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Questa seconda parte sulle urgenze cardiologiche neonatali ha una valenza sostanzialmente diversa dalla prima parte, che
era centrata sulle cardiopatie congenite, e affronta temi piv generali: le cardiomiopatie, le miocarditi e i disturbi del ritmo, che,
pur avendo una espressivitd e alcune specificita perinatologiche, estendono il loro ambito di interesse a tutta I'etd pediatrica

e olfre.

LE ARITMIE NEL NEONATO

Il cuore del neonato presenta una
particolare vulnerabilita all'insorgenza
di aritmie. Cio dipende in massima par-
te dalla immaturita del sistema simpa-
tico, a fronte di una innervazione para-
simpatica praticamente gia completa,
e dalla incompleta maturazione delle
strutture deputate alla formazione e al-
la diffusione dello stimolo elettrico. Il
30-60% delle tachicardie sopraventrico-
lari (TSV) del bambino ha, infatti, il suo
esordio nel primo mese di vita'.

Rivestono un ruolo importante, nel
determinismo della instabilita elettri-
ca, le situazioni ipossiche, disioniche
(iper-ipopotassiemia, ipocalcemia) e di-
smetaboliche (ipoglicemia, acidosi).

Ancora una volta giova sottolineare
che, a causa delle differenze morfo-
funzionali del miocardio del neonato ri-
spetto a quello di un soggetto adulto,
le aritmie in eta neonatale possono por-
tare piu facilmente e molto rapidamen-
te (24-36 ore) a situazioni cliniche di
emergenza’.

Sincope o scompenso cardiaco gra-
ve, fino a shock cardiogeno, possono
essere determinati da aritmie ipocine-
tiche, quali il blocco atrio-ventricolare
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Summary

Continued postnatal development of the conduction system and of the syrgaafheﬁc nervous sy-
stem of the heart may redis,)ose the newborn to arrhythmias and conduction disturbances

that are not seen in older chi

dren. In addition, unfavorable environmental factors, such as a

maternal disease state, pharmacologic agents given to the mother or neonate, and postna-
tal difficulties of the newborn (hypoxia, acidosis, hypothermia, metabolic disturbances, elec-
trolyte imbalance) all can contribute to the rhythm disturbance. The different types of di-
srrlg;/fhmias are andlized, particularly the supraventricular tachycardia (SVT)(1:10.000 in
newborn) and complete afriovenfricufc;r block (AV block) (1:20.000). In SVT, if the patient is
unresponsive to vagal stimulatory maneuvers , to adenosine and is in congestive heart failu-
re, cardioversion may be performed. Congenital complete heart block can%e associated with
congenital heart diseases. Maternal lupus erythematosus or other connettive tissue disease has

a frequent association with congenital AV block.

The three types of cardiomyopathies (hypertro
ferent from one anofher, and the demands o

hic, dilated and restrictive) are functionally dif-
herapy are also different.

The myocarditis may be caused bf/ an infectious agent or immune mediated process. A dia-
| fo

gnostic and therapeutic protoco

di III grado congenito (BAV) e la di-
sfunzione del nodo seno-atriale (DN-
SA). Pit frequenti cause di scompenso
cardiaco sono le aritmie ipercinetiche
e, tra queste, soprattutto la tachicardia
parossistica sopraventricolare (TPS).
Piu raramente si osservano la tachi-

r management of the myocarditis in children is reported.

cardia atriale automatica (TAA), il flut-
ter atriale, la fibrillazione atriale, e la ta-
chicardia ventricolare®* (Tabella I).
L'approccio al paziente aritmico,
che necessita di trattamento acuto (Ta-
bella II), prevede sempre la raccolta
dell’anamnesi (quando € iniziata I’arit-
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ARITMIE CHE PIU FREQUENTEMENTE DETERMINANO SINTOMI

¢ Tachicardia sopraventricolare (in genere QRS stretto)

e Tachicardia-flutter ventricolare (QRS largo)

¢ Fibrillazione ventricolare (QRS non riconoscibile)

® Blocchi atrio-ventricolari (QRS stretto; FC <50 o <70 bpm in cardiopatia congenita)

Tabella |

INDICAZIONI AL TRATTAMENTO ACUTO DELLE ARITMIE CARDIACHE

e Aritmia di lunga durata (>24 ore)

e Segni clinici di riduzione della portata cardiaca e/o di scompenso cardiocircolatorio
e FC <50 0 >180 bpm in pazienti con cuore anatomicamente normale
® FC <70 0 >150 bpm in pazienti con cardiopatia congenita

Tabella Il

mia?), la monitorizzazione dell’ECG,
I'esame clinico (valutazione della per-
fusione sistemica), I'incannulazione di
una vena periferica, la determinazione
di gas-analisi arteriosa ed elettroliti, la
radiografia del torace, 'ECG a 12 deri-
vazioni e I'esclusione di una cardiopatia
strutturale.

La tachicardia parossistica
sopraventricolare

La tachicardia parossisstica sopra-
ventricolare (TPS) ¢, dopo I'extrasisto-
lia, 'aritmia di piu frequente riscontro
nei primi mesi di vita, anche se non €
affatto rara nel bambino piu grande.
L’incidenza € di circa 1 caso ogni
25.000 bambini di tutte le eta e di circa
1 caso ogni 10.000 neonati e lattanti®. E
pilt comune riscontrarla in bambini
senza cardiopatia. Solo nel 10% circa
dei casi si associa a cardiopatia conge-
nita, pitt spesso ad anomalia di Ebstein.
Il substrato anatomico ed elettrofisio-
logico consiste nella dissociazione fun-
zionale del nodo atrio-ventricolare in
due vie, capaci di formare un circuito di
rientro.

Leta di insorgenza é un fattore im-
portante nel condizionare il quadro cli-
nico e l'evoluzione dell’aritmia. Lo
scompenso cardiaco si riscontra nel
38-54% dei soggetti che presentano I'a-
ritmia al di sotto dei quattro mesi di vi-
ta, e tale incidenza scende al 10-19%
nelle epoche successive. La frequenza
delle recidive, invece, € maggiore nei
soggetti in cui I'aritmia si € manifestata,
per la prima volta, piu tardivamente®.

Risponde alle manovre vagali.

294

Le caratteristiche elettrocardiogra-
fiche consistono: a) QRS generalmente
stretto; b) frequenza 220-300 batt/min;
¢) P non sempre identificabile; d) & in-
nescata da un’extrasistole. La presenza
di QRS > 0,08 sec deve far sospettare
la presenza o di una tachicardia ventri-
colare oppure di una TPS antidromica.
Quest’ultima evenienza, relativamente
rara, é stata riscontrata in un solo caso
della nostra serie (Tabella III).

11 diving reflex (riflesso del tuffo) si
esegue applicando una borsa di ghiac-
cio (di solito un guanto chirurgico pie-
no di ghiaccio o acqua ghiacciata) al vi-
so del bambino (non piu di 15 sec). Se
il diving reflex risulta inefficace, si puo
ricorrere a una terapia farmacologica:
il propafenone (0,5-2 mg/ kg in 5-10 m’
ev) € quasi sempre efficace.

Il trattamento € strettamente dipen-
dente dal quadro clinico. Se € presente
scompenso cardiaco o shock cardio-
geno, la terapia d’elezione ¢, in ordine
di scelta, 'adenosintrifosfato (ATP) e
la cardioversione elettrica. UATP, po-
tente bloccante del nodo atrio-ventri-
colare con effetto vago-mimetico va
somministrato per via ev, in bolo molto
rapido=0,1-1 mg/kg). Se non c’é effetto
(o se il farmaco non € immediatamente
disponibile), si ricorre alla cardiover-
sione elettrica (Tabella IV).

Se la TPS ¢é ben tollerata clinica-
mente, possono essere utilizzate altre
strategie terapeutiche: a) manovre va-
gali: diving reflex < 1 anno ; b) massag-
gio del seno carotideo, induzione del
vomito, manovra di Valsalva > 3 anni.

Le TPS, una volta interrotte, posso-

no recidivare, anche dopo pochi minu-
ti o qualche ora. Questa evenienza €
particolarmente frequente nel neona-
to. E opportuno, pertanto, instaurare
una profilassi antiaritmica immediata-
mente dopo il ripristino del ritmo sinu-
sale (propafenone per os 10-15 mg/
kg/die, associato, nel primo mese di vi-
ta, alla digitale, che rafforza I'azione sul
nodo del seno)™.

La tachicardia atriale automatica

La tachicardia atriale automatica
(TAA) nasce dagli atri in un punto di-
verso dal nodo seno-atriale o dalla
giunzione atrio-ventricolare. Il mecca-
nismo elettrofisiologico consiste nel-
I'esaltato automatismo di uno o pit fo-
colai ectopici.

Non risponde alle manovre vagali.

Le caratteristiche elettrocardiogra-
fiche consistono in: a) onde P con
morfologia e polarita differente rispet-
to alla P sinusale; b) QRS stretto; ¢) fre-
quenza cardiaca tra 200 e 280 batt/
min'’.

La TAA e un’aritmia di difficile trat-
tamento e non risponde alla cardiover-
sione. La terapia deve mirare soltanto
alla riduzione della frequenza entro un
range di tollerabilita emodinamica (<
150 batt/min). Questo puo essere ot-
tenuto con la digitale (30-40 gamma/
kg/die), in 3 somministrazioni, comin-
ciando con il 50% della dose prevista,
mentre il propafenone (o 'amiodaro-
ne), associato, riduce I'automatismo
del focus ectopico.

Il flutter atriale

Il flutter atriale & spesso espressione
di una cardiopatia. Puo essere gia pre-
sente in utero. Sostanzialmente raro, si
riscontra nel post-operatorio di inter-
venti chirurgici sugli atri, nella fibroe-
lastosi endocardica e nelle cardiomio-
patie ipertrofiche.

Le caratteristiche elettrocardiogra-
fiche principali sono: a) onde F con fre-
quenza compresa tra 300 e 480
batt/min; b) frequenza ventricolare di-
pendente dal grado di blocco atrio-ven-
tricolare; ¢) conduzione ventricolare
generalmente regolare.

Nei pazienti sintomatici la terapia di
scelta ¢ la cardioversione. In genere
non sono necessari alti livelli di ener-
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TACHICARDIE SOPRAVENTRICOLARI CHE HANNO DETERMINATO EMERGENZA CLINICA:
PROCEDURE TERAPEUTICHE*
Pz Eta Scompenso Farmaci Risultato Tempo Profilassi Recidive
cardiaco in fase acuta ripristino RS (f/up 6 mesi)

1 33 gg si ATP - 7 minuti Digossina no
Propafenone + Propafenone

2 1g no Diving reflex + Immediato Propafenone no

3 Tg no Diving reflex - 3ore Propafenone no
Digossina +

4 1 mese no Amiodarone + 2 ore Amiodarone no

5* 2 mesi si Amiodarone + Digossina + 24 ore Propafenone no

6 399 no ATP +/- 2 ore Propafenone no
Propafenone +

7* 2499 no Amiodarone + Digossina - Immediato Propafenone no
Propafenone
(conduzione 1:1-FV—DC shock—RS)

8 3499 no ATP + Immediato Propafenone no

9 12 gg no Diving reflex - 30 minuti Digossina no
ATP -
Digossina +

10 11 g9 si ATP - 40 minuti Propafenone no
Amiodarone +

Abbreviazioni: *flutter atriale; FV: flutter ventricolare; RS: ritmo sinusale; f/up: follow-up

*La nostra casistica di tachicardie sopraventricolari con caratteristiche di emergenza.

Tabella Il

gia (1-2 watt/sec/kg). Se le condizioni
generali sono invece buone, si preferi-
sce la terapia farmacologica (digitale +
amiodarone)'®*,

La fibrillazione atriale

La fibrillazione atriale € rara nel
bambino**. Non é sempre associata a
cardiopatia. Nei bambini cardiopatici &
descritta nell'anomalia di Ebstein, nel-
la cardiomiopatia ipertrofica e nella fi-
broelastosi endocardica. E complican-
za precoce e tardiva dopo interventi
cardiochirurgici.

Le caratteristiche elettrocardiogra-
fiche sono: a) attivita atriale rappre-
sentata da onde caotiche (onde f) di va-
ria ampiezza, morfologia e durata. La
frequenza degli atri varia da 400 a 700
batt/min; b) I'attivita ventricolare & ge-
neralmente aritmica (quando ritmica e
probabile la coesistenza di un BAV
completo; ¢) la frequenza ventricolare
¢ funzione del grado di BAV.
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Sono efficaci sia la terapia farmaco-
logica (propafenone, amiodarone, fle-
cainide) sia la cardioversione.

La tachicardia ventricolare

La tachicardia ventricolare sostenu-
ta &€ un’aritmia rara nel bambino?*.
Complica, in genere, cardiopatie con-
genite operate con ventricolotomia, tu-
mori cardiaci (causa piu frequente nel
primo anno di vita), cardiomiopatie e
miocarditi, sindrome del QT lungo, pa-
tologie con squilibrio idro-elettrolitico,
sindrome adrenogenitale, malattie del
sistema nervoso centrale.

Le caratteristiche elettrocardiogra-
fiche sono: a) sequenza ritmica di QRS
larghi (> 0,09 sec), con frequenza fra
150 e 250 batt/min; b) brusca insor-
genza e risoluzione; ¢) generalmente
dissociazione A-V; d) possibilita di bat-
titi di cattura.

I1 trattamento di scelta é la cardio-
versione. Le TV secondarie a tumore

possono beneficiare del trattamento
con amiodarone, eventualmente asso-
ciato al propafenone.

Nei bambini con meno di un anno il
tumore cardiaco pil frequente € il rab-
domioma (75%), di cui & nota anche la
possibilita di una regressione sponta-
nea.

Le tachicardie ventricolari da QT
lungo congenito vanno trattate con far-
maci betabloccanti. Il propranololo &
ancora il betabloccante piu largamente
utilizzato alla dose di 0.1 mg/kg in bo-
lo lento. La profilassi delle recidive si
attua somministrando propranololo
per os (2-3 mg/kg/die). In alternativa
puo essere impiegato anche il nadololo
alla dose di 1 mg/kg/die. Nei soggetti
asmatici si puo usare il metoprololo®.

Il blocco atrio-ventricolare
Lincidenza del blocco atrio-ventri-

colare (BAV) completo congenito € di 1

a20.000 nati vivi, mentre varia dal 4% al
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DOSAGGIO DEI PRINCIPALI FARMACI ANTIARITMICI
Farmaco Via endovenosa Per os
ATP 0,1-1 mg/kg  bolo rapidissimo
Propafenone 0,5-2mg/kg  bolo 10-15 mg/kg/die
mantenimento: 10 mg/kg/die in due-tre somministrazioni
Amiodarone 5mg/kg in 15-20 minuti 5-10 mg/kg/die
mantenimento: 10 mg/kg/die in unica somministrazione
Flecainide 1-2 mg/kg bolo 1-6 mg/kg/die
in due somministrazioni
Propranololo 0,1 mg/kg bolo lento 1-4 mg/kg/die
in tre somministrazioni
Verapamile 0,1 mg/kg bolo 3-5 mg/kg/die
in due-tre somministrazioni
Lidocaina 0,5-1 mg/kg  bolo
mantenimento: 0,02-0,05 mg/kg/min
Sotalolo 6-8 mg/kg/die
in due somministrazioni
Nadololo 1 mg/kg/die
Atenololo 1-2 mg/kg/die
in una-due somministrazioni
Cardioversione elettrica
2-6 watt/sec/kg

Tabella IV

9% nei bambini con cardiopatia conge-
nita®* (trasposizione corretta delle
grandi arterie; cuore univentricolare).
11 BAV, transitorio o permanente, puo
far seguito a interventi di correzione
intracardiaca. Sono stati descritti casi
familiari.

Particolarmente interessante e il
rapporto che esiste tra BAV completo
congenito e connettivite materna, pit
spesso rappresentata da lupus erite-
matoso sistemico.

Il BAV completo viene diagnostica-
to, con crescente frequenza, gia in epo-
ca fetale. Le caratteristiche elettrocar-
diografiche sono: a) completa disso-
ciazione tra lattivita atriale e lattivita
ventricolare, con frequenza ventricola-
re inferiore a quella atriale; b) il QRS
puo essere stretto rivelando che il pa-
ce-maker ventricolare é prossimale, o
largo, rivelando I'origine distale®*"*,

I1 BAV completo congenito in as-
senza di cardiopatia €, in genere, ben
tollerato, anche se a volte la bassa fre-
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quenza puo determinare lo scompen-
so cardiaco anche in un cuore struttu-
ralmente sano.

I bambini con cardiopatia congeni-
ta e blocco atrio ventricolare possono
manifestare i sintomi dello scompenso
cardiaco, collegati alla bassa frequen-
za ventricolare e alla cardiopatia. Nei
cardiopatici la mortalita globale ¢ su-
periore al 40%, contro il 15% dei sog-
getti con cuore normale. La prognosi
dipende anche dall’eta del primo ri-
scontro, con mortalita pit elevata nel
neonato che nei bambini di eta supe-
riore a 1 anno. I bambini con BAV com-
pleto post-chirurgico sono, in genere,
sintomatici per sincope, con alto ri-
schio, quindi, di morte improvvisa®.

La necessita di terapia dipende dalla
frequenza ventricolare e dalla presenza
di sintomi (FC ventricolare < 50
batt/min; FC atriale >150 batt/min;
scompenso). E obbligatoria nei casi po-
st-chirurgici. La terapia consiste nel-
I'impianto di un pacemaker®?,

LE ARITMIE FETALI

La variabilita normale del battito cardia-
co fetale (BCF) ¢ nel range di 110-180
batt/min. Durante il 2° trimestre di gravi-
danza sono frequenti brevi rallentamenti
spontanei della frequenza cardiaca, sotto i
100 battiti al minuto, con rapida ripresa; nel
3° trimestre possono presentarsi fugaci ac-
celerazioni fino a 180-190 batt/min. Tali re-
perti sono varianti normali, correlate a im-
maturita del sistema di conduzione.

Vanno indagate a fondo tutte le anomalie
del BCF:

e bradicardia < 100 batt/min sostenuta
per piu di qualche minuto

e tachicardia > 200 batt/min

e extrasistolia frequente (> 1 su 10)

In presenza di aritmie significative biso-
gna sempre escludere eventuali anomalie
cardiache e la presenza di scompenso car-
diaco fetale.

In linea generale, le aritmie ipercineti-
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TRATTAMENTO ANTIARITMICO TRANSPLACENTARE DELLE TACHICARDIE SOPRAVENTRICOLARI FETALI
Farmaco Carico Mantenimento Livello plasmatico
Dose Via Dose Via Intervallo Terapeutico Tossico
Digossina 0,5 mg (iniziali) ev
+0,25 mg ogni 6 h
(totale:1,25-1,5 mg)
oppure
1,5-2 mg (in 24-48 h)  os 0,25 os 24 h 1-2 ng/ml >2,5 ng/ml
075
Verapamile 0,1-0,2 mg/kg ev (1-2 min) 80-120 mg os 8h 80-300 ng/ml > 300 ng/ml
40-80 mg os 8 h ¥
Propranololo 0,1-0,2 mg/kg ev 10-40 mg os 8h 50-100 ng/ml
Flecainide 100-150 mg  os 12h
Propafenone 150-300mg  os 8h
Sotalolo 80-160 mg os 12h
ATP 20-200 ng/kg
Tabella V

che possono raramente essere associate a
cardiopatie strutturali, al contrario quelle
ipocinetiche si associano spesso a cardio-
patie complesse®.

11 trattamento delle TSV fetali consiste
nel somministrare alla madre farmaci an-
tiaritmici. Per poter ottenere dei buoni li-
velli plasmatici nel feto, i vari farmaci devo-
no essere somministrati a dosi elevate®
(Tabella V).

La terapia deve essere intrapresa in re-

gime di ricovero ospedaliero e vanno scru-
polosamente controllatii livelli dei farmaci.
Sono necessari controlli ecocardiografici
giornalieri per monitorare I'efficacia del
trattamento®. In caso di inefficacia tera-
peutica e in presenza del rischio grave di
scompenso cardiaco fetale (idrope), si do-
vra indurre il parto se I'eta gestazionale lo
consente. La somministrazione diretta degli
antiaritmici al feto, attraverso la vena om-
belicale, & molto rischiosa'. Sono note, tut-

CLASSIFICAZIONE DELLE CARDIOMIOPATIE
SECONDO WHO/ISFC (1995)

¢ Cardiomiopatia dilatativa
e Cardiomiopatia ipertrofica

¢ Cardiomiopatia restrittiva

¢ Cardiomiopatie specifiche:
- Infiammatorie
- Metaboliche
- Malattie sistemiche
- Distrofie muscolari

- Disordini neuromuscolari

¢ Cardiomiopatia/displasia aritmogena del ventricolo destro

¢ Cardiomiopatie non classificabili: fibroelastosi, miocardio non compattato, disfunzione
sistolica con minima dilatazione, miopatie mitocondriali

Tabella VI
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tavia, alcune somministrazioni: a) ATP: 100-
200 ug/kg; digossina: 12 ug/kg; propafe-
none: 6 mg/kg*.

L’amiodarone non ¢ un farmaco ideale
per il trattamento delle aritmie fetali, in
quanto diffonde poco attraverso la placenta
e non ¢ scevro da effetti collaterali duraturi
nel feto®. Sono riportate, tuttavia, dosi di at-
tacco da 800 a 1600 mg/die per os e dosi di
mantenimento comprese tra 400 e 800
mg/die"*. La somministrazione diretta al
feto ¢ stata praticata per via ombelicale alla
dose di 2.5 mg/kg/die o per via intraperi-
toneale alla dose di 9 mg/kg* ',

LE CARDIOMIOPATIE

Le cardiomiopatie rappresentano
un gruppo eterogeneo di malattie del
muscolo cardiaco, associate a disfun-
zione cardiaca*. In Tabella VI ¢ ripor-
tata la classificazione delle cardiomio-
patie proposta nel 1995 dalla Task For-
ce degli esperti del’OMS e della So-
cieta Internazionale di Cardiologia®.

Leziologia rimane ignota nelle tre
principali forme di cardiomiopatia: di-
latativa, ipertrofica e restrittiva.

Nello studio epidemiologico di Mal-
cic e collaboratori*, I'incidenza risulta
rispettivamente del 43%, del 35,5% e del
4,8%. La differenza tra loro, oltre che
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morfologica, & soprattutto fisiopatolo-
gica: nella cardiomiopatia dilatativa
prevale l'alterazione della funzione si-
stolica; nella cardiomiopatia ipertrofi-
ca e ancor piu nella cardiomiopatia re-
strittiva, ad essere alterata € la funzione
diastolica. Per ogni tipo di cardiomio-
patia, € previsto, pertanto, un diverso
approccio terapeutico.

La terapia della cardiomiopatia dila-
tativa, in fase di scompenso, prevede
I'uso di farmaci diuretici, inotropi (di-
gitalici e non, come la dopamina, la do-
butamina, 'amrinone e I'enoximone),
vasodilatatori e ACE-inibitori.

Il ruolo dei beta-bloccanti € oggetto
di recente valutazione. Il carvedilolo,
beta-bloccante non selettivo con pro-
prieta addizionali vasodilatatrici, som-
ministrato a dosi iniziali di 0,01 mg/
kg/die fino a raggiungere, in due mesi
circa, 0,2 mg/kg/die, e protratto per
almeno sei mesi, puo migliorare la fun-
zione ventricolare in bambini con se-
vera cardiomiopatia®®*,

Nella prima fase della malattia, so-
prattutto se si sospetta una preesisten-
te miocardite, possono essere utilizza-
ti farmaci in grado di ridurre il precari-
co e il postcarico, in special modo diu-
retici e ACE-inibitori.

E opportuno utilizzare la digitale so-
lo alla risoluzione della fase acuta, se
permangono i segni dello scompenso
cardiaco.

Se la frazione di eiezione non € mar-
catamente depressa e non € presente
epatomegalia, la terapia puo basarsi
sull’associazione digitale-diuretici. Gli
ACE-inibitori verranno impiegati nei
pazienti con grave insufficienza mitra-
lica ed epatomegalia*. In presenza di
severa riduzione della contrattilita ven-
tricolare, o di fibrillazione atriale, o di
trombi intraventricolari o di pregressa
embolia sistemica, si impone la terapia
anticoagulante. I dosaggio del dicu-
marolico deve essere tale da mantene-
re 'INR tra 2,5 e 3,5. Si inizia, in gene-
re, con una dose di warfarin per os di
0,03-0,05 mg/kg/die. La terapia anti-
coagulante viene mantenuta finché
sussistono i fattori predisponenti la
trombosi. Lepatomegalia, nei pazienti
in scompenso, puo richiedere un do-
saggio minore del farmaco.

Il bambino con grave cardiomiopa-
tia dilatativa e tendenza a un progres-
sivo peggioramento, nonostante una
terapia medica corretta, deve essere
considerato candidato al trapianto car-
diaco. In presenza di scompenso car-

diaco acuto il paziente deve essere ac-
colto in una unita di terapia intensiva al
fine di ricevere una adeguata assisten-
za: ventilazione assistita, somministra-
zione di farmaci inotropi, pacing ven-
tricolare, somministrazione di farmaci
antiaritmici, assistenza ventricolare.
LECMO (Extra Corporeal Mechanical
Oxigenation) ¢ indicato nei casi di im-
provvisa e progressiva riduzione della
frazione di eiezione, nonostante la te-
rapia con inotropi a dosi elevate e la
ventilazione assistita. In questa epoca
di vita, la storia naturale della malattia e
poco chiara e l'esperienza dimostra
che in alcuni pazienti, indipendente-
mente dalla gravita dell’esordio, il qua-
dro clinico puo tendere verso un mi-
glioramento®*,

Molte cardiomiopatie dilatative ri-
conoscono una eziologia infettiva (mio-
cardite da adenovirus o da virus Cox-
sackie B) o una eziologia autoimmune
primitiva (miocardite a cellule giganti)
o una eziologia autoimmune post-infet-
tiva (malattia di Chagas). Un loro trat-
tamento eziologico “mirato” € possibi-
le. Partendo dal prelievo bioptico di
tessuto endomiocardico, ottenuto con
un biotomo introdotto per via venosa
femorale o giugulare, si puo arrivare a

PROTOCOLLO DIAGNOSTICO-TERAPEUTICO DELLE MIOCARDITI

Il primo approccio al paziente con presunta miocardite &
la raccolta di una detftagliata anamnesi patologica prossi-
ma che mira ad accertare I'inizio della sintomatologia e a
individuare eventuali segni e sinfomi di una recente sin-
drome simil-influenzale. A un accurato esame obiettivo,
seguono: Rx torace, ECG ed ecocardiogramma. Escluse
altre diagnosi (ad esempio coronaria anomala, ostruzioni
all’efflusso sinistro), la presenza di dilatazione con ipoci-
nesia del ventricolo sinistro avvalora il sospetto di miocar-
dite. Attuato il ricovero, viene curata la stc@ilizzczione del
paziente. Alla terapia convenzionale antiscompenso (digi-
tale, diuretici) possono far seguito farmaci inotropi, ACE-
inibitori, antiaritmici, beta-bloccanti (carvedilolo), anticoa-
gulanti (INR 2,5-3,5). Nelle forme fulminanti pud imporsi
assistenza meccanica. Gli esami di laboratorio compren-
deranno: emocromo completo con formula; VES e protei-
na C reattiva, titolo anticorpale (IgG e IgM) antivirale; do-
saggio delle Ig sieriche: IgG, IgM, IgA, IgD, IgE; elettrofo-
resi proteica; complemento totale e frazionato (C3 e C4);
troponina T; CK-MB; LDH-1; creatinina; azotemia; anticor-
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pi anti-miolemma; anticorpi anti-sarcolemma; anticorpi
anti-catene pesanti della miosina; anticorpi anti-recettori
b1 cardiaci; colture virali su tamponi nasofaringei e retta-
li. Con la biopsia endomiocardica del ventricolo destro
preleviamo 5 Frustoli di tessuto. Tre vengono conservati in
paraffina per I'indagine istologica/immunoistochimica e 2
sono immersi in azoto liquido per 30, poi conservati a -
80 °C, per la ricerca del genoma virale. La Polymerase
Chain Reaction (PCR) viene eseguita su tessuto e sul san-
gue. Se & positiva per genoma virale, viene attuata terapia
antivirale specifica.

Se, al contrario, la PCR & negativa per genoma virale (Up-
regulation dell’HLA-II all'immunoistochimica), viene attuata
terapia immunosoppressiva: cortisone (deltacortene) 2
mg/kg/die a scalare fino a 0,5 mg/kg/die nell'arco di
sei mesi; ciclosporina (Sandimmun) 10 mg/kg in due dosi
fino a livelli di ciclosporinemia di 150-300 ng/ml su siero
(metodo RIA) o di 250-500 ng/ml su sangue intero (meto-
do RIA) per sei mesi. Ripetuta la biopsia, il trattamento
continua se persistono i segni di miocardite.
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distinguere le forme virali, caratteriz-
zate dalla presenza di genoma virale
sul tessuto cardiaco (Polymerase Chain
Reaction - PCR -, ibridazione in situ - FI-
SH-), dalle forme di miocardite linfoci-
taria, con eccesso di T-linfociti e anti-

MESSAGGI CHIAVE

3l cuore del neonato presenta una par-
ticolare vulnerabilita all’'insorgenza di
aritmie, che possono rappresentare un
problema gid durante la vita fetale.

0 La tachicardia parossistica sopraven-
tricolare, dopo le extrasistoli, & I'aritmia
piU frequente (1:10.000), in genere non
associata a cardiopatia congenita.

{0 La tachicardia parossistica pud essere
causa di scompenso anche in epoca fe-
tale (in questo caso il trattamento antia-
ritmico verra somministrato alla madre).
Se |'aritmia non si interrompe sponta-
neamente o con |'applicazione delle ma-
novre vagali (diving reflex: stimolazione
con acqua ghiacciata al viso), pus esse-
re trattata con propoFenone, adenosin-
trifosfato o cardioversione elettrica.

0 Il blocco atrioventricolare completo
(BAV) (1:20.000) & spesso dovuto al lu-
pus eritematoso sistemico materno, altre
volte si associa a cardiopatia congenita,
altre volte & idiopatico, eventualmente fa-
miliare. E in genere tollerato, ma pus ri-
chiedere I'applicazione di pacemaker.

[ Le miocarditi possono essere infettive o
autoimmuni. Per distinguerle & richiesta
la biopsia endomiocardica. L'indagine
istologica rappresenta il criterio standard
per la conferma della diagnosi di mio-
cardite e permette, con le metodiche di
immunoistochimica, la caratterizzazione
qualitativa e quantitativa dell'infiltrato in-
fiammatorio. La PCR viene utilizzata per
ricercare il genoma virale su tessuto mio-
cardico e su sangue periferico.

[ Molte cardiomiopatie dilatative rap-
presentano I’evoluzione di una miocar-
dite non guarita.

O Le cardiomiopatie ipertrofiche sono
nel 50% dei casi familiari. Possono esse-
re asinfomatiche o evolvere verso lo
scompenso cardiaco. Gli aspetti clinici
piU significativi sono rappresentati dalle
aritmie e dalla morte improvvisa.

[ Le cardiomiopatie restrittive sono for-
me rare a prognosi infausta.

Medico e Bambino 5/2004

geni di istocompatibilita (immunoisto-
chimica)®®. E cosi possibile scegliere
un trattamento antivirale nel primo ca-
so e un trattamento immunosoppressi-
vo nel secondo®, In verita, abbastanza
spesso coesistono i segni dell'infezio-
ne virale e quelli dell’autoaggressione.
In uno studio multicentrico tedesco, su
24 soggetti con miocardite linfocitaria,
13 erano virus positivi e 11 negativi®.

La cardiomiopatia ipertrofica (CMI)
e nel 50% dei casi familiare, con tra-
smissione autosomica dominante ad
espressione e penetranza variabili. Li-
pertrofia puo essere localizzata al setto
interventricolare (CMI asimmetrica) o
a tutte le pareti ventricolari. La malattia
puo essere asintomatica o evolvere
verso lo scompenso cardiaco, ma gli
aspetti piu significativi dal punto di vi-
sta clinico sono rappresentati dalle arit-
mie e dalla morte improvvisa, che puo
interessare lo 0,2% della popolazione
generale.

Nessun trattamento medico-chirur-
gico convenzionale puo essere giudi-
cato efficace nell’arrestare la progres-
sione della malattia e a prevenire la
morte improvvisa. I farmaci usati sono
quelli in grado di migliorare la com-
pliance e controllare le aritmie: beta-
bloccanti, verapamil. La terapia dell’o-
struzione ventricolare sinistra, tradi-
zionalmente basata sull’'uso di farmaci
beta-bloccanti e calcio-antagonisti, su
interventi chirurgici di miotomia-miec-
tomia e sul trapianto cardiaco nelle fasi
terminali della malattia, si & oggi arric-
chita di altre possibilita terapeutiche,
che vanno dal defibrillatore automati-
co alla possibilita di risolvere 1'ostru-
zione mediante alcolizzazione selettiva
di arterie settali identificate con eco-
contrastografia®®.

Le cardiomiopatie restrittive (CMR)
sono forme rare con prognosi infausta
a breve termine (30% di sopravvivenza
a quattro anni)®.. Su quattro casi ripor-
tatati da Nield, tre CMR erano idiopati-
che e una metabolica®*.

La terapia anticoagulante e i diureti-
ci, a dosi non elevate, possono indurre
un miglioramento temporaneo del qua-
dro clinico. In caso di cateterismo car-
diaco viene eseguita una biopsia endo-
miocardica e vengono calcolate le resi-
stenze vascolari polmonari (RVP) che

se > 6 U-m? sono indicative di iperten-
sione polmonare. Elevate RVP oltre a
precludere, nella meta circa dei casi, la
possibilita di trapianto cardiaco, si as-
sociano ad alta mortalita. Anche se non
sono stati identificati fattori di rischio
per lo sviluppo di ipertensione polmo-
nare, la differenza pressoria tra pres-
sione capillare polmonare e pressione
media in arteria polmonare € ritenuta
utile al fine di stabilire il timing per il
trapianto cardiaco®®,
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