatazione delle sezioni destre, non spigabile 
per la presenza di un DIV membranoso né 
giustificata dalla presenza dello shunt al DIA o 
dal rigurgito tricuspidale, imponevano la ricerca 
di un’altra causa quale il difetto di Gerbode. 
Nello specifico si trattava di una forma 
“indiretta” o “infra-valvolare”.  

Costantino Smaldone 
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