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LGE	 captazione tardiva di gadolinio
LMNA	 lamina A/C
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LVAD	 dispositivi di assistenza ventricolare sinistra
LVNC	 ventricolo sinistro non compatto
LVOT	 tratto di efflusso del ventricolo sinistro
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NYHA	 New York Heart Association
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OMT	 terapia medica ottimale
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PCR	 reazione polimerasica a catena
PES	 stimolazione elettrica programmata
PET	 tomografia ad emissione di positroni
PPCM	 cardiomiopatia peripartum
PVC	 complessi ventricolari prematuri
PVM	 prolasso valvolare mitralico
RCP	 rianimazione cardiopolmonare
RCT	 studio randomizzato controllato
RMC	 risonanza magnetica cardiaca
RR	 rischio relativo
RVOT	 tratto di efflusso del ventricolo destro
SADS	 sindrome della morte improvvisa aritmica
SaECG	 signal-averaged ECG
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SCD	 morte cardiaca improvvisa
SHD	 cardiopatia strutturale
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TAVI	 impianto transcatetere di valvola aortica
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TVS	 tachicardia sopraventricolare
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VA	 aritmia ventricolare
VD	 ventricolare destra
VS	 ventricolare sinistro/a
WPW	 Wolff-Parkinson-White

1. PREFAZIONE
Le linee guida hanno l’obiettivo di riassumere e valutare le evi-
denze disponibili al fine di coadiuvare i professionisti sanitari 
nella scelta della migliore strategia gestionale per ciascun pa-
ziente affetto da una determinata patologia. Le linee guida e 
le raccomandazioni mirano a facilitare le decisioni del profes-
sionista sanitario nella sua pratica clinica quotidiana, ma non 
devono intendersi sostitutive del rapporto medico-paziente. 
Le decisioni finali devono essere prese dal professionista sani-
tario sulla base dell’appropriatezza in relazione alle specifiche 
condizioni di ciascun paziente, dopo consultazione con il pa-
ziente stesso o con il suo caregiver.

Le linee guida sono destinate all’uso da parte degli opera-
tori sanitari e, allo scopo di garantire a tutti gli utenti l’accesso 
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ABBREVIAZIONI E ACRONIMI
AAD	 farmaci antiaritmici
ACE-I	 inibitori dell’enzima di conversione dell’angiotensina
AED	 defibrillatore automatico esterno
AH	 intervallo atrio-fascio di His
ARB	 antagonisti recettoriali dell’angiotensina
ARNI	 inibitori del recettore dell’angiotensina e della neprilisina
ARVC	 cardiomiopatia aritmogena del ventricolo destro
ATP	 stimolazione anti-tachicardica
AV	 atrioventricolare
BBD	 blocco di branca destra
BBS	 blocco di branca sinistra
BrS	 sindrome di Brugada
CAD	 malattia coronarica
cAMP	 adenosina monofosfato ciclico
CCB	 calcio-antagonisti
CHD	 cardiopatia congenita
CIED	 dispositivo cardiaco elettronico impiantabile
CMD	 cardiomiopatia dilatativa
CMI	 cardiomiopatia ipertrofica
CPG	 Linee Guida di Pratica Clinica
CPVT	 tachicardia ventricolare polimorfa catecolaminergica
CRT	 terapia di resincronizzazione cardiaca
DNA	 acido desossiribonucleico
ECG	 elettrocardiogramma
ERP	 pattern di ripolarizzazione precoce
ERS	 sindrome della ripolarizzazione precoce
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di programmi educazionali, allo scopo di migliorare la qualità 
dell’assistenza e gli outcome clinici.

I membri di questa Task Force sono stati selezionati dall’E-
SC in rappresentanza di tutti i professionisti coinvolti nell’assi-
stenza medica dei pazienti affetti da tale patologia. La proce-
dura di selezione è stata condotta con l’obiettivo di garantire 
un mix rappresentativo di membri, prevalentemente prove-
nienti dall’intera area afferente all’ESC e dalle relative comu-
nità sottospecialistiche dell’ESC, secondo criteri di diversità e 
inclusione, in particolar modo per quanto riguarda il genere e 
il paese di origine. È stata eseguita una disamina critica delle 
procedure diagnostiche e terapeutiche, compresa una valu-
tazione del rapporto rischio-beneficio. I livelli di evidenza e la 
forza delle raccomandazioni relativamente a specifiche opzio-
ni diagnostico-terapeutiche sono stati soppesati e classificati 
sulla base di scale predefinite, come riportato più avanti. La 
Task Force si è attenuta alle procedure di voto dell’ESC e tutte 
le raccomandazioni sottoposte a votazione hanno raggiunto 
almeno il 75% dei membri votanti.

Gli esperti incaricati della stesura e della revisione delle li-
nee guida hanno compilato un modulo per la dichiarazione di 
eventuali interessi che potessero essere percepiti come poten-
ziali o reali conflitti di interesse. Tali dichiarazioni sono state 
revisionate sulla base delle norme ESC che regolamentano la 
dichiarazione dei conflitti di interesse e, oltre ad essere dispo-
nibili sul sito web dell’ESC (https://www.escardio.org/Guideli-
nes), sono state raccolte in un report e pubblicate contestual-
mente alle linee guida in un documento supplementare. 

Tale procedimento è atto a garantire la trasparenza e a 
prevenire potenziali bias durante la preparazione e la revi-
sione del documento. Qualsiasi variazione di conflitto di in-
teresse che si sia verificata durante il periodo di stesura del 

alle raccomandazioni più recenti, sono rese disponibili gratui-
tamente dalla Società Europea di Cardiologia (ESC). Tuttavia, 
in considerazione del fatto che il linguaggio tecnico può esse-
re passibile di fraintendimenti, si fa presente che l’ESC declina 
ogni responsabilità al riguardo.

Negli ultimi anni l’ESC ha emanato numerose linee guida 
e, tenuto conto del loro impatto sulla pratica clinica, sono 
stati definiti alcuni criteri di qualità per la realizzazione del-
le linee guida affinché ogni decisione risultasse trasparente a 
quanti ne usufruiscono. Le raccomandazioni per la stesura e 
la pubblicazione delle linee guida ESC sono disponibili sul sito 
web dell’ESC (https://www.escardio.org/Guidelines). Le linee 
guida ESC esprimono la posizione ufficiale della Società in 
riferimento ad uno specifico argomento e sono soggette ad 
aggiornamenti periodici.

Oltre alla pubblicazione delle linee guida per la pratica cli-
nica, l’ESC è promotrice di diversi registri internazionali sulle 
malattie cardiovascolari (MCV) e sulle varie tipologie di inter-
vento, che ricadono sotto la denominazione di EURObser-
vational Research Programme. Tali registri costituiscono uno 
strumento fondamentale per poter valutare i procedimenti 
diagnostico-terapeutici, l’impiego delle risorse e l’aderenza 
alle linee guida e si prefiggono di fornire una maggiore co-
noscenza della pratica medica a livello europeo e nel resto del 
mondo sulla base di dati di elevata qualità raccolti durante la 
pratica clinica routinaria.

Inoltre, sono stati elaborati dall’ESC una serie di indicato-
ri di qualità per la valutazione del livello di implementazione 
delle linee guida, di cui possono avvalersi non solo l’ESC ma 
anche le strutture ospedaliere, gli operatori ed i servizi sanitari 
per misurare la qualità della pratica clinica o per utilizzarli, 
unitamente ai messaggi chiave delle linee guida, nell’ambito 

Tabella 1. Classi delle raccomandazioni.

Definizione Espressione consigliata

C
la

ss
i d

el
le

 r
ac

co
m

an
da

zi
on

i

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

È raccomandato/indicato

Classe II Evidenza contrastante e/o divergenza di opinione circa l’utilità/efficacia di un determinato  
trattamento o intervento.

   Classe IIa Il peso dell’evidenza/opinione è a favore dell’utilità/
efficacia.

Deve essere preso in considerazione

   Classe IIb L’utilità/efficacia risulta meno chiaramente accertata  
sulla base dell’evidenza/opinione.

Può essere preso in considerazione

Classe III Evidenza o consenso generale che un determinato trattamento o 
intervento non sia utile/efficace e che in taluni casi possa essere 
dannoso.

Non è raccomandato

Tabella 2. Livelli di evidenza.

Livello di
evidenza A

Dati derivati da numerosi trial clinici randomizzati o metanalisi.

Livello di
evidenza B

Dati derivati da un singolo trial clinico randomizzato o da ampi studi non randomizzati.

Livello di
evidenza C

Consenso degli esperti e/o studi di piccole dimensioni, studi retrospettivi, registri.
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b)	 alle normative sanitarie di ciascun paese, alle indicazioni for-
nite dagli enti regolatori governativi e, laddove applicabile, 
alle norme etiche a cui sono soggetti i professionisti sanitari.

2. INTRODUZIONE
Queste linee guida ESC per la gestione dei pazienti con arit-
mie ventricolari (VA) e la prevenzione della morte cardiaca 
improvvisa (SCD) sono un aggiornamento di quelle pubbli-
cate nel 2015, che si è reso necessario in seguito all’acqui-
sizione di nuove conoscenze sull’epidemiologia della SCD, 
di nuove evidenze sulla genetica, sull’imaging e sui riscontri 
clinici per la stratificazione del rischio per VA e SCD, nonché 
in seguito ai progressi compiuti nella valutazione diagnosti-
ca e nelle strategie terapeutiche. A questo comitato hanno 
preso parte 25 membri, di cui 23 medici esperti, un esperto 
in metodologia e un rappresentante dei pazienti. Gli esperti 
sono stati selezionati con l’intento di ricoprire sia tutte le 
aree delle VA e della SCD sia le sottospecializzazioni della 
cardiologia con la collaborazione dei relativi gruppi di lavoro 
dell’ESC.

Tutti i 25 membri del comitato della task force hanno ap-
provato le raccomandazioni delle linee guida mediante un 
processo di votazione anonima. Il documento è stato rivisto 
da 99 revisori e, in seguito ad un’analisi sistematica della lette-
ratura effettuata sulla base delle indicazioni fornite dall’esper-
to in metodologia, sono state incluse 1155 voci bibliografi-
che, di cui 485 selezionate a supporto delle raccomandazioni 
(riportate in dettaglio anche nelle tabelle delle evidenze del 
materiale supplementare).

2.1. Le novità
Le parti di queste linee guida relative alla diagnosi e al trat-
tamento sono state strutturate in maniera tale da facilitarne 
l’utilizzo nel processo decisionale clinico quotidiano.

La prima parte generale comprende alcune nuove sezioni 
sulla valutazione diagnostica, incluse le indicazioni relative ai 
test provocativi farmacologici, al test genetico e al work-up 
sistematico dei probandi e dei parenti con malattie elettriche 
primarie. Per cinque scenari clinici di più frequente riscontro 
vengono fornite delle flowchart complete e le raccomanda-
zioni per la valutazione diagnostica alla prima presentazione 
di una VA nei pazienti senza cardiopatia nota. Sono riportate 
anche raccomandazioni pratiche per ottimizzare la program-
mazione dei defibrillatori cardiaci impiantabili (ICD) e gli al-
goritmi per il trattamento della tachicardia a complessi QRS 
larghi regolari e dello storm aritmico (Tabella 3).

documento è stata notificata all’ESC e aggiornata. La Task 
Force è stata interamente finanziata dall’ESC, senza alcuna 
compartecipazione dell’industria sanitaria.

Il Comitato ESC per le Linee Guida di Pratica Clinica (CPG) 
supervisiona e coordina la preparazione di nuove linee guida, 
come pure è responsabile del relativo processo di approvazio-
ne. Le linee guida ESC sono sottoposte ad un’approfondita 
revisione da parte del Comitato CPG e di esperti, inclusi diver-
si membri provenienti dall’intera area afferente all’ESC e dal-
le relative comunità sottospecialistiche, nonché dalle Società 
Cardiologiche Nazionali. Dopo aver apportato le opportune 
modifiche, il documento viene quindi approvato da tutti gli 
esperti della Task Force e la versione definitiva, previa appro-
vazione da parte del Comitato CPG, viene pubblicata sullo 
European Heart Journal. Le linee guida sono state elaborate 
dopo un’accurata valutazione delle conoscenze mediche e 
scientifiche e delle evidenze disponibili al momento della loro 
stesura.

Il compito di redigere le linee guida ESC prevede anche la 
predisposizione di mezzi formativi e di programmi di imple-
mentazione delle raccomandazioni, compresa la realizzazione 
di versioni tascabili, diapositive riassuntive, schede riassuntive 
per i medici non specialisti e versioni elettroniche per le ap-
plicazioni digitali (smartphone, ecc.). Tuttavia, essendo queste 
versioni in forma abbreviata, quando necessario si deve sem-
pre fare riferimento alla versione integrale, disponibile gra-
tuitamente sul sito web dell’ESC, nonché sul sito web dello 
European Heart Journal. Le Società Cardiologiche Nazionali 
affiliate all’ESC sono esortate a patrocinare, adottare, tradur-
re e mettere in pratica tutte le linee guida ESC. È necessa-
rio prevedere dei programmi di implementazione, in quan-
to è stato documentato che l’applicazione meticolosa delle 
raccomandazioni cliniche può portare ad un miglioramento 
dell’outcome.

Il professionista sanitario è invitato a prendere in debita 
considerazione le linee guida ESC nell’esercizio del suo giudi-
zio clinico, nonché nella definizione e implementazione delle 
strategie mediche preventive e diagnostico-terapeutiche. Le 
linee guida ESC non sopperiscono comunque alla responsa-
bilità individuale di ciascun medico nel prendere le decisio-
ni più appropriate e corrette in base alle condizioni di salute 
di ciascun paziente dopo aver consultato il paziente stesso 
e, laddove necessario e/o indicato, il caregiver. È altresì re-
sponsabilità del professionista sanitario verificare quali siano 
le normative e le direttive vigenti nel proprio paese inerenti 
ai farmaci e ai dispositivi medici al momento della loro pre-
scrizione, rispettando laddove opportuno le norme etiche che 
disciplinano la loro professione. 

In queste linee guida viene proposto anche l’utilizzo of-
f-label di alcuni farmaci nei casi in cui sussista un livello di 
evidenza sufficiente che ne dimostri l’appropriatezza clinica 
in determinate condizioni o nei pazienti che possano trarre 
beneficio dalla terapia raccomandata. Tuttavia, le decisioni fi-
nali devono essere prese dal professionista sanitario su base 
individuale, prestando particolare attenzione:

a)	 alla situazione di ciascun paziente. A tal riguardo si precisa 
che, salvo diverse disposizioni delle normative nazionali, 
l’utilizzo off-label dei farmaci deve essere limitato a quel-
le situazioni che coincidono con l’interesse del paziente 
in termini di qualità, sicurezza ed efficacia delle cure, e 
solamente dopo aver informato il paziente ed ottenuto il 
suo consenso; 

Tabella 3. Nuovi concetti e nuove sezioni.

Nuovi concetti e nuove sezioni Sezioni

Test diagnostici provocativi 5.1.3.5

Test genetico 5.1.4

Valutazione diagnostica dei pazienti senza 
cardiopatia nota con VA alla prima presentazione

5.2

Gestione dei pazienti con storm aritmico 6.1.3

Aspetti particolari della terapia con dispositivi 6.2.3

VA, aritmia ventricolare.
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Tabella 4. Le nuove raccomandazioni delle linee guida 2022.

Raccomandazioni Classe

Supporto vitale di base e accesso agli AED negli  
ambienti pubblici

Si raccomanda di rendere disponibile l’accesso pubblico 
alla defibrillazione nei luoghi dove l’arresto cardiaco si 
verifica con una certa frequenzaa.

I

In caso di OHCA si raccomanda la RCP tempestiva da 
parte degli astanti.

I

Si raccomanda di promuovere l’addestramento della 
comunità alle manovre di supporto vitale di base per 
incrementare i tassi di RCP e di utilizzo degli AED da 
parte degli astanti.

I

Deve essere preso in considerazione di allertare mediante 
cellulare gli astanti addestrati alle manovre di supporto 
vitale di base in grado di assistere le vittime di OHCA che 
si trovano nelle vicinanze

IIa

Trattamento delle VA – aspetti generali

La cardioversione elettrica è raccomandata come 
trattamento preferenziale nei pazienti con TVSM 
emodinamicamente tollerata, a condizione che il rischio 
correlato all’anestesia/sedazione sia basso.

I

In tutti i pazienti con scompenso cardiaco con FE ridotta 
è raccomandata la terapia medica ottimale con ACE-I/
ARB/ARNI, MRA, beta-bloccanti e inibitori di SGLT2.

I

L’impianto di ICD è raccomandato unicamente nei 
pazienti che hanno un’aspettativa di vita >1 anno in 
buono stato funzionale.

I

Nei pazienti con TVSM emodinamicamente tollerata che 
presentano SHD nota o sospetta deve essere presa in 
considerazione la somministrazione e.v. di procainamide.

IIa

Nei pazienti con TVSM emodinamicamente tollerata 
in assenza di una diagnosi certa può essere presa in 
considerazione la somministrazione e.v. di amiodarone.

IIb

Nei pazienti con TVSM o TVSP/FV indotta da PVC di 
analoga morfologia che hanno un’indicazione all’impianto 
di ICD può essere presa in considerazione l’ablazione 
transcatetere se l’ICD non è disponibile, se è controindicato 
per motivi medici concomitanti o se è rifiutato dal paziente.

IIb

Il WCD può essere preso in considerazione in pazienti 
selezionati nella fase immediatamente successiva ad un IM.

IIb

Malattia coronarica

Nei pazienti con CAD e TVSM ricorrente sintomatica o 
ripetuti shock dell’ICD per TVSM nonostante terapia cronica 
con amiodarone è raccomandata l’ablazione transcatetere 
piuttosto che la titolazione della terapia con AAD.

I

L’imaging cardiaco da stress durante esercizio fisico è 
raccomandato in aggiunta al test cardiopolmonare da 
sforzo dopo chirurgia nei pazienti con origine anomala 
dall’aorta di un’arteria coronaria e storia di arresto 
cardiaco rianimato.

I

Nei pazienti sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso 
con vasospasmo coronarico deve essere preso in 
considerazione l’impianto di ICD.

IIa

(continua)

Raccomandazioni Classe

La terapia con ICD deve essere presa in considerazione 
nei pazienti con CAD, in classe NYHA I e FEVS ≤30% 
nonostante ≥3 mesi di OMT.

IIa

La terapia con ICD deve essere presa in considerazione 
nei pazienti con CAD, FEVS ≤40% nonostante ≥3 mesi 
di OMT e TVNS che mostrano TVSM inducibile alla PES.

IIa

Nei pazienti con CAD e TVSM emodinamicamente ben 
tollerata che presentano una FEVS ≥40%, in alternativa 
all’impianto di ICD deve essere presa in considerazione 
l’ablazione transcatetere, da eseguire presso centri 
qualificati, a condizione che siano stati raggiunti gli 
endpoint prefissatib.

IIa

L’ablazione transcatetere deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con CAD e TVSM ricorrente 
sintomatica o con ripetuti shock dell’ICD per TVSM 
nonostante terapia con beta-bloccanti o sotalolo.

IIa

PVC/TV di origine idiopatica e cardiomiopatia indotta da PVC

L’ablazione transcatetere è raccomandata come 
trattamento di prima scelta nei pazienti sintomatici con 
PVC/TV di natura idiopatica ad origine dall’RVOT o dai 
fascicoli di sinistra.

I

I beta-bloccanti ed i CCB non diidropiridinici sono 
indicati nei pazienti sintomatici con PVC/TV di natura 
idiopatica ad origine non dall’RVOT o dai fascicoli di 
sinistra.

I

Nei pazienti con PVC/TV ed una presentazione non 
chiaramente indicativa di un’origine idiopaticac deve 
essere preso in considerazione di eseguire una RMC 
anche se l’ecocardiogramma è normale.

IIa

I beta-bloccanti, i CCB non diidropiridinici e la flecainide 
devono essere presi in considerazione quando 
l’ablazione transcatetere non sia disponibile, sia rifiutata 
dal paziente o sia particolarmente rischiosa nei pazienti 
sintomatici con PVC/TV di natura idiopatica ad origine 
dall’RVOT o dai fascicoli di sinistra.

IIa

L’ablazione transcatetere o la somministrazione di 
flecainide devono essere prese in considerazione nei 
pazienti sintomatici con PVC/TV di natura idiopatica ad 
origine non dall’RVOT o dai fascicoli di sinistra.

IIa

Nei pazienti con una riduzione inspiegata della FE 
e un burden di PVC ≥10% deve essere presa in 
considerazione l’evenienza di cardiomiopatia indotta da 
PVC.

IIa

Nei pazienti con sospetta cardiomiopatia indotta da PVC 
deve essere preso in considerazione di eseguire la RMC.

IIa

Nei pazienti che non rispondono alla CRT con PVC 
frequenti prevalentemente di tipo monomorfo che 
impediscono un’ottimale stimolazione biventricolare 
nonostante trattamento farmacologico deve essere 
presa in considerazione l’ablazione transcatetere o la 
somministrazione di AAD.

IIa

L’ablazione transcatetere può essere presa in 
considerazione nei pazienti sintomatici con PVC/TV di 
origine idiopatica che presentano ripetutamente un 
burden giornaliero di PVC >20% durante il follow-up.

IIb

(continua)
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Raccomandazioni Classe

La somministrazione di amiodarone come trattamento 
di prima scelta non è raccomandata nei pazienti con 
TV/PVC di origine idiopatica.

III

Cardiomiopatia dilatativa/cardiomiopatia ipocinetica non 
dilatativa

Il test genetico (mirato almeno ai geni LMNA, PLN, 
RBM20 e FLNC) è raccomandato nei pazienti con CMD/
HNDCM e ritardo della conduzione AV di età <50 anni o 
con storia familiare di CMD/HNDCM o di SCD giovanile 
(<50 anni) in un parente di primo grado.

I

Nei parenti di primo grado dei pazienti con CMD/
HNDCM si raccomanda di eseguire un ECG o un 
ecocardiogramma quando:

•	 il paziente indice ha ricevuto la diagnosi prima dei 
50 anni di età o presenta caratteristiche cliniche 
indicative di una causa ereditaria, o

•	 in presenza di anamnesi familiare di CMD/HNDCM o 
morte improvvisa precoce inattesa.

I

La RMC con LGE deve essere presa in considerazione nei 
pazienti con CMD/HNDCM per valutare l’eziologia e il 
rischio di VA/SCD.

IIa

Il test genetico (mirato almeno ai geni LMNA, PLN, 
RBM20 e FLNC) deve essere preso in considerazione 
per la stratificazione del rischio nei pazienti con CMD/
HNDCM apparentemente sporadica in età giovanile o 
con segni suggestivi di un’eziologia ereditaria.

IIa

L’impianto di ICD deve essere preso in considerazione 
nei pazienti con CMD/HNDCM che presentano una FEVS 
<50% e ≥2 fattori di rischio (sincope, LGE alla RMC, 
TVSM inducibile alla PES, mutazione patogena a carico 
dei geni LMNA, PLN, FLNC e RBM20).

IIa

L’impianto di ICD deve essere preso in considerazione nei 
pazienti con CMD/HNDCM e TVSM emodinamicamente 
tollerata.

IIa

Nei parenti di primo grado dei pazienti con CMD/
HNDCM apparentemente sporadica può essere preso in 
considerazione di eseguire un ECG e un ecocardiogramma.

IIb

Nei pazienti con CMD/HNDCM e una mutazione del 
gene LMNA non è raccomandata la partecipazione ad 
attività fisica di alta intensità, né ad attività sportiva 
agonistica.

III

Cardiomiopatia aritmogena del ventricolo destro

Nei pazienti con sospetta ARVC si raccomanda di 
eseguire la RMC.

I

Nei pazienti con diagnosi sospetta o accertata di ARVC 
sono indicati il counseling e test genetico.

I

L’impianto di ICD deve essere preso in considerazione 
nei pazienti sintomaticid con diagnosi accertata di 
ARVC, disfunzione VD o VS moderata e TVNS o TVSM 
inducibile alla PES.

IIa

Nei pazienti con ARVC con indicazione ad impianto di 
ICD deve essere preso in considerazione un dispositivo 
dotato della programmazione di ATP per TVSM ad alta 
frequenza.

IIa

(continua)

Raccomandazioni Classe

Nei portatori di mutazioni patogene correlate all’ARVC 
senza fenotipo può essere presa in considerazione 
l’astensione dall’attività fisica ad alta intensitàe. 

IIb

In tutti i pazienti con diagnosi accertata di ARVC può essere 
presa in considerazione la terapia con beta-bloccanti.

IIb

Nei pazienti con ARVC e sintomi altamente sospetti per 
VA, ai fini della stratificazione del rischio può essere 
presa in considerazione la PES.

IIb

Cardiomiopatia ipertrofica

Per il work-up diagnostico nei pazienti con CMI si 
raccomanda di eseguire la RMC con LGE.

I

Nei pazienti con CMI sono raccomandati il counseling e 
test genetico.

I

Nei parenti di primo grado dei pazienti con CMI si 
raccomanda di eseguire un ECG e un ecocardiogramma.

I

L’impianto di ICD deve essere preso in considerazione 
nei pazienti con CMI di età ≥16 anni con un rischio 
intermedio di SD a 5 anni (≥4%-<6%)f ma che 
presentano (a) LGE significativa alla RMC (generalmente 
≥15% della massa VS), o (b) FEVS <50%, o (c) anomala 
risposta pressoria al test da sforzog, o (d) aneurisma 
apicale del ventricolo sinistro, o (e) mutazioni patogene a 
carico dei geni che codificano le proteine del sarcomero.

IIa

L’impianto di ICD deve essere preso in considerazione 
nei bambini di età <16 anni con CMI che presentano un 
rischio stimato di SD a 5 anni ≥6% (sulla base dell’HCM 
Risk-Kids scoreh).

IIa

Nei pazienti con CMI che presentano TVSM 
emodinamicamente tollerata deve essere preso in 
considerazione l’impianto di ICD.

IIa

Nei pazienti con CMI che presentano episodi ricorrenti 
sintomatici di VA e ricevono ripetuti interventi dell’ICD 
deve essere presa in considerazione la terapia con AAD.

IIa

Nei pazienti adulti asintomatici con CMI che non 
presentano marker di rischio può essere presa in 
considerazione la pratica di attività fisica ad alta intensità.

IIb

L’impianto di ICD può essere preso in considerazione 
nei pazienti con CMI di età ≥16 anni con un rischio 
stimato di SD a 5 anni basso (<4%)f ma che presentano 
(a) LGE significativa alla RMC (generalmente ≥15% della 
massa VS), o (b) FEVS <50%, o (c) aneurisma apicale del 
ventricolo sinistro.

IIb

L’ablazione transcatetere, da eseguirsi presso centri 
specializzati, può essere presa in considerazione in 
pazienti selezionati con CMI che presentano TVSM 
sintomatica ricorrente o ricevono ripetuti interventi 
dell’ICD per TVSM nei quali la terapia con AAD è 
inefficace, controindicata o non tollerata.

IIb

Ventricolo sinistro non compatto e cardiomiopatia restrittiva

Nei pazienti con cardiomiopatia a fenotipo LVNC alla 
RMC o all’ecocardiogramma deve essere preso in 
considerazione l’impianto di ICD per la prevenzione 
primaria della SCD secondo le raccomandazioni per la 
CMD/HNDCM.

IIa

(continua)
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Raccomandazioni Classe

L’impianto di ICD deve essere preso in considerazione 
nei pazienti con amiloidosi da catene leggere o con 
amiloidosi cardiaca da transtiretina che presentano TV 
emodinamicamente non tollerata.

IIa

Malattie neuromuscolari

La valutazione elettrofisiologica invasiva è raccomandata 
nei pazienti con distrofia miotonica che presentano 
palpitazioni o sincope suggestive di VA o che sono 
sopravvissuti ad un arresto cardiaco.

I

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti con 
distrofia miotonica che presentano TVSM o che sono 
sopravvissuti ad un arresto cardiaco non dovuto a 
TV-BBR.

I

La valutazione elettrofisiologica invasiva deve essere 
presa in considerazione nei pazienti con distrofia 
miotonica che presentano un improvviso prolungamento 
dell’intervallo PR e della durata del QRS.

IIa

La valutazione elettrofisiologica invasiva deve essere presa 
in considerazione nei pazienti con distrofia miotonica che 
presentano un intervallo PR ≥240 ms e una durata del 
QRS ≥120 ms o di età >40 anni che presentano aritmia 
sopraventricolare o LGE significativa alla RMC.

IIa

L’impianto di ICD deve essere preso in considerazione 
nei pazienti con distrofia miotonica che non presentano 
un ritardo della conduzione AV o sincope altamente 
suggestiva di VA.

IIa

L’impianto di ICD deve essere preso in considerazione 
nei pazienti con distrofia miotonica che presentano 
palpitazioni altamente suggestive di VA e TV-non-BBR 
inducibile.

IIa

L’impianto di ICD deve essere preso in considerazione 
nei pazienti con distrofia muscolare dei cingoli di tipo 
1B o di Emery-Dreifuss che hanno un’indicazione alla 
stimolazione cardiaca.

IIa

L’impianto di ICD può essere preso in considerazione nei 
pazienti con distrofia muscolare di  Duchenne/Becker 
che presentano LGE significativa alla RMC.

IIb

L’impianto di ICD invece che di pacemaker permanente 
può essere preso in considerazione nei pazienti con 
distrofia miotonica che presentano ulteriori fattori di 
rischioi per VA e SCD.

IIb

Nei pazienti con distrofia miotonica non è raccomandata 
la valutazione elettrofisiologica seriata della conduzione 
AV e dell’inducibilità dell’aritmia se non nel caso di 
sospetta aritmia o progressione dei disturbi della 
conduzione all’ECG.

III

Malattie infiammatorie

Nei pazienti con episodi di TV sostenuta 
emodinamicamente non tollerata o FV durante la fase 
acuta della miocardite, prima della dimissione deve 
essere preso in considerazione l’impianto di ICD.

IIa

Nei pazienti che dopo la miocardite presentano episodi 
ricorrenti di TV sintomatica deve essere presa in 
considerazione la terapia con AAD.

IIa

(continua)

Raccomandazioni Classe

Nei pazienti che dopo la miocardite presentano TVSM 
ricorrente sintomatica o ricevono ripetuti interventi 
dell’ICD per TVSM e nei quali la terapia con AAD è 
inefficace, non tollerata o non auspicabile deve essere 
presa in considerazione l’ablazione transcatetere da 
eseguirsi presso centri specializzati.

IIa

Nei pazienti che sviluppano TVSM emodinamicamente 
tollerata durante la fase cronica della miocardite deve 
essere preso in considerazione l’impianto di ICD.

IIa

L’impianto di ICD deve essere preso in considerazione 
nei pazienti con sarcoidosi cardiaca che presentano 
una FEVS >35% ma LGE significativa alla RMC dopo 
risoluzione dell’infiammazione acuta.

IIa

La PES deve essere presa in considerazione ai fini della 
stratificazione del rischio nei pazienti con sarcoidosi 
cardiaca che presentano una FEVS 35-50% e LGE lieve 
alla RMC dopo risoluzione dell’infiammazione acuta.

IIa

L’impianto di ICD deve essere preso in considerazione 
nei pazienti con sarcoidosi cardiaca che presentano una 
FEVS 35-50% e TVSM inducibile alla PES.

IIa

Il trattamento con AAD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con sarcoidosi cardiaca che 
presentano VA sintomatica ricorrente.

IIa

Nei pazienti con cardiomiopatia di Chagas che 
presentano PVC sintomatici o TV deve essere preso in 
considerazione il trattamento con amiodarone allo scopo 
di ridurre il burden aritmico.

IIa

Nei pazienti con cardiomiopatia di Chagas che 
presentano episodi ricorrenti di TVSM sintomatica o 
ricevono ripetuti interventi dell’ICD per TVSM e nei 
quali la terapia con AAD è inefficace, controindicata 
o non tollerata deve essere presa in considerazione 
l’ablazione transcatetere da eseguirsi presso centri 
specializzati.

IIa

Nei pazienti che sviluppano TVSM emodinamicamente 
ben tollerata durante la fase cronica della miocardite e 
che presentano funzione VS preservata con un’area di 
tessuto cicatriziale limitata tale da rendere possibile la 
procedura ablativa, può essere presa in considerazione 
l’ablazione transcatetere in alternativa alla terapia 
con ICD dopo averne discusso con il paziente e a 
condizione che siano stati raggiunti gli endpoint 
prefissatib.

IIb

L’ablazione transcatetere, da eseguirsi presso centri 
specializzati, può essere presa in considerazione nei 
pazienti con sarcoidosi cardiaca portatori di ICD che 
presentano TVSM sintomatica ricorrente o ricevono 
ripetuti interventi dell’ICD per TVSM nei quali la 
terapia con AAD è inefficace, controindicata o non 
tollerata.

IIb

Cardiopatie congenite

Nei pazienti con CHD che presentano TV sostenuta si 
raccomanda di valutare le lesioni residue e le alterazioni 
strutturali di nuova insorgenza.

I

(continua)
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Raccomandazioni Classe

In pazienti selezionati con CHD (come quelli sottoposti 
a riparazione con “baffle” interatriale per trasposizione 
delle grandi arterie o ad intervento di Fontan o con 
anomalia di Ebstein) colpiti da arresto cardiaco deve 
essere presa in considerazione la valutazione e il 
trattamento della TVS a conduzione ventricolare rapida.

IIa

Nei pazienti sottoposti a riparazione di TOF candidati 
a sostituzione chirurgica o transcatetere della valvola 
polmonare possono essere presi in considerazione il 
mappaggio transcatetere preoperatorio e la resezione 
dell’istmo anatomico correlato alla TV da eseguire prima o 
durante l’intervento.

IIb

Nei pazienti sottoposti a riparazione di TOF con funzione 
biventricolare preservata e TVSM sintomatica, in alternativa 
all’impianto di ICD può essere presa in considerazione 
l’ablazione transcatetere o la concomitante ablazione 
chirurgica da eseguirsi presso centri specializzati.

IIb

Fibrillazione ventricolare idiopatica

Nei sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso 
si raccomanda di porre diagnosi di FV idiopatica, 
preferibilmente sulla base della documentazione degli 
episodi di FV, dopo aver escluso qualsiasi eziologia 
sottostante di natura strutturale, da canalopatia, 
metabolica o tossicologica.

I

Nei pazienti con FV idiopatica deve essere presa in 
considerazione la terapia con isoproterenolo per via 
endovenosa, verapamil o chinidina per il trattamento in 
acuto di storm aritmici o di ripetuti interventi dell’ICD.

IIa

Nei pazienti con FV idiopatica deve essere presa in 
considerazione la terapia cronica con chinidina per la 
soppressione di storm aritmici o di ripetuti interventi 
dell’ICD.

IIa

Nei parenti di primo grado dei pazienti con FV idiopatica 
può essere preso in considerazione di eseguire gli 
esami clinici (anamnesi, ECG ed ECG con registrazione 
delle derivazioni precordiali alte, test da sforzo, 
ecocardiogramma).

IIb

Nei pazienti con FV idiopatica può essere preso in 
considerazione di eseguire il test genetico per la ricerca 
dei geni correlati alle canalopatie e alle cardiomiopatie.

IIb

Sindrome del QT lungo

Nei pazienti con LQTS clinicamente accertata si 
raccomanda il test e counseling genetico.

I

Nei pazienti con LQTS che presentano un intervallo 
QT prolungato è raccomandato il trattamento con 
beta-bloccanti, preferibilmente non selettivi (nadololo 
o propranololo), allo scopo di ridurre il rischio di eventi 
aritmici.

I

Nei pazienti con LQT3 che presentano un intervallo QT 
prolungato è indicato il trattamento con mexiletina.

I

Nei pazienti con LQTS deve essere preso in 
considerazione di stimare il rischio aritmico prima di 
iniziare la terapia genotipo-specifica e basata sulla durata 
dell’intervallo QTc.

IIa

(continua)

Raccomandazioni Classe

Nei pazienti con LQTS asintomatica con un profilo ad 
alto rischio (in base al sistema 1-2-3 LQTS Risk), in 
aggiunta alla terapia medica genotipo-specifica (con 
mexiletina nei pazienti con LQT3), può essere preso in 
considerazione l’impianto di ICD.

IIb

L’esecuzione routinaria del test con adrenalina non è 
raccomandato nei pazienti con LQTS.

III

Sindrome di Andersen-Tawil

Nei pazienti con sospetta sindrome di Andersen-Tawil è 
raccomandato il test genetico.

I

Nei pazienti con sindrome di Andersen-Tawil rianimati da 
un arresto cardiaco o che presentano TV sostenuta non 
tollerata è raccomandato l’impianto di ICD.

I

La diagnosi di sindrome di Andersen-Tawil deve essere 
presa in considerazione nei pazienti senza SHD che 
presentano almeno due delle seguenti condizioni:

•	 onde U prominenti associate o meno  
a prolungamento dell’intervallo QT

•	 PVC/TV bidirezionali e/o polimorfi

•	 disturbi da dismorfismo

•	 paralisi periodica

•	 mutazione patogena “loss of function”  
del gene KCNJ2.

IIa

Per il trattamento delle VA, nei pazienti con sindrome 
di Andersen-Tawil deve essere presa in considerazione 
la terapia con beta-bloccanti e/o flecainide associata o 
meno ad acetazolamide.

IIa

Nei pazienti con sindrome di Andersen-Tawil e sincope 
inspiegata deve essere preso in considerazione 
l’impianto di ILR.

IIa

Nei pazienti con sindrome di Andersen-Tawil e pregressa 
sincope inspiegata o che soffrono di TV sostenuta tollerata 
può essere preso in considerazione l’impianto di ICD.

IIb

Sindrome di Brugada

Nei probandi con BrS è raccomandato il test genetico 
per la ricerca di mutazioni del gene SCN5A.

I

La diagnosi di BrS deve essere presa in considerazione nei 
pazienti che non presentano altre patologie cardiache ma 
nei quali si riscontra un pattern ECG di BrS di tipo 1 non 
spontaneo ed almeno una delle seguenti condizioni:

•	 sincope aritmica o respiro agonico notturno

•	 anamnesi familiare di BrS

•	 anamnesi familiare di morte improvvisa (<45 anni) 
con esame autoptico negativo e circostanze sospette 
per BrS.

IIa

L’impianto di loop recorder deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con BrS e sincope inspiegata.

IIa

La diagnosi di BrS può essere presa in considerazione nei 
pazienti che non presentano altre patologie cardiache 
ma nei quali si riscontra un pattern ECG di BrS di tipo 1 
non spontaneo.

IIb

(continua)
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Raccomandazioni Classe

La PES può essere presa in considerazione nei pazienti 
asintomatici con pattern ECG di BrS di tipo 1 spontaneo.

IIb

Il test con farmaci bloccanti i canali del sodio non è 
raccomandato nei pazienti con pregresso pattern ECG di 
BrS di tipo 1.

III

Nei pazienti asintomatici con BrS non è raccomandata 
l’ablazione transcatetere.

III

Sindrome della ripolarizzazione precoce

Si raccomanda che la diagnosi di ERP sia posta in 
presenza di un sopraslivellamento del punto J ≥1 
mm in due derivazioni adiacenti inferiori e/o laterali 
dell’ECG.

I

Si raccomanda che la diagnosi di ERS sia posta nei 
pazienti rianimati da un episodio di TVP/FV inspiegata in 
presenza di ERP.

I

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti con 
diagnosi di ERS sopravvissuti ad un arresto cardiaco.

I

La diagnosi di ERS deve essere presa in considerazione 
nelle vittime di SCD con esame autoptico negativo 
accompagnato dalla cartella clinica nei quali sia stato 
documentato un ERP in un ECG antemortem.

IIa

Nei parenti di primo grado di pazienti con ERS deve 
essere preso in considerazione di eseguire una 
valutazione clinica per la ricerca di ERP in presenza di 
caratteristiche aggiuntive di alto rischioi.

IIa

Nei pazienti con ERP ed almeno una caratteristica di alto 
rischiok o che presentano sincope aritmica deve essere 
preso in considerazione l’impianto di ILR.

IIa

L’infusione di isoproterenolo deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con ERS che presentano 
episodi di storm aritmico.

IIa

La somministrazione di chinidina in aggiunta all’impianto 
di ICD deve essere presa in considerazione nei pazienti 
con ERS che presentano episodi ricorrenti di FV.

IIa

L’ablazione dei PVC deve essere presa in considerazione 
nei pazienti con ERS che presentano ripetuti episodi 
di FV innescati da PVC di analoga morfologia non 
responsivi alla terapia medica.

IIa

Nei pazienti con ERS può essere preso in considerazione 
il test genetico.

IIb

L’impianto di ICD e la somministrazione di chinidina 
possono essere presi in considerazione nei pazienti 
con ERP che presentano sincope aritmica e ulteriori 
caratteristiche di alto rischiok.

IIb

L’impianto di ICD e la somministrazione di chinidina 
possono essere presi in considerazione nei pazienti 
asintomatici con storia familiare di morte improvvisa 
giovanile inspiegata che presentano caratteristiche di 
alto rischio per ERPj.

IIb

Nei soggetti asintomatici con ERP non è raccomandata 
l’esecuzione routinaria della valutazione clinica.

III

L’impianto di ICD non è raccomandato nei pazienti 
asintomatici con un ERP isolato.

III

(continua)

Raccomandazioni Classe

Tachicardia ventricolare polimorfa catecolaminergica

Nei pazienti con sospetto clinico o diagnosi clinica di 
CPVT è indicato il test e counseling genetico.

I

In tutti i pazienti con diagnosi clinica di CPVT 
è raccomandata la terapia con beta-bloccanti, 
preferibilmente non selettivi (nadololo o propranololo).

I

Quando non sia possibile eseguire un test da sforzo, per 
la diagnosi di CPVT può essere preso in considerazione il 
test con adrenalina o isoproterenolo.

IIb

Sindrome del QT corto

Nei pazienti con diagnosi di SQTS è indicato il test 
genetico.

I

La diagnosi di SQTS deve essere presa in considerazione 
in presenza di un QTc ≤320 ms.

IIa

La diagnosi di SQTS deve essere presa in considerazione 
in presenza di un QTc ≥320 ms ma ≤360 ms e sincope 
aritmica.

IIa

L’impianto di ILR deve essere preso in considerazione nei 
pazienti con SQTS di giovane età.

IIa

L’impianto di ICD deve essere preso in considerazione nei 
pazienti con SQTS e sincope aritmica.

IIa

La diagnosi di SQTS può essere presa in considerazione 
in presenza di un QTc ≥320 ms ma ≤360 ms e storia 
familiare di morte improvvisa prima dei 40 anni.

IIb

La chinidina può essere presa in considerazione (a) nei 
pazienti con SQTS che potrebbero beneficiare della 
terapia con ICD ma presentano controindicazioni 
all’impianto o rifiutano l’intervento, (b) nei pazienti con 
SQTS asintomatici e storia familiare di SCD.

IIb

L’isoproterenolo può essere preso in considerazione nei 
pazienti con SQTS e storm aritmico

IIb

Specifiche popolazioni

Si raccomanda di trattare gli atleti con diagnosi di 
malattia cardiovascolare associata a rischio di SCD 
secondo quanto indicato nelle attuali linee guida per 
l’eleggibilità all’attività sportiva.

I

Nelle donne in gravidanza affette da ARVC deve 
essere preso in considerazione di non interrompere il 
trattamento con beta-bloccanti.

IIa

Nelle donne in stato di gravidanza con TVSM ricorrente 
altamente sintomatica che sono refrattarie o intolleranti 
agli AAD deve essere presa in considerazione 
l’ablazione transcatetere con sistemi di mappaggio non 
fluoroscopico, preferibilmente da eseguirsi dopo il primo 
trimestre.

IIa

In pazienti selezionati sottoposti a trapianto cardiaco con 
vasculopatia del graft cardiaco o trattati per rigetto può 
essere preso in considerazione l’impianto di ICD.

IIb

(continua)
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tutte le linee guida ESC1-3. Un’altra novità di questo docu-
mento consiste nelle tabelle delle evidenze (vedi materiale 
supplementare), nelle quali sono riportati in maniera siste-
matica tutti i trial e gli studi che, dopo accurata revisione dei 
dati disponibili e della metodologia applicata, sono stati se-
lezionati a supporto delle raccomandazioni, dando priorità a 
quei lavori pubblicati dopo il 2015. Le raccomandazioni con 
livello di evidenza C, prive di riferimento bibliografico, sono 
supportate dall’opinione del gruppo di esperti. Nell’ottica di 
coadiuvare i medici nella loro pratica clinica quotidiana, per 
le procedure diagnostico-terapeutiche che sembrerebbero 
rivelarsi promettenti, contrassegnate da una classe di racco-
mandazione IIb, ma al momento supportate solo da limitate 
evidenze e per le quali difficilmente saranno disponibili ul-
teriori dati nel prossimo futuro, le raccomandazioni oltre ad 
essere riportate nelle relative tabelle, sono anche discusse in 
dettaglio nel testo.

La seconda parte delle linee guida è invece articolata 
in base alla gestione di specifiche patologie, con un link di 
rimando al relativo capitolo del manuale ESC CardioMed 
per ulteriori dettagli. Vengono affrontati in modo sistema-
tico la stratificazione del rischio, la prevenzione della SCD, 
il trattamento delle VA e la gestione dei familiari dei pa-
zienti. Vengono inoltre fornite indicazioni per l’esecuzione 
della risonanza magnetica cardiaca (RMC), del test gene-
tico e dell’ablazione transcatetere delle aritmie ventricola-
ri. Per ciascuna entità patologica sono riportate le relative 
flowchart nelle quali è illustrato il procedimento diagnostico 
e terapeutico, con la codifica dei colori che rispecchia la clas-
se della raccomandazione secondo la definizione indicata in 

Raccomandazioni Classe

Nei pazienti anziani che difficilmente possono trarre 
vantaggio dalla terapia con defibrillatore a causa 
dell’età avanzata e delle comorbilità può essere preso in 
considerazione di non procedere all’impianto di ICD in 
prevenzione primaria.

IIb

AAD, farmaci antiaritmici; ACE-I, inibitori dell’enzima di conversione 
dell’angiotensina; AED, defibrillatore automatico esterno; ARB, an-
tagonisti recettoriali dell’angiotensina; ARNI, inibitori del recettore 
dell’angiotensina e della neprilisina; ARVC, cardiomiopatia aritmogena 
del ventricolo destro; ATP, stimolazione anti-tachicardica; BrS, sindrome 
di Brugada; CAD, malattia coronarica; CCB, calcio-antagonisti; CHD, 
cardiopatia congenita; CMD, cardiomiopatia dilatativa; CMI, cardio-
miopatia ipertrofica; CPVT, tachicardia ventricolare polimorfa cateco-
laminergica; CRT, terapia di resincronizzazione cardiaca; ECG, elettro-
cardiogramma; ERP, pattern di ripolarizzazione precoce; ERS, sindrome 
della ripolarizzazione precoce; FE, frazione di eiezione; FEVS, frazione 
di eiezione ventricolare sinistra; FV, fibrillazione ventricolare; HNDCM, 
cardiomiopatia ipocinetica non dilatativa; ICD, defibrillatore cardiaco 
impiantabile; ILR, loop recorder impiantabile; IM, infarto miocardico; 
LGE, captazione tardiva di gadolinio; LQTS, sindrome del QT lungo; 
LVNC, ventricolo sinistro non compatto; MRA, antagonisti del recet-
tore dei mineralcorticoidi; NYHA, New York Heart Association; OHCA, 
arresto cardiaco extraospedaliero; OMT, terapia medica ottimale; PES, 
stimolazione elettrica programmata; PVC, complessi ventricolari pre-
maturi; RCP, rianimazione cardiopolmonare; RMC, risonanza magneti-
ca cardiaca; RVOT, tratto di efflusso del ventricolo destro; SCD, morte 
cardiaca improvvisa; SD, morte improvvisa; SGLT2, cotrasportatore 
sodio-glucosio di tipo 2; SQTS, sindrome del QT corto; TV, tachicardia 
ventricolare; TV-BBR, tachicardia ventricolare da rientro branca-branca; 
TVNS, tachicardia ventricolare non sostenuta; TVSM, tachicardia ventri-
colare sostenuta monomorfa; TVSP, tachicardia ventricolare sostenuta 
polimorfa; VA, aritmia ventricolare; VD, ventricolare destra; VS, ventri-
colare sinistra; WCD, defibrillatore cardiaco indossabile.
aCentri commerciali, stadi, stazioni di trasporto pubblico, casinò.
bNon inducibilità della TV ed assenza di ritardo della conduzione all’e-
lettrogramma. 
cFra cui età avanzata, morfologia a blocco di branca destra, TVSM 
verosimilmente dovuta ad un meccanismo di rientro.
dPre-sincope o palpitazioni indicativi di VA.
eLinee guida ESC 2020 su cardiologia dello sport ed attività fisica nei 
pazienti con malattia cardiovascolare4.
fSulla base dell’HCM Risk-SCD: https://doc2do.com/hcm/webHCM.
html. 
gDefinita da un incremento della pressione arteriosa sistolica <20 
mmHg al picco dell’esercizio o da un calo della pressione di picco 
>20 mmHg. 
hSulla base dell’HCM Kids-Risk score: https://hcmriskkids.org.
iFattori a favore dell’impianto di ICD: età5,6,11, espansioni di CTG6-9,13,16, 
morte improvvisa o anamnesi familiare di morte improvvisa5, disturbi 
della conduzione all’ECG16, prolungamento dell’intervallo PR13, bloc-
co di branca sinistra5, aritmie atriali6,16, TV non sostenuta5, disfunzio-
ne ventricolare sinistra17, LGE significativa alla RMC14,15,18.
jCaratteristiche di alto rischio per ERP: onde J >2 mm, alterazioni dina-
miche del punto J e della morfologia del tratto ST1020,1041.
kERP associato ad alto rischio: storia familiare di morte improvvisa in-
spiegata prima dei 40 anni di età, storia familiare di ERS.

Tabella 5. Modifiche nelle raccomandazioni rispetto alle linee guida 
2015.

Classe

2015 2022

Malattia coronarica

La PES è indicata nei pazienti con sincope e 
pregresso STEMI nei quali la sincope rimane 
inspiegata dopo valutazione non invasiva.

IIa I

Il trattamento con amiodarone e.v. deve 
essere preso in considerazione nei pazienti con 
TVP/FV ricorrente nella fase acuta di una SCA.

I IIa

Nei pazienti con CAD eleggibili ad impianto 
di ICD, l’ablazione transcatetere può essere 
presa in considerazione subito prima (o 
immediatamente dopo) l’impianto di ICD allo 
scopo di ridurre il conseguente burden di TV e 
prevenire l’erogazione degli shock dell’ICD.

IIa IIb

Cardiomiopatia indotta da complessi ventricolari prematuri

Nei pazienti con cardiomiopatia 
presumibilmente dovuta a PVC frequenti 
prevalentemente di tipo monomorfo è 
raccomandata l’ablazione transcatetere.

IIa I

Cardiomiopatia dilatativa/cardiomiopatia ipocinetica non 
dilatativa

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con CMD/HNDCM 
che presentano scompenso cardiaco 
sintomatico (in classe NYHA II-III) e FEVS ≤35% 
dopo ≥3 mesi di OMT.

I IIa

L’ablazione transcatetere, da eseguirsi presso 
centri specializzati, deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con CMD/HNDCM 
che presentano TVSM sintomatica ricorrente o 
ricevono ripetuti interventi dell’ICD per TVSM 
nei quali la terapia con AAD è inefficace, 
controindicata o non tollerata.

IIb IIa

(continua)
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3.DEFINIZIONI

3.1. Tipi di aritmie ventricolari
Complessi ventricolari prematuri (PVC): comparsa prematura 
di un complesso QRS anomalo (generalmente di durata ≥120 
ms con onda T ampia solitamente in direzione opposta della 
deflessione massima del QRS, non preceduto da un’onda P). 

PVC monofocali o monomorfi: PVC con una singola mor-
fologia del QRS.

PVC multifocali, multiformi o polimorfi: PVC con diverse 
morfologie del QRS. 

PVC con intervallo di accoppiamento breve: PVC che in-
terrompe l’onda T del battito precedente. 

Tachicardia ventricolare (TV): ≥3 battiti consecutivi ad una 
frequenza >100 b/min che originano dai ventricoli e che non 
dipendono dalla conduzione del nodo seno-atriale o atrioven-
tricolare (AV). 

Tachicardia ventricolare non sostenuta (TVNS): TV di 3 
battiti di durata ≤30 s. 

Tachicardia ventricolare monomorfa (TVM): i battiti man-
tengono sempre la stessa morfologia del QRS. 

Tachicardia ventricolare polimorfa (TVP): la morfologia del 
QRS è sempre variabile. 

Classe

2015 2022

Cardiomiopatia aritmogena del ventricolo destro

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con diagnosi 
accertata di ARVC e sincope aritmica.

IIb IIa

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con diagnosi 
accertata di ARVC e disfunzione sistolica VD o 
VS severa.

IIb IIa

Malattie infiammatorie

Nei pazienti con episodi di TVSM 
emodinamicamente non tollerata durante la 
fase cronica della miocardite è raccomandato 
l’impianto di ICD.

IIa I

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti 
con sarcoidosi cardiaca che presentano una 
FEVS ≤35%.

IIb I

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti 
con sarcoidosi cardiaca  che presentano 
TV sostenuta accertata o colpiti da arresto 
cardiaco rianimato.

IIb I

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con sarcoidosi 
cardiaca che hanno un’indicazione a 
stimolazione cardiaca permanente per blocco 
AV di alto grado, indipendentemente dai valori 
di FEVS.

IIb IIa

Nei pazienti con cardiomiopatia di Chagas 
che presentano TV sintomatica e nei quali la 
terapia con AAD (amiodarone e beta-bloccanti) 
è inefficace o non tollerata può essere preso in 
considerazione l’impianto di ICD.

IIa IIb

Cardiopatie congenite

Nei pazienti sottoposti a riparazione di TOF senza 
sintomi aritmici ma che presentano altri fattori 
di rischioa può essere presa in considerazione la 
valutazione elettrofisiologica, inclusa la PES.

IIa IIb

Nei pazienti con CHD che presentano 
TVMS sintomatica ricorrente o che ricevono 
ripetuti interventi dell’ICD per TVMS non 
gestibile mediante terapia farmacologica o 
riprogrammazione dell’ICD deve essere presa 
in considerazione l’ablazione transcatetere da 
eseguirsi presso centri specializzati.

I IIa

Malattie elettriche primarie e specifiche popolazioni

Nei pazienti con LQTS sintomaticab in terapia 
beta-bloccante e genotipo-specifica è 
raccomandato l’impianto di ICD.

IIa I

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con CPVT che 
manifestano sincope aritmogena e/o episodi 
documentati di TV polimorfa/bidirezionale in 
corso di trattamento con beta-bloccanti alle 
massime dosi tollerate e con flecainide.

I IIa

(continua)

Classe

2015 2022

Negli atleti deve essere preso in considerazione 
di eseguire la valutazione cardiovascolare pre-
agonistica.

I IIa

L’ablazione transcatetere mirata al trattamento 
dei PVC responsabili dell’aritmia e/o del 
substrato aritmico localizzato nella regione 
epicardica dell’RVOT deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con BrS che 
ricevono ripetuti shock appropriati erogati 
dall’ICD refrattari alla terapia farmacologica.

IIb IIa

La LCSD deve essere presa in considerazione 
nei pazienti con diagnosi di CPVT quando la 
terapia di combinazione con beta-bloccanti e 
flecainide a dosaggio terapeutico è inefficace, 
non tollerata o controindicata.

IIb IIa

AAD, farmaci antiaritmici; ARVC, cardiomiopatia aritmogena del ven-
tricolo destro; AV, atrioventricolare; BrS, sindrome di Brugada; CAD, 
malattia coronarica; CHD, cardiopatia congenita; CMD, cardiomiopatia 
dilatativa; CPVT, tachicardia ventricolare polimorfa catecolaminergica; 
e.v., per via endovenosa; FEVS, frazione di eiezione ventricolare sinistra; 
FV, fibrillazione ventricolare; HNDCM, cardiomiopatia ipocinetica non 
dilatativa; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; LCSD, denervazione 
simpatica cardiaca sinistra; LQTS, sindrome del QT lungo; NYHA, New 
York Heart Association; OMT, terapia medica ottimale; PES, stimola-
zione elettrica programmata; PVC, complessi ventricolari prematuri; 
RVOT, tratto di efflusso del ventricolo destro; SCA, sindrome coronarica 
acuta; STEMI, infarto miocardico con sopraslivellamento del tratto ST; 
TOF, tetralogia di Fallot; TV, tachicardia ventricolare; TVP, tachicardia 
ventricolare polimorfa; TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta mono-
morfa; VD, ventricolare destra; VS, ventricolare sinistra.
aAltri fattori di rischio comprendono la disfunzione ventricolare sini-
stra o destra moderata, un’estesa area cicatriziale del ventricolo de-
stro alla risonanza magnetica cardiaca, una durata del QRS ≥180 ms 
e una marcata frammentazione del QRS.
bSincope aritmica o aritmia ventricolare non emodinamicamente tol-
lerata.
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Centro specializzato per l’ablazione transcatetere delle 
VA: la complessità dei pazienti e delle procedure è estrema-
mente variabile. Alcuni pazienti, soprattutto quelli affetti da 
patologie ad eziologia non ischemica, necessitano di opera-
tori più esperti e di centri con maggiori capacità. Un centro 
specializzato deve avere almeno un operatore con esperienza 
adeguata nell’eseguire gli interventi necessari atti a favorire il 
successo della procedura (es. accesso epicardico percutaneo), 
deve essere attrezzato per eseguire regolarmente l’ablazione 
transcatetere della TV nei pazienti con cardiopatia struttura-
le (SHD) e deve anche disporre delle risorse necessarie per 
gestire le condizioni mediche, le comorbilità e le potenziali 
complicanze nei pazienti sottoposti a procedure complesse 
di ablazione delle VA; vale a dire che deve essere dotato di 
esperienza nell’ambito della cardiologia interventistica, del-
la possibilità di impianto in acuto di dispositivi di assistenza 
meccanica al circolo e di back-up chirurgico cardiotoracico. 
Tenendo conto delle diversa disponibilità nei vari paesi eu-
ropei, è preferibile trattare i pazienti complessi presso centri 
maggiormente esperti situati ad una distanza ragionevole.

3.5. Genetica 
Variante patogena o probabilmente patogena: l’American 
College of Medical Genetics ha elaborato un sistema standar-
dizzato suddiviso in classi per l’interpretazione delle malattie 
imputabili a varianti genetiche, in base al quale quelle che più 
verosimilmente possono causare una malattia sono definite 
di classe V (“patogene”) o di classe IV (“probabilmente pa-
togene”). 

Mutazione: in queste linee guida questo termine viene 
utilizzato per indicare una variante di classe IV o V. 

Variante di significato incerto: un’alterazione nella norma-
le sequenza dell’acido desossiribonucleico (DNA) di un gene, 
i cui effetti sulla salute non sono noti.

4. EPIDEMIOLOGIA DELLA MORTE CARDIACA 
IMPROVVISA, SENSIBILIZZAZIONE PUBBLICA  
E STRATIFICAZIONE DEL RISCHIO

4.1. Incidenza della morte cardiaca improvvisa
La SCD è responsabile di circa il 50% di tutte le morti car-
diovascolari, di cui la metà si verificano come prima mani-
festazione di una malattia cardiaca19-24. In caso di sospetta 
SCD, questa deve essere possibilmente accertata sulla base di 
plurime indagini ricorrendo anche all’autopsia, necessaria per 
escludere in maniera affidabile eventuali cause extracardiache 
di morte improvvisa. 

L’incidenza di SCD aumenta drasticamente con l’età, ri-
sultando molto bassa durante l’infanzia e l’adolescenza (1 
per 100 000 persone-anno)25-27 ma raggiungendo valori di 50 
per 100 000 persone-anno nei soggetti di mezza età (nella 
quinta-sesta decade di vita)28-30 e di almeno 200 per 100 000 
persone-anno nell’ottava decade di vita20. A qualsiasi età, i 
tassi di SCD sono più elevati negli uomini rispetto alle donne, 
anche dopo aggiustamento per i fattori di rischio per malattia 
coronarica (CAD)24,31-33. Anche l’etnia sembra avere un impat-
to considerevole34,35. Si stima che il 10-20% di tutti i decessi in 
Europa sia imputabile a SCD36,37. Circa 300 000 persone in Eu-
ropa sono colpite ogni anno da un arresto cardiaco extraospe-
daliero (OHCA) trattato dai servizi medici d’emergenza38,39.

Tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa/polimorfa 
(TVSM/TVSP): TV incessante di durata ≥30 s o che necessita di 
intervento per la risoluzione. 

Tachicardia ventricolare bidirezionale: alternanza batti-
to-battito dell’asse QRS frontale (come nel caso di tachicardia 
ventricolare polimorfa catecolaminergica [CPVT], sindrome di 
Andersen-Tawil, intossicazione digitalica, miocardite acuta). 

Tachicardia ventricolare a torsione di punta (TdP): tipo di 
TV polimorfa nel contesto di QT prolungato con complessi 
QRS irregolari, il cui asse elettrico si torce intorno alla linea 
isoelettrica dell’elettrocardiogramma (ECG) con pattern sinu-
soidale. 

Fibrillazione ventricolare (FV): ritmo cardiaco caotico e di-
sorganizzato di durata e morfologia variabile, senza complessi 
QRS riconoscibili all’ECG di superficie. 

Storm aritmico: VA che si verificano 3 o più volte nell’arco 
di 24 h (a distanza di almeno 5 min), ciascuna delle quali ne-
cessita di intervento per la risoluzione. 

TV incessante: TV sostenuta continua che ricorre sistema-
ticamente nonostante ripetuti interventi per la risoluzione ef-
fettuati nel corso di alcune ore.

3.2. Morte cardiaca improvvisa
Arresto cardiaco improvviso: interruzione improvvisa della 
normale attività cardiaca con collasso emodinamico. 

Morte cardiaca improvvisa (SCD): morte naturale improv-
visa presumibilmente dovuta a cause cardiache che si verifica 
entro 1 h dall’esordio dei sintomi nei casi testimoniati o entro 
24 h dall’ultima volta che la vittima è stata vista viva nei casi 
non testimoniati. In seguito ad esame autoptico, la SCD è de-
finita come morte naturale inattesa dovuto a cause cardiache 
o non note. 

Morte improvvisa inspiegata: morte improvvisa inspiegata 
che si verifica in un individuo di età >1 anno. 

Sindrome della morte improvvisa del lattante (SIDS): mor-
te improvvisa inspiegata che si verifica in un individuo di età 
<1 anno con reperti anatomo-patologici e tossicologici nega-
tivi ed esame autoptico negativo relativamente alle circostan-
ze della morte. 

Sindrome della morte improvvisa aritmica (SADS): morte 
improvvisa inspiegata che si verifica in un individuo di età >1 
anno con reperti anatomo-patologici e tossicologici negativi. 
Nota: sinonimo di “morte improvvisa inspiegata con autopsia 
negativa”.

3.3. Sincope
Sincope inspiegata: perdita transitoria di coscienza dovuta a 
ipoperfusione cerebrale, caratterizzata da insorgenza rapida, 
breve durata e recupero completo spontaneo, ma inspiegata 
dopo work-up convenzionale. Per il work-up e la diagnosi dif-
ferenziale si rimanda alle linee guida ESC 2018 per la diagnosi 
e la gestione della sincope1.

Sincope aritmica: come sopra, ma altamente sospetta per 
bradicardia intermittente, tachicardia sopraventricolare (TSV) 
rapida o VA.

3.4. Centri specializzati
Team multidisciplinare: un team multidisciplinare con il coin-
volgimento di plurimi specialisti si caratterizza per una moda-
lità di comunicazione aperta, gestione e leadership positive, 
risorse appropriate e un mix di competenze. Il processo deci-
sionale deve essere condiviso nell’ambito del team. 
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questi “predittori” ha influenzato la pratica clinica. La frazio-
ne di eiezione ventricolare sinistra (FEVS) è l’unica variabile 
utilizzata, spesso in combinazione con la classe della New 
York Heart Association (NYHA), per porre l’indicazione in pre-
venzione primaria all’impianto di ICD nel contesto della CAD 
cronica e della cardiomiopatia dilatativa (CMD). Sono stati 
sviluppati schemi e calcolatori per la stratificazione del rischio 
di malattie aritmogene ereditarie, come la cardiomiopatia 
ipertrofica (CMI), la cardiomiopatia aritmogena del ventricolo 
destro (ARVC) e la cardiomiopatia da mutazioni della lamina 
A/C (LMNA)78-82.

L’attribuzione di rischio basso, intermedio o alto dipende 
dal tipo di evento (es. se fatale o non fatale) e dal rischio di un 
evento nella popolazione in studio. Ad esempio, la mortalità 
dipende dall’età, dal sesso e da altri fattori di rischio, come le 
comorbilità, ma la situazione si complica ulteriormente se vie-
ne preso in considerazione un tipo specifico di morte, come 
la SCD. In questo caso, i decessi non riconducibili a SCD sono 
da ritenersi eventi (o rischi) che concorrono alla SCD nel senso 
che, precludendo l’osservazione della SCD, possono far sì che 
gli interventi per la prevenzione della SCD, come l’impianto di 
ICD, abbiano un  beneficio limitato.

4.4. Calcolatori del rischio di morte cardiaca 
improvvisa e revisione della metodologia
Per la popolazione adulta e pediatrica sono stati proposti di-
versi calcolatori per quantificare il rischio di SCD80,81,83-85. Negli 
ultimi decenni si è assistito ad un’evoluzione dei modelli pre-
dittivi che ha portato alla definizione di alcuni standard per lo 
sviluppo, la validazione (interna ed esterna) e la composizione 
dei modelli predittivi di SCD86,87. Oltre alle misure dotate di 
capacità discriminante come il c-index, recentemente è stata 
rivolta particolare attenzione alle misure di calibrazione come 
la pendenza di calibrazione, in quanto è importante non solo 
identificare i pazienti a rischio più elevato rispetto a quelli a 
rischio più basso, ma anche ottenere una quantificazione ro-
busta del rischio stesso mediante l’utilizzo di appositi calcola-
tori88. Lo sviluppo e la validazione di tali calcolatori è tuttavia 
gravata da alcune limitazioni, quali l’utilizzo di popolazioni 
storiche che non sono rappresentative delle coorti di pazienti 
contemporanee, l’omissione di alcune variabili, l’uso di outco-
me compositi costituiti da eventi di diversa rilevanza clinica, la 
mancanza di validazione esterna e l’assenza di calibrazione. 
In queste linee guida vengono utilizzati differenti cut-off per il 
rischio di SCD/VA a 5 anni ai fini dell’indicazione all’impianto 
di ICD. Ogni cut-off è stato selezionato dai rispettivi autori e 
dal gruppo della task force tenendo conto del rischio derivan-
te da condizioni concomitanti, dell’outcome misurato (SCD vs 
VA) e della robustezza di ciascun calcolatore del rischio.

4.5. Sensibilizzazione e intervento: supporto 
vitale di base e accesso ai defibrillatori 
automatici esterni negli ambienti pubblici
I tassi di sopravvivenza dopo OHCA sono tuttora dramma-
ticamente bassi89-95, anche se si registrano ampie disparità 
regionali96. L’attuazione precoce di interventi rianimatori, so-
prattutto prima dell’arrivo del servizio medico d’emergenza, 
è stata identificata come un elemento fondamentale per mi-
gliorare la sopravvivenza95,97. La rianimazione cardiopolmona-
re (RCP) da parte degli astanti e l’impiego dei defibrillatori 
automatici esterni (AED) negli ambienti pubblici hanno de-
terminato un miglioramento dell’outcome neurologico e fun-

Nel mondo occidentale, l’epidemiologia della SCD è stret-
tamente correlata alla CAD, che è responsabile del 75-80% 
dei casi di SCD40. Nonostante la prevalenza di CAD non si 
sia ridotta, si è assistito ad un calo significativo della morta-
lità dovuta a CAD. In numerosi report è stata documentata 
una riduzione dell’incidenza di SCD40-42, ma il rischio di SCD 
in rapporto alla totalità dei decessi per cause cardiovascolari 
sembrerebbe più elevato43,44.

Per quanto la pratica regolare dell’attività fisica abbia ef-
fetti benefici sulla salute cardiovascolare, in popolazioni se-
lezionate lo sport, specie se di vigorosa intensità, è risultato 
associato a SCD durante o dopo esercizio fisico45-51. Diversi re-
port indicano che la maggior parte delle SCD correlate all’at-
tività sportiva si verificano nel contesto ricreativo52,53 piuttosto 
che agonistico, soprattutto nei partecipanti di sesso maschile 
di mezza età, stando ad indicare che la causa sottostante più 
frequente è rappresentata dalla CAD46,54,55.

4.2. Cause di morte cardiaca improvvisa  
nelle differenti fasce di età
Le malattie cardiache associate a SCD variano a seconda 
dell’età. Nei soggetti giovani predominano le malattie elettri-
che primarie e le cardiomiopatie, così come le miocarditi e le 
anomalie coronariche25,27,56-61. Tuttavia, la metà dei casi di SCD 
che si verificano durante la quarta decade di vita è correlata 
a CAD, in particolare a sindrome coronarica acuta (SCA)62,63. 

Nei soggetti di età più avanzata predominano le malattie 
strutturali croniche (CAD intesa sia come manifestazione di 
eventi coronarici acuti che di stenosi coronariche croniche, 
valvulopatie e scompenso cardiaco), mentre le malattie elet-
triche potenzialmente ereditarie o le patologie strutturali ad 
eziologia non ischemica possono essere responsabili di oltre il 
50% delle SCD che si verificano nei soggetti di età <50 anni27. 

Nella Figura 1 sono illustrati la distribuzione per età all’e-
sordio di VA e SCD, i tipi di aritmia predominanti, i fattori 
scatenanti, i fattori genetici e il genere associati ad un aumen-
tato rischio di VA in determinate malattie elettriche primarie 
e strutturali.

4.3. Stima del rischio individuale vs rischio  
di popolazione
Nella popolazione generale (soggetti senza cardiopatia nota), 
l’approccio più efficace per prevenire la SCD consiste nel 
quantificare individualmente il rischio di sviluppare una CAD 
utilizzando le carte del rischio64,65. Alcuni studi hanno docu-
mentato l’esistenza di una predisposizione genetica alla mor-
te improvvisa durante ischemia acuta66-70. L’obiettivo sarebbe 
quello di identificare quei sottogruppi relativamente poco nu-
merosi di soggetti ad alto rischio della popolazione generale 
a rischio di SCD come primo evento cardiaco. Recentemen-
te sono stati proposti alcuni modelli per la stratificazione del 
rischio di SCD nella popolazione generale71-73. Non esistono 
dati convincenti a supporto del beneficio derivante da pro-
grammi di screening di massa nella popolazione generale per 
la prevenzione della SCD74-76.

Per decenni, i ricercatori hanno prospettato una vasta 
gamma di “indicatori” per la SCD, in particolare nel contesto 
della CAD. Sono stati suggeriti alcuni marker non invasivi di 
rischio (come i potenziali tardivi, la variabilità della frequenza 
cardiaca, le variazioni periodiche dinamiche della ripolarizza-
zione e la sensibilità barocettiva)77. Tuttavia, nonostante gli 
outcome promettenti evidenziati nei primi studi, nessuno di 
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l’arrivo di volontari addestrati al supporto vitale di base, attra-
verso reti mobili dedicate, ha dimostrato di aumentare i tassi 
di RCP avviata dagli astanti, riducendo notevolmente il lasso 
di tempo prima dell’esecuzione delle manovre rianimatorie 
con miglioramento dell’outcome delle vittime di OHCA101-103. 
L’educazione degli addetti pubblici e dei membri della comu-

zionale, oltre che della sopravvivenza, nei pazienti colpiti da 
OHCA. I dati disponibili stanno ad indicare la necessità di una 
maggiore disponibilità di defibrillatori che siano accessibili al 
pubblico e di addestramento della comunità nelle manovre 
di supporto vitale di base89-95, preferibilmente da iniziare già 
nell’adolescenza e da ripetere successivamente98-100. Infine, 
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per  VA/SCD
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Figura 1. Figura centrale. Fattori di rischio genetici per VA/SCD, tipici trigger di VA/SCD, età alla presentazione di VA/SCD, sesso predominante 
e tipiche VA (TVP/FV vs TVM) nelle differenti patologie associate a VA/SCD.
ARVC, cardiomiopatia aritmogena del ventricolo destro; BrS, sindrome di Brugada; CAD, malattia coronarica; CMD, cardiomiopatia dilatativa; 
CMI, cardiomiopatia ipertrofica; CPVT, tachicardia ventricolare polimorfa catecolaminergica; FV, fibrillazione ventricolare; LQT, sindrome del QT 
lungo; rTOF, tetralogia di Fallot sottoposta a correzione; SCA, sindrome coronarica acuta; SCD, morte cardiaca im-provvisa; TVM, tachicardia 
ventricolare monomorfa; TVP, tachicardia ventricolare polimorfa; VA, aritmia ventricolare.
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la determinazione dei livelli di peptide natriuretico di tipo B 
come metodo per selezionare i pazienti che necessitano di 
impianto di ICD110,111.

5.1.3. Test invasivi e non invasivi

5.1.3.1. ECG e monitoraggio elettrocardiografico 
ambulatoriale2

L’ECG a 12 derivazioni rappresenta uno strumento importan-
te per la diagnosi della malattia sottostante, per la stratifica-
zione del rischio in popolazioni selezionate e per la diagnosi 
del tipo di VA quando rilevata durante la registrazione del 
tracciato. La documentazione delle aritmie correlate ai sin-
tomi ha una rilevanza clinica fondamentale, ma può essere 
difficile da ottenere nel caso di eventi sporadici. Il tipo di di-
spositivo utilizzato per il monitoraggio ECG e la durata della 
registrazione devono pertanto essere adeguati alla frequenza 
degli eventi clinici. Per aritmie che ricorrono quotidianamen-
te è appropriato un monitoraggio per un periodo di 24-48 h 
(solitamente il “monitoraggio Holter”)112, mentre nel caso di 
episodi sporadici è maggiormente indicato il monitoraggio 
intermittente per periodi più prolungati, mediante l’uso di re-
gistratori ECG attivati direttamente dal paziente (o dispositivi 
mobili per la salute/smartphone)113. I loop recorder impianta-
bili (ILR) possono essere utili per la diagnosi di aritmie nei pa-
zienti con sintomi potenzialmente fatali, come nel caso della 
sincope inspiegata114.

5.1.3.2. Signal-averaged ECG
Il signal-averaged ECG (SaECG) è in grado di rilevare segnali di 
ampiezza molto bassa (“potenziali tardivi”) presenti alla fine 
del complesso QRS115 utilizzando tre misurazioni nel dominio 
del tempo: la durata del QRS, la durata del segnale di bassa 
ampiezza (<40 μV) e il voltaggio quadratico medio del se-
gnale negli ultimo 40 ms del QRS112. Le alterazioni rilevate al 
SaECG possono anche essere valutate mediante analisi nel 
dominio della frequenza112. Il SaECG può essere utile nella 
diagnosi di ARVC116.

5.1.3.3. Test da sforzo
Il test da sforzo è utile ai fini diagnostici e per valutare la rispo-
sta alla terapia in pazienti con disturbi del ritmo da iperattività 
adrenergica sospetti/accertati, come TVM idiopatica indotta 
dallo sforzo, TVP o TV bidirezionale nella CPVT117,118. Il QTc 
misurato a 4 min di recupero dopo test da sforzo può contri-
buire alla diagnosi di LQTS119.

5.1.3.4. Imaging
L’imaging è fondamentale per valutare la funzione cardiaca 
e per identificare la presenza di una cardiomiopatia (capito-
lo 10 del manuale ESC CardioMed)120. Nei pazienti con VA, 
un test di imaging negativo è indicativo di malattia elettrica 
primaria. L’ecocardiografia rappresenta una metodica di pri-
ma scelta facilmente disponibile che permette di diagnosti-
care e stratificare il rischio nei pazienti affetti da valvulopatie, 
CAD, CMD, CMI, ARVC121 e ventricolo sinistro non compatto 
(LVNC). L’analisi dello strain rate all’imaging ecocardiografico 
consente di distinguere il movimento attivo da quello passivo 
dei segmenti miocardici e di rilevare precocemente la presen-
za di disfunzione miocardica. Il riscontro di alterazioni della 
cinetica parietale può essere indicativo di pregresso infarto, 
cardiomiopatia o malattia infiammatoria. Lo strain longitudi-
nale globale è una misura robusta della funzione ventricolare 

nità sull’importanza di aumentare i tassi di RCP da parte degli 
astanti e di promuovere l’utilizzo della defibrillazione precoce 
da parte dei soccorritori laici e professionisti è fondamentale 
per aumentare i tassi di sopravvivenza.

Tabella 1 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
le manovre di supporto vitale di base e per l’accesso al 
defibrillatore automatico esterno negli ambienti pubblici

Raccomandazioni Classea Livellob

Si raccomanda di rendere disponibile l’accesso 
pubblico alla defibrillazione nei luoghi dove 
l’arresto cardiaco si verifica con una certa 
frequenzac 90-92.

I B

In caso di OHCA si raccomanda la RCP 
tempestiva da parte degli astanti93-95.

I B

Si raccomanda di promuovere 
l’addestramento della comunità alle manovre 
di supporto vitale di base per incrementare i 
tassi di RCP e di utilizzo degli AED da parte 
degli astanti93,97,104.

I B

Deve essere preso in considerazione di 
allertare mediante cellulare gli astanti 
addestrati alle manovre di supporto vitale di 
base in grado di assistere le vittime di OHCA 
che si trovano nelle vicinanze101-103,105.

IIa B

AED, defibrillatore automatico esterno; OHCA, arresto cardiaco extra
ospedaliero; RCP, rianimazione cardiopolmonare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cCentri commerciali, stadi, stazioni di trasporto pubblico, casinò.

5. VALUTAZIONE E TRATTAMENTO.  
ASPETTI GENERALI

5.1. Strumenti diagnostici
5.1.1. Anamnesi ed esame obiettivo
L’anamnesi deve focalizzarsi sulle “red flags”, come le ca-
ratteristiche della sincope aritmica, ad esempio l’assenza di 
prodromi vagali o storia familiare di morte improvvisa prema-
tura o di SCD, come un annegamento o un incidente stradale 
nel caso di sindrome del QT lungo (LQTS) e di CPVT1,106. Le 
caratteristiche meno evidenti che depongono per una cau-
sa ereditaria comprendono una storia familiare di epilessia, 
la SIDS, la sordità (LQTS), lo scompenso cardiaco o l’impianto 
di pacemaker prima dei 50 anni. Le caratteristiche delle pa-
tologie correlate a condizioni pro-aritmiche comprendono la 
rilevazione all’auscultazione di click mesosistolico nel caso di 
prolasso valvolare mitralico (PVM) e di soffio eiettivo del tratto 
di efflusso durante manovra di Valsalva in caso di CMI. Anche 
alcune particolari caratteristiche cutanee possono essere rile-
vanti, come la presenza di lupus pernio, eritema nodoso nella 
sarcoidosi, angiocheratoma nella malattia di Fabry, xantela-
sma/xantoma e cheratosi palmoplantare nell’ARVC.

5.1.2. Test di laboratorio
I peptidi natriuretici (peptide natriuretico di tipo B o frammen-
to N-terminale del propeptide natriuretico di tipo B) posso-
no avere un ruolo nell’identificare i soggetti ad aumentato 
rischio di SCD nella popolazione generale107,108 o nei pazienti 
con CAD109. Non esistono evidenze sufficienti a supporto del-
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considerando la non inducibilità come endpoint dell’ablazio-
ne. Nei pazienti con scompenso cardiaco e FEVS ≤35% vie-
ne posta generalmente l’indicazione ad impianto di ICD e, di 
conseguenza, non è necessaria l’induzione della TV/FV prima 
dell’intervento. Nei pazienti con SHD e FEVS lievemente ridot-
ta o preservata che presentano sincope inspiegata, l’induzio-
ne di TVSM mediante PES può essere utile per identificare la 
causa sottostante e stimare il rischio di eventi successivi146,153. 
In linea generale, l’induzione di TVP/FV nei pazienti con SHD 
non è ritenuta specifica154-156.

Nelle malattie elettriche primarie, la PES non ha un valore 
prognostico, anche se alcune evidenze sono a supporto del 
suo utilizzo nella BrS127. La valutazione elettrofisiologica in-
vasiva può avere importanti implicazioni cliniche nei pazienti 
con distrofia miotonica157.

Con i progressi nel mappaggio ad alta densità, per iden-
tificare i target dell’ablazione e per diagnosticare le cardio-
miopatie possono essere utilizzati il mappaggio dei voltaggi, 
i parametri di conduzione/ripolarizzazione e il frazionamento 
dell’elettrogramma. Il mappaggio endocardico può essere uti-
le per differenziare l’ARVC dalla TV benigna ad origine dal 
tratto di efflusso e per orientare la biopsia nei casi di sospetta 
miocardite, ARVC e sarcoidosi158-162.

5.1.4. Test genetico
Le tecniche di sequenziamento massivo parallelo e di nuova 
generazione hanno portato ad una maggiore disponibilità dei 
test genetici ad un minor costo. La maggior parte dei test dia-
gnostici genetici cardiaci utilizza ampi pannelli genetici defini-
ti sulla base della loro associazione con determinate malattie 
riscontrata in precedenti studi, cioè i cosiddetti geni candi-
dati163, anche se molte di queste associazioni geniche sono 
state tuttavia messe in discussione per la loro utilità diagnosti-
ca e, pertanto, non è consigliabile includere geni controversi 
nei pannelli diagnostici di routine164-168. Studi di associazione 
sull’intero genoma hanno identificato che le variazioni geneti-
che comuni di polimorfismi a singolo nucleotide possono cau-
sare o modificare il fenotipo nella BrS, LQTS, CMI e CMD. Gli 
score di rischio poligenico, misure derivate dagli effetti cumu-
lativi di questi polimorfismi a singolo nucleotide, potrebbero 
quindi in futuro avere un ruolo nella diagnosi e nella prognosi 
in queste condizioni168-173.

Il sequenziamento produce dati digitali che richiedono 
una successiva analisi bioinformatica, consentendo di accer-
tare accuratamente la maggior parte delle alterazioni del DNA 
che influiscono sulla sequenza codificante di ciascun gene174. 
Più frequentemente vengono riscontrate varianti a singolo 
nucleotide che causano semplicemente la sostituzione di un 
aminoacido (missenso), terminazioni premature o anomalie di 
splicing, mentre più raramente si verificano inserzioni/delezio-
ni. La rilevanza clinica della maggior parte delle varianti non 
codificanti è tuttora da definire174,175.

Per l’interpretazione delle varianti genetiche responsabili 
della malattia viene adottato un sistema standardizzato che 
prevede la suddivisione in cinque classi: “variante patogena” 
(classe V), “variante probabilmente patogena” (classe IV), 
“variante di significato incerto” (classe III), “variante proba-
bilmente benigna” (classe II) e “variante benigna” (classe I). 
Viene impiegata una combinazione di evidenze: l’associazio-
ne gene-malattia, la presenza di una variante in popolazioni 
sane e/o affette da malattia, dati in silico, dati funzionali in 
vitro e in vivo e dati di segregazione familiare176.

sinistra (VS) in grado di rilevare minime variazioni della fun-
zione VS quando la FEVS è ancora preservata122. L’analisi dello 
strain all’imaging consente di valutare la dispersione mecca-
nica dovuta a contrazione irregolare che può comportare un 
aumentato rischio di VA122-125.

La RMC fornisce attualmente la misurazione più accurata 
e riproducibile della funzione sistolica atriale, biventricolare 
globale e regionale, oltre ad essere in grado di rilevare la pre-
senza di edema miocardico, fibrosi, infiltrazione e difetti di 
perfusione (capitolo 11.4 del manuale ESC CardioMed)126. La 
RMC ha una maggiore sensibilità rispetto all’ecocardiografia 
nella diagnosi di ARVC127, consente di porre diagnosi di LVNC 
e di identificare gli aneurismi apicali nella CMI. Il rilevamento 
di fibrosi mediante captazione tardiva di gadolinio (LGE) con-
tribuisce alla stratificazione del rischio di VA nella CMI128 e nel-
la CMD129, nonché teoricamente anche nella sindrome arit-
mica da PVM130,131. Le nuove tecniche di mappaggio cardiaco 
consentono di identificare aree di fibrosi diffusa e possono 
suggerire l’eziologia dell’ipertrofia ventricolare sinistra (IVS) 
indirizzando la terapia specifica, ad esempio nella malattia di 
Fabry e nell’amiloidosi. Resta da definire il valore prognostico.

L’imaging cardiaco mediante tomografia computerizzata 
(TC) ha il vantaggio di un’elevata risoluzione spaziale (capito-
lo 12.1 del manuale ESC CardioMed)132. La sincronizzazione 
ECG, l’acquisizione di sequenze aggiuntive in apnea respi-
ratoria e la somministrazione di beta-bloccanti per ridurre la 
frequenza cardiaca ne migliorano la qualità. L’angiografia co-
ronarica invasiva comporta l’esposizione alle radiazioni. L’an-
gio-TC rappresenta la metodica preferenziale per escludere la 
presenza di stenosi coronarica nei pazienti con bassa probabi-
lità di CAD133,134. La presenza di frequenti PVC ha un impatto 
sulla qualità di quasi tutte le modalità di imaging.

5.1.3.5. Test diagnostici provocativi
Questi sono sintetizzati nella Tabella 6. I test eseguiti più co-
munemente comprendono il test con farmaci bloccanti i canali 
del sodio nella sindrome di Brugada (BrS) e il test all’adenosi-
na per escludere la sindrome da pre-eccitazione latente135,136. 
Il test provocativo con adrenalina può essere utile nella CPVT 
nei pazienti che non sono in grado di eseguire il test da sforzo, 
mentre non è raccomandato nella LQTS a causa dell’elevato 
tasso di falsi positivi e in considerazione del fatto che è più utile 
il test da sforzo137. La presenza di vasospasmo coronarico come 
causa di FV in assenza di malattie coronariche ostruttive/cardio-
miopatia può essere testata mediante infusione intracoronarica 
di acetilcolina/ergonovina a dosi incrementali.

5.1.3.6. Studio elettrofisiologico
Lo studio elettrofisiologico mediante misurazione degli inter-
valli al basale (es. intervallo atrio-fascio di His [AH] e fascio di 
His-ventricolo [HV]), stimolazione elettrica programmata (PES) 
o mappaggio elettroanatomico può essere utilizzato a fini dia-
gnostici e per guidare la terapia145-150. La resa della PES varia 
in funzione del tipo e della severità della condizione cardiaca 
sottostante, della presenza o assenza di TV spontanea, della 
terapia farmacologica concomitante, del protocollo e del sito 
di stimolazione. I classici protocolli prevedono la stimolazione 
in doppio sito del ventricolo destro a 2-3 lunghezze di ciclo 
differenti, l’erogazione di 3 extrastimoli e l’infusione di isopro-
terenolo148,151,152.

Attualmente la PES è utilizzata prevalentemente per con-
fermare la diagnosi di TV e per l’inducibilità di VA mappabili 
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5.2. Valutazione diagnostica alla prima 
presentazione con aritmia ventricolare  
nei pazienti senza malattia cardiaca nota 
Gli episodi di VA e SCD (rianimata) rappresentano comune-
mente la prima manifestazione di una condizione cardiaca 
non nota in precedenza. Qui di seguito viene riportata la valu-
tazione diagnostica completa per cinque scenari clinici di più 
frequente riscontro.

5.2.1. Scenario 1: Riscontro incidentale di tachicardia 
ventricolare non sostenuta
Nella Figura 2 è illustrato l’algoritmo per la valutazione dei 
pazienti con riscontro incidentale di TVNS.

Il riscontro di TVNS incidentale è frequente durante la 
valutazione cardiologica (es. per malattie non cardiache, 
pre-trattamento antitumorale o pre-partecipazione allo 
sport) e il monitoraggio di routine che viene effettuato 
prima dell’induzione dell’anestesia/sedazione per procedu-
re non cardiache184. I pazienti con TVNS incidentale devo-
no essere sottoposti ad ulteriori accertamenti. Un episodio 
sincopale recente a probabile origine cardiaca rappresenta 
un sintomo ad alto rischio che potrebbe anche comportare 
l’ospedalizzazione del paziente1,185. È importante valutare la 
morfologia della TVNS (polimorfa o monomorfa). Le morfo-
logie tipiche della TVM (Figura 3) possono essere indicative 
di un’origine idiopatica con prognosi favorevole; viceversa, 
la rilevazione di PVC ad intervallo di accoppiamento breve 
che innescano una TVP non sostenuta o una TVNS mono-
morfa caratterizzata da breve lunghezza del ciclo (general-
mente <300 ms, in media 245 ± 28 ms in una casistica) può 
identificare i pazienti a più alto rischio di SCD186,187. L’ECG a 
12 derivazioni in condizioni di riposo rappresenta la valuta-
zione di prima scelta che potrebbe anche evidenziare segni 
suggestivi di SHD o di malattia elettrica primaria (capitolo 

L’identificazione di una mutazione (di classe IV o V) per-
mette di confermare immediatamente la diagnosi nei proban-
di (il primo membro della famiglia affetto) e di porre la dia-
gnosi iniziale nei loro parenti, nonché può aiutare a guidare la 
terapia e/o la prognosi. È indicata una rivalutazione periodica 
di tutte le varianti di classe III e IV176.

Il test genetico preimpianto è una forma precoce di diagno-
si genetica prenatale. La diagnosi genetica di embrioni fecon-
dati in vitro viene posta mediante biopsia, consentendo così 
il trasferimento di embrioni geneticamente normali nell’utero. 
Qualora sia disponibile tale tecnica, è importante fornire infor-
mazioni ai pazienti con malattie cardiache monogeniche in età 
fertile. Le normative per l’esecuzione del test genetico preim-
pianto così come le relative strategie variano nei diversi paesi. 

I test genetici e clinici devono essere eseguiti solo da un 
team multidisciplinare che comprenda sia professionisti com-
petenti nel fornire una consulenza genetica sulle implicazioni 
e sull’incertezza dei risultati, sia cardiologi esperti in grado di 
orientare il test genetico verso l’identificazione del corretto 
fenotipo135,177-179. Un test genetico negativo non esclude una 
diagnosi e non deve essere utilizzato a tale scopo. Un quadro 
di riferimento per i test genetici e per altri test diagnostici 
clinici per le malattie elettriche primarie basati sull’evidenza, 
laddove disponibili, è riportato nella Tabella 7.

Tabella 2 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per il test 
genetico

Raccomandazioni Classea Livellob

Il test genetico è raccomandato quando in un 
soggetto vivo o deceduto viene diagnostica 
una patologia di probabile origine genetica 
associata ad un rischio di VA e SCD56,183.

I B

Quando viene identificata per la prima volta 
una variante potenzialmente causativa si 
raccomanda di valutarne la patogenicità 
utilizzando strumenti di riferimento accettati a 
livello internazionale176.

I C

Il test genetico nei parenti di primo grado 
o sintomatici e nei portatori obbligati è 
raccomandato quando viene identificata 
una variante di classe IV o di classe V in un 
individuo vivo o deceduto affetto da una 
patologia associata ad un rischio di VA e SCD.

I C

Si raccomanda che il test genetico e il 
counseling sulle sue potenziali conseguenze 
siano effettuati da un team multidisciplinare 
esperto179.

I C

Si raccomanda di valutare le varianti di 
classe III (varianti di significato incerto) e le 
varianti di classe IV possibilmente in base alla 
segregazione nelle famiglie, con rivalutazione 
periodica della variante.

I C

L’esecuzione del test genetico non è 
raccomandata nei casi indice nei quali non 
vi siano sufficienti evidenze di una malattia 
genetica.

III C

SCD, morte cardiaca improvvisa; VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

Tabella 3 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
valutazione dei pazienti con aritmia ventricolare di nuovo 
riscontro alla presentazione

Raccomandazioni Classea Livellob

Nei pazienti con VA di nuovo riscontro 
(frequenti PVC, TVNS, TVSM) come 
valutazione di prima scelta si raccomanda di 
eseguire un ECG a 12 derivazioni in condizioni 
basali, con documentazione della VA quando 
possibile, ed un esame ecocardiografico.

I C

Nei pazienti con VA di nuovo riscontro 
(frequenti PVC, TVNS, TVSM) e sospetta SHD 
diversa dalla CAD alla valutazione iniziale 
deve essere preso in considerazione di 
eseguire la RMC194,195.

IIa B

Nei pazienti con riscontro incidentale di 
TVNS deve essere preso in considerazione di 
eseguire un ECG Holter almeno delle 24 h.

IIa C

CAD, malattia coronarica; ECG, elettrocardiogramma; PVC, comples-
si ventricolari prematuri; RMC, risonanza magnetica cardiaca; SHD, 
cardiopatia strutturale; TVNS, tachicardia ventricolare non sostenuta; 
TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa; VA, aritmia 
ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
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può portare a consigliare al paziente di astenersi dal prati-
care attività fisica fino alla conferma della diagnosi e all’i-
nizio del trattamento appropriato. In base alla probabilità 
pre-test deve essere esclusa la presenza di CAD significativa 
sottostante. 

La RMC deve essere presa in considerazione in caso di 
sospetta cardiomiopatia o malattia infiammatoria alla valuta-
zione iniziale (capitolo 10.4 del manuale ESC CardioMed)193. 
Inoltre, la RMC consente di identificare aree di fibrosi come 
substrato della TVNS129.

5.2.2. Scenario 2: Prima presentazione di tachicardia 
ventricolare sostenuta monomorfa 
Nella Figura 4 è illustrato l’algoritmo per la valutazione dei 
pazienti con un primo episodio di TVSM.

La maggior parte dei pazienti con TVSM alla presentazio-
ne sono affetti da una SHD sottostante. Più frequentemente 
la TVSM in presenza di SHD è dovuta a fenomeni di rientro 

8.6 del manuale ESC CardioMed)188. L’ecocardiografia è la 
modalità di imaging preferenziale in grado di fornire impor-
tanti informazioni sulla funzione cardiaca e sull’eventuale 
presenza di SHD (capitoli 10.3, 10.10 e 10.12 del manuale 
ESC CardioMed)120,189,190. Il monitoraggio Holter è utile per 
valutare la frequenza della TVNS e dei relativi PVC (capitolo 
8.9 del manuale ESC CardioMed)191. Inoltre, un ECG Hol-
ter ad almeno 3 derivazioni (V1 e due derivazioni inferiori) 
può fornire una stima iniziale della tipologia di TVNS/PVC, 
se unifocale o multifocale, e del sito di origine della TVNS. 
Quest’ultimo aspetto è particolarmente rilevante qualora la 
TVNS non sia stata precedentemente documentata all’ECG 
a 12 derivazioni192. 

Il test da sforzo può essere utile per catturare all’ECG a 
12 derivazioni la presenza di TVNS e per identificare le arit-
mie indotte dall’esercizio. L’occorrenza di ripetuti episodi 
aritmici durante esercizio fisico, non suggestivi di origine 
idiopatica, deve indurre a sospettare la presenza di SHD e 

Tabella 7. Test genetici e work-up consigliato da eseguire nei probandi con malattia elettrica primaria e nei loro parenti.

LQTS BrS CPVT FV idiopatica ERS

   Test genetico Classe Ia Classe I Classe Ia Classe IIb Classe IIb

Probando Esami 
clinici 
iniziali

Esami 
fondamentali 
per la diagnosi

ECG

Test da sforzo

ECG ed ECG con 
registrazione 

delle derivazioni 
precordiali alte

Test provocativo 
con farmaci 

bloccanti i canali 
del sodioc

Test da sforzo Vedi Sezione 5.2.3, 
scenario 3

ECG

Altri test/
processi

Escludere 
LQTS acquisita

Escludere 
fenocopieb

Escludere 
fenocopieb/SHD

Holter

Ecocardiogramma

Follow-up 1-3 anni in base al livello di rischio

Parenti Screening 
clinico

ECG

Test da sforzo 
(se fattibile)

Dalla nascita

ECG ed ECG con 
registrazione 

delle derivazioni 
precordiali alte: 

dall’età di 10 anni.

Test provocativo 
con farmaci 

bloccanti i canali 
del sodioc: dall’età 

di >16 anni se 
non sussistono 

indicazioni 
cliniche180,181

ECG

Test da sforzo

Dalla nascita

ECG ed ECG con 
registrazione 

delle derivazioni 
precordiali alte

Test da sforzo

Ecocardiogramma182

ECG

Ecocardiogramma

Follow-up Fenotipo positivo 
e/o variante di 
Classe IV/V

1-3 anni in base al livello di rischio

Fenotipo 
negativo e 
nessuna variante 
di Classe IV/V

Dimissione

BrS, sindrome di Brugada; CPVT, tachicardia ventricolare polimorfa catecolaminergica; ECG, elettrocardiogramma; ERS, sindrome della ripola-
rizzazione precoce; FV, fibrillazione ventricolare; LQTS, sindrome del QT lungo; SHD, cardiopatia strutturale.
aIncluso il test genetico neonatale.
bUna fenocopia ha le caratteristiche di una malattia genetica ma è determinata da condizioni ambientali.
cNon in caso di documentato pattern di Brugada di tipo 1.
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ni e l’esame ecocardiografico. È opportuno documentare gli 
episodi di TV all’ECG a 12 derivazioni in quanto fornisce infor-
mazioni importanti sul sito di origine dell’aritmia. Specifiche 
morfologie di TV (es. ad origine dal tratto di efflusso del ven-
tricolo destro [RVOT] o fascicolare) (Figura 3) in assenza di una 
storia familiare per cardiomiopatia e senza evidenza di SHD 

correlati all’area cicatriziale, mentre solo occasionalmente è 
secondaria ad un meccanismo di rientro generato da alte-
razioni a carico della conduzione o ad origine focale. È im-
portante diagnosticare l’eziologia sottostante e identificare i 
pazienti con TV idiopatica. La valutazione iniziale comprende 
l’anamnesi clinica e familiare completa, l’ECG a 12 derivazio-

N

N

Paziente con riscontro incidentale di TVNS

Sincope aritmica o TVNS monomorfa rapida o PVC con
intervallo di accoppiamento breve seguiti da TVNS polimorfa

Dimissionee Vai alla sezione
PVC/TV di origine idiopatica

Indicativo di
origine idiopaticaa

Burden di TVNS/PVC >10%

ECG a 12 derivazioni
(Classe I)

Valutazione
ambulatoriale

Considerare
ricovero

Ecocardiogramma
(Classe I)

Holter ≥24 h
(Classe IIa)

Indicativo di SHDb
Indicativo/diagnostico per
malattia elettrica primariac

Ulteriore valutazione in base 
alla diagnosi più probabile

Vai alla sezione
Malattia elettrica primaria

S

S

Valutazione della TVNS
(lunghezza del ciclo, morfologia,

indotta dallo sforzo)
(Classe I)

Anamnesi personale
(fattori di rischio 

cardiovascolare, sintomi,
comorbilità, terapia medica)

Anamnesi familiare
(SCD, malattia elettrica

primaria, cardiomiopatia)

Esami di laboratorio
(elettroliti,

(NT-)proBNP, TSH/T4)

RMC
(Classe IIa)

Escludere
CADd

Figura 2. Algoritmo per la valutazione dei pazienti con riscontro incidentale di tachicardia ventricolare non sostenuta alla presentazione.
CAD, malattia coronarica; ECG, elettrocardiogramma; N, no; (NT)-proBNP, (frammento N-terminale del) propeptide natriuretico di tipo B; PVC, 
complessi ventricolari prematuri; RMC, risonanza magnetica cardiaca; S, sì; SCD, morte cardiaca improvvisa; SHD, cardiopatia strutturale; TSH, 
ormone tireotropo; TV, tachicardia ventricolare; TVNS, tachicardia ventricolare non sostenuta.
aMorfologia all’ECG indicativa di TVNS ad origine dal tratto di efflusso del ventricolo destro o fascicolare, anamnesi familiare negativa, ECG a 
12 derivazioni ed ecocardiogramma nella norma. 
bAd esempio, disturbi della conduzione atrioventricolare, onde Q, QRS largo, deviazione del tratto ST/T, voltaggi eccessivamente bassi o elevati. 
Disfunzione/dilatazione/ipertrofia/ispessimento parietale ventricolare, anomalie della cinesi parietale, PVC frequenti/TVNS/aumento del burden 
aritmico sotto sforzo. 
cAd esempio, pattern di Brugada, intervallo QT lungo o corto, aritmia ventricolare polimorfa/bidirezionale sotto sforzo. 
dTest diagnostici per escludere la presenza di CAD da definire in base al profilo e alla sintomatologia del paziente. 
ePrendere in considerazione di rivalutare il paziente qualora presenti nuovi sintomi o variazioni delle condizioni cliniche.
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informazioni diagnostiche sulla distribuzione dell’area cicatri-
ziale e sulle caratteristiche tissutali (Sezione 5.1.3.4). Quando 
la valutazione non invasiva non è dirimente, il mappaggio 
elettroanatomico e la PES possono essere presi in considera-
zione per la diagnosi differenziale tra TV idiopatica e ARVC 
precoce197. La biopsia guidata dal mappaggio elettroanato-
mico può essere utile per la caratterizzazione delle alterazioni 
tissutali nella diagnosi di ARVC o di malattie infiammatorie 
con una distribuzione focale (es. sarcoidosi cardiaca)198,199. 
Nel caso di sospetta malattia infiammatoria, la tomografia ad 
emissione di positroni-TC (PET-TC), la sierologia autoimmune 
e la biopsia del tessuto interessato sono parte integrante della 
valutazione diagnostica200,201.

sono indicative di TV idiopatica196. Morfologie ECG atipiche 
e manifestazioni cliniche insolite devono indurre a sospettare 
una SHD sottostante anche quando l’ECG basale o l’ecocar-
diogramma sono normali. Nel contesto di tale scenario deve 
essere presa in considerazione un’ulteriore valutazione con 
RMC194. La TV da rientro branca-branca (TV-BBR), simile alla 
configurazione di blocco di branca all’ECG, è tipica di un’alte-
rata conduzione, ad esempio come nella CMD, nella distrofia 
miotonica e post-chirurgia valvolare (Figura 5). 

Se la valutazione iniziale è indicativa di sospetta CAD 
sottostante, l’angiografia coronarica consente di escludere 
la presenza di CAD significativa. Se l’ECG e l’ecocardiografia 
sono indicativi di cardiomiopatia, la RMC fornisce importanti 

TV fascicolare VS (tipo BBD, asse superiore, QRS 130 ms)

TV RVOT (tipo BBS, asse inferiore, transizione in V4)

Figura 3. Morfologie tipiche di tachicardia ventricolare idiopatica.
BBD, blocco di branca destra; BBS, blocco di branca sinistra; RVOT, tratto di efflusso del ventricolo destro; TV, tachicardia ventricolare; VS, 
ventricolare sinistra.
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Escludere
CADd

RMC
(Classe IIa)

Test sierologici

Biopsia cardiaca/tissutale

PET-TC

Biopsia guidata dal mappaggio
(in caso di coinvolgimento

regionale ventricolare)
(Classe IIb)

Vai alla sezione
Malattie

infiammatorie cardiache

Ulteriore valutazione
in base alla diagnosi

più probabile

Vai alla sezione
ARVC

SEF e mappaggio
elettroanatomico del VD

(± biopsia guidata
dal mappaggio)

(Classe IIb)

Indicativo di SHD diversa dalla CADcIndicativo di CADbIndicativo di origine idiopaticaa

Indicativa di malattia infiammatoriagIndicativa di altra cardiomiopatiafIndicativa di ARVCe

Vai alla sezione PVC/TV idiopatica CAG

CAD

positivonegativo

No CAD

Vai alla sezione CAD

N S

Paziente con primo episodio di TVSM

ECG a 12 derivazioni
(Classe I)

Ecocardiogramma
(Classe I)

TV all’ECG a 12 derivazioni
(lunghezza del ciclo, morfologia,

indotta dallo sforzo)
(Classe I)

Anamnesi personale
(fattori di rischio 

cardiovascolare, sintomi,
comorbilità, terapia medica)

Anamnesi familiare
(SCD, malattia elettrica

primaria, cardiomiopatia)

Esami di laboratorio
(elettroliti,

(NT-)proBNP, TSH/T4)

Figura 4. Algoritmo per la valutazione dei pazienti con primo episodio di tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa alla presentazione.
ARVC, cardiomiopatia aritmogena del ventricolo destro; CAD, malattia coronarica; CAG, angiografia coronarica; ECG, elettrocardiogramma; N, 
no; (NT)-proBNP, (frammento N-terminale del) propeptide natriuretico di tipo B; PET, tomografia ad emissione di positroni; PVC, complessi ven-
tricolari prematuri; RMC, risonanza magnetica cardiaca; SCD, morte cardiaca improvvisa; SEF, studio elettrofisiologico; SHD, cardiopatia struttu-
rale; TSH, ormone tireotropo; TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa; S, sì; TC, tomografia computerizzata; VD ventricolo destro.
aMorfologia all’ECG indicativa di TV ad origine dal tratto di efflusso del ventricolo destro o fascicolare, anamnesi familiare negativa, ECG a 12 
derivazioni ed ecocardiogramma nella norma. 
bAd esempio, onde Q, frammentazione del QRS, alterazioni del tratto ST/T, anomalie della cinesi parietale nei territori coronarici.
cAd esempio, disturbi della conduzione atrioventricolare, onde Q, QRS largo, inversione dell’onda T, voltaggi eccessivamente bassi o elevati. 
Disfunzione/dilatazione/ipertrofia/ispessimento parietale ventricolare/anomalie della cinesi parietale/ipocinesia diffusa. 
dTest diagnostici per escludere la presenza di CAD da definire in base al profilo e alla sintomatologia del paziente. 
eSecondo i criteri modificati della task force116.
fAd esempio, disturbi della conduzione atrioventricolare, voltaggi eccessivamente bassi o elevati, QRS largo, deviazione del tratto ST/T, disfun-
zione e dilatazione del ventricolo sinistro, PVC multifocali, iperemia infiammatoria ed edema, fibrosi, disfunzione ventricolare sinistra e destra, 
versamento pericardico.
gAd esempio, disturbi della conduzione atrioventricolare, QRS largo, deviazione del tratto ST/T, PVC multifocali, iperemia infiammatoria ed edema, 
fibrosi, disfunzione ventricolare sinistra e destra, versamento pericardico.
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5.2.3. Scenario 3: Sopravvissuti ad arresto cardiaco 
improvviso
Nella Figura 6 è illustrato l’algoritmo per la valutazione dei 
pazienti sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso.

Nei pazienti con infarto miocardico con sopraslivellamento 
del tratto ST (STEMI) alla presentazione si raccomanda di ese-
guire la coronarografia d’urgenza203-206. Nonostante i differen-
ti risultati emersi dalle analisi di dati aggregati207-211, tre studi 
randomizzati controllati (RCT) non hanno riscontrato alcun 
beneficio significativo derivante dall’esecuzione precoce della 
coronarografia nei soggetti colpiti da arresto cardiaco senza 
elevazione del tratto ST. In caso di instabilità elettrica dopo ar-
resto cardiaco, suggestiva di ischemia in atto, questa task force 

Tabella 4 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
valutazione dei pazienti con primo episodio di tachicardia 
ventricolare sostenuta monomorfa alla presentazione

Raccomandazioni Classea Livellob

Nei pazienti con un primo episodio di 
TVSM, per la valutazione eziologica 
possono essere presi in considerazione 
lo studio elettrofisiologico, il mappaggio 
elettroanatomico e la biopsia guidata dal 
mappaggio elettroanatomico197-199,202.

IIb C

TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

ECG durante TV-BBRECG durante ritmo sinusale

I

II

III

aVR

aVL

aVF

V1

V4

V5

V6

V2

V3

I

II

III

aVR

aVL

aVF

V1

V4

V5

V6

V2

V3

Figura 5. Tachicardia ventricolare da rientro branca-branca (TV-BBR).
ECG, elettrocardiogramma.
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ritiene indicato eseguire la coronarografia. La TC cerebrale e 
toracica può verosimilmente consentire di identificare in acuto 
le cause extracardiache di morte improvvisa rianimata212, come 
anche i risultati dei test ematici per le relative indagini tossico-
logiche213-215. La raccolta e la conservazione di campioni di san-
gue idonei consente di effettuare una successiva valutazione 
diagnostica, come l’analisi del DNA213. Anche i tracciati ECG 
registrati dai servizi d’emergenza, nonché l’interrogazione dei 
dispositivi cardiaci elettronici impiantabili (CIED) possono con-
tribuire alla diagnosi216-219. L’ECG a 12 derivazioni eseguito in 
condizioni di riposo (con registrazione delle derivazioni pre-
cordiali alte)220 è fondamentale e deve essere ripetuto regolar-
mente durante la fase di recupero. Si raccomanda di eseguire il 
monitoraggio continuo del ritmo cardiaco fino al trattamento 
definitivo221,222. L’ecocardiografia può teoricamente contribuire 
a formulare una diagnosi precoce identificando eventuali ano-
malie strutturali222,223. L’imaging coronarico è importante per 
escludere la presenza di CAD, dissezione o anomalie corona-
riche62,224. La tomografia a coerenza ottica coronarica e/o l’e-
cografia intravascolare possono rivelarsi utili per caratterizzare 
la stabilità della stenosi/placca e il meccanismo sottostante la 
stenosi225. La RMC si è dimostrata ripetutamente in grado di 
conferire un significativo valore diagnostico incrementale, in 
particolare nel caso di cardiomiopatie occulte131,226-228. Le ma-
lattie elettriche primarie possono essere slatentizzate median-
te manovre provocative, quali la somministrazione di farmaci 
bloccanti i canali del sodio136,229-231, la registrazione dell’ECG 
in posizione supina ed eretta232,233, i test con adenosina144,234, 
noradrenalina141,152,235-239 ed ergonovina/acetilcolina222,240, lo 
stress mentale241,242 e i test da sforzo116,117,119,232,243. Lo studio 
elettrofisiologico e il mappaggio elettroanatomico possono ri-
velarsi utili nel fornire indizi specifici nel singolo paziente sul 
meccanismo dell’arresto cardiaco e nel definire le opzioni tera-
peutiche per alcuni pazienti244-248. Il test genetico può rilevare 
una causa molecolare dell’arresto cardiaco improvviso iden-
tificando mutazioni patogene in geni associati a determinati 
fenotipi213,249,250.

5.2.4. Scenario 4: Vittime di morte improvvisa
Nella Figura 7 è illustrato l’algoritmo per la valutazione delle 
vittime di morte improvvisa.

Una potenziale malattia cardiaca genetica viene identifica-
ta nel 25-49% dei casi di SCD avvenuta in soggetti di giovane 
età (<50 anni), che può interessare anche i parenti della vit-
tima25,56,59. Per identificare la causa del decesso è fondamen-
tale raccogliere tutti i dati disponibili sui sintomi precedenti, 
le comorbilità, la terapia farmacologica e l’anamnesi familia-
re25,56,215,262,263. 

Nei casi di morte improvvisa, il ruolo principale dell’esa-
me autoptico consiste nel determinare la causa del decesso 
e, quando eseguito da un anatomo-patologo esperto in pato-
logie cardiache, spesso porta a modificare la diagnosi iniziale 
nel 41% dei casi, il che sottolinea la necessità di una valuta-
zione ad opera di esperti263-265. Le patologie cardiache a carat-
tere ereditario che vengono identificate all’esame autoptico 
comprendono le cardiomiopatie (CMI, CMD, ARVC) e la CAD 
prematura25,27,56,266. Nel 31-56% delle giovani vittime di morte 
improvvisa, lo screening tossicologico rivela un’overdose da 
sostanze stupefacenti o da mix di farmaci267,268. Nei casi con 
esame autoptico e tossicologico negativo può essere applica-
ta la definizione di SADS, la cui potenziale causa può essere 
una malattia elettrica primaria56,183,223,253. La conservazione dei 

Tabella 5 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
valutazione dei sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso

Raccomandazioni Classea Livellob

Le indagini nei sopravvissuti ad un arresto 
cardiaco improvviso non imputabile in 
maniera chiara ad una causa extracardiaca 
devono essere supervisionate da un team 
multidisciplinare177,251-256.

I B

Nei pazienti con instabilità elettrica dopo 
arresto cardiaco improvviso nei quali vi sia il 
sospetto di ischemia miocardica è indicata 
l’esecuzione della coronarografia.

I C

Nei sopravvissuti ad arresto cardiaco 
improvviso deve essere presa in 
considerazione l’esecuzione della TC 
cerebrale/toracica quando le caratteristiche 
del paziente, l’ECG e l’ecocardiografia non 
siano indicativi di una causa cardiaca212,257.

IIa C

Nei sopravvissuti ad arresto cardiaco 
improvviso si raccomanda di raccogliere 
i campioni ematici alla presentazione 
per l’eventuale esecuzione delle indagini 
tossicologiche e del test genetico56,214.

I B

In tutti i sopravvissuti ad arresto cardiaco 
improvviso si raccomanda di recuperare 
le registrazioni dei CIED e dei monitor 
indossabili217,218.

I B

Nei sopravvissuti ad arresto cardiaco 
improvviso si raccomanda di eseguire ripetuti 
ECG a 12 derivazioni durante ritmo sinusale 
stabile (con registrazione delle derivazioni 
precordiali alte) e il monitoraggio cardiaco 
continuo220,222.

I B

In tutti i sopravvissuti ad arresto cardiaco 
improvviso si raccomanda di eseguire un 
esame ecocardiografico per la valutazione 
della funzione e della struttura cardiaca.

I C

In tutti i sopravvissuti ad arresto cardiaco 
improvviso senza una chiara causa 
sottostante si raccomanda di eseguire 
l’imaging coronarico e la RMC con LGE per 
la valutazione della funzione e della struttura 
cardiaca62,222,223,226.

I B

Nei sopravvissuti ad arresto cardiaco 
improvviso senza una chiara causa sottostante 
si raccomanda di eseguire un test provocativo 
con farmaci bloccanti i canali del sodio e il 
test da sforzo117,222,258-260.

I B

Nei sopravvissuti ad arresto cardiaco 
improvviso può essere preso in considerazione 
il test con ergonovina, acetilcolina o di 
iperventilazione ai fini della diagnosi di 
vasospasmo coronarico240,261.

IIb B

CIED, dispositivi cardiaci elettronici impiantabili; ECG, elettrocardio-
gramma; LGE, captazione tardiva di gadolinio; RMC, risonanza ma-
gnetica cardiaca; TC, tomografia computerizzata.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
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a sospettare una causa ereditaria, con una resa diagnostica 
dell’analisi genetica combinata con la valutazione clinica del 
18-53% riportata nella letteratura252,266,271. Il test genetico 
eseguito post-mortem mirato a ricercare la causa della morte 
si è dimostrato in grado di identificare una mutazione genica 
in circa un terzo dei casi56,266,269.

5.2.5. Scenario 5: Parenti dei soggetti deceduti  
per sindrome della morte improvvisa aritmica 
Nella Figura 8 è illustrato l’algoritmo per la valutazione dei 
parenti dei soggetti deceduti per SADS.

Negli studi che hanno valutato i familiari delle vittime di 
SADS è stata identificata una malattia cardiaca genetica sot-
tostante quale causa verosimile del decesso in assenza di altri 
reperti, con una resa diagnostica complessiva compresa tra il 
18% e il 53%, a seconda della popolazione esaminata e dei 
protocolli di indagine clinica utilizzati276. Le diverse eziologie 
comprendevano la LQTS, la BrS, la CPVT ed altri disturbi, come 
le cardiomiopatie276. Tutti i protocolli di studio erano fonda-
mentalmente basati su un approccio iniziale simile, che consi-
steva nel valutare i reperti anatomo-patologici, la storia medica 
e le circostanze del decesso e nell’offrire poi una valutazione 
clinica ai parenti prevedendo almeno l’anamnesi personale e 
familiare, l’esame obiettivo, l’ECG, il test da sforzo e l’esame 
ecocardiografico223,252,253,277-282. Ciò su cui differivano era invece 
la frequenza di utilizzo di ulteriori test come l’ECG con registra-
zione delle derivazioni alte, il monitoraggio Holter, il SaECG, la 
RMC ed i test provocativi135. In uno studio, l’esecuzione siste-
matica del test provocativo con farmaci bloccanti i canali del 
sodio e dell’ECG con la registrazione delle derivazioni alte nei 
parenti di soggetti colpiti da SADS ha comportato una resa dia-
gnostica per BrS del 28%281, anche se non può essere esclusa 
la possibilità di falsi positivi139. Inoltre, nei familiari delle vittime 
di SADS non è stato valutato in maniera sistematica l’impiego 
del test con adrenalina che tuttavia, secondo il parere di questa 
task force, può rivelarsi utile nei pazienti con sospetta CPVT che 
non sono in grado di eseguire il test da sforzo137.

Dati recenti indicano una resa genetica di almeno il 13% 
nei casi di SADS135,178,183,276,283. Il follow-up routinario dei fa-
miliari senza diagnosi ha una resa limitata in termini di nuove 
diagnosi284, anche se i bambini delle vittime dir SADS possono 
presentare una variabile penetranza della malattia e potreb-
bero essere monitorati fino all’età adulta181. 

In caso di reperti autoptici dubbi o quando non sia stato 
eseguito l’esame autoptico in una giovane vittima di SCD 
con storia familiare o personale suggestiva di una malattia 
cardiaca ereditaria, la resa della valutazione familiare è ri-
sultata analoga a quella dei casi certi di SADS223,253,271.

campioni biologici per l’estrazione del DNA è importante ai 
fini dell’analisi genetica post-mortem, con una resa diagnosti-
ca che può essere pari a 1 su 3183,269,270. 

La valutazione clinica dei parenti di primo grado è im-
portante quando l’esame autoptico non abbia identificato la 
causa del decesso (Sezione 5.2.5, scenario 5) o abbia indotto 

Tabella 6 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
valutazione delle vittime di morte improvvisa

Raccomandazioni Classea Livellob

Gli accertamenti sulle morti improvvise 
inattese, specialmente quando si sospetti una 
malattia ereditaria, devono diventare una 
priorità di sanità pubblica20,25,56.

I B

Nelle vittime di morte improvvisa si 
raccomanda di ottenere una descrizione 
dettagliata delle circostanze del decesso, dei 
sintomi che l’hanno preceduto e dell’anamnesi 
familiare, nonché di revisionare i precedenti 
rapporti medici25,26.

I B

Un esame autoptico completo è 
raccomandato possibilmente in tutte le 
vittime di morte improvvisa inattesa e 
sistematicamente nei casi avvenuti in soggetti 
di età <50 anni183,264,265,267,269,270.

I B

Nelle vittime di SCD si raccomanda di 
raccogliere campioni di sangue idonei 
all’estrazione del DNA e di consultare un 
anatomo-patologo esperto in patologie 
cardiache quando si sospetti una causa 
ereditaria o quando non sia stata indentificata 
la causa del decesso264,265.

I B

Nelle vittime di morte improvvisa in cui non sia 
stata identificata una causa certa si raccomanda 
di eseguire l’esame tossicologico267,268.

I B

Nelle vittime di SCD in cui sia stata identificata 
la causa o si sospetti una causa ereditaria 
si raccomanda di eseguire un test genetico 
mirato56,266,269.

I B

Nelle vittime di SADS, il test genetico 
post-mortem mirato ad indentificare la 
malattia elettrica primaria è raccomandato 
nei soggetti di giovane età (<50 anni) e/o 
quando le circostanze del decesso e/o la storia 
familiare siano suggestivi di malattia elettrica 
primaria56,183,223.

I B

Quando all’esame autoptico sia diagnosticata 
una possibile malattia cardiaca ereditaria si 
raccomanda di indirizzare i parenti di primo 
grado a valutazione cardiaca presso un centro 
specialistico271,272.

I B

Nelle vittime di morte improvvisa non 
sottoposte ad esame autoptico ma nelle quali 
si sospetti una possibile malattia cardiaca 
ereditaria si raccomanda di indirizzare i 
parenti di primo grado a valutazione cardiaca 
presso un centro specialistico223,253,273.

I B

(continua)

Raccomandazioni Classea Livellob

Nelle vittime di SADS può essere preso in 
considerazione di eseguire un test genetico 
post-mortem per identificare ulteriori geni.

IIb C

Nelle vittime di SADS il test genetico post-
mortem con sequenziamento dell’esoma e del 
genoma non è raccomandato in assenza di 
un’ipotesi diagnostica.

III B

SADS, sindrome della morte improvvisa aritmica; SCD, morte cardiaca 
improvvisa.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
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ECG a 12 derivazioni (Classe I)

STEMI

Sospetta causa extracardiaca

Causa extracardiaca identificata

Preeccitazione o indicativo di
malattia elettrica primaria

Non cardiaca

TC del torace e cerebrale (Classe IIa)

Lesione culprit acuta

Ulteriore valutazione secondo
le linee guida sullo STEMI

Instabilità elettrica
suggestiva di ischemia

miocardica in atto

CAG urgentea (Classe I) N

N

N

N

N

N

Sopravvissuto ad arresto cardiaco improvviso

S

S

S

S

S

FA preeccitata
o probabile malattia
elettrica primariab,c

S

Valutazione delle caratteristiche
del paziente e delle circostanze
dell’arresto cardiaco improvviso

(Classe I)

Ecocardiogramma
(Classe I)

Prelevare campione di sangue per esame
tossicologico e test genetico (Classe I)

Rivalutare/ripetere ECG (Classe I)

Figura 6. Parte uno. Algoritmo per la valutazione dei sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso.
CAD, malattia coronarica; CAG, angiografia coronarica; ECG, elettrocardiogramma; FV, fibrillazione ventricolare; LGE, captazione tardiva di 
gadolinio; N, no; RMC, risonanza magnetica cardiaca; S, sì; SHD, cardiopatia strutturale; STEMI, infarto miocardico con sopraslivellamento del 
tratto ST; TC, tomografia computerizzata; TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa.
aLinee guida ESC 2017 per il trattamento dell’infarto miocardico acuto nei pazienti con sopraslivellamento del tratto ST alla presentazione3.
bEscludere la presenza di SHD in base all’età e alle caratteristiche del paziente; la durata dell’intervallo QT deve essere rivalutata a distanza di 
alcuni giorni dall’arresto. 
cPrendere in considerazione la TC cardiaca/CAG in base alle caratteristiche del paziente e al contesto clinico. 
dLa funzione ventricolare sinistra deve essere rivalutata all’ecocardiogramma a distanza di alcuni giorni dall’arresto per escludere la presenza di 
“stunning” quale causa di disfunzione sistolica. 
eIn caso di elevato sospetto clinico (sintomi tipici e sopraslivellamento transitorio del tratto ST durante il monitoraggio), può essere preso in 
considerazione di anticipare l’esecuzione del test provocativo per vasospasmo coronarico.
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CAD/anomalia coronarica

LGE alla RMC

Malattia elettrica primaria

Ecocardiogramma indicativo di CAD/
cardiomiopatia/valvulopatia/altra SHD

N

TC cardiaca/CAG (se non ancora eseguita)
(Classe I)

N

Ripetuti ECG a 12 derivazioni con registrazione delle derivazioni alte
(Classe I)

N

RMC
(Classe I)

N

VasospasmoS

Ulteriore valutazione
in base alla diagnosi

più probabile.
Se TVSM, vai allo

scenario 2:
Paziente con primo
episodio di TVSMd

CAD/anomalia
coronarica

S

Malattia elettrica
primaria

S

S

S

S

S

N

Positivo

FV idiopatica

Test per vasospasmo coronarico
(Classe IIb)

N

N

Malattia elettrica primaria

N

Sospetto vasospasmoe

Test da sforzo (Classe I)

Test con farmaci bloccanti i canali del sodio (Classe I)

Figura 6. Parte due. Algoritmo per la valutazione dei sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso. 
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Vittima di morte improvvisa

Test genetico mirato (Classe I)

Indirizzare i parenti di primo grado
a valutazione cardiaca (Classe I)

Esame tossicologico (Classe I)

Raccogliere informazioni dettagliate su:

Causa non cardiaca di SD SCD da causa non ereditaria

Causa diagnosticata Esame autoptico negativo

Vai allo Scenario 5:
Parenti delle vittime di SD inspiegata

SCD da sospetta causa ereditariab

Decesso non dovuto
ad overdose da stupefacenti

Overdose da stupefacenti

(Classe I)

Circostanze del decesso
Sintomi e anamnesi pregressa del deceduto
Anamnesi familiare

Conservare un campione ematico per eventuale
esame tossicologico (Classe I)

Esame autoptico completoa

(Classe I)

Conservare un campione ematico per eventuale test genetico (Classe I)

Soggetto deceduto per SADS
età <50 anni o circostanze o anamnesi familiare

indicativa di patologia ereditaria

Sindrome della morte improvvisa aritmica (SADS)

Test genetico post-mortem
con counseling geneticoc (Classe I)

Indirizzare i parenti di primo grado
a valutazione cardiaca (Classe I)

Figura 7. Algoritmo per la valutazione delle vittime di morte improvvisa.
SADS, sindrome della morte improvvisa aritmica; SCD, morte cardiaca improvvisa; SD, morte improvvisa.
aL’esame autoptico, raccomandato possibilmente in tutti i casi di SD inattesa e comunque sempre nei soggetti di età <50 anni, deve comprende-
re l’esame macroscopico ed istologico completo di tutti gli organi. L’ispezione del cuore deve essere eseguita possibilmente da un anatomo-pa-
tologo esperto nelle patologie cardiache. Qualora si sospetti una causa ereditaria o nel caso di una morte inspiegata devono essere conservati 
dei campioni biologici adeguati per consentire l’estrazione del DNA. 
bTenendo conto di tutte le circostanze, fra le sospette cause ereditarie sono inclusi un esame autoptico negativo o dai risultati incerti, le cardio-
miopatie ad eziologia non ischemica, la coronaropatia nei soggetti con sospetta ipercolesterolemia familiare e la dissezione dell’aorta toracica. 
cDopo aver ottenuto il consenso informato da parte dei parenti.
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6. TRATTAMENTO DELLE ARITMIE VENTRICOLARI. 
ASPETTI GENERALI

6.1. Gestione in acuto
6.1.1. Trattamento delle cause reversibili
Il 50% degli episodi di arresto cardiaco improvviso può essere 
imputabile ad una causa reversibile285,286, ma nella maggior 
parte dei casi è difficile stabilire l’esatta causa sottostante e se 
questa sia reversibile o meno. Nei pazienti colpiti da arresto 
cardiaco improvviso nei quali la malattia cardiaca sottostante 
non sia nota o si sospetti una progressione della patologia 
deve assolutamente essere eseguita una valutazione comple-
ta (Sezione 5.2.3, scenario 3). Gli squilibri elettrolitici, come 
l’ipokaliemia, possono innescare una VA ed una rapida eleva-
zione delle concentrazioni di potassio extracellulare che può 
portare ad asistolia287-289. Molteplici fattori, quali bradicardia, 
ischemia, spasmo coronarico, trombosi, febbre, stato di depri-
vazione acuta e dieta, possono favorire lo sviluppo di VA290-292 
ed è raccomandata la correzione acuta di questi fattori rever-
sibili.

La presenza di un’aritmia indotta da farmaci deve esse-
re sospettata nei pazienti in trattamento con agenti noti per 
alterare le proprietà elettriche del cuore (es. inducendo un 
prolungamento del QRS e/o del QT) o per causare alterazioni 
elettrolitiche (es. diuretici dell’ansa e tiazidici). In caso di so-
spetta aritmia da farmaci deve essere interrotta la sommini-
strazione di qualsiasi agente causale e devono essere evitate 
le sostanze che inducono notoriamente un prolungamento 
del QT (es. il sotalolo)293,294. L’ipomagnesiemia e/o l’ipokalie-
mia possono essere associate a TdP. La somministrazione en-
dovenosa di magnesio è una terapia efficace in caso di TdP 
anche in assenza di ipomagnesiemia295. Nei casi refrattari di 
TdP ricorrente nel contesto di QT lungo acquisito, l’aritmia 
può essere soppressa aumentando la frequenza cardiaca sot-
tostante mediante isoproterenolo (isoprenalina) o stimolazio-
ne transvenosa.

I pazienti sopravvissuti ad un arresto cardiaco improvviso 
nel contesto di una presunta causa reversibile possono pre-
sentare un’elevata mortalità286. In un recente studio osserva-
zionale di ampie dimensioni296 condotto in pazienti sopravvis-

Tabella 7 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
valutazione dei parenti di soggetti deceduti per sindrome 
della morte improvvisa aritmica

Raccomandazioni Classea Livellob

La valutazione dei familiari dei soggetti colpiti 
da SADS è raccomandata:

•	 nei parenti di primo grado

•	 nei parenti portatori di una mutazione sulla 
base della storia familiare

•	 nei parenti con sintomi sospetti

•	 quando il decesso per SADS è avvenuto 
in soggetto di età <50 anni o quando 
vi siano altri dati circostanziali o una 
storia familiare suggestivi di una malattia 
ereditaria223,252,253,277,281.

I B

Nella valutazione dei familiari dei soggetti 
colpiti da SADS si raccomanda di includere il 
test genetico quando viene identificata una 
mutazione patogena all’analisi genetica post-
mortem effettuata nel soggetto deceduto per 
SADS183,253,277,281.

I B

Nella valutazione basale dei familiari dei 
soggetti colpiti da SADS si raccomanda di 
includere la raccolta della storia medica, 
l’esame obiettivo, l’ECG standard e con 
registrazione delle derivazioni precordiali 
alte, l’esame ecocardiografico e il test da 
sforzo223,252,253,277,281.

I B

Nei familiari dei soggetti colpiti da SADS senza 
diagnosi alla valutazione clinica si raccomanda 
di sottoporre a follow-up i bambini della 
vittima fino a che non abbiano raggiunto l’età 
adulta181,284.

I C

Il test provocativo con farmaci bloccanti i canali 
del sodio deve essere preso in considerazione 
nei parenti dei soggetti colpiti da SADS di 
età ≥16 anni quando la valutazione basale 
e/o i reperti del probando depongano per un 
elevato sospetto di BrS277,281.

IIa B

Il monitoraggio ambulatoriale continuo del 
ritmo cardiaco e la RMC possono essere presi 
in considerazione nei parenti dei soggetti 
colpiti da SADS223,253,277,281.

IIb C

Il test provocativo con adrenalina (quando 
non sia fattibile il test da sforzo) o con farmaci 
bloccanti i canali del sodio può essere preso 
in considerazione nei parenti di primo grado 
dei soggetti colpiti da SADS che presentano 
reperti normali alla valutazione basale223,281.

IIb B

Nei familiari dei soggetti colpiti da SADS 
senza diagnosi alla valutazione clinica non è 
raccomandato di sottoporre a follow-up gli 
adulti asintomatici che possono invece essere 
dimessi consigliando loro di ripresentarsi in caso 
sopraggiunga uno stato sintomatologico o si 
verifichino variazioni nella storia familiare181,284.

III C

BrS, sindrome di Brugada; ECG, elettrocardiogramma; RMC, riso-
nanza magnetica cardiaca; SADS, sindrome della morte improvvisa 
aritmica.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

Tabella 8 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per il 
trattamento delle condizioni reversibili

Raccomandazioni Classea Livellob

In caso di sospetta VA indotta da farmaci 
si raccomanda la sospensione di qualsiasi 
agente causale293,294,297.

I B

Nei pazienti con VA si raccomanda di ricercare 
le cause reversibili (es. squilibri elettrolitici, 
ischemia, ipossiemia, stati febbrili)c 292,298.

I C

Pur in presenza di una possibile causa 
di VA correggibile, deve essere presa in 
considerazione l’opportunità di procedere ad 
impianto di ICD sulla base della valutazione 
individuale del rischio di VA/SCD286,296,299.

IIa C

ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; SCD, morte cardiaca improv-
visa; VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cL’elenco non è completo.
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Parenti delle vittime di morte improvvisa inspiegata

Diagnosi clinica e/o genetica

Gestire i parenti
in base alle loro condizioni

Soggetto deceduto per morte
improvvisa non sottoposto ad

esame autoptico
di giovane età, con anamnesi familiare

di SCD o circostanze suggestive
di malattia cardiaca ereditaria

Soggetto deceduto per SADS
Test genetico negativo

o non eseguito
(età <50 anni o circostanze o
anamnesi familiare suggestiva

di malattia ereditaria)

Soggetto deceduto per SADS
Identificata mutazione patogena    

Valutazione familiare dei parenti di primo grado
o dei parenti con sintomi sospetti

(Classe I)

S

S

S

Diagnosi

N

Diagnosi

N

Diagnosi

N

Monitoraggio ambulatoriale
del ritmo cardiaco e RMC

(Classe IIb)

Follow-up per i bambini del soggetto deceduto
Dimettere gli adulti asintomaticic

(Classe I)

Test con farmaci bloccanti
i canali del sodioa

(Classe IIa)

Test con adrenalinab

(Classe IIb)

Valutazione familiare dei parenti di primo 
grado, portatori obbligati o parenti con

sintomi sospetti in base alle loro condizioni
(Classe I)

Counseling e test genetico a cascata
dei parenti (Classe I)

• Anamnesi medica 
• Esame obiettivo 
• ECG con registrazione delle derivazioni
  standard e precordiali alte

• Ecocardiogramma
• Test da sforzo

Figura 8. Algoritmo per la valutazione dei parenti dei soggetti deceduti per sindrome della morte improvvisa aritmica.
ECG, elettrocardiogramma; N, no; RMC, risonanza magnetica cardiaca; S, sì; SADS, sindrome della morte improvvisa aritmica; SCD, morte cardiaca 
improvvisa.
aNei soggetti con più di 16 anni ± in caso di sospetta sindrome di Brugada ai test eseguiti o in base alle circostanze del decesso della vittima. 
bQuando non sia possibile eseguire il test da sforzo. 
cRivalutare in caso di variazioni nell’anamnesi familiare o di insorgenza di nuovi sintomi.
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le, devono essere erogati shock non sincronizzati. Nei pazienti 
con episodi ripetuti di TVNS non è indicata la cardioversione 
(Figura 10). È importante poter documentare all’ECG a 12 de-
rivazioni qualsiasi tachicardia a complessi QRS larghi emodi-
namicamente tollerata. In caso di sospetta TVS deve essere 
presa in considerazione la somministrazione di adenosina300 o 
le manovre vagali con registrazione continua dell’ECG a 12 de-
rivazioni. La somministrazione endovenosa di adenosina può 
teoricamente rivelarsi anche efficace nel sopprimere alcuni tipi 
di TV, laddove il meccanismo sottostante sia dovuto ad un’at-
tività di innesco mediata dall’adenosina monofosfato ciclico 
(cAMP)301. La fibrillazione atriale (FA) pre-eccitata può essere 
riconosciuta dal pattern ECG “FBI” (rapido, ampio, irregolare 
[fast, broad, irregular]) che può simulare una TV, e in questi 
casi deve essere evitata la somministrazione endovenosa di 
farmaci che rallentano la conduzione AV, quali adenosina, be-

suti ad arresto cardiaco improvviso imputabile ad una causa 
reversibile e correggibile, il successivo impianto di ICD è risul-
tato associato a una minore mortalità per tutte le cause, ad 
eccezione dei casi di arresto cardiaco rianimato verificatosi in 
presenza di infarto miocardico (IM) acuto. Pertanto, l’oppor-
tunità dell’impianto profilattico di ICD deve essere presa in 
considerazione sulla base della malattia cardiaca sottostante 
e della valutazione individuale del rischio di sviluppare VA po-
tenzialmente fatali.

6.1.2. Gestione in acuto della tachicardia ventricolare 
sostenuta monomorfa 
I pazienti con TVSM alla presentazione devono essere trattati in 
base ai sintomi e all’eziologia (Figura 9) e se manifestano insta-
bilità emodinamica si deve procedere a cardioversione sincro-
nizzata immediata. Qualora la sincronizzazione non sia fattibi-

N

N

N

Gestione in acuto di un paziente con tachicardia a complessi QRS larghi regolari

Cardioversione (Classe I)

Procainamide
(Classe IIa)

Flecainide
Ajmalina
Sotalolo

Amiodaronec

(Classe IIb)

Procainamide
(Classe IIa)

Amiodarone
(Classe IIb)

Verapamil
(Classe I)

Cardioversione/defibrillazione/ALS
(Classe I)

Anamnesi, esame obiettivo,
ECG a 12 derivazioni

Cardiopatia
strutturale

nota o sospetta

Adenosina o manovre
vagali se TSV probabilea

(Classe IIa)

Beta-bloccanti
(Classe I)

Rischio legato
all’anestesia per la
cardioversioneb

Rischio legato
all’anestesia per la
cardioversioneb

Emodinamicamente
tollerata

Di altro tipo
o dubbia

TV nota ad origine
dal tratto di efflusso

TV fascicolare
nota

S N S

S

S

TV idiopatica

Figura 9. Algoritmo per la gestione in acuto della tachicardia a complessi QRS larghi regolari
ALS, supporto vitale avanzato; ECG, elettrocardiogramma; N, no; S, sì; TV, tachicardia ventricolare; TSV, tachicardia sopraventricolare.
aOltre alla TSV, l’adenosina può teoricamente sopprimere anche la TV idiopatica, il che depone per l’attività triggerata quale meccanismo 
sottostante dell’aritmia. 
bIl beneficio derivante dalla cardioversione deve essere soppesato rispetto al rischio correlato all’anestesia/sedazione. 
cTenuto conto della disponibilità limitata degli altri farmaci antiaritmici.
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in considerazione la somministrazione di altri AAD (ajmalina, 
sotalolo e flecainide)304,305, ma soppesando accuratamente il 
rischio di eventi avversi. Occorre anche tenere conto di quali 
AAD siano disponibili, in quanto ad esempio la procainamide 
non è disponibile in molti paesi europei. Nei pazienti portatori 
di ICD, la stimolazione manuale in overdrive può terminare 
quelle TV con una lunghezza del ciclo inferiore al tasso di rile-
vamento programmato dell’ICD. Per la cardioversione acuta di 
una TV idiopatica nota (Figura 4) si raccomanda il trattamento 
con beta-bloccanti (per le TV ad origine dall’RVOT)306 o con 
verapamil (per le TV fascicolari)307. Il verapamil può essere effi-
cace nel terminare anche altri tipi di TV idiopatica307, ma può 
comportare effetti avversi rilevanti come ipotensione severa 
e non è raccomandato quando l’eziologia della TV sia incer-
ta308,309. È assolutamente necessario effettuare una valutazione 
completa nei pazienti con TVSM quando la malattia cardiaca 
sottostante non è nota o si sospetti una progressione della 
patologia (Sezione 5.2.2, scenario 2).

ta-bloccanti e amiodarone302. La soppressione tempestiva della 
TVSM mediante cardioversione elettrica, terapia farmacologi-
ca antiaritmica o tecniche di stimolazione è raccomandata an-
che quando tale aritmia sia ben tollerata, in quanto può veri-
ficarsi un rapido deterioramento emodinamico. Tutti i farmaci 
antiaritmici (AAD) possono indurre ipotensione, ma in caso di 
cardioversione elettrica deve essere tenuto in considerazione 
anche il rischio individuale correlato all’anestesia/sedazione. 
Per la cessazione di una TV emodinamicamente tollerata di 
eziologia sconosciuta, come AAD possono essere utilizzati la 
procainamide o l’amiodarone per via endovenosa. Nello stu-
dio PROCAMIO303, il trattamento con procainamide è risultato 
associato ad un tasso di risoluzione dell’aritmia più elevato e 
ad una minore incidenza di eventi avversi cardiaci maggiori 
rispetto all’amiodarone. La procainamide per via endovenosa 
non deve essere utilizzata nei pazienti con insufficienza car-
diaca severa, IM acuto e malattia renale allo stadio terminale. 
Nei pazienti senza cardiopatia significativa può essere presa 
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Figura 10. Run ripetitivi di tachicardia ventricolare (TV) intervallati da battiti sinusali occasionali.
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un rischio più elevato di mortalità313,314. La gravità dello storm 
aritmico è variabile, potendosi verificare sia episodi ricorrenti 
di TV asintomatica terminati dall’ATP sia instabilità elettrica 
potenzialmente fatale con ripetuti episodi di VA che ricorrono 
anche dopo shock multipli. Gli shock dell’ICD possono anche 
essere erogati in modo inappropriato (Figura 11). 

In caso di shock inappropriati dell’ICD (es. a causa di TVS 
o malfunzionamento dell’elettrocatetere) o di terapia con ICD 
non necessaria (es. per TVNS o per TV ripetitive che terminano 

6.1.3. Gestione dello storm aritmico e della tachicardia 
ventricolare incessante
Lo storm aritmico, che si verifica frequentemente nei pazienti 
con ICD, è caratterizzato da tre o più episodi di VA sostenuta 
nell’arco di 24 h ad intervalli di almeno 5 min l’uno dall’altro, 
con necessità di stimolazione anti-tachicardica (ATP) o cardio-
versione/defibrillazione310-312. I pazienti che vanno incontro 
ad uno storm aritmico sviluppano tendenzialmente disturbi 
psicologici e riacutizzazioni di scompenso cardiaco e hanno 

Paziente con storm aritmico o ripetuti interventi dell’ICD

ALS compresa la cardioversione
esterna/defibrillazione

(Classe I)

Valutazione del
ritmo/interrogazione

dell’ICD Terapia inappropriata a causa
di FA/TSV/oversensing

Episodi ricorrenti di
VA non sostenuta

Terapie
inappropriate o
non necessarie

Storm
aritmico

Sedazione (per dare sollievo)
(Classe I)

Valutazione
dello stato

emodinamico

N

N

S

S
Emodinamicamente

stabile

Tipo di VA

Valutazione del tipo di VA

STEP 1

STEP 2

STEP 3

Ottimizzare la
programmazione

dell’ICDa

(Classe I)

Disattivare l’ICD
mediante

l’applicazione di un
magnete se non fattibile

tramite il sistema di
programmazione

(Classe I)

Ottimizzare la
programmazione

dell’ICDa

(Classe I)

Trattare
FA/TSVa

(Classe I)

Disattivare l’ICD
mediante

l’applicazione di un
magnete se non fattibile

tramite il sistema di
programmazione

(Classe I)

VA polimorfa VA monomorfa

Figura 11. Parte uno. Gestione dei pazienti con storm aritmico e ripetuti interventi del defibrillatore cardiaco impiantabile.
AAD, farmaci antiaritmici; ALS, supporto vitale avanzato; CPVT, tachicardia ventricolare polimorfa catecolaminergica; ERS, sindrome della 
ripolarizzazione precoce; FA, fibrillazione atriale; FV, fibrillazione ventricolare; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; N, no; PVC, complessi 
ventricolari prematuri; S, sì; STEMI, infarto miocardico con sopraslivellamento del tratto ST; TSV, tachicardia sopraventricolare; TVP, tachicardia 
ventricolare polimorfa; VA, aritmia ventricolare.
aPer gli aspetti specifici, vedi la sezione sulla terapia con dispositivi.
bNon esistono dati sugli effetti della chinidina sulle VA polimorfe innescate dai PVC nei pazienti con cardiomiopatia. 
cPer alto burden di VA si intende uno scenario clinico caratterizzato da episodi molto frequenti di VA che richiedono l’intervento dell’ICD con 
ripristino di un ritmo stabile solo per brevi periodi. Per basso burden di VA si intende uno scenario clinico caratterizzato da interventi ripetuti 
dell’ICD/pacing anti-tachicardico seguiti dal ripristino di un ritmo stabile. 
dQuando la bradicardia o le pause post-extrasistoliche inducono l’insorgenza di TVP/FV. 
eL’overdrive pacing (stimolazione a frequenza leggermente più elevata rispetto al ritmo basale) è utile per la soppressione temporanea di TV 
ricorrente lenta/incessante.
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sedazione allo scopo di alleviare il distress psicologico e ridur-
re il tono simpatico pro-aritmogeno. Il trattamento iniziale più 
frequentemente utilizzato è rappresentato dai beta-bloccanti, 
preferibilmente beta-bloccanti non selettivi come il proprano-
lolo che si è dimostrato più efficace del metoprololo in uno 
studio317, in combinazione con amiodarone318. Nei pazienti 
con TV ricorrente emodinamicamente non tollerata e refrat-
taria alla terapia con amiodarone, in due piccoli studi il landio-
lolo (bloccante β1-selettivo a breve durata d’azione) è risulta-
to efficace nel terminare l’aritmia319,320. L’utilizzo di altri AAD, 
come la procainamide321, la lidocaina322 o la chinidina296,297, di-
pende dalla situazione specifica, dal tipo di VA e dall’eziologia 
sottostante. In caso di storm aritmico persistente, con ripetuti 
shock nell’arco di alcune ore nonostante le terapie antiaritmi-
che disponibili, deve essere presa in considerazione la seda-
zione/intubazione profonda, nonché la ventilazione meccani-

e insorgono spontaneamente), si raccomanda di disattivare l’I-
CD. Quando non sia disponibile uno specialista elettrofisiologo 
o un programmatore dedicato, la disattivazione dell’ICD può 
essere effettuata posizionando un magnete sul dispositivo. 

In caso di instabilità emodinamica alla valutazione iniziale 
si raccomanda di istituire un supporto vitale avanzato315, così 
come devono essere corrette tutte quelle condizioni reversibi-
li che contribuiscono all’innesco e al perpetuarsi dell’aritmia 
(Sezione 6.1.1). La modalità di trattamento dipende anche dal 
tipo di VA e dall’eziologia sottostante312,316. Generalmente è 
necessario un approccio multiforme che comprende l’even-
tuale riprogrammazione dell’ICD, la terapia con AAD, la seda-
zione, l’ablazione transcatetere, la modulazione autonomica 
e il supporto meccanico al circolo.

Deve essere gestita anche l’iperattività adrenergica. Nei 
pazienti che ricevono ripetuti interventi dell’ICD è indicata la 
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Figura 11. Parte due. Gestione dei pazienti con storm aritmico e ripetuti interventi del defibrillatore cardiaco impiantabile. 
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essere presa in considerazione anche nei pazienti con episodi 
sintomatici ricorrenti di TVP o FV innescati da PVC di analoga 
morfologia221,332-334. L’istituzione di un supporto meccanico 
al circolo può essere presa in considerazione per conseguire 
la stabilizzazione emodinamica in caso di insuccesso della 
terapia convenzionale o per fornire un supporto circolatorio 
durante l’ablazione335. In una recente metanalisi336 su 2465 
pazienti è stata osservata una mortalità sostanzialmente in-
feriore con il trattamento profilattico di supporto meccanico 
al circolo nei pazienti con storm aritmico o classificati ad 
alto rischio sulla base del PAINESD score337, mentre l’utiliz-
zo del supporto meccanico al circolo durante l’intervento di 
ablazione è risultato associato ad un’elevata mortalità338. La 
gestione dei pazienti con storm aritmico dovuto a ricorren-
ti episodi di TVP/FV deve tenere conto anche dell’eziologia 
sottostante (Figura 11).

ca325. In caso di intolleranza alla terapia beta-bloccante o se 
questa sia inefficace nel determinare una riduzione del tono 
simpatico, alcuni pazienti selezionati possono trarre beneficio 
dalla modulazione autonomica, vale a dire dal blocco percuta-
neo del ganglio stellato326, dall’anestesia epidurale toracica327 
o dalla denervazione simpatica cardiaca sinistra (LCSD)328. 

L’aritmia più frequentemente sottostante lo storm arit-
mico è la TVSM associata a SHD che può essere trattata con 
ablazione transcatetere313,329. In alcuni studi retrospettivi, 
l’intervento ablativo eseguito con successo è risultato as-
sociato ad una significativa riduzione delle recidive di TV e 
storm aritmico e ad un miglioramento della sopravvivenza a 
lungo termine330,331. Nei pazienti con TVM lenta incessante 
è da preferire l’ablazione transcatetere rispetto alla terapia 
con AAD, in quanto quest’ultima può solo indurre un ulte-
riore rallentamento della TV. L’ablazione transcatetere deve 
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Sedazione profonda/intubazione
(Classe IIa)

Modulazione autonomica
(Classe IIb)

Supporto meccanico al circolo
(Classe IIb)

Overdrive pacinge

Amiodarone e.v.
(Classe I)

VA ricorrente 

VA ricorrente 

Figura 11. Parte tre. Gestione dei pazienti con storm aritmico e ripetuti interventi del defibrillatore cardiaco impiantabile. 
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Raccomandazioni Classea Livellob

Nei pazienti con TV incessante o storm 
aritmico dovuto a TVSM refrattaria alla 
terapia con AAD è raccomandata l’ablazione 
transcatetere330,331.

I B

Nei pazienti con storm aritmico intrattabile 
refrattario alla terapia farmacologica deve 
essere presa in considerazione la sedazione 
profonda/intubazione325.

IIa C

Nei pazienti con ripetuti episodi di 
TVP/FV innescati da PVC di analoga 
morfologia nonostante terapia medica 
o rivascolarizzazione coronarica deve 
essere presa in considerazione l’ablazione 
transcatetere221,332,333.

IIa C

Nei pazienti con CAD e storm aritmico 
dovuto a TVP ricorrente può essere presa 
in considerazione la somministrazione di 
chinidina in caso di inefficacia delle altre 
terapie con AAD323,324.

IIb C

Nei pazienti con storm aritmico refrattario alla 
terapia farmacologica nei quali l’ablazione 
transcatetere sia inefficace o non fattibile può 
essere presa in considerazione la modulazione 
autonomica326,328,340.

IIb C

Nei pazienti con storm aritmico refrattario alla 
terapia farmacologica e con shock cardiogeno 
può essere preso in considerazione di istituire 
un supporto meccanico al circolo335.

IIb C

AAD, famaci antiaritmici; CAD, malattia coronarica; e.v., per via en-
dovenosa; FV, fibrillazione ventricolare; RVOT, tratto di efflusso del 
ventricolo destro; SHD, cardiopatia strutturale; TdP, torsione di punta; 
TV, tachicardia ventricolare; TVP, tachicardia ventricolare polimorfa; 
TVS, tachicardia ventricolare sopraventricolare; TVSM, tachicardia 
ventricolare sostenuta monomorfa.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

6.2. Gestione a lungo termine

6.2.1. Terapia farmacologica
Nei pazienti con VA è assolutamente necessario instaurare la 
terapia medica ottimale (OMT) per il trattamento della pato-
logia cardiaca sottostante, alle dosi massime tollerate nel caso 
dello scompenso cardiaco341.

Tabella 9 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
gestione in acuto della tachicardia ventricolare sostenuta e 
dello storm aritmico

Raccomandazioni Classea Livellob

Gestione in acuto della TV

La cardioversione elettrica è raccomandata 
come trattamento preferenziale nei pazienti con 
TVSM emodinamicamente non tollerata303,339.

I B

La cardioversione elettrica è raccomandata 
come trattamento preferenziale nei pazienti 
con TVSM emodinamicamente tollerata, 
a condizione che il rischio correlato 
all’anestesia/sedazione sia basso.

I C

Nei pazienti con TV idiopatica 
emodinamicamente tollerata è raccomandato 
il trattamento con betabloccanti e.v. (se TV 
ad origine dall’RVOT) o verapamil e.v. (se TV 
fascicolare)306,307.

I C

Nei pazienti con tachicardia a complessi 
QRS larghi ed emodinamicamente stabili nei 
quali si sospetti una TVS deve essere presa in 
considerazione la somministrazione di adenosina 
e l’esecuzione delle manovre vagali300.

IIa C

Nei pazienti con TVSM emodinamicamente 
tollerata che presentano SHD nota o sospetta 
deve essere presa in considerazione la 
somministrazione e.v. di procainamide303.

IIa B

Nei pazienti con TVSM emodinamicamente 
tollerata in assenza di una diagnosi certa 
può essere presa in considerazione la 
somministrazione e.v. di amiodarone303.

IIb B

Nei pazienti con TVSM emodinamicamente 
tollerata che non presentano SHD 
significativa può essere presa in 
considerazione la somministrazione di 
flecainide, ajmalina o sotalolo304,305.

IIb C

La somministrazione e.v. di verapamil non 
è raccomandata per il trattamento della 
tachicardia a complessi QRS larghi dal 
meccanismo non noto308,309.

III B

Gestione dello storm aritmico

Nei pazienti con storm aritmico è 
raccomandata la sedazione lieve-moderata 
allo scopo di alleviare il distress psicologico e 
ridurre il tono simpatico.

I C

In assenza di controindicazioni, nei pazienti 
con SHD e storm aritmico è raccomandata 
la terapia antiaritmica con beta-bloccanti 
(preferibilmente non selettivi) in combinazione 
con amiodarone e.v.317,318.

I B

Nei pazienti con TdP è raccomandata la 
somministrazione e.v. di magnesio con 
supplementazione di potassio295.

I C

Nei pazienti con sindrome del QT lungo 
ed episodi ricorrenti di TdP nonostante la 
correzione delle condizioni precipitanti e la 
somministrazione di magnesio è raccomandato 
l’isoproterenolo o la stimolazione transvenosa 
allo scopo di aumentare la frequenza cardiaca.

I C

(continua)

Tabella 10 delle raccomandazioni – Raccomandazioni  
per la terapia farmacologica dello scompenso cardiaco

Raccomandazione Classea Livellob

In tutti i pazienti con scompenso cardiaco con 
FE ridotta è raccomandata la terapia medica 
ottimale con ACE-I/ARB/ARNI, MRA, beta-
bloccanti e inibitori di SGLT2343-347.

I A

ACE-I, inibitori dell’enzima di conversione dell’angiotensina; ARB, 
antagonisti recettoriali dell’angiotensina; ARNI, inibitori del recettore 
dell’angiotensina e della neprilisina; FE, frazione di eiezione; MRA, 
antagonisti del recettore dei mineralcorticoidi; SGLT2, cotrasportatore 
sodio-glucosio di tipo 2.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

- Copyright - Il Pensiero Scientifico Editore downloaded by IP 216.73.216.77 Wed, 02 Jul 2025, 00:30:45



Linee guida ESC 2022 Aritmie ventricolari e prevenzione della morte cardiaca improvvisa

e38 G ITAL CARDIOL    |   VOL 24    |   SUPPL 1 AL N 3 2023

Tabella 8. Farmaci antiaritmici (trattamento acuto e cronico).

Farmaco  
antiaritmico

Effetti rilevabili 
all’ECG

Indicazioni
(indicazioni  
specifiche)

Dosaggio  
giornaliero  

per via orale
(dose e.v.)

Effetti collaterali Controindicazioni,  
precauzioni,  
altre considerazioni

Amiodarone Rallenta la 
conduzione seno-
atriale, prolunga 
l’intervallo QTa

PVC, TV, FV 200-400 mg
Dose di carico:  

600-1200 mg/24 h 
per 8-10 giorni.
(Dose di carico:  

5 mg/kg in 20 min-2 h 
da ripetere 2-4 volte 
nelle 24 h, seguiti da 
600-1200 mg/24 h 

per 8-10 giorni)

Cardiaci:
Bradicardia, TdP 
(occasionale)

Extracardiaci:
Fotosensibilità, 
depositi corneali, 
ipo- e ipertiroidismo, 
tossicità polmonare, 
epatotossicità, 
polineuropatia, 
decolorazione cutanea

Precauzioni:
Disfunzione del nodo del 
seno, gravi disturbi della 
conduzione AV, ipertiroidismo

Altre considerazioni:
Può essere utilizzato nei 
pazienti con scompenso 
cardiaco. Aumenta il rischio di 
miopatia quando utilizzato in 
associazione a statine

Adenosina Blocco AV 
transitorio

Tachicardia 
regolare a 

complessi larghi 
di origine non 
nota (TV ad 

origine dal tratto 
di efflusso)

Utilizzo non  
per  

via orale
(bolo di 6-18 mg)

Dolore toracico, rossore, 
broncocostrizione

Controindicazioni:
Asma severa, FA pre-eccitata

Altre considerazioni:
Antagonista: teofillina

Ajmalina Prolunga la 
durata del QRS e 

l’intervallo del QTa

TV
(slatentizzazione 
del pattern ECG 

di BrS)

Utilizzo non per  
via orale

(1 mg/kg in 5-10 min 
[dose massima  

100 mg] o 1 mg/kg  
a 10 mg/min)

Cardiaci:
FV (raro in caso di 
sospetta BrS), TdP 
occasionale, effetti 
inotropi negativi

Extracardiaci:
ittero colestatico, 
cefalea, nausea, 
trombocitopenia

Controindicazioni:
Pattern ECG di BrS di tipo 1, 
QT prolungato

Beta-bloccanti Riducono la 
conduzione seno-
atriale, prolungano 

l’intervallo PR, 
accorciano 

l’intervallo QT

PVC, TV
(LQTS, CPVT)

Variabile
(variabile)

Cardiaci:
Bradicardia, blocco AV, 
ipotensione, effetti 
inotropi negativi

Extracardiaci:
Affaticamento, 
broncospasmo, disturbi 
della sfera sessuale, 
estremità fredde

Controindicazioni:
Disfunzione severa del nodo 
del seno, gravi disturbi della 
conduzione AV, scompenso 
cardiaco riacutizzato, 
vasospasmo coronarico, asma 
severa, BrS

Landiololo 
(bloccante 
β1-selettivo ad 
azione ultra 
rapida)

Vedi beta-bloccanti TV, storm aritmico Utilizzo non per  
via orale

bolo di 100 µg/kg in 
1 min, infusione di 

10-40 µg/kg/min (max 
80 µg/kg/min; dose 

totale max nelle 24 h 
57.6 mg/kg/die)

Vedi beta-bloccanti Controindicazioni:
Vedi beta-bloccanti.
Bradicardia, ipotensione

Altre considerazioni:
Esperienza limitata nell’utilizzo 
oltre le 24 h

Nadololo 
(bloccante 
β1-β2 non 
selettivo)

Vedi beta-bloccanti PVC, TV
(LQTS, CPVT)

40-120 mg Vedi beta-bloccanti Controindicazioni:
Vedi beta-bloccanti

Altre considerazioni:
Emivita plasmatica 20-24 h

Propranololo
(bloccante 
β1-β2 non 
selettivo)

Vedi beta-bloccanti PVC, TV
(storm aritmico, 

LQTS, CPVT)

80-320 mg
(160 mg/24 h)

Vedi beta-bloccanti Controindicazioni:
Vedi beta-bloccanti

(continua)

- Copyright - Il Pensiero Scientifico Editore downloaded by IP 216.73.216.77 Wed, 02 Jul 2025, 00:30:45



Linee guida ESC 2022 Aritmie ventricolari e prevenzione della morte cardiaca improvvisa

e39G ITAL CARDIOL    |   VOL 24    |   SUPPL 1 AL N 3 2023

Tabella 8. (segue)

Disopiramide Aumenta la 
conduzione seno-
atriale e prolunga 
l’intervallo PR, la 
durata del QRS e 
l’intervallo QTa

PVC, TV 250-270 mg Cardiaci:
Effetti inotropi negativi, 
blocco AV, effetti 
pro-aritmici (TVM, TdP 
occasionale)

Extracardiaci:
Effetti anticolinergici

Controindicazioni:
Disfunzione severa del nodo 
del seno, gravi disturbi 
della conduzione AV e 
intraventricolare, pregresso 
IM, SHD significativa, 
ipotensione

Altre considerazioni:
Riduce l’ostruzione del tratto 
di efflusso del VS e migliora la 
sintomatologia nella CMI

Flecainide Prolunga l’intervallo 
PR, la durata del 
QRS e l’intervallo 

QTa

PVC, TV
(slatentizzazione 
del pattern ECG 

di BrSb)

200-400 mg
(1-2 mg/kg in 10 min)

Cardiaci:
Effetti pro-aritmici 
(TVM, TdP occasionale) 
effetti inotropi negativi, 
bradicardia sinusale, 
blocco AV, conduzione 
AV 1:1 durante flutter 
atriale

Extracardiaci:
Effetti sul sistema 
nervoso centrale  
(es. sonnolenza, 
diplopia, cefalea)

Controindicazioni:
Pregresso IM, SHD 
significativa, BrS, disfunzione 
severa del nodo del seno, 
gravi disturbi della conduzione 
AV e intraventricolare, LQTS 
ereditaria (diversa da LQT3), 
insufficienza renale severa 
(ClCr <35 ml/min/1.73 m2)

Altre considerazioni:
Interrompere in caso di durata 
del QRS prolungata di oltre il 
25% o di blocco di branca

Isoproterenolo Aumenta la 
conduzione seno-
atriale, accorcia 
l’intervallo QT

(Storm elettrico in 
BrS, FV idiopatica 

e ERS, TdP, 
sovradosaggio di 
beta-bloccanti; 
LQTS acquisita)

(0.5-10 µg/min) Cardiaci:
Tachicardia sinusale, 
vasodilatazione

Extracardiaci:
Cefalea, sudorazione, 
tremore

Controindicazioni:
SCA, LQTS

Altre considerazioni:
Breve emivita plasmatica  
(2 min)

Lidocaina Nessun effetto 
significativo

(TV/FV associata 
a SCA)

Utilizzo non per  
via orale

(bolo di 50-200 mg, 
seguito da  

2-4 mg/min)

Cardiaci:
Blocco seno-atriale

Extracardiaci:
Effetti sul sistema 
nervoso centrale  
(es. sonnolenza, 
vertigini)

Precauzioni:
Ridurre la dose in caso di 
ridotto flusso ematico epatico 
(es. shock, beta-blocco, 
scompenso cardiaco severo)

Altre considerazioni:
Più efficace in caso di 
aumentate concentrazioni 
di potassio, limitati effetti 
collaterali emodinamici

Mexiletina Nessun effetto 
significativo

PVC, TV
(LQT3)

600-1200 mg
Dose di carico: 400 

mg seguiti da 600 mg 
nelle prime 24 h

Cardiaci:
Bradicardia sinusale 
in caso di disfunzione 
del nodo del seno, 
ipotensione

Extracardiaci:
Effetti sul sistema 
nervoso centrale  
(es. tremore, disartria, 
vertigini), disturbi 
gastrointestinali

Controindicazioni:
Disfunzione del nodo del 
seno, gravi disturbi della 
conduzione AV, scompenso 
cardiaco severo

(continua)
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Tabella 8. (segue)

Procainamide Prolunga l’intervallo 
PR, la durata del 
QRS e l’intervallo 

QTa

TV (Bolo di 100 mg, da 
ripetere dopo 5 min 
se inefficace, max 

500-700 mg [max 50 
mg/min], seguito da 

2-6 mg/min)

Cardiaci:
Bradicardia sinusale, 
ipotensione, TdP

Extracardiaci:
Eruzione cutanea, 
mialgia, vasculite, lupus, 
agranulocitosi

Controindicazioni:
Disfunzione severa del nodo 
del seno, gravi disturbi 
della conduzione AV e 
intraventricolare, disfunzione 
VS severa, ipotensione, BrS

Propafenone Prolunga l’intervallo 
PR, la durata del 
QRS e l’intervallo 

QTa

PVC, TV 450-900 mg Cardiaci:
Bradicardia sinusale, 
blocco AV, effetti 
inotropi negativi, effetti 
pro-aritmici (TVM, TdP 
occasionale)

Extracardiaci:
Disturbi gastrointestinali, 
cefalea, secchezza delle 
fauci

Controindicazioni:
Pregresso IM, SHD 
significativa, BrS, disfunzione 
severa del nodo del seno, 
gravi disturbi della conduzione 
AV e intraventricolare, LQTS, 
malattia renale o epatica 
significativa

Altre considerazioni:
Interrompere in caso di durata 
del QRS prolungata di oltre il 
25% o di blocco di branca

Chinidina Aumenta la 
conduzione seno-
atriale e prolunga 
l’intervallo PR, la 
durata del QRS e 
l’intervallo QTa

(FVc, BrS, SQTS) 600-1600 mg
Dose di carico: 200 
mg ogni 3 h fino a 

che non abbia effetto, 
max 3 g nelle prime 

24 h

Cardiaci:
Ipotensione, TdPd

Extracardiaci:
Disturbi gastrointestinali, 
disturbi uditivi e visivi, 
stato confusionale, 
leucopenia, 
anemia emolitica, 
trombocitopenia, 
anafilassi

Controindicazioni:
Disfunzione severa del nodo 
del seno, gravi disturbi 
della conduzione AV e 
intraventricolare, pregresso 
IM, SHD significativa, 
ipotensione, LQTS

Ranolazina Riduce la 
conduzione seno-
atriale e prolunga 

l’intervallo QTa

TV
(LQT3)

750-2000 mg Cardiaci:
Bradicardia sinusale, 
ipotensione

Extracardiaci:
Vertigini, nausea, 
costipazione, disturbi 
gastrointestinali, cefalea, 
eruzione cutanea

Controindicazioni:
Disfunzione severa del nodo 
del seno, scompenso cardiaco 
severo, LQTS (diversa da LQT3)

Precauzioni:
Trattamenti concomitanti 
associati a prolungamento 
dell’intervallo QT

Sotalolo Riduce la 
conduzione seno-
atriale e prolunga 

l’intervallo QTa

TV 160-640 mg (0.5-1.5 
mg/kg in 10 min da 

ripetere se necessario 
dopo 6 h)

Vedi beta-bloccanti, 
TdPd (>2% dei pazienti, 
stretto monitoraggio 
dell’intervallo QT e della 
ClCr)

Controindicazioni:
Disfunzione severa del nodo 
del seno, gravi disturbi della 
conduzione AV, scompenso 
cardiaco severo con FEVS 
ridotta, IVS significativa, ClCr 
<30 ml/min, vasospasmo 
coronarico, LQTS

Precauzioni:
Trattamenti concomitanti 
associati a prolungamento 
dell’intervallo QT, ipokaliemia

Altre considerazioni:
I bloccanti dei canali del 
potassio devono essere 
somministrati a dosi più 
elevate rispetto ai beta-
bloccanti per essere efficaci

(continua)
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Una metanalisi incentrata sui dati dei pazienti derivati dai 
primi tre studi349-351 che hanno confrontato l’utilizzo dell’ICD 
con la terapia medica per la prevenzione secondaria della SCD 
ha dimostrato una riduzione della mortalità del 28% (hazard 
ratio [HR] 0.72; intervallo di confidenza [IC] 95% 0.6-0.87; 
p=0.0006) quasi interamente riconducibile alla riduzione del-
la morte aritmica (HR 0.5; IC 95% 0.37-0.67; p<0.0001) nel 
gruppo ICD352. Sulla base di tali risultati è stato ampiamente 
avallato l’impianto di ICD per la prevenzione secondaria della 
SCD in assenza di cause reversibili. 

Alcuni RCT353-356 hanno definito il ruolo dell’ICD nella 
prevenzione primaria della SCD in pazienti con scompenso 
cardiaco e FEVS ≤35%. La riduzione della mortalità ripor-
tata è stata recentemente confermata da due ampi registri 
prospettici contemporanei che hanno arruolato più di 5000 
pazienti357,358. Nello studio EU-CERT-ICD, l’impianto di ICD 
in prevenzione primaria ha determinato una riduzione della 
mortalità del 27% con risultati simili nei pazienti affetti da 
CAD e CMD357. I risultati dello studio DANISH, tuttavia, indi-
cano che il beneficio in termini di mortalità può essere meno 
evidente nei pazienti contemporanei con scompenso cardiaco 
ad eziologia non ischemica (vedi Sezione 7.1.3.1)359.

Nel work-up per la terapia con ICD è importante tenere in 
considerazione l’aspettativa di vita del paziente, la qualità di 
vita e le comorbilità, rivalutando e discutendo questi aspetti 
con il paziente al momento della sostituzione del generatore. 
Alcune evidenze indicano che nei pazienti con insufficienza 
renale allo stadio terminale, diabetici o di età avanzata l’im-
pianto di ICD in prevenzione primaria si associa ad un bene-
ficio marginale se non addirittura nullo357,360-362. Dai dati di-
sponibili nelle donne, che sono sottorappresentate in tutti gli 
studi di prevenzione primaria, la terapia con ICD sembrerebbe 
conferire un minor beneficio361. In linea generale, il rischio di 
SCD deve essere soppesato in rapporto al rischio individuale 
concomitante di morte non aritmica363,364.

Nel contesto della medicina incentrata sul paziente, i me-
dici e gli operatori sanitari devono coinvolgere i potenziali 

Per ridurre la mortalità correlata all’insufficienza cardiaca 
e alla SCD, nei pazienti con scompenso cardiaco con frazio-
ne di eiezione ridotta (HFrEF) le linee guida ESC 2021 per la 
diagnosi e il trattamento dello scompenso cardiaco acuto e 
cronico raccomandano la terapia con inibitori dell’enzima di 
conversione dell’angiotensina (ACE-I)/antagonisti recettoriali 
dell’angiotensina (ARB)/inibitori del recettore dell’angioten-
sina e della neprilisina (ARNI), antagonisti del recettore dei 
mineralcorticoidi (MRA), beta-bloccanti e inibitori del cotra-
sportatore sodio-glucosio di tipo 2342. 

Gli AAD rivestono un ruolo importante come terapia ag-
giuntiva nella gestione delle VA, soprattutto nei pazienti sin-
tomatici (Tabella 8). Finora, ad eccezione dei beta-bloccanti, 
nessun AAD si è dimostrato efficace nel ridurre la mortali-
tà per tutte le cause ed il loro utilizzo è gravato dalla possi-
bilità di indurre eventi avversi, come quelli pro-aritmici. Ad 
esempio, molti AAD, così come numerosi farmaci per altre 
indicazioni terapeutiche, possono causare un prolungamento 
dell’intervallo QT (http://www.crediblemeds.org) o TdP, avere 
effetti cronotropi negativi, aggravare l’insufficienza cardiaca 
e provocare bradicardia. Alcuni farmaci aumentano il rischio 
di VA nei pazienti con BrS (http://www.brugadadrugs.org). Al 
fine di prevenire eventuali effetti pro-aritmici, laddove possi-
bile è importante correggere i fattori di rischio. Nei pazienti 
che necessitano di una terapia con farmaci potenzialmente 
pro-aritmici si raccomanda di eseguire periodicamente l’ECG 
ed eventualmente altri test a seconda del profilo del paziente 
e delle caratteristiche dell’AAD (Figure 12 e 13).

6.2.2. Terapia con dispositivi

6.2.2.1. Defibrillatore cardiaco impiantabile
L’ICD è parte integrante del trattamento dei pazienti sopravvis-
suti ad un arresto cardiaco dovuto a VA o di quelli considerati 
ad alto rischio di VA. Di contro, tale trattamento è gravato da-
gli elevati costi iniziali dei dispositivi, dalle complicanze correlate 
al dispositivo e dal numero relativamente elevato di pazienti da 
trattare per prevenire un evento di SCD in prevenzione primaria.

Tabella 8. (segue)

Verapamil Prolunga l’intervallo 
PR

(Tachicardia 
fascicolare VS)

120-480 mg
(bolo lento di 5-10 
mg da ripetere se 
necessario ogni 30 

min)

Cardiaci:
Bradicardia sinusale in 
caso di disfunzione del 
nodo del seno, blocco 
AV, effetti inotropi 
negativi, ipotensione

Extracardiaci:
Disturbi gastrointestinali, 
edema periferico, 
rossore

Controindicazioni:
Scompenso cardiaco con FEVS 
ridotta, disfunzione severa del 
nodo del seno, gravi disturbi 
della conduzione AV, TV ad 
eziologia non nota, SCA, 
sindrome WPW

Altre considerazioni:
Aumenta il rischio di 
miopatia quando utilizzato in 
associazione a statine

AV, atrioventricolare; BrS, sindrome di Brugada; ClCr, clearance della creatinina; CMI, cardiomiopatia ipertrofica; CPVT, tachicardia ventrico-
lare polimorfa catecolaminergica; ERS, sindrome della ripolarizzazione precoce; FA, fibrillazione atriale; FEVS, frazione di eiezione ventricolare 
sinistra; FV, fibrillazione ventricolare; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; IM, infarto miocardico; IVS, ipertrofia ventricolare sinistra; LQTS, 
sindrome del QT lungo; PVC, complessi ventricolari prematuri; SCA, sindrome coronarica acuta; SHD, cardiopatia strutturale; SQTS, sindrome 
del QT corto; TdP, torsione di punta; TV, tachicardia ventricolare; TVM, tachicardia ventricolare monomorfa; VS, ventricolo sinistro; WPW, Wolf-
f-Parkinson-White.
aPorre attenzione nel caso di condizioni o terapie concomitanti che possono indurre un prolungamento dell’intervallo QT e interrompere il 
trattamento a fronte di valori del QTc >500 ms. Vedi Figura 13, Algoritmo per la valutazione prima dell’inizio della terapia e durante il follow-up 
dei pazienti che necessitano di trattamento con farmaci associati a prolungamento dell’intervallo QT.
bSe non è disponibile l’ajmalina.
cIM subacuto, contrazioni premature ectopiche multifocali correlate alle fibre del Purkinje, ERS, FV idiopatica.
dGli effetti collaterali pro-aritmici richiedono una forte indicazione nei pazienti senza ICD.
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fattori che vengono considerati in maniera differente da cia-
scun individuo a seconda del proprio background culturale, 
religioso e socioeconomico. Gli score predittivi clinici, come il 
MADIT-ICD Benefit score365, possano fornire utili informazioni 
aggiuntive ma il processo decisionale clinico non deve basarsi 
unicamente su tali punteggi. 

Le complicanze della terapia ICD comprendono l’eroga-
zione di shock inappropriati, la rottura di elettrocateteri e le 
infezioni correlate al dispositivo. Per ovviare alle problema-
tiche connesse con l’uso degli elettrocateteri transvenosi è 
stato sviluppato l’ICD sottocutaneo (S-ICD) che, essendo pri-

candidati ad impianto di ICD ed i portatori di ICD in un pro-
cesso decisionale congiunto, il che implica di dover fornire 
tutte le informazioni necessarie, assicurandosi che siano stati 
adeguatamente compresi i benefici, i rischi e le potenziali con-
seguenze delle diverse opzioni in maniera tale che il pazien-
te possa partecipare attivamente alle decisioni. Nell’ambito 
di tale processo decisionale condiviso devono essere presi in 
esame anche i diversi scenari, come l’impianto di ICD in pre-
venzione primaria, la possibilità di sostituzione del generatore 
dell’ICD e le cure di fine vita. Da sottolineare che la perce-
zione di una “buona qualità di vita” è influenzata da diversi 

Paziente che necessita di trattamento con farmaci bloccanti i canali del sodio

Valutazione del profilo di rischio del paziente
prima di iniziare la terapia

ECG 1–2 settimane dopo l’inizio della
terapia o dopo aver aumentato il dosaggioe

Iniziare il trattamentoc

Iniziare il trattamento su decisione
individuale (rischio/beneficio)d

Patologia cardiaca nota
o

Alterazioni ECG
o

Ecocardiogramma alterato

 ∆QRS >25%f o
test da sforzo anormale?
(nuovo BBB, ∆QRS >25%

o QRS >130 ms)

Controindicazioni:

N

N

Sindrome di Brugadaa

Pregresso IM (flecainide)b

Disfunzione VS severa
Valvulopatia severa
Bradicardia severa, BBB, >blocco AV di primo grado

Precauzioni:
Disfunzione VS di qualsiasi grado
Ipertrofia VS
Qualsiasi valvulopatia significativa
Blocco AV di primo grado
Intervallo QT prolungato (disopiramide, chinidina)

Considerare di cambiare farmaco
Considerare di ridurre la dose

Considerare di misurare la concentrazione
sierica del farmaco

S

S

Continuare il trattamento
Informare il paziente dei

sintomi d’allarme (sincope)
ECG periodico per valutare la larghezza del QRS

Controllare le variazioni della funzione renale ed epatica
Essere consapevoli delle possibili interazioni farmacologiche

Figura 12. Algoritmo per la valutazione prima dell’inizio della terapia e durante il follow-up dei pazienti che necessitano di trattamento con 
farmaci bloccanti i canali del sodio.
AV, atrioventricolare; BBB, blocco di branca; ECG, elettrocardiogramma; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; IM, infarto miocardico; N, no; 
S, sì; VS, ventricolare sinistra.
ahttp://www.brugadadrugs.org. 
bFlecainide, encainide. 
cCo-somministrazione di farmaci bloccanti il nodo AV nei pazienti con fibrillazione/flutter atriale. 
dNei portatori di ICD può essere accettabile un rischio più elevato di pro-aritmia da farmaci. 
eSecondo le linee guida ESC 2020 per la diagnosi e il trattamento della fibrillazione atriale348. 
fUn ΔQRS >25% non costituisce un cut-off assoluto ma dipende dalla larghezza del QRS prima dell’inizio della terapia e da considerazioni sul 
rischio-beneficio di ciascun paziente. 
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erano in classe NYHA I e II e più giovani rispetto a quelli inclusi 
in precedenti trial sull’ICD.

Tabella 11 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
l’impianto di defibrillatore cardiaco (aspetti generali)

Raccomandazioni Classea Livellob

L’impianto di ICD è raccomandato unicamente 
nei pazienti che hanno un’aspettativa di vita 
>1 anno in buono stato funzionale.

I C

L’impianto di ICD non è raccomandato nei 
pazienti con VA incessanti fino a quando non 
sia stato conseguito il controllo dell’aritmia.

III C

ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

vo di elettrocateteri intravascolari, non è in grado di erogare 
l’ATP. Nello studio PRAETORIAN, 849 pazienti portatori di ICD 
ma senza indicazione alla stimolazione sono stati randomiz-
zati a S-ICD o ICD transvenoso366. Ad un follow-up medio di 
49 mesi è stata dimostrata la non inferiorità per l’endpoint 
primario di complicanze correlate al dispositivo e shock inap-
propriati, con un tasso di shock inappropriati del 9.7% nel 
gruppo S-ICD e del 7.3% nel gruppo ICD (HR 1.43; IC 95% 
0.89-2.30) e un tasso di complicanze correlate al dispositivo 
del 5.9% nel gruppo S-ICD e del 9.8% nel gruppo ICD (HR 
0.69; IC 95% 0.44-1.09). Non sono state osservate differenze 
anche nell’endpoint secondario di morte e shock appropriati, 
anche se lo studio non era dotato di sufficiente potenza sta-
tistica per dimostrare la non inferiorità per questo endpoint 
secondario. Da notare che oltre l’80% dei pazienti arruolati 

Paziente che necessita di trattamento con farmaci associati a prolungamento dell'intervallo QTa

Valutazione del profilo di rischio del paziente
prima di iniziare la terapia

ECG al basale, dopo 1 giorno
e 1–2 settimane dopo l’inizio della terapia

o dopo aver aumentato il dosaggioc

Continuare il trattamento
Informare il paziente dei sintomi d’allarme (sincope)

Controllare le variazioni della funzione renale ed epatica
Essere consapevoli delle possibili interazioni farmacologiche

Iniziare il trattamento

QTc >500 ms

Controindicato: Non iniziare il trattamento
Sindrome del QT lungo o
QTc >500 ms al basaleb

Ipokaliemia/ipomagnesiemia/
Insufficienza renale/epatica

Ipertrofia VS/
Scompenso cardiaco/

Ulteriore farmaco che prolunga il QT

N

N

N

Considerare di cambiare farmaco
In caso di forte indicazione, considerare di ridurre la dose
Considerare di misurare la concentrazione sierica del farmaco

S

S

S Iniziare il trattamento in caso di forte indicazione
con stretto follow-up

Figura 13. Algoritmo per la valutazione prima dell’inizio della terapia e durante il follow-up dei pazienti che necessitano di trattamento con 
farmaci associati a prolungamento dell’intervallo QT.
ECG, elettrocardiogramma; N, no; S, sì; VS, ventricolare sinistra.
ahttp://www.crediblemeds.org. 
bIn caso di forte indicazione e in assenza di un trattamento alternativo, consultare uno specialista. 
cSecondo le linee guida ESC 2020 per la diagnosi e il trattamento della fibrillazione atriale348.
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Tabella 14 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
terapia di resincronizzazione cardiaca in combinazione con il 
defibrillatore cardiaco impiantabile

Raccomandazione Classea Livellob

In caso di indicazione alla terapia con ICD si 
raccomanda di valutare se il paziente possa 
trarre beneficio dall’impianto di dispositivo 
per CRT con defibrillazione367.

I C

CRT, terapia di resincronizzazione cardiaca; ICD, defibrillatore cardia-
co impiantabile.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

6.2.2.3. Defibrillatore cardiaco indossabile
Il defibrillatore cardiaco indossabile (WCD) è un defibril-
latore esterno che si è dimostrato efficace nel riconoscere 
e interrompere gli episodi di TV e FV370, rivelandosi quindi 
adatto per i pazienti a rischio che non sono temporanea-
mente candidabili ad impianto di ICD a causa, ad esempio, 
dell’estrazione del dispositivo per infezione e del successivo 
trattamento antibiotico371. La protezione dei pazienti nella 
fase immediatamente successiva ad un IM (primi 40 giorni) 
resta tuttora un problema irrisolto. Nello studio VEST, che ha 
arruolato 2302 pazienti con IM acuto e FEVS ≤35% rando-
mizzati precocemente in rapporto 2: 1 a ricevere o meno un 
WCD in OMT diretta dalle linee guida372, ad un follow-up di 
90 giorni non sono state osservate differenze nell’endpoint 
primario di morte aritmica (1.6 vs 2.4%; rischio relativo [RR] 
0.67; IC 95% 0.37-1.21; p=0.18). Sono state sollevate delle 
preoccupazioni per quanto riguarda il basso tempo medio 
di indossamento di 18 h (range interquartile [IQR] 3.8-22.7). 
In un recente registro multicentrico, il tempo mediano di in-
dossamento è risultato più elevato (23.4 h, IQR 22.2-23.8) 
dopo che i pazienti erano stati sottoposti ad un intervento 
educativo strutturato371. Tuttavia, sulla base dei dati disponi-
bili, la task force non raccomanda l’uso routinario del WCD 
nella fase immediatamente successiva ad un IM, ma l’utilizzo 
del dispositivo può essere preso in considerazione in pazienti 
selezionati post-IM ritenuti ad alto rischio di SCD. 

I dati sui benefici derivanti dal WCD per la prevenzione 
primaria della SCD in altre situazioni cliniche (es. miocardite 
acuta, per la prevenzione primaria in gravidanza) sono limitati 
e allo stato attuale non possono essere formulate delle racco-
mandazioni.

Tabella 15 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per il 
defibrillatore cardiaco indossabile

Raccomandazioni Classea Livellob

Il WCD deve essere preso in considerazione 
nei pazienti adulti con indicazione a terapia 
con ICD in prevenzione secondaria che non 
sono momentaneamente candidabili ad 
impianto di ICD.

IIa C

Il WCD può essere preso in considerazione 
in pazienti selezionati nella fase 
immediatamente successiva ad un IM371,372.

IIb B

ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; IM, infarto miocardico; 
WCD, defibrillatore cardiaco indossabile.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

Tabella 12 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
prevenzione secondaria della morte cardiaca improvvisa*

Raccomandazioni Classea Livellob

L’impianto di ICD è raccomandato nei 
pazienti con FV documentata o TV 
emodinamicamente non tollerata in assenza 
di cause reversibili349-352.

I A

Nei pazienti con FV/TV che hanno 
un’indicazione all’impianto di ICD e non 
presentano controindicazioni al trattamento 
con amiodarone può essere presa in 
considerazione la terapia con amiodarone se 
l’ICD non è disponibile, se è controindicato 
per motivi medici concomitanti o se è rifiutato 
dal paziente.

IIb C

Nei pazienti con TVSM o TVSP/FV indotta 
da PVC con analoga morfologia che hanno 
un’indicazione all’impianto di ICD può 
essere presa in considerazione l’ablazione 
transcatetere se l’ICD non è disponibile, se è 
controindicato per motivi medici concomitanti 
o se è rifiutato dal paziente.

IIb C

FV, fibrillazione ventricolare; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabi-
le; PVC, complessi ventricolari prematuri; TV, tachicardia ventricolare; 
TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa; TVSP, tachicar-
dia ventricolare sostenuta polimorfa.
*Per la prevenzione primaria e gli aspetti specifici della prevenzione 
secondaria si rimanda alla Sezione 7.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

Tabella 13 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
l’impianto di defibrillatore cardiaco sottocutaneo

Raccomandazione Classea Livellob

Il defibrillatore sottocutaneo deve essere 
preso in considerazione in alternativa al 
defibrillatore transvenoso nei pazienti con 
indicazione all’impianto di ICD quando non 
sia necessaria la terapia di stimolazione anti-
bradicardica, la resincronizzazione cardiaca o 
la stimolazione anti-tachicardica366.

IIa B

ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

6.2.2.2. Terapia di resincronizzazione cardiaca in 
combinazione con il defibrillatore cardiaco impiantabile2

La terapia di resincronizzazione cardiaca (CRT) si è dimostrata 
efficace nel ridurre la mortalità nei pazienti affetti da scom-
penso cardiaco367 e, pertanto, nei pazienti con indicazione 
alla terapia con ICD deve obbligatoriamente essere effettuata 
un’accurata valutazione dei potenziali benefici derivanti dalla 
CRT prima dell’impianto del dispositivo2. Il ruolo della CRT 
combinata con la terapia di defibrillazione resta ancora da 
definire chiaramente368,369. L’RCT RESET-CRT attualmente in 
corso ha lo scopo di determinare l’impatto della CRT con de-
fibrillazione sulla mortalità totale e sulla SCD nei pazienti con 
scompenso cardiaco candidati a CRT.
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Tabella 16 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
ottimizzare la programmazione del dispositivo

Raccomandazioni Classea Livellob

L’ottimizzazione della programmazione 
dell’ICD è indicata allo scopo di evitare 
interventi inappropriati e non necessari del 
dispositivo e per ridurre la mortalità373-375.

I A

Nei pazienti portatori di ICD mono- o 
bicamerale che non hanno indicazione a 
stimolazione anti-bradicardica si raccomanda 
di ridurre al minimo la stimolazione 
ventricolare378-380.

I A

È indicata la programmazione con un 
intervallo di rilevamento lungo (della durata di 
almeno 6-12 s o 30 intervalli)373,382,383.

I A

Nei pazienti portatori di ICD per la 
prevenzione primaria si raccomanda di 
programmare un rilevamento della tachicardia 
prolungato ad una soglia ventricolare ≥188  
b/min382,383.

I A

Nei pazienti affetti da SHD si raccomanda 
di programmare l’erogazione di almeno 
una terapia di ATP in tutte le zone di 
tachiaritmia375,384,391.

I A

Si raccomanda di programmare algoritmi per 
discriminare la TSV dalla TV per le tachicardie 
con frequenza fino a 230 b/min383-385.

I B

Si raccomanda di attivare gli alert per 
il rilevamento di malfunzionamenti 
dell’elettrocatetere397-399.

I B

Il monitoraggio remoto è raccomandato 
allo scopo di ridurre l’incidenza di shock 
inappropriati395.

I B

Si raccomanda in prima istanza di 
programmare burst di ATP rispetto all’ATP con 
sequenze di rampa392.

I B

Per gli S-ICD si raccomanda una 
configurazione con doppia zona di 
rilevamento con attivazione dell’algoritmo 
di discriminazione nella zona di shock 
condizionale inferiore388-390.

I B

Per la programmazione routinaria dell’ICD 
deve essere presa in considerazione 
l’attivazione di una o più zone di rilevamento 
della tachicardia383,386.

IIa B

ATP, stimolazione anti-tachicardica; ICD, defibrillatore cardiaco im-
piantabile; SHD, cardiopatia strutturale; S-ICD, defibrillatore cardiaco 
impiantabile sottocutaneo; TSV, tachicardia sopraventricolare; TV, ta-
chicardia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

6.2.3.2. Trattamento concomitante per evitare 
interventi inappropriati del defibrillatore cardiaco 
impiantabile
Oltre all’ottimizzazione della programmazione del dispositivo, 
anche la terapia farmacologica e/o invasiva possono contribu-
ire a prevenire gli interventi inappropriati dell’ICD. Nei pazienti 
con scompenso cardiaco i beta-bloccanti (con il carvedilolo più 

6.2.3. Aspetti particolari della terapia con dispositivi

6.2.3.1. Ottimizzazione della programmazione del 
dispositivo
L’ottimizzazione della programmazione dell’ICD è essen-
ziale per ridurre al minimo il burden della terapia con ICD e 
per migliorare l’outcome del paziente373-375. Raccomanda-
zioni dettagliate sono riportate nei documenti di consen-
so degli esperti376,377. La funzione anti-bradicardica deve 
essere personalizzata allo scopo di evitare la stimolazione 
ventricolare destra (VD) non necessaria, riducendo così le 
ospedalizzazioni per scompenso cardiaco e la mortalità 
per tutte le cause378-380 (capitolo 43.21 del manuale ESC 
CardioMed)381. Una strategia di programmazione del di-
spositivo con un rilevamento della tachicardia prolungato 
e soglie di frequenza elevate (≥188 b/min nello studio Ad-
vance III382, ≥200 b/min nel MADIT-RIT383) determina una 
riduzione degli interventi dell’ICD e della mortalità per tut-
te le cause senza comportare un rischio più elevato di sin-
cope373,382,383. Le evidenze sono più forti per la prevenzione 
primaria rispetto alle indicazioni in prevenzione seconda-
ria382 (capitolo 43.21 del manuale ESC CardioMed)381. Nei 
portatori di ICD senza blocco cardiaco completo è rac-
comandato l’utilizzo sistematico di algoritmi di discrimi-
nazione per TVS/TV anche a frequenze di 230 b/min allo 
scopo di ridurre gli shock inappropriati383-385. Un’adeguata 
stimolazione atriale è fondamentale ai fini dell’attivazione 
dei discriminatori bicamerali376 (capitolo 43.21 del manua-
le ESC CardioMed)381. In linea generale è da prediligere 
una programmazione di rilevamento in una sola zona per 
consentire un utilizzo personalizzato delle impostazioni di 
rilevamento e della terapia a diverse frequenze di tachi-
cardia383,386. Nei pazienti con un’elevata probabilità di sola 
FV (es. nel caso di malattie elettriche primarie) può essere 
presa in considerazione una programmazione a zona sin-
gola con un cut-off di frequenza elevato387. Per gli S-ICD 
deve essere adottata una configurazione con doppia zona 
di rilevamento. È stato dimostrato che una programmazio-
ne standardizzata che preveda l’attivazione dell’algoritmo 
di discriminazione in una zona di “shock condizionale” 
inferiore e in una “zona d’urto” più elevata in base al solo 
criterio della frequenza riduce i tassi di shock inappropriati 
senza compromettere la sicurezza del paziente388-390. L’u-
tilizzo sistematico dell’ATP prima dell’erogazione dello 
shock, anche per tachiaritmie ventricolari molto rapide, 
si è dimostrato efficace nel ridurre gli interventi dell’ICD 
senza comportare un rischio più elevato di sincope arit-
mica375,384,391. È da preferire la programmazione di burst 
di ATP rispetto all’ATP con sequenze di rampa in consi-
derazione della maggiore efficacia nel terminare gli epi-
sodi di tachicardia392. Il monitoraggio remoto deve essere 
incorporato nel follow-up dei portatori di ICD in maniera 
da ottimizzare la sorveglianza dell’integrità del dispositivo, 
consentire il rilevamento e la gestione tempestivi di eventi 
azionabili e prevenire l’erogazione di shock inappropria-
ti393-396 (capitolo 43.21 del manuale ESC CardioMed)381. Le 
raccomandazioni proposte per la programmazione ottima-
le dei dispositivi sono applicabili alla maggior parte dei 
portatori di ICD e sono eventualmente da personalizzare 
in ciascun paziente.
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Tabella 18 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
gestione psicosociale dopo impianto di defibrillatore cardiaco

Raccomandazioni Classea Livellob

Nei pazienti con ICD si raccomanda una 
valutazione dello stato psicologico e il 
trattamento dello stress psicologico421-423.

I C

Prima dell’impianto dell’ICD e durante 
l’evoluzione della malattia si raccomanda 
che il medico/professionista sanitario sia in 
comunicazione con il paziente per affrontare 
eventuali preoccupazioni riguardanti l’ICD e 
discutere della qualità di vita412,424.

I C

ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

6.2.3.4. Pazienti portatori di dispositivi di assistenza 
ventricolare sinistra
Le VA sono di frequente riscontro nei portatori di dispositivi 
di assistenza ventricolare sinistra (LVAD)425-428, anche se sono 
generalmente ben tollerate in quanto gli LVAD garantiscono 
un’adeguata portata cardiaca e prevengono il collasso cir-
colatorio429. Tuttavia, le VA sostenute non trattate possono 
portare a collasso circolatorio anche in presenza di un LVAD, 
soprattutto poco dopo l’impianto del dispositivo e nei pazien-
ti con resistenze vascolari polmonari più elevate430. Le VA che 
insorgono prima e dopo l’impianto di LVAD si associano ad un 
aumentato rischio di mortalità cardiovascolare e per tutte le 
cause, mentre l’ICD può ridurre significativamente lo sviluppo 
di VA sostenute425,426,431-434. Questi dati depongono a favore 
dell’impianto di ICD in prevenzione secondaria nei portatori 
di LVAD con VA sintomatica.

Studi osservazionali condotti in pazienti con LVAD a flusso 
pulsatile di vecchia generazione hanno documentato una mi-
gliore sopravvivenza nei portatori di ICD435-437 (capitolo 37.32 
del manuale ESC CardioMed)438. 

Recenti registri che hanno arruolato pazienti con LVAD a 
flusso continuo hanno messo in discussione la riduzione del-
la mortalità derivante dalla terapia con ICD, anche se i dati 
disponibili non sono univoci425,426,428,439,440. In un’analisi del 
registro INTERMACS, che ha incluso la più grande coorte di 
pazienti con LVAD a flusso continuo, la terapia con ICD non è 
risultata associata ad una migliore sopravvivenza428. Pertanto, 
in considerazione del mancato beneficio in termini di soprav-
vivenza che è stato riportato nei pazienti con LVAD a flusso 
continuo, in aggiunta alla possibile tolleranza degli episodi di 
VA e ai rischi correlati all’impianto di ICD in questi pazienti 
(rischio di infezione, di interferenza con il dispositivo), deve 
essere adottato un approccio individualizzato.

Tabella 19 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
l’impianto di defibrillatore cardiaco nei portatori di dispositivi 
di assistenza ventricolare sinistra

Raccomandazione Classea Livellob

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei portatori di LVAD con VA 
sostenuta sintomatica425,431.

IIa B

ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; LVAD, dispositivi di assisten-
za ventricolare sinistra; VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

efficace del metoprololo nello studio MADIT-CRT) devono es-
sere titolati alle dosi massime tollerate allo scopo di ridurre 
il rischio di terapia inappropriata400. Nei pazienti che ricevo-
no shock inappropriati a causa di TVS ricorrente, l’ablazione 
transcatetere è il trattamento preferenziale in considerazione 
dell’elevato successo della procedura e del basso tasso di com-
plicanze302,401-403. In caso di interventi inappropriati dell’ICD 
correlati alla FA non responsivi all’OMT per il controllo della 
frequenza, si suggerisce una strategia di trattamento indivi-
dualizzata (frequenza vs ritmo) in base alle caratteristiche del 
paziente348. Nei pazienti con FA precoce, l’adozione di una 
strategia di controllo del ritmo si è dimostrata efficace nel mi-
gliorare l’outcome nello studio EAST-AFNET 4404. Nei pazienti 
con CRT con defibrillazione, l’ablazione del nodo AV è risultata 
associata ad una riduzione degli shock inappropriati dell’ICD e 
delle ospedalizzazioni rispetto al trattamento farmacologico405 
(capitolo 41.14 del manuale ESC CardioMed)406.

Tabella 17 delle raccomandazioni – Raccomandazioni 
per il trattamento concomitante volto ad evitare shock 
inappropriati del defibrillatore cardiaco impiantabile

Raccomandazioni Classea Livellob

L’ablazione transcatetere è raccomandata 
nei pazienti portatori di ICD con episodi 
ricorrenti di TSV che comportano interventi 
inappropriati del dispositivo401,402.

I C

La terapia farmacologica o l’ablazione 
transcatetere è raccomandata nei pazienti 
con FA correlata ad interventi inappropriati 
dell’ICD nonostante una programmazione 
ottimale del dispositivo401,405,407.

I C

FA, fibrillazione atriale; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; TSV, 
tachicardia sopraventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

6.2.3.3. Impatto psicosociale della terapia con 
defibrillatore cardiaco impiantabile
Quasi il 20% dei portatori di ICD soffre di ansia e depressione 
che comportano un aumento della mortalità408-411. Nei pa-
zienti con ICD, il distress psicologico è causato principalmente 
dalla preoccupazione per l’eventuale erogazione degli shock 
dell’ICD piuttosto che dall’aver effettivamente ricevuto uno 
shock412,413. Pertanto, in tutti i portatori di ICD si raccomanda 
di analizzare le preoccupazioni riguardo alla terapia con ICD 
prima che si verifichi l’erogazione di uno shock. Lo screening 
sistematico per distress psicologico nei pazienti con ICD può 
essere effettuato avvalendosi di appositi questionari413-416.

Una percentuale significativa di pazienti con ICD con 
sintomi clinicamente rilevanti di ansia e depressione rimane 
sottotrattata417. In tutti i portatori di ICD è necessaria una 
chiara comunicazione per chiarire le idee sbagliate sulla fun-
zione del dispositivo, per discutere le preoccupazioni riguardo 
all’attività sessuale, sulle restrizioni alla guida di veicoli e per 
raccomandare un piano d’azione in caso di erogazione degli 
shock418,419. L’invio del paziente a professionisti della salute 
mentale può rendersi necessario per interventi specifici418,420. 
La terapia cognitivo-comportamentale può anche essere for-
nita da infermieri di cardiologia addestrati per alleviare lo sta-
to d’ansia421. Anche gli interventi online possono rivelarsi utili 
per migliorare il benessere psicosociale nei pazienti con ICD 
che manifestano un maggiore distress psicosociale422.
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considerazione, i tassi attuali sono ancora bassi ed è necessaria 
una migliore assistenza ai pazienti458,459.

Tabella 21 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per le 
questioni di fine vita nei pazienti portatori di defibrillatore 
cardiaco impiantabile

Raccomandazione Classea Livellob

Prima dell’impianto e in caso di 
deterioramento significativo dello stato di 
salute è indicata una discussione informata 
con il paziente ed i suoi familiari circa la 
possibilità di disattivare l’ICD ai fini di una 
decisione condivisa458.

I C

ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

6.2.4. Terapia interventistica

6.2.4.1. Ablazione transcatetere
6.2.4.1.1. Pazienti con cardiopatia strutturale. Nei pazienti 
con SHD, gli episodi di TVSM sono principalmente dovuti ad 
un meccanismo di rientro correlato all’area cicatriziale460-465.

In considerazione del maggior rischio di SCD, nei pazienti 
con VA sostenuta associata a SHD è generalmente raccoman-
dato l’impianto di ICD466-468; tuttavia, dato che l’ICD non è in 
grado di prevenire lo sviluppo di VA, molti di questi pazienti sono 
destinati ad andare incontro a recidive sintomatiche di TV/FV con 
conseguenti episodi sincopali ed erogazione di shock e potreb-
bero quindi necessitare di ulteriori trattamenti330,383,419,469-471.

Nei pazienti con SHD, la scelta dell’agente antiaritmico 
è per lo più circoscritta ai beta-bloccanti, al sotalolo e all’a-
miodarone che facilitano il controllo degli episodi ricorrenti 
di TV/FV, seppure tali terapie comportino spesso diversi effetti 
collaterali318,472.

Grazie ai progressi compiuti negli ultimi 30 anni, l’abla-
zione transcatetere ha acquisito un ruolo sempre più rilevante 
nella gestione delle TV correlate all’area cicatriziale473. A par-
tire dagli anni ’90, l’ablazione transcatetere della TV-BBR si è 
rivelata estremamente efficace474-477 ed è oggi considerata il 
trattamento di prima scelta466,467 (Figura 5). Successivamen-
te, l’ablazione transcatetere si è dimostrata particolarmente 
efficace nel controllo degli episodi di TV incessante e dello 
storm aritmico330,331 e nel ridurre il conseguente burden di TV. 
In numerosi studi osservazionali l’ablazione della TV ha de-
terminato effetti favorevoli sull’outcome clinico in termini di 
TV ricorrente478-483. In tre studi randomizzati condotti in pa-
zienti affetti da CAD471,484,485 l’ablazione transcatetere, rispet-
to al trattamento convenzionale, è risultata associata ad una 
minore probabilità di shock successivi dell’ICD, nonché si è 
dimostrata efficace nell’insorgenza di episodi ricorrenti di TV.

L’istmo critico situato all’interno del circuito di rientro del-
la TV, denominato “istmo protetto della TV”, costituisce l’o-
biettivo primario dell’ablazione460,486, anche se è molto difficile 
da identificare nei casi di TV emodinamicamente non tollera-
ta487,488. A causa dell’elevata probabilità di circuiti di rientro 
multipli nell’area cicatriziale e delle difficoltà nell’identifica-
re l’istmo critico, la strategia di ablazione si è gradualmente 
evoluta nel corso degli anni verso un’ablazione più estesa del 
substrato aritmogenico489-492. Particolare attenzione deve es-
sere prestata ai casi di TVP/FV innescati da PVC a simile morfo-
logia (spesso correlati alla rete di Purkinje) ai quali deve mirare 
l’intervento di ablazione221,332,333,493.

6.2.3.5. Complicanze correlate ai dispositivi
La prevenzione delle complicanze correlate all’ICD è impor-
tante nell’ottica di ridurre la relativa morbilità e mortalità ed 
i costi. Durante la procedura di impianto deve essere intra-
presa la profilassi antibiotica e la preparazione periprocedu-
rale del paziente, nonché deve essere adottata una tecnica 
chirurgica appropriata per prevenire le infezioni del dispo-
sitivo e la formazione di ematoma della tasca441-443. L’acces-
so venoso cefalico o ascellare è preferibile rispetto a quello 
venoso succlavio per ridurre il rischio di pneumotorace e di 
fallimento dell’elettrocatetere444-446, così come è importante 
un’appropriata selezione dei sistemi di ICD. Gli ICD monoca-
merali sono raccomandati in prevenzione primaria nei pazien-
ti senza indicazione a stimolazione atriale o AV sequenziale, 
in quanto si associano a minori complicanze periprocedurali e 
a ridotti tassi di sostituzione del generatore rispetto agli ICD 
bicamerali. Tale approccio non comporta il rischio di shock 
inappropriati se viene implementata una programmazione ot-
timale del dispositivo447-450. È da preferire l’utilizzo di routine 
di elettrocateteri da defibrillazione a singolo coil in ragione 
del minor rischio di complicanze durante la rimozione dell’e-
lettrocatetere e dell’assenza di differenze nell’efficacia degli 
shock erogati451,452. L’uso di elettrocateteri a doppio coil può 
essere preso in considerazione in quei contesti clinici in cui si 
sospetti una soglia di defibrillazione più elevata, ad esempio 
in caso di CMI o di impianto in sede VD453,454.

Tabella 20 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
la prevenzione delle complicanze correlate al defibrillatore 
cardiaco impiantabile

Raccomandazioni Classea Livellob

L’ICD monocamerale è raccomandato rispetto 
a quello bicamerale per la prevenzione 
primaria nei pazienti senza indicazione attuale 
o potenziale di stimolazione atriale o AV 
sequenziale in ragione del minor rischio di 
complicanze correlate al dispositivo447,448,450.

I A

L’utilizzo di elettrocateteri a singolo coil 
deve essere preso in considerazione rispetto 
all’utilizzo di quelli a doppio coil in ragione 
della minore incidenza di complicanze durante 
l’estrazione dell’elettrocatetere transvenoso451.

IIa C

AV, atrioventricolare; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

6.2.3.6. Questioni di fine vita
I pazienti con ICD attivi sperimentano un tasso considerevole 
di shock nelle ultime settimane di vita455. Nei malati terminali e 
alla fine della vita, gli operatori sanitari possono facilitare una 
decisione da parte del paziente e dei suoi familiari spiegando in 
modo sensibile e comprensibile i benefici e gli oneri della prose-
cuzione della terapia con ICD456. I pazienti devono essere infor-
mati sulle opzioni di disattivazione dell’ICD. In linea generale, 
la disattivazione della terapia anti-bradicardia è scoraggiata per 
evitare di compromettere la qualità di vita, e in alcuni paesi la 
disattivazione del dispositivo nei pazienti pacemaker-dipenden-
ti è anche vietata dalla legge457. La possibilità di disattivare il 
dispositivo deve essere discussa prima dell’impianto e quando 
si verifichi un significativo deterioramento dello stato di salute 
del paziente. Nonostante una crescente tendenza ad affrontare 
ed eseguire la disattivazione dei dispositivi dopo un’accurata 
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È stato appurato che l’attivazione simpatica svolge un 
ruolo fondamentale nell’indurre VA nel contesto di alcune 
condizioni, come nelle LQTS congenite e nelle CPVT539,540, e 
la LCSD si è dimostrata efficace nel ridurre la frequenza della 
sincope aritmogena nei pazienti con LQTS congenita541,542. In 
alcuni studi osservazionali di piccole dimensioni, l’inibizione 
del tono simpatico cardiaco ottenuta mediante diversi ap-
procci (anestesia epidurale toracica, anestesia percutanea del 
ganglio stellato o resezione chirurgica del ganglio stellato) è 
risultata associata ad una riduzione del burden aritmico nei 
pazienti con TV/FV refrattaria326,328,340. Tuttavia, sono necessari 
ulteriori studi per valutare quali pazienti possono trarre be-
neficio dalla modulazione del sistema nervoso autonomo per 
conseguire un miglior controllo della TV/FV.

7. VALUTAZIONE DIAGNOSTICA, TRATTAMENTO 
E STRATIFICAZIONE DEL RISCHIO IN BASE ALLA 
PRESENTAZIONE CLINICA E ALLA PATOLOGIA 
NOTA (O PROBABILE)

7.1. Particolari cardiopatie strutturali
7.1.1. Malattia coronarica

7.1.1.1. Sindromi coronariche acute e vasospasmo
7.1.1.1.1. Sindromi coronariche acute. La SCD rappresenta 
una delle principali cause di mortalità nelle SCA, prevalente-
mente dovuta a VA sostenute, in particolare FV. La maggior 
parte degli studi è stata condotta in pazienti con STEMI e, fra 
questi, il 4-12% sviluppa VA nelle prime 48 h dopo l’esordio 
dei sintomi69,543,544, nella maggior parte dei casi prima della 
riperfusione piuttosto che durante o dopo la riperfusione545. 
L’instabilità emodinamica, lo shock cardiogeno, una FEVS 
<40% e la sommatoria delle deviazioni del tratto ST in tutte le 
derivazioni sono predittori indipendenti di VA sia nello STEMI 
che nel non-STEMI69,546. Inoltre, nei pazienti con SCA, un pat-
tern di ripolarizzazione precoce (ERP) è risultato associato ad 
un aumentato rischio di VA e SCD547.

Prevenzione delle aritmie ventricolari nei pazienti con infarto 
miocardico con sopraslivellamento del tratto ST
La riperfusione urgente rappresenta il trattamento prima-
rio292,548, in quanto l’ischemia acuta induce lo sviluppo di arit-
mie. Per prevenire la comparsa di VA è raccomandata anche 
la terapia con beta-bloccanti3,549. In un recente studio rando-
mizzato in pazienti con STEMI, la somministrazione precoce 
di metoprololo per via endovenosa prima della procedura 
coronarica percutanea (PCI) è risultata associata ad una mi-
nore incidenza di aritmie nella fase acuta senza comportare 
un aumento degli eventi avversi550. Il trattamento profilattico 
con AAD non si è dimostrato utile e può persino rivelarsi noci-
vo322. È fortemente raccomandata la correzione degli squilibri 
elettrolitici289.

Gestione della tachicardia ventricolare sostenuta e della 
fibrillazione ventricolare nei pazienti con sindrome 
coronarica acuta
Nei pazienti con SCA la cardioversione elettrica o la defibril-
lazione rappresentano l’intervento preferenziale per la sop-
pressione in acuto delle VA (Figura 14)205,339. In caso di TV so-
stenuta ricorrente, soprattutto se di natura polimorfa, o di FV 
ricorrente, indicative di riperfusione incompleta o di ischemia 

Le caratteristiche elettrofisiologiche dei circuiti di rientro 
della TV dipendono dalla SHD sottostante. Ne deriva che le TV 
che si verificano nel post-infarto sono prevalentemente correla-
te al circuito di rientro che coinvolge l’endocardio (suscettibile 
di ablazione endocardica), mentre la localizzazione dei circuiti 
di rientro risulta maggiormente variabile nei pazienti affetti da 
cardiomiopatia494-496 nei quali è più frequente il coinvolgimento 
intramurale e/o epicardico. Ciò contribuisce significativamente 
al diverso outcome clinico dell’ablazione della TV in rapporto 
alla cardiopatia sottostante, dove si osserva un outcome miglio-
re nei pazienti con CAD rispetto a quelli affetti da cardiopatie 
ad eziologia non ischemica497-499. 

L’ablazione per essere efficace necessita della creazione di 
lesioni durature nel tessuto aritmogenico. In alcuni casi, come 
nelle TV intramurali, è difficile raggiungere tale obiettivo utiliz-
zando i cateteri oggi disponibili, indipendentemente dall’ap-
proccio (endocardico/epicardico)500. Sono attualmente in corso 
di valutazione nuove tecniche transcatetere per migliorare la 
creazione delle lesioni miocardiche  (es. l’ablazione bipolare/
con ago, l’ablazione alcolica transcoronarica)501-506 così come 
la radioterapia ablativa507,508 o l’ablazione chirurgica509, al mo-
mento da utilizzare in “bail-out”.

Nel programmare l’intervento ablativo è importante rac-
cogliere tutte le informazioni disponibili sul substrato aritmo-
genico, in particolare per poter identificare le aree cicatriziali 
(utilizzando la RMC o la TC)510-514, e per riuscire a determinare 
il sito di uscita della VA con la documentazione all’ECG a 12 
derivazioni delle TV cliniche o dei PVC che innescano TVP/FV.

Il tasso medio di successo a lungo termine dell’ablazione del-
la TV è compreso tra il 30% e il 70%, a seconda della SHD sotto-
stante481,515-518. Possono verificarsi complicanze periprocedurali, 
in particolare ictus, tamponamento cardiaco o morte519-522.

6.2.4.1.2. Pazienti senza cardiopatia strutturale manifesta. 
Per “TV idiopatica” si intende una TV non associata a SHD 
o a sindrome aritmica genetica. Nella maggior parte delle TV 
idiopatiche il meccanismo sottostante è costituito dall’attivi-
tà triggerata, mentre la TV fascicolare sinistra verapamil-sen-
sibile è innescata da meccanismo di rientro (che coinvolge la 
rete di Purkinje)523. Esistono tre importanti caratteristiche che 
contraddistinguono la TV idiopatica dalla TV associata a SHD. 
In primo luogo, le TV idiopatiche originano generalmente da 
una singola sede e da una regione specifica del cuore (cioè il 
tratto di efflusso del ventricolo destro o sinistro524,525, l’anulus 
valvolare526-528, il muscolo papillare529 o la rete del Purkinje)523. 
In secondo luogo, nelle TV idiopatiche non sono rilevabili aree 
cicatriziali530. Infine, le TV idiopatiche hanno una prognosi be-
nigna e per questo motivo non è generalmente raccomandato 
l’impianto di ICD466.

Nel caso di TV di origine focale l’ablazione viene eseguita a 
livello del sito di attivazione più precoce, mentre nel caso di TV 
fascicolare sinistra l’ablazione è mirata alla fibre danneggiate 
del Purkinje (con attività diastolica durante TV)531,532. 

Nella maggior parte dei pazienti con TV idiopatica l’ablazio-
ne transcatetere ha un effetto curativo e le complicanze peri-
procedurali sono rare533-537.

6.2.4.2. Modulazione autonomica
È ormai ampiamente riconosciuto il ruolo del sistema nervoso 
autonomo nel favorire l’insorgenza di aritmie, che ha porta-
to alla definizione del cosiddetto triangolo dell’aritmogenesi 
proposto da Coumel538. 
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Prevenzione e trattamento delle VA nella fase acuta dello STEMI

Beta-bloccante e.v. prima della PCI, se non controindicatoa,b

(Classe IIa)

CAG urgente e rivascolarizzazionea

(Classe I)

Nuova rivascolarizzazione se appropriataa

(Classe I)

Supplementazione di K+, Mg2+ a

(Classe I)

Beta-bloccante e.v.b

(Classe I)

Amiodarone e.v.
(Classe IIa)

Lidocaina e.v.
(Classe IIb)

Sedazione profonda/intubazionec

(Classe IIb)

Sedazione (per dare sollievo)c

(Classe I)

VA

VA ricorrente

Modulazione autonomicac

(Classe IIb)

Ablazione transcatetered

(Classe IIa)

Supporto meccanico al circoloc

(Classe IIb)

Overdrive pacinga

(Classe IIa)

VA ricorrente

Figura 14. Algoritmo per la prevenzione e il trattamento delle aritmie ventricolari nei pazienti con infarto miocardico con sopraslivellamento 
del tratto ST.
CAG, angiografia coronarica; PCI, procedura coronarica percutanea; STEMI, infarto miocardico con sopraslivellamento del tratto ST; VA, aritmia 
ventricolare.
aLinee guida ESC 2017 per il trattamento dell’infarto miocardico acuto nei pazienti con sopraslivellamento del tratto ST alla presentazione3.
bLa somministrazione endovenosa di beta-bloccanti deve essere evitata nei pazienti con ipotensione, scompenso cardiaco acuto, blocco atrio-
ventricolare o bradicardia severa.
cFlowchart per la gestione dello storm aritmico. 
dSe la stessa tipologia di complessi ventricolari prematuri innesca episodi ricorrenti di VA polimorfa.
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ospedaliera, mentre non sembra avere un impatto signifi-
cativo sulla prognosi a lungo termine543,559,560. In uno studio 
prospettico di coorte, i pazienti che hanno sviluppato FV nella 
fase acuta dello STEMI hanno mostrato una bassa incidenza 
di SCD tardiva o comunque molto simile ai pazienti senza FV 
nel corso di 5 anni di osservazione560. Da sottolineare che nei 
pazienti con TV monomorfa precoce è stata registrata un’inci-
denza significativamente più elevata di interventi appropriati 
dell’ICD rispetto ai pazienti con FV precoce, che si è dimostra-
ta predittore indipendente di mortalità durante il follow-up 
a lungo termine561. Pertanto, il significato prognostico degli 
episodi di TV e FV che si verificano nella fase acuta di un IM 
può essere diverso. Non è ancora chiaro l’impatto sulla SCD 
tardiva delle VA che insorgono più tardivamente dopo la ri-
perfusione (>48 h).

In un recente studio di Podolecki et al.559, gli episodi di VA 
insorti più tardivamente dopo la riperfusione (>48 h post-ri-
perfusione) sono risultati fattore predittivo di mortalità per 
tutte le cause a lungo termine dopo STEMI, mentre gli episodi 
di VA insorti più precocemente post-riperfusione non hanno 
avuto alcun impatto sull’outcome a 5 anni. Sono necessari 
ulteriori studi per chiarire l’impatto sulla SCD delle VA che si 
verificano oltre le 48h post-STEMI nei pazienti contemporanei 
sottoposti a PCI in acuto.

7.1.1.1.2. Vasospasmo. Il vasospasmo coronarico può avere 
un ruolo importante nella patogenesi delle VA. I pazienti con 
angina variante sopravvissuti ad un arresto cardiaco hanno 
una prognosi a lungo termine peggiore rispetto ad altri pa-
zienti con angina variante562,563. In una recente survey europea 
multicentrica564, i pazienti con VA potenzialmente fatale se-
condaria a vasospasmo coronarico hanno mostrato un rischio 
più elevato di recidiva, specialmente se non adeguatamente 
trattati con terapia farmacologica. Mentre i calcio-antagonisti 
(CCB) sono efficaci nel sopprimere gli episodi aritmici, i be-
ta-bloccanti possono innescare una VA. Poiché la terapia me-
dica con più vasodilatatori può non essere sufficiente a confe-
rire un’adeguata protezione, nei pazienti con angina variante 
sopravvissuti ad un arresto cardiaco improvviso deve essere 
preso in considerazione l’impianto concomitante di un ICD.

7.1.1.2. Fase precoce del post-infarto
Le prime settimane post-STEMI sono gravate dal rischio più 
elevato di morte per tutte le cause e di SCD, in particolare nei 
pazienti con ridotta FEVS565,566 ed è quindi indicato valutare 
la FEVS prima della dimissione567,568. In due studi randomizza-
ti (DINAMIT e IRIS) l’impianto profilattico di ICD nei primi 40 
giorni post-IM non ha determinato una riduzione della morta-
lità nei pazienti post-IM con FEVS ridotta569,570 e, pertanto, non 
è raccomandato. Anche la valutazione precoce mediante ulte-
riori test non invasivi, a parte la misurazione della FEVS, non 
si è dimostrata utile per la stratificazione del rischio di SCD571. 
Evidenze limitate indicano che la stratificazione del rischio me-
diante PES nella fase precoce del post-infarto potrebbe contri-
buire a identificare i pazienti ad alto rischio con FEVS ridotta572, 
ma l’utilità di tale approccio non è stata ancora confermata 
in studi randomizzati. Lo studio randomizzato PROTECT-ICD 
(NCT03588286) attualmente in corso è mirato a valutare se la 
PES possa guidare la decisione sull’impianto di ICD nei pazienti 
con FEVS ridotta nella fase precoce post-STEMI.

Il rimodellamento inverso post-IM si associa ad un’in-
cidenza significativamente più bassa di morte, SCA e altri 

acuta recidivante, è indicata la coronarografia immediata3. 
In caso di TVP ricorrente che degenera in FV si raccomanda 
la somministrazione di beta-bloccanti551,552. Per prevenire gli 
episodi di TV o FV può essere utile anche la sedazione profon-
da553. L’amiodarone per via endovenosa deve essere preso in 
considerazione per la risoluzione in acuto delle VA ricorrenti 
emodinamicamente rilevanti, anche se esistono solamente 
pochi studi controllati sull’utilizzo dell’amiodarone nel con-
testo dello STEMI554 e le evidenze disponibili sono per lo più 
estrapolate da studi condotti in pazienti con OHCA555. Qua-
lora il trattamento con beta-bloccanti e amiodarone non sia 
efficace, può essere presa in considerazione la lidocaina322. In 
caso di SCA, non è raccomandato l’utilizzo di altri AAD549,556. 
Nei pazienti emodinamicamente instabili con VA refrattaria 
può essere preso in considerazione il supporto meccanico al 
circolo336,557. Per VA nel contesto di bradicardia relativa o cor-
relata a pause, la stimolazione può rivelarsi efficace nel preve-
nire il re-innesco dell’aritmia.

Significato prognostico delle aritmie ventricolari precoci
Per VA precoce si intende l’insorgenza di TV/FV nelle 48 h 
post-STEMI. Nell’era contemporanea della rivascolarizzazione 
mediante PCI, la maggior parte delle VA si sviluppano nelle 
prime 24 h558. L’insorgenza precoce di VA precoce è risultata 
associata ad un rischio 6 volte superiore di mortalità intra

Tabella 22 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
il trattamento delle aritmie ventricolari nei pazienti con 
sindrome coronarica acuta e vasospasmo

Raccomandazioni Classea Livellob

Trattamento delle VA nei pazienti con SCA

In assenza di controindicazioni, il trattamento 
con beta-bloccanti e.v. è indicato nei pazienti 
con STEMI che sviluppano TVP/FV551,552.

I B

Il trattamento con amiodarone e.v. deve 
essere preso in considerazione nei pazienti 
con TVP/FV ricorrente nella fase acuta di una 
SCA552,554,555.

IIa C

La somministrazione e.v. di lidocaina può 
essere presa in considerazione nella fase 
acuta di una SCA per il trattamento di 
TVP/FV ricorrente refrattaria alla terapia 
con beta-bloccanti o amiodarone o quando 
l’amiodarone sia controindicato554.

IIb C

Il trattamento profilattico con AAD (ad 
eccezione dei beta-bloccanti) non è 
raccomandato nei pazienti con SCA322.

III B

Vasospasmo

Nei pazienti sopravvissuti ad arresto cardiaco 
improvviso con vasospasmo coronarico deve 
essere preso in considerazione l’impianto di 
ICD562-564.

IIa C

AAD, farmaci antiaritmici; e.v., per via endovenosa; FV, fibrillazione 
ventricolare; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; SCA, sindrome 
coronarica acuta; STEMI, infarto miocardico con sopraslivellamento 
del tratto ST; TVP, tachicardia ventricolare polimorfa; VA, aritmia ven-
tricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
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Dalla pubblicazione degli studi sopramenzionati, le stra-
tegie di rivascolarizzazione precoce e i moderni farmaci per il 
trattamento dell’insufficienza cardiaca hanno portato ad una 
riduzione del rischio complessivo di SCD nei pazienti affetti da 
scompenso cardiaco577. Se da un lato è stata osservata una ridu-
zione della mortalità totale, dall’altro la riduzione relativa confe-
rita dalla terapia con ICD è rimasta stabile e pari al 27%, come 
confermato da due recenti ampi registri prospettici che hanno 
arruolato 2327 pazienti europei tra il 2014 e il 2018 (EU-CERT-
ICD)357 e 2610 pazienti svedesi tra il 2000 e il 2016 (SwedeHF)358.

Tabella 24 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
stratificazione del rischio, la prevenzione della morte cardiaca 
improvvisa e il trattamento delle aritmie ventricolari nei 
pazienti con malattia coronarica cronica

Raccomandazioni Classea Livellob

Stratificazione del rischio e prevenzione primaria della SCD

La PES è indicata nei pazienti con sincope e 
pregresso STEMI nei quali la sincope rimane 
inspiegata dopo valutazione non invasiva146,584.

I C

La terapia con ICD è raccomandata nei 
pazienti con CAD, scompenso cardiaco 
sintomatico (classe NYHA II-III) e FEVS ≤35% 
nonostante ≥3 mesi di OMT354,356.

I A

La terapia con ICD deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con CAD, in classe 
NYHA I e FEVS ≤30% nonostante ≥3 mesi di 
OMT354.

IIa B

La terapia con ICD deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con CAD, FEVS 
≤40% nonostante ≥3 mesi di OMT e TVNS 
che mostrano TVSM inducibile alla PES355.

IIa B

Il trattamento profilattico con AAD, 
ad eccezione dei beta-bloccanti, non è 
raccomandato nei pazienti con CAD556,578,579.

III A

Prevenzione secondaria della SCD e trattamento delle VA

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti 
senza ischemia in atto con FV documentata o 
TV emodinamicamente non tollerata insorte 
dopo oltre 48 h post-IM349-351.

I A

Nei pazienti con CAD e TVSM ricorrente 
sintomatica o ripetuti shock dell’ICD per 
TVSM nonostante terapia cronica con 
amiodarone è raccomandata l’ablazione 
transcatetere piuttosto che la titolazione della 
terapia con AAD471.

I B

Nei pazienti con CAD e TVSM ricorrente 
sintomatica o ripetuti shock dell’ICD per 
TVSM nonostante terapia beta-bloccante deve 
essere presa in considerazione l’aggiunta di 
amiodarone per via orale o la sostituzione del 
beta-bloccante con il sotalolo318,581.

IIa B

Nei pazienti con CAD e TVSM 
emodinamicamente ben tollerata che presentano 
una FEVS ≥40%, in alternativa all’impianto di ICD 
deve essere presa in considerazione l’ablazione 
transcatetere, da eseguire presso centri qualificati, 
a condizione che siano stati raggiunti gli endpoint 
prefissatic 480,580.

IIa C

(continua)

outcome clinici avversi573,574. Di conseguenza, la valutazione 
ai fini dell’indicazione ad impianto profilattico di ICD, gene-
ralmente sulla base di ripetuti esami ecocardiografici, deve 
essere eseguita nella fase di rimodellamento post-infartuale 
trascorse le prime 6 settimane nei pazienti con FEVS pre-di-
missione ≤40%, in quanto la rivalutazione della FEVS prima 
di 6 settimane post-infarto può non consentire di discriminare 
lo stunning miocardico dal rimodellamento. 

Nella fase precoce del post-infarto, l’insorgenza di storm 
aritmico e/o di episodi ricorrenti di TVP/FV conferisce un ri-
schio immediato di potenziale letalità. In questo contesto, è 
importante escludere l’ischemia quale trigger aritmico. Qua-
lora il trattamento farmacologico non si riveli sufficiente nel 
sopprimere gli episodi aritmici, l’ablazione transcatetere è te-
oricamente efficace, specie se gli episodi sono di origine foca-
le e sono innescati da PVC di analoga morfologia332,575. In caso 
di TVP refrattaria alla terapia con beta-bloccanti e amioda-
rone, è stata riportata la soppressione mediante chinidina323.

Tabella 23 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
stratificazione del rischio e per il trattamento delle aritmie 
ventricolari nella fase precoce del post-infarto

Raccomandazioni Classea Livellob

Stratificazione del rischio

La valutazione precoce (prima della 
dimissione) della FEVS è raccomandata in tutti 
i pazienti con IM acuto567,568.

I B

Nei pazienti con FEVS ≤40% pre-dimissione 
si raccomanda di rivalutare la FEVS 6-12 
settimane post-IM per determinare l’eventuale 
necessità di impianto di ICD in prevenzione 
primaria568,573,574.

I C

Trattamento delle VA

L’ablazione transcatetere deve essere presa 
in considerazione nei pazienti con episodi 
ricorrenti di TVP/FV innescata da PVC di 
analoga morfologia e refrattaria alla terapia 
farmacologica o alla rivascolarizzazione 
coronarica nella fase subacuta dell’IM332.

IIa C

FEVS, frazione di eiezione ventricolare sinistra; FV, fibrillazione ventri-
colare; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; IM, infarto miocardi-
co; PVC, complessi ventricolari prematuri; TVP, tachicardia ventricola-
re polimorfa; VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

7.1.1.3. Malattia coronarica cronica
7.1.1.3.1. Prevenzione primaria della morte cardiaca improv-
visa nei pazienti con frazione di eiezione ridotta. I pazienti con 
una FEVS ≤35% 40 giorni post-STEMI (circa il 5%)576 sono a 
rischio di SCD. Pertanto, nei pazienti con FEVS ≤35% e sinto-
mi di scompenso cardiaco in classe NYHA II e III si raccomanda 
l’impianto di ICD in prevenzione primaria356. L’impianto di ICD 
deve essere preso in considerazione anche nei pazienti asin-
tomatici con una FEVS ≤30%354 tenuto conto che in questa 
popolazione quattro RCT hanno documentato una riduzio-
ne della mortalità353-356. Nei pazienti con CAD, FEVS ridotta 
(≤40%) e TVNS asintomatica, l’inducibilità alla PES consente 
di identificare i pazienti che possono trarre beneficio dall’im-
pianto di ICD, indipendentemente dalla classe NYHA355.
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del 28% (HR 0.72; IC 95% 0.60-0.87; p=0.0006) quasi inte-
ramente riconducibile ad una riduzione della morte aritmica 
nel gruppo ICD (HR 0.50; IC 95% 0.37-0.67; p<0.0001)352 
con un prolungamento della sopravvivenza di 4.4 mesi ad un 
follow-up medio di 6 anni. Circa l’80% della popolazione in 
studio era affetto da CAD. I pazienti con TVSM emodinamica-
mente ben tollerata sono stati esclusi dagli studi di prevenzio-
ne secondaria (Figura 16).

7.1.1.3.4. Gestione dei pazienti con tachicardia ventricolare 
emodinamicamente tollerata e frazione di eiezione lieve-
mente ridotta o preservata. Grazie a una maggiore cono-
scenza dei meccanismi della TV post-IM e al miglioramento 
delle tecniche di ablazione e di imaging, l’ablazione transca-
tetere è diventata un’opzione di trattamento per la TV emo-
dinamicamente ben tollerata in pazienti selezionati post-IM 
con frazione di eiezione lievemente ridotta o preservata, an-
che senza ICD di back-up. In uno studio retrospettivo mono-
centrico di piccole dimensioni condotto in pazienti con CAD, 
FEVS >40% e TV emodinamicamente tollerata sottoposti ad 
ablazione transcatetere come terapia di prima scelta580, la 
soppressione dell’aritmia è stata conseguita nel 90% delle 
TV cliniche e nel 58% di tutte le TV inducibili. Successiva-
mente, il 42% dei pazienti è stato sottoposto ad impianto di 
ICD e, ad un follow-up medio di 3.8 anni, il 42% dei pazienti 
è deceduto indipendentemente dalla presenza o meno di 
ICD (p=0.47). 

In uno studio retrospettivo multicentrico più ampio, 166 
pazienti con FEVS >30% e TVSM ben tollerata trattati unica-
mente con ablazione transcatetere sono stati confrontati con 
un gruppo di controllo di 378 pazienti sottoposti ad impian-
to di ICD480. Dei 166 pazienti sottoposti ad ablazione come 
terapia di prima scelta, il 55% era affetto da CAD. La FEVS 
media era del 50% e, ad un follow-up medio di 32 mesi, non 
sono state riscontrate differenze nella mortalità totale tra i 
due gruppi (12%).

Questi dati stanno ad indicare che nei pazienti con frazio-
ne di eiezione lievemente ridotta o preservata che presenta-
no TVSM emodinamicamente tollerata deve essere preso in 
considerazione l’impianto di ICD o l’intervento di ablazione 
presso centri specializzati. Da sottolineare che, per quanto 
tale popolazione venga solitamente sottoposta ad impianto 
di ICD, gli studi condotti in prevenzione secondaria non sono 
riusciti a dimostrare un beneficio in termini di sopravvivenza 
nei pazienti con FEVS ≥35%352. Anche se la TVSM è dovuta 
raramente ad ischemia e la sola rivascolarizzazione non pre-
viene le recidive di TV, è comunque ragionevole escludere la 
presenza di CAD significativa o procedere al suo trattamento 
prima dell’’ablazione transcatetere.

7.1.1.3.5. Gestione della tachicardia ventricolare ricorren-
te nei portatori di defibrillatore cardiaco impiantabile. Nei 
portatori di ICD che sviluppano episodi frequenti e sinto-
matici di TV deve essere istituita la terapia farmacologica 
con amiodarone o sotalolo318,581. Nei pazienti con CAD già 
in trattamento con amiodarone che presentano TVSM re-
cidivante è raccomandata l’ablazione transcatetere piutto-
sto che la titolazione della terapia con AAD. Nello studio 
VANISH, ad un follow-up medio di 28 mesi, l’incidenza 
dell’endpoint composito di morte, storm aritmico causato 
da TV ricorrente e interventi appropriati dell’ICD è risulta-
ta significativamente più bassa nel gruppo sottoposto ad 

Raccomandazioni Classea Livellob

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con TVSM 
emodinamicamente tollerata e FEVS ≥40% 
quando l’ablazione della TV non abbia avuto 
successo, non sia disponibile o sia rifiutata dal 
paziente.

IIa C

L’ablazione transcatetere deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con CAD e TVSM 
ricorrente sintomatica o con ripetuti shock 
dell’ICD per TVSM nonostante terapia con 
beta-bloccanti o sotalolo71.

IIa C

Nei pazienti con CAD eleggibili ad impianto 
di ICD, l’ablazione transcatetere può essere 
presa in considerazione subito prima (o 
immediatamente dopo) l’impianto di ICD 
allo scopo di ridurre il conseguente burden 
di TV e prevenire l’erogazione degli shock 
dell’ICD484,485,582,583.

IIb B

AAD, farmaci antiaritmici; CAD, malattia coronarica; FEVS, frazione 
di eiezione ventricolare sinistra; FV, fibrillazione ventricolare; ICD, 
defibrillatore cardiaco impiantabile; IM, infarto miocardico; NYHA, 
New York Heart Association; OMT, terapia medica ottimale; PES, sti-
molazione elettrica programmata; SCD, morte cardiaca improvvisa; 
STEMI, infarto miocardico con sopraslivellamento del tratto ST; TV, 
tachicardia ventricolare; TVNS, tachicardia ventricolare non sostenu-
ta; TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa; VA, aritmia 
ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cNon inducibilità della TV ed assenza di ritardo della conduzione all’e-
lettrogramma.

7.1.1.3.2. Prevenzione primaria della morte cardiaca improv-
visa nei pazienti con frazione di eiezione lievemente ridot-
ta o preservata. Non vi sono dati a supporto dell’impianto 
profilattico di ICD in prevenzione primaria nei pazienti con 
pregresso IM e FEVS lievemente ridotta o preservata. In que-
sta popolazione di pazienti il potenziale substrato aritmico è 
estremamente variabile e sono attualmente in corso studi volti 
ad identificare quei soggetti a più alto rischio di SCD. La PES 
è raccomandata nei pazienti con pregresso infarto nei quali 
l’eziologia della sincope rimane indeterminata dopo la valuta-
zione non invasiva (Figura 15)146. 

Nello studio PRESERVE-EF, 41 dei 575 pazienti post-infar-
to con una FEVS ≥40% e un fattore di rischio all’ECG non 
invasivo a distanza di oltre 40 giorni dall’IM hanno mostrato 
TV/FV inducibile alla PES e sono stati sottoposti ad impianto 
di ICD151. Ad un follow-up di 32 mesi non sono stati registrati 
eventi di SCD e 9 dei 37 pazienti portatori di ICD hanno rice-
vuto appropriati interventi del dispositivo. Tuttavia, resta da 
definire il ruolo di un’appropriata terapia dell’ICD come surro-
gato di SCD nei pazienti con FEVS preservata e sono necessari 
studi randomizzati. Il trattamento profilattico con AAD, ad 
eccezione dei beta-bloccanti, non è indicato indipendente-
mente dai valori di FEVS556,578,579.

7.1.1.3.3. Prevenzione secondaria della morte cardiaca im-
provvisa. I tre studi cardine sull’utilizzo dell’ICD in prevenzione 
secondaria hanno arruolato complessivamente 1866 pazienti 
tra il 1990 e il 1997349-351. In una metanalisi di dati di pazienti 
individuali è stata evidenziata una riduzione della mortalità 
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con ICD, l’ablazione transcatetere eseguita immediatamente 
prima o subito dopo l’impianto di ICD può essere presa in 
considerazione per ridurre gli episodi di TV ed i successivi 
shock dell’ICD484,485,583.

7.1.1.4. Anomalie coronariche
L’origine anomala delle arterie coronarie, sia di destra che 
di sinistra, dal seno opposto di Valsalva è associata a un au-
mentato rischio di SCD, soprattutto nei soggetti di età <35 
anni durante o dopo esercizio fisico vigoroso585. L’origine ano-
mala dell’arteria coronaria sinistra dall’aorta, sebbene meno 
frequente, è una forma di anomalia coronarica più infausta 
rispetto all’origine anomala dell’arteria coronaria destra. Al-
tri fattori di rischio per SCD comprendono il decorso inte-

ablazione rispetto al gruppo sottoposto a titolazione della 
terapia con amiodarone (59% vs 68.5%; HR 0.72; IC 95% 
0.53-0.98; p=0.04)471. Lo studio VANISH2 attualmente in 
corso (ClinicalTrials.gov NCT02830360) si prefigge di valu-
tare se l’ablazione transcatetere come trattamento di prima 
scelta sia superiore alla terapia con AAD nei pazienti post-
IM con TVSM. 

L’ablazione preventiva della TV dopo una primo episodio 
documentato di TVSM, seguita da impianto di ICD, non è ri-
sultata associata ad una riduzione né della mortalità né delle 
ospedalizzazioni per aritmia o aggravamento dello scom-
penso cardiaco rispetto a una strategia di ablazione differita 
dopo il terzo shock erogato dall’ICD582. Tuttavia, nei pazienti 
con un primo episodio di TV nei quali è indicata la terapia 

TVNS o
sincope inspiegata

Classe NYHA ≥II

FEVS ≤30%

FEVS ≤35%FEVS 36–40%

N

N

N

Paziente con CAD cronica

Valutare la FEVS 6–12 settimane post-IM acuto
nei pazienti con FEVS ≤40% alla dimissione

(Classe I)

Impianto di ILRa

(Classe I)

PES
(Classe I)

ICD
(Classe I)

TVSM non inducibile
e sincope inspiegata

TVSM inducibile

Impianto di ICD 
(Classe IIa)

Follow-up

Impianto di ICD
(Classe IIa)

S

S

S

Figura 15. Algoritmo per la stratificazione del rischio e la prevenzione primaria della morte cardiaca improvvisa nei pazienti con malattia co-
ronarica cronica.
CAD, malattia coronarica; FEVS, frazione di eiezione ventricolare sinistra; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; ILR, loop recorder impian-
tabile; IM, infarto miocardico; N, no; NYHA, New York Heart Association; PES, stimolazione elettrica programmata; S, sì; SCD, morte cardiaca 
improvvisa; TVNS, tachicardia ventricolare non sostenuta; TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa.
aLinee guida ESC 2018 per la diagnosi e il trattamento della sincope1.
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e sulla presenza di ischemia inducibile al test da sforzo utiliz-
zando modalità di imaging avanzate586-588. L’imaging cardiaco 
da stress è indicato anche per valutare l’ischemia inducibile 
sotto sforzo dopo l’intervento chirurgico, soprattutto nei pa-
zienti con arresto cardiaco rianimato588.

rarterioso tra l’aorta e l’arteria polmonare, un ostio a forma 
“slit-like”, orifizio alto, origine ad angolo acuto e un decorso 
intramurale e relativa lunghezza585,586. L’indicazione all’inter-
vento chirurgico, specie nei pazienti asintomatici, si basa sul 
riscontro di un’anatomia ad alto rischio all’angio-tomografia 

TVSM in paziente con CAD cronica

Impianto di ICD
(Classe I)

Ablazione
transcatetere
(Classe IIb)

Ablazione
transcatetere
(Classe IIa)

Amiodarone
(Classe IIa)

Ablazione
transcatetere
(Classe IIa)

Amiodarone
(Classe IIa)

Ablazione transcatetere
(Classe I)

S S

N

N

Emodinamicamente
tollerata

In trattamento
con amiodarone

Vai alla flowchart
Storm aritmico

(Figura 11)

TVSM sintomatica

TVSM in portatori di ICDaPrima presentazione

Storm aritmico≥40% <40%FEVS

Sotaloloc

(Classe IIa)
Impianto di ICDb

(Classe IIa)

Figura 16. Algoritmo per la gestione della tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa nei pazienti con malattia coronarica cronica.
CAD, malattia coronarica; FEVS, frazione di eiezione ventricolare sinistra; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; N, no; S, sì; TVSM, tachicar-
dia ventricolare sostenuta monomorfa.
aTachicardia ventricolare incessante nella zona monitorata: prendere in considerazione l’ablazione transcatetere. 
bQuando l’ablazione transcatetere non sia disponibile, non abbia successo o sia rifiutata dal paziente. 
cAllo scopo di ridurre gli interventi dell’ICD.
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I pazienti con PVC/TV sintomatici o associati a deterio-
ramento della funzione cardiaca devono essere sottoposti a 
trattamento. Il decorso clinico e la risposta ai vari trattamenti 
sono stati analizzati prevalentemente nei pazienti con PVC/TV 
ad origine dall’RVOT o dai fascicoli di sinistra.

Per il trattamento degli episodi di PVC/TV di origine idio-
patica sono stati utilizzati diversi farmaci e le relative racco-
mandazioni sono basate su casistiche di piccole dimensioni 
senza gruppo di controllo. I beta-bloccanti e i CCB sono stati 
i farmaci più studiati ed entrambi si sono dimostrati efficaci 
nel sopprimere le aritmie304. Esistono solo limitate evidenze 
a supporto del trattamento con flecainide592. In caso di un 
elevato burden di PVC a frequenza cardiaca elevata o durante 
esercizio fisico devono essere preferiti i beta-bloccanti593, ma 
in assenza di tale correlazione la flecainide e i CCB sono risul-
tati più efficaci nel sopprimere i PVC. I beta-bloccanti sono da 
preferire anche quando si sospetti un meccanismo di innesco 
di origine focale, mentre i CCB sono da preferire in caso di 
PVC/TV fascicolare. Seppur in assenza di dati, i betabloccanti 
ed i CCB sono considerati i farmaci di prima scelta per il tratta-
mento di PVC ad origine al di fuori dell’RVOT o dai fascicoli di 
sinistra in quanto la flecainide può avere effetti collaterali pro-
aritmici. L’amiodarone è associato a grave tossicità sistemica e 
deve essere somministrato unicamente quando l’ablazione o 
altri farmaci siano risultati inefficaci o siano controindicati594. 
Nella Tabella 9 sono riassunte le raccomandazioni per il tratta-
mento con AAD degli episodi di PVC/TV di origine idiopatica e 
della cardiomiopatia indotta o esacerbata da PVC.

L’ablazione transcatetere di PVC/TV di natura idiopatica, 
in particolare quando ad origine dall’RVOT o fascicolare, ha 
un elevato tasso di successo e comporta rare complicanze535. 
In uno studio randomizzato che ha arruolato pazienti con PVC 
ad origine dall’RVOT, l’ablazione si è dimostrata superiore alla 
terapia con AAD nel terminare gli episodi aritmici senza dif-
ferenze nell’incidenza di complicanze595. L’ablazione è quindi 
raccomandata come terapia di prima scelta per il trattamento 
di PVC/TV ad origine dall’RVOT o fascicolare. Esistono sola-
mente pochi dati su altre forme di PVC/TV di origine idiopati-
ca, per lo più limitati al successo dell’ablazione in fase acuta, 
che generalmente risulta inferiore e si associa più frequen-
temente a recidive rispetto agli episodi di PVC/TV ad origine 
dall’RVOT o fascicolare540. Inoltre, l’accesso e l’ablazione di 
determinati siti (es. seno di Valsalva, apice VS) possono com-
portare un rischio più elevato di complicanze procedurali. Per-
tanto, quando l’ECG a 12 derivazioni è fortemente suggestivo 
di PVC/TV ad origine non dall’RVOT o dai fascicoli di sinistra, il 
livello di raccomandazione per l’ablazione è inferiore.

In linea generale, il trattamento della popolazione pedia-
trica è analogo a quello previsto per i soggetti adulti. Tuttavia, 
l’ablazione deve essere differita nei bambini piccoli o giovani 
a causa del rischio di complicanze e delle lesioni di ablazione 
relativamente ampie rispetto alle dimensioni del cuore596,597. 
Sulla base di quanto riportato in alcuni casi clinici, il verapamil 
non è raccomandato come terapia di prima scelta nei bambini 
di età <1 anno in quanto si associa a ipotensione542, anche 
se è da sottolineare che in tutti i casi documentati i pazienti 
presentavano insufficienza cardiaca, sintomi da sovradosag-
gio di verapamil o di altri AAD concomitanti al momento della 
somministrazione di verapamil598.

I pazienti possono manifestare frequenti episodi di PVC/TV 
asintomatici e solamente una minoranza di questi con oltre 
1000 PVC al giorno sviluppa disfunzione ventricolare dopo 

Tabella 25 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
prevenzione della morte cardiaca improvvisa nei pazienti con 
anomalie coronariche

Raccomandazioni Classea Livellob

Valutazione diagnostica

L’imaging cardiaco da stress durante esercizio 
fisico è raccomandato in aggiunta al test 
cardiopolmonare da sforzo nei pazienti 
con origine anomala delle arterie coronarie 
con decorso interatriale allo scopo di 
confermare/escludere la presenza di ischemia 
miocardica587.

I C

L’imaging cardiaco da stress durante esercizio 
fisico è raccomandato in aggiunta al test 
cardiopolmonare da sforzo dopo chirurgia 
nei pazienti con origine anomala dall’aorta 
di un’arteria coronaria e storia di arresto 
cardiaco rianimato.

I C

Trattamento

La chirurgia è raccomandata nei pazienti 
con origine anomala dall’aorta di un’arteria 
coronaria con pregresso arresto cardiaco, 
sincope verosimilmente imputabile a VA, 
o angina quando siano state escluse altre 
cause585,586,588.

I C

La chirurgia deve essere presa in 
considerazione nei pazienti asintomatici 
con origine anomala dall’aorta di un’arteria 
coronaria con evidenza di ischemia miocardica 
o origine anomala dall’aorta dell’arteria 
coronaria sinistra con anatomia ad alto 
rischioc 585,586,588.

IIa C

VA, aritmia ventricolare. 
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cPer anatomia ad alto rischio si intende un decorso interatriale, un 
ostio a forma “slit-like”, orifizio alto, origine ad angolo acuto, e un 
decorso intramurale e relativa lunghezza.

7.1.2. Complessi ventricolari prematuri/tachicardia 
ventricolare di origine idiopatica e cardiomiopatia 
indotta da complessi ventricolari prematuri

7.1.2.1. Complessi ventricolari prematuri/tachicardia 
ventricolare di origine idiopatica
Gli episodi di PVC/TV che si verificano in assenza di SHD si 
definiscono di origine idiopatica (Figura 17). Nei pazienti con 
presunti PVC/TV di origine idiopatica in base ad anamnesi ne-
gativa e normale esame obiettivo, l’ECG a 12 derivazioni e l’e-
cocardiografia transtoracica costituiscono le due principali in-
dagini diagnostiche da eseguire inizialmente per escludere la 
presenza di SHD sottostante. Il monitoraggio Holter ECG delle 
24 h viene generalmente previsto per determinare il burden di 
PVC. È importante rilevare la presenza di PVC multiformi al 
monitoraggio ECG continuo e di minime alterazioni all’ECG o 
all’esame ecocardiografico589. Qualora la presentazione clini-
ca o la valutazione iniziale con ECG ed ecocardiogramma non 
sia dirimente, per poter escludere forme particolari di SHD 
deve essere eseguita la RMC590,591. 
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burden di PVC spesso diminuisce spontaneamente nel tem-
po, in particolare nei bambini599,602. In pazienti selezionati, ad 
esempio quelli che non desiderano sottoporsi a follow-up, 
può essere presa in considerazione l’ablazione transcatetere. 
Nei pazienti con un burden di PVC <10% può essere oppor-
tuna una nuova valutazione qualora insorgano nuovi sintomi 
o si verifichi una variazione delle condizioni cliniche.

5 anni di follow-up599. Un burden di PVC del 10% sembra 
essere la soglia minima che può portare alla comparsa di di-
sfunzione VS e il rischio è più elevato se tale burden supera il 
20%535,600,601. In tale contesto è indicato quindi valutare perio-
dicamente la FEVS. Ad oggi non esistono dati a supporto del 
beneficio derivante dal trattamento dell’aritmia nei pazienti 
asintomatici con funzione ventricolare preservata. Inoltre, il 

Paziente con PVC/TV monomorfa senza SHD apparentea

ECG, Holter ed ecocardiogramma

Valutazione

Valutazione

>20% PVC PVC/TV da RVOT o fascicolared

Sintomic

>10% PVC

Dimissionee

Vai alla flowchart
Cardiomiopatia
indotta da PVC

(Figura 18)

SHD o cardiomiopatia indotta da PVC

RMC (Classe IIa)

Presentazione atipica o indefinitab

Ablazione transcatetere
(Classe I)

Beta-bloccante,
CCB o

flecainide
(Classe IIa)

Beta-bloccante o CCB
(Classe I)

Flecainide
(Classe IIa)

Ablazione transcatetere
(Classe IIa)

Controllo periodico
della FEVS
(Classe I)

PVC/TV di origine idiopatica

Cuore strutturalmente normaleCuore strutturalmente anormale

Controllo periodico
della FEVS
(Classe I)

Ablazione
transcatetere
(Classe IIb)

S S S

S

N

N

N

N

Figura 17. Algoritmo per la gestione dei complessi ventricolari prematuri e della tachicardia ventricolare di origine idiopatica nei pazienti senza 
cardiopatia strutturale apparente.
CCB, calcio-antagonista; ECG, elettrocardiogramma; FEVS, frazione di eiezione ventricolare sinistra; N, no; PVC, complessi ventricolari prema-
turi; RBBB, blocco di branca destra; RMC, risonanza magnetica cardiaca; RVOT, tratto di efflusso del ventricolo destro; S, sì; SHD, cardiopatia 
strutturale; TV, tachicardia ventricolare.
aSenza SHD manifesta sta ad indicare l’assenza di anomalie significative all’esame obiettivo, all’ECG basale e all’ecocardiogramma. 
bPresentazione atipica: età avanzata, morfologia tipo RBBB, TV sostenuta monomorfa verosimilmente da rientro nodale. 
cI sintomi devono essere rilevanti e correlati a PVC/TV. 
dOrigine sospettata sulla base del reperto ECG o confermata allo studio elettrofisiologico. 
ePrendere in considerazione di rivalutare il paziente qualora presenti nuovi sintomi o variazioni delle condizioni cliniche.
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Raccomandazioni Classea Livellob

L’ablazione transcatetere può essere presa in 
considerazione nei pazienti sintomatici con 
PVC/TV di origine idiopatica che presentano 
ripetutamente un burden giornaliero di PVC 
>20% durante il follow-up535,600,601.

IIb B

L’ablazione transcatetere non è raccomandata 
nei bambini di età <5 anni o di peso <10 kg 
a meno che la terapia medica precedente 
non abbia avuto successo o la TV sia 
emodinamicamente non tollerata597.

III C

La somministrazione di amiodarone 
come trattamento di prima scelta non è 
raccomandata nei pazienti con TV/PVC di 
origine idiopatica594.

III C

La somministrazione di verapamil non è 
raccomandata nei bambini con PVC/TV di 
età <1 anno, specialmente se presentano 
segni di insufficienza cardiaca o sono già in 
trattamento con altri AAD606.

III C

AAD, farmaci antiaritmici; CCB, calcio-antagonisti; PVC, complessi 
ventricolari prematuri; RMC, risonanza magnetica cardiaca; RVOT, 
tratto di efflusso del ventricolo destro; TV, tachicardia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cFra cui età avanzata, morfologia a blocco di branca destra, TV so-
stenuta monomorfa verosimilmente dovuta ad un meccanismo di 
rientro.
dLivello di evidenza C per gli episodi di PVC/TV ad origine dai fascicoli 
di sinistra.

7.1.2.2. Cardiomiopatia indotta/esacerbata da complessi 
ventricolari prematuri
Nei pazienti senza SHD è stata documentata l’importanza 
della cardiomiopatia indotta da PVC quale causa secondaria 
e reversibile di disfunzione VS607,608. L’anamnesi clinica e fami-
liare, l’ECG a 12 derivazioni, l’ECG Holter e l’ecocardiografia 
rappresentano i capisaldi della valutazione dei pazienti con 
sospetta cardiomiopatia indotta da PVC (Figura 18). In alcuni 
studi il burden di PVC è stato dimostrato essere il più forte 
fattore predittivo indipendente di cardiomiopatia PVC-indot-

Tabella 26 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
la gestione dei pazienti con complessi ventricolari  
prematuri/tachicardia ventricolare di origine idiopatica

Raccomandazioni Classea Livellob

Raccomandazioni generali

Si raccomanda di valutare periodicamente 
la funzione ventricolare nei pazienti con un 
burden di PVC >10% che presentano una 
normale funzione ventricolare602,603.

I C

Nei pazienti con PVC/TV ed una 
presentazione non chiaramente indicativa di 
un’origine idiopaticac deve essere preso in 
considerazione di eseguire una RMC anche se 
l’ecocardiogramma è normale195.

IIa C

Trattamento

L’ablazione transcatetere è raccomandata 
come trattamento di prima scelta nei pazienti 
sintomatici con PVC/TV di natura idiopatica 
ad origine dall’RVOT o dai fascicoli di 
sinistrad 535,595,596,604.

I B

I beta-bloccanti ed i CCB non diidropiridinici 
sono indicati nei pazienti sintomatici con 
PVC/TV di natura idiopatica ad origine non 
dall’RVOT o dai fascicoli di sinistra304,593.

I C

I beta-bloccanti, i CCB non diidropiridinici 
e la flecainide devono essere presi in 
considerazione quando l’ablazione 
transcatetere non sia disponibile, sia rifiutata 
dal paziente o sia particolarmente rischiosa 
nei pazienti sintomatici con PVC/TV di natura 
idiopatica ad origine dall’RVOT o dai fascicoli 
di sinistra304,592,593.

IIa B

L’ablazione transcatetere o la 
somministrazione di flecainide devono 
essere prese in considerazione nei pazienti 
sintomatici con PVC/TV di natura idiopatica 
ad origine non dall’RVOT o dai fascicoli di 
sinistra535,604,605.

IIa C

(continua)

Tabella 9. Sintesi delle raccomandazioni per il trattamento di complessi ventricolari prematuri/tachicardia ventricolare frequenti di origine idio-
patica o della cardiomiopatia indotta da complessi ventricolari prematuri.

Ablazione Beta-bloccante CCB Flecainide Amiodarone

PVC/TV da RVOT o fascicolare: paziente 
sintomatico con normale funzione VS

Classe I Classe IIa Classe IIa Classe IIa Classe III

PVC/TV non da RVOT o fascicolare: paziente 
sintomatico con normale funzione VS

Classe IIa Classe I Classe I Classe IIa Classe III

PVC/TV da RVOT o fascicolare: paziente  
con disfunzione VS

Classe I Classe IIa Classe III Classe IIab Classe IIa

PVC/TV non da RVOT o fascicolare: paziente 
con disfunzione VS

Classe I Classe IIa Classe III Classe IIab Classe IIa

PVC: burden >20%, paziente asintomatico  
con normale funzione VS

Classe IIb Classe III

CCB, calcio-antagonista; PVC, complessi ventricolari prematuri; RVOT, tratto di efflusso del ventricolo destro; TV, tachicardia ventricolare; VS, 
ventricolare sinistra. aCCB e.v. bSolamente in pazienti selezionati (disfunzione VS moderata).
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epicardica, la presenza di TVNS, un breve intervallo di accop-
piamento e il sesso maschile535,611-613.

Nei pazienti con SHD ripetuti episodi di PVC possono an-
che determinare un aggravamento della disfunzione VS sia 
come conseguenza diretta dei PVC, come nel caso di cardio-
miopatia PVC-indotta, sia a causa all’effetto negativo sulla sti-
molazione biventricolare ottimale nei pazienti con CRT. Alcuni 
parametri come un ridotto diametro telediastolico VS e una 
durata intrinseca del QRS più breve possono teoricamente 
aiutare a distinguere la cardiomiopatia indotta da quella esa-
cerbata da PVC614. La RMC deve essere presa in considera-
zione nei pazienti con sospetta cardiomiopatia PVC-indotta 
allo scopo di escludere forme particolari di SHD590,615. In un 

ta600,609-611. In pazienti sottoposti ad un monitoraggio di 14 
giorni sono state documentate fluttuazioni giornaliere del 
burden di PVC, ma la maggior parte dei dati si basa su regi-
strazioni di 24 h611. Un burden di PVC del 10% sembra essere 
la soglia minima che può favorire lo sviluppo di cardiomio-
patia indotta da PVC e il rischio è più elevato se tale burden 
supera il 20%606,611. Nei pazienti con un burden di PVC <10% 
devono essere sospettate altre eziologie della cardiomiopatia 
e devono essere eseguite ulteriori indagini diagnostiche. In 
questi pazienti deve essere ripetuto l’ECG Holter allo scopo di 
valutare le fluttuazioni del burden di PVC. I fattori predittivi di 
rimodellamento VS avverso nei pazienti con frequenti episodi 
di PVC comprendono la deviazione assiale superiore, l’origine 

N

N

NN

Paziente con burden di PVC >10% e FEVS ridotta o lievemente ridotta

RMC
(Classe IIa)

Sospetta cardiomiopatia
indotta da PVC

SHD esacerbata
da frequenti PVC

Ulteriore valutazione
in base alla diagnosi

più probabile

CAD (sospetta),
valvulopatia o malattia
infiammatoria cardiaca

Disfunzione VS
dovuta alla patologia
cardiaca sottostante

SHD nota

LGE

Follow-up

S

S

S

S

Amiodarone
(Classe IIa)

Ablazione
transcatetere
(Classe IIa)

Ablazione
transcatetere

(Classe I)

AAD
(Classe IIa)

Figura 18. Algoritmo per la gestione dei pazienti con cardiomiopatia indotta o esacerbata da complessi ventricolari prematuri.
AAD, farmaci antiaritmici; CAD, malattia coronarica; FEVS, frazione di eiezione ventricolare sinistra; LGE, captazione tardiva di gadolinio; N, 
no; PVC, complessi ventricolari prematuri; RMC, risonanza magnetica cardiaca; S, sì; SHD, cardiopatia strutturale; TV, tachicardia ventricolare; 
VS, ventricolare sinistra.
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L’ablazione transcatetere dei PVC può essere molto effica-
ce, con tassi di successo riportati pari al 75-90%, ed è ritenuta 
il trattamento preferenziale in caso di cardiomiopatia indotta 
da PVC535,600,609,610,612,617-620. I fattori che possono influire sul 
successo dell’ablazione in acuto e sull’outcome clinico com-
prendono il sito di origine dei PVC (massimo per i PVC ad 
origine dal tratto di efflusso), la varietà delle morfologie dei 
PVC e l’assenza di LGE alla RMC535,610,614. In presenza di SHD, 
l’ablazione transcatetere di frequenti PVC monomorfi si è di-
mostrata anche in grado di migliorare la FEVS nei pazienti 
coronaropatici o affetti da cardiomiopatia portatori o meno 
di dispositivi per la CRT609,617,621-623. Analogamente, la terapia 
con AAD per la soppressione dei PVC si è dimostrata efficace 
nel migliorare la FEVS. In un RCT, l’amiodarone è risultato as-
sociato ad un tasso di soppressione dei PVC più elevato e ad 
un maggior miglioramento della FEVS rispetto al placebo624. 
Anche i farmaci bloccanti i canali del sodio sono efficaci nel 
terminare gli episodi di PVC625. In uno studio, la flecainide ha 
ridotto il burden di PVC dal 36% al 10% e ha determinato un 
miglioramento della FEVS dal 37% al 49%626. Se da un lato 
la flecainide ha un profilo di effetti avversi più favorevole per 
quanto riguarda la tossicità d’organo, dall’altro precedenti 
studi hanno riportato un aumento della mortalità nei pazienti 
con IM556. La flecainide può comunque essere presa in consi-
derazione in pazienti selezionati con sospetta cardiomiopatia 
indotta o esacerbata da PVC, in particolare se portatori di ICD 
(Tabella 9).

È stata riportata una rara causa monogenica di cardio-
miopatia indotta da PVC, costituita da contrazioni ectopiche 
multifocali premature correlate alle fibre di Purkinje e carat-
terizzata da un fenotipo di CMD, dalla presenza di nume-
rosi PVC a morfologia tipo BBD e/o blocco di branca sinistra 
(BBS) e da un elevato rischio di SCD627. Le mutazioni patogene 
“gain of function” a carico del gene SCN5A che codifica per 
il canale del sodio sono responsabili dell’ipereccitabilità del 
sistema di Purkinje627,628. Dati limitati indicano che i pazienti 
con contrazioni ectopiche multifocali premature correlate alle 
fibre di Purkinje non sono responsivi al trattamento con be-
ta-bloccanti, ma possono in linea di massima trarre beneficio 
dalla terapia con flecainide, chinidina o amiodarone627-631.

7.1.3. Cardiomiopatie

7.1.3.1. Cardiomiopatia dilatativa e cardiomiopatia 
ipocinetica non dilatativa
La CMD è caratterizzata da dilatazione e disfunzione sistolica 
del ventricolo sinistro che si sviluppa in assenza di CAD o di 
alterate condizioni di carico632. La reale prevalenza è difficile 
da stimare, ma secondo precedenti studi, è pari a 1 caso su 
2700 individui633.

I dati storici in adulti con CMD indicano una mortalità del 
20-25% a 1 anno e una sopravvivenza del 50% a 5 anni634. 
Recenti studi condotti in pazienti con CMD e scompenso car-
diaco sistolico in OMT hanno riportano tassi di mortalità del 
21-28% a 5 anni356,359. La SCD si verifica nel 12% dei pazienti 
con CMD ed è tuttora responsabile del 25-35% di tutti i de-
cessi359,634,635.

Nei bambini, l’incidenza annuale di CMD è di 0.57 casi su 
100 000636, con una prognosi sfavorevole e un’incidenza di 
trapianto cardiaco (HTX) o di morte correlata all’insufficienza 
cardiaca del 40% a 5 anni, ma a differenza degli adulti, l’in-
cidenza di SCD è molto più bassa e si attesta al 2.4-3% a 5 

paziente con frequenti PVC, la presenza di LGE è indicativa 
di SHD associata a PVC frequenti piuttosto che di cardiomio-
patia PVC-indotta dove nella maggior parte dei casi non si 
rileva LGE. Tenuto conto che i PVC a morfologia tipo blocco 
di branca destra (BBD) sono più fortemente associati a LGE616, 
in questi casi deve può rivelarsi particolarmente utile eseguire 
una RMC. 

La diagnosi di cardiomiopatia indotta vs esacerbata da 
PVC può essere confermata unicamente in seguito al miglio-
ramento o alla normalizzazione della FEVS (rimodellamento 
inverso) dopo soppressione dei PVC. 

Tabella 27 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per i 
pazienti con cardiomiopatia indotta o esacerbata da complessi 
ventricolari prematuri

Raccomandazioni Classea Livellob

Valutazione diagnostica

Nei pazienti con una riduzione inspiegata 
della FE e un burden di PVC ≥10% deve 
essere presa in considerazione l’evenienza di 
cardiomiopatia indotta da PVC600,609,610.

IIa C

Nei pazienti con sospetta cardiomiopatia 
indotta da PVC deve essere preso in 
considerazione di eseguire la RMC590,615.

IIa B

Trattamento

Nei pazienti con cardiomiopatia 
presumibilmente dovuta a PVC 
frequenti prevalentemente di tipo 
monomorfo è raccomandata l’ablazione 
transcatetere535,600,609,612,617,618,620.

I C

Nei pazienti con cardiomiopatia 
presumibilmente dovuta a PVC frequenti 
prevalentemente di tipo monomorfo deve 
essere preso in considerazione il trattamento 
con AADc quando l’ablazione transcatetere 
sia rifiutata dal paziente, sia ritenuta ad alto 
rischio o non abbia avuto successo624,626.

IIa C

Nei pazienti con SHD che presentano 
cardiomiopatia presumibilmente dovuta a PVC 
frequenti prevalentemente di tipo monomorfo 
deve essere preso in considerazione il 
trattamento con AAD (amiodarone) o 
l’ablazione transcatetere617,621,622,624.

IIa B

Nei pazienti che non rispondono alla CRT 
con PVC frequenti prevalentemente di tipo 
monomorfo che impediscono un’ottimale 
stimolazione biventricolare nonostante 
trattamento farmacologico deve essere presa 
in considerazione l’ablazione transcatetere o 
la somministrazione di AAD623.

IIa C

AAD, farmaci antiaritmici; CRT, terapia di resincronizzazione cardia-
ca; FE, frazione di eiezione; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; 
PVC, complessi ventricolari prematuri; RMC, risonanza magnetica 
cardiaca; SHD, cardiopatia strutturale; VS, ventricolare sinistra.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cLa flecainide unicamente in pazienti selezionati (portatori di ICD,  
disfunzione VS solo moderata).
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manifestazione della malattia al punto che è stata proposta 
una nuova categoria denominata cardiomiopatia ipocinetica 
non dilatativa (HNDCM)639.

7.1.3.1.1. Valutazione diagnostica e stratificazione del rischio. 
Nella Figura 19 è illustrato l’algoritmo per la stratificazione del 
rischio e la prevenzione primaria della SCD nei pazienti con 
DCM/HNDCM. 

anni secondo i dati di due ampi registri sulla cardiomiopatia 
in età pediatrica condotti negli Stati Uniti e in Australia637,638.

Le cause di CMD possono essere genetiche o acquisite639. 
La predisposizione genetica può anche interagire con fattori 
estrinseci come nella cardiomiopatia peripartum (PPCM), al-
colica o correlata alla chemioterapia639. Il fenotipo, in partico-
lare nella CMD ad eziologia genetica, può variare nel tempo 
e/o può non rientrare nei criteri standard al momento della 

Paziente con CMD/HNDCM

Sospetta causa che richiede trattamento specifico

Anamnesi familiare di CMD/HNDCM o anamnesi
familiare di SCD (<50 anni, parente di primo grado)

o blocco AV <50 anni

Rischio di VA a 5 anni ≥10%
e FEVS <50%

o TVNS o ritardo
della conduzione AV

Mutazione
patogena in LMNA

Impianto di ICD
(Classe IIa)

Impianto di ICD
(Classe IIa)

Impianto di ICD
(Classe IIa)

Impianto di ICD
(Classe IIa)

Test genetico
(Classe IIa) (Classe I)

Vai alle relative sezioni
per la gestione guidata dalla specifica eziologia,

specialmente per le malattie infiammatorie

RMC (Classe IIa)

Ri-valutazione
annuale

FEVS

 ≥2 fattori di rischioa

TVSM inducibile

PES (Classe IIa)ILRb (Classe I)

Follow-up

Sincope inspiegata

S

S

S

S

S

S

N

N

N

N

N

N
≤35% 36-50%

Figura 19. Algoritmo per la stratificazione del rischio e la prevenzione primaria della morte cardiaca improvvisa nei pazienti con cardiomiopatia 
dilatativa/cardiomiopatia ipocinetica non dilatativa.
AV, atrioventricolare; CMD, cardiomiopatia dilatativa; FEVS, frazione di eiezione ventricolare sinistra; HNDCM, cardiomiopatia ipocinetica non 
dilatativa; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; ILR, loop recorder impiantabile; N, no; PES, stimolazione elettrica programmata; RMC, riso-
nanza magnetica cardiaca; S, sì; SCD, morte cardiaca improvvisa; TVNS, tachicardia ventricolare non sostenuta; TVSM, tachicardia ventricolare 
sostenuta monomorfa; VA, aritmia ventricolare.
aFattori di rischio: sincope inspiegata, varianti patogene in PLN, FLNC e RBM20, captazione tardiva di gadolinio alla RMC, TVSM inducibile alla 
PES. 
bLinee guida ESC 2018 per la diagnosi e il trattamento della sincope1.
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ne AV) deve essere preso in considerazione l’impianto di ICD 
in prevenzione primaria per evitare un potenziale eccesso di 
impianti nei portatori di mutazione senza fenotipo cardiaco. 
Nei portatori di una mutazione del gene LMNA con fenotipo 
di CMD, l’esercizio fisico ad alta intensità è risultato associato 
ad un elevato rischio di SCD e di compromissione della FEVS 
e, pertanto, non è raccomandato654,655.

Recentemente è stato proposto un score di rischio da 
adottare nei pazienti con CMD o ARVC correlate alla muta-
zione p.Arg14del nel gene PLN656, ma sono necessari studi 
di validazione prima di poterne raccomandare l’utilizzo nella 
pratica clinica.

Oltre al test genetico e alla RMC, sono stati suggeriti an-
che altri fattori predittivi di SCD, per lo più derivati da studi 
di coorte di piccole dimensioni, i cui risultati tuttavia sono 
stati replicati solo raramente. In caso di sincope inspiegata 
sono necessarie ulteriori indagini e la PES può contribuire a 
determinare la causa sottostante. I pazienti con CMD e ridotta 
FEVS che sono andati incontro a sincope inspiegata presen-
tano un elevato rischio di eventi aritmici, analogo a quello 
dei pazienti con pregresso arresto cardiaco657 e indipenden-
temente dall’outcome della PES148. Tuttavia, i dati ottenuti 
nei pazienti con CMD e una frazione di eiezione lievemente 
ridotta indicano un valore incrementale della PES. In una ca-
sistica di pazienti con CMD e FEVS ≥40% colpiti da sincope 
inspiegata e sottoposti ad impianto di ICD dopo PES positiva, 
l’80% ha ricevuto un’appropriata terapia dell’ICD durante il 
follow-up e non si sono verificate VA sintomatiche o SCD nei 
pazienti con aritmia non inducibile146.

7.1.3.1.2. Prevenzione primaria della morte cardiaca improv-
visa. Secondo quanto raccomandato dalle linee guida ESC 
2021 per la diagnosi e il trattamento dello scompenso cardia-
co acuto e cronico, i pazienti con CMD/HNDCM devono ne-
cessariamente essere in OMT342 e devono essere sottoposti a 
valutazione della funzione cardiaca e delle condizioni cliniche 
dopo 3 mesi di OMT prima di procedere all’impianto di ICD in 
prevenzione primaria. La funzione VS è maggiormente suscet-
tibile di miglioramento quando la CMD è dovuta a miocardite 
o a mutazioni del gene TTN. 

L’efficacia della terapia con ICD in prevenzione primaria 
nei pazienti con CMD e HFrEF è stata valutata in sei RCT635. 

Tra il 2002 e il 2005 sono stati pubblicati cinque studi 
(CAT, AMIOVIRT, DEFINITE, COMPANION e SCD-HeFT), di cui 
i primi tre erano di dimensioni più piccole e hanno arruolato 
unicamente pazienti affetti da CMD, mentre gli studi SCD-
HeFT e COMPANION erano di più ampie dimensioni e hanno 
arruolato pazienti affetti da CAD e CMD. Lo studio COMPA-
NION inoltre differiva dagli altri studi in quanto ha confrontato 
il trattamento con CRT-defibrillatore, CRT-pacemaker e OMT. 
In una metanalisi dei cinque studi (1854 pazienti con CMD) 
è stata evidenziata una riduzione del 31% della mortalità per 
tutte le cause nei pazienti con ICD rispetto a quelli in terapia 
medica (RR 0.69; IC 95% 0.55-0.87; p<0.002)658, effetto che 
persisteva anche dopo aver escluso lo studio COMPANION.

Più recentemente, nello studio DANISH, che ha arruolato 
1116 pazienti sintomatici (in classe NYHA II o III) con scompen-
so cardiaco sistolico ad eziologia non ischemica (FEVS ≤35%) 
randomizzati a terapia con o senza ICD dopo OMT359, non è 
stata osservata alcuna riduzione dell’incidenza dell’endpoint 
primario di morte per tutte le cause nei pazienti randomizzati 
a terapia con ICD (HR 0.87; IC 95% 0.68-1.12; p=0.28), no-

Ai fini della stratificazione del rischio e del trattamento 
orientato dall’eziologia deve essere preso in considerazione 
un accurato work-up diagnostico, comprensivo di test geneti-
co e RMC, per identificare la causa sottostante341,639. 

Il 25-55% dei pazienti con CMD presenta una mutazione 
patogena634,639,640, generalmente a trasmissione autosomica 
dominante. Le mutazioni tronche nel gene della titina (TTN) 
sono quelle di più frequente riscontro, seguite da mutazione 
nel gene LMNA, mutazioni sarcomeriche e desmosomiali. Le 
mutazioni di alcuni geni come LMNA, PLN, RBM20 e FLNC 
sono associate a un rischio più elevato di VA e SCD641-645. Nei 
portatori di varianti desmosomiali o a carico del gene LMNA 
è stata riportata l’incidenza più elevata di VA/SCD, risultata in 
una casistica anche indipendente dai valori di FEVS645. 

La resa diagnostica del test genetico è particolarmente 
elevata nei pazienti con CMD familiare o storia di SCD giova-
nile in un parente di primo grado. Inoltre, la CMD a carattere 
ereditario si riscontra più frequentemente nei pazienti giovani 
o con segni suggestivi di una specifica eziologia (es. conduzio-
ne AV prolungata nel caso di difetti nel gene LMNA) (Figura 
20)634,639,640,646. I parenti di primo grado di pazienti affetti da 
CMD/HNDCM devono essere sottoposti a valutazione diagno-
stica clinica, soprattutto in caso di sospetta causa ereditaria.

È tuttora problematico riuscire a differenziare i pazienti 
ad alto e basso rischio di SCD. Oltre ai valori di FEVS e alla 
classe NYHA357,359,635,647-650, dati recenti indicano che sia il test 
genetico che la RMC possono essere d’aiuto ai fini della stra-
tificazione del rischio. In una metanalisi di 29 studi con un 
numero complessivo di 2948 pazienti che ha indagato il ruolo 
della RMC nella CMD129, la presenza di LGE è risultata signi-
ficativamente associata all’endpoint aritmico, anche quando 
venivano inclusi solo gli studi che avevano eseguito l’analisi 
multivariata (HR 6.7; p<0.001). Da sottolineare che l’associa-
zione tra LGE ed endpoint aritmico si è mantenuta significati-
va anche nei pazienti con una FEVS media >35%. In maniera 
analoga, in un recente studio su 1020 pazienti consecutivi 
con CMD sottoposti a RMC, la presenza di LGE ed i valori di 
FEVS sono risultati entrambi marker di rischio per mortalità da 
ogni causa e cardiaca, ma solo la presenza di LGE si è dimo-
strata significativamente associata al rischio di SCD651. 

La stratificazione del rischio di SCD è stata perfezionata 
nel sottogruppo di pazienti con mutazioni del gene LMNA, 
che rappresentano il 5-10% di tutti i pazienti affetti da CMD. 
Le mutazioni del gene LMNA sono associate ad aritmie atriali 
e ventricolari precoci, a disturbi della conduzione prematuri, 
ad alto rischio di SCD e alla progressione dello scompenso car-
diaco allo stadio terminale80,642,652,653. In un registro multicen-
trico che ha incluso 269 portatori di questa mutazione genica, 
il riscontro di TVNS, una FEVS <45% alla prima valutazione, il 
sesso maschile e la presenza di mutazioni non missenso sono 
emersi come fattori di rischio indipendenti per VA652. Le VA 
si sono verificate solamente nei soggetti che presentavano 
almeno due di questi fattori di rischio. La stratificazione del 
rischio è stata successivamente validata esternamente653. In 
un altro studio su 589 portatori di una mutazione a carico del 
gene LMNA è stato  identificato il blocco AV come ulteriore 
fattore predittivo. Recentemente è stato sviluppato un nuovo 
sistema per il calcolo del rischio (https://lmna-riskvta.fr/) che 
consente di stimare il rischio di VA potenzialmente fatali (C-in-
dex pari a 0.776 [IC 95% 0.711-0.842])80. Nei pazienti con un 
rischio stimato ≥10% a 5 anni e un fenotipo cardiaco clinica-
mente manifesto (TVNS, FEVS <50% o ritardo della conduzio-
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I risultati dello studio DANISH sottolineano la necessità di 
perfezionare ulteriormente l’indicazione all’impianto di ICD in 
prevenzione primaria nei pazienti contemporanei con CMD, 
tenendo in considerazione l’età e le comorbilità635. In questo 
studio, l’impianto di ICD è risultato associato ad una signifi-
cativa riduzione della mortalità nei pazienti più giovani359 e, 
in una successiva analisi dei dati647, è stata riportata un’as-
sociazione tra riduzione della mortalità per tutte le cause e 
impianto di ICD nei pazienti di età ≤70 anni (HR 0.70; IC 95% 
0.51-0.96; p=0.03) ma non in quelli di età >70 anni.

Ad oggi mancano studi prospettici che abbiano valutato 
il beneficio derivante dalla terapia con ICD nei pazienti con 
CMD/HNDCM e disfunzione VS intermedia, ma con fattori di 
rischio che si sono dimostrati associati a VA e SCD (come la pre-
senza di LGE alla RMC, mutazioni patogene nei geni PLN, FLNC e 

nostante una significativa riduzione della SCD nel gruppo ICD 
(HR 0.50; IC 95% 0.31-0.82; p=0.005). Tali risultati possono 
verosimilmente essere imputabili ad una bassa incidenza di 
SCD nello studio (4.3% nel gruppo ICD e 8.2% nel gruppo 
di controllo), all’eccellente terapia medica (oltre il 90% dei 
pazienti era in trattamento con ACE-inibitori e beta-bloccanti 
e più della metà con MRA) e all’elevata prevalenza di CRT 
(58%). In una metanalisi di tutti gli studi di prevenzione pri-
maria è stata confermata una riduzione, seppure di minore 
entità, della mortalità totale nei pazienti in terapia con ICD 
(RR 0.76; IC 95% 0.65-0.91; p=0.002)635. In un’analisi di sen-
sibilità, il beneficio conferito dalla terapia con ICD è risultato 
persistere anche dopo aver escluso ogni singolo studio dall’a-
nalisi dei dati aggregati.

ECG con ritmo sinusale – Onde P di ampiezza ridotta e blocco AV di primo grado

ECG con TV – morfologia tipo BBD, deviazione assiale inferiore (ad origine dall’apice VS)

RMC – LGE medio-settale
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Figura 20. Tipiche caratteristiche della cardiomiopatia dilatativa associata ad aritmie ventricolari correlate a mutazioni del gene della lamina A/C.
AV, atrioventricolare; BBD, blocco di branca destra; ECG, elettrocardiogramma; LGE, captazione tardiva di gadolinio; RMC, risonanza magnetica 
cardiaca; TV, tachicardia ventricolare; VS, ventricolo sinistro.
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Tabella 28 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
la stratificazione del rischio, la prevenzione della morte 
cardiaca improvvisa e il trattamento delle aritmie ventricolari 
nei pazienti con cardiomiopatia dilatativa/cardiomiopatia 
ipocinetica non dilatativa

Raccomandazioni Classea Livellob

Valutazione diagnostica e raccomandazioni generali

Il test genetico (mirato almeno ai geni LMNA, 
PLN, RBM20 e FLNC) è raccomandato nei 
pazienti con CMD/HNDCM e ritardo della 
conduzione AV di età <50 anni o con storia 
familiare di CMD/HNDCM o di SCD giovanile 
(<50 anni) in un parente di primo grado641-645.

I B

La RMC con LGE deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con CMD/HNDCM 
per valutare l’eziologia e il rischio  
di VA/SCD129,651,667.

IIa B

Il test genetico (mirato almeno ai geni 
LMNA, PLN, RBM20 e FLNC) deve essere 
preso in considerazione per la stratificazione 
del rischio nei pazienti con CMD/HNDCM 
apparentemente sporadica in età giovanile 
o con segni suggestivi di un’eziologia 
ereditaria641-645.

IIa C

Nei pazienti con CMD/HNDCM e una 
mutazione del gene LMNA non è 
raccomandata la partecipazione ad attività 
fisica di alta intensità, né ad attività sportiva 
agonistica655.

III C

Stratificazione del rischio e prevenzione primaria della SCD 

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con CMD/HNDCM 
che presentano scompenso cardiaco 
sintomatico (in classe NYHA II-III) e FEVS 
≤35% dopo ≥3 mesi di OMT357,359,635,650.

IIa A

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei con CMD/HNDCM con 
una mutazione patogena del gene LMNA 
che presentano un rischio stimato di VA 
potenzialmente fatale ≥10% a 5 annic e 
concomitante TVNS o FEVS <50% o ritardo 
della conduzione AV80,652,653.

IIa B

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con CMD/HNDCM 
che presentano una FEVS <50% e ≥2 fattori 
di rischio (sincope, LGE alla RMC, TVSM 
inducibile alla PES, mutazione patogena a 
carico dei geni LMNAd, PLN, FLNC e RBM20).

IIa C

Lo studio elettrofisiologico deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con CMD/HNDCM 
quando la sincope rimane inspiegata dopo 
valutazione non invasiva661,668.

IIa C

Prevenzione secondaria della SCD e trattamento delle VA

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti 
con CMD/HNDCM sopravvissuti ad arresto 
cardiaco improvviso dovuto a TV/FV o che 
presentano TVSM emodinamicamente non 
tollerata349,351,352.

I B

(continua)

RBM20, sincope inspiegata e TVSM inducibile)129,641,643,644,659-662. 
Data la limitazione della FEVS come unico marker di rischio 
nella CMD/HNDCM, questo task force è concorde nel ritenere 
che in presenza di una combinazione di marker di rischio deve 
essere preso in considerazione l’impianto di ICD.

7.1.3.1.3. Prevenzione secondaria della morte cardiaca im-
provvisa e gestione delle aritmie ventricolari. In tre studi ran-
domizzati (AVID, CASH e CIDS) di confronto tra terapia con 
ICD vs trattamento farmacologico in prevenzione secondaria 
nei pazienti con arresto cardiaco rianimato o TV non tollera-
ta349,351,352 per un numero complessivo di 1963 pazienti, di cui 
solo 292 (14.8%) presentavano un’eziologia non ischemica, 
è stata dimostrata una significativa riduzione della mortalità 
per tutte le cause nei pazienti con ICD, quasi interamente ri-
conducibile ad una riduzione del 50% della morte aritmica352. 
Nel sottogruppo di pazienti affetti da cardiomiopatia è stata 
osservata una tendenza analoga, anche se non significativa, 
di riduzione della mortalità352. I pazienti con TV emodinami-
camente tollerate sono sempre stati esclusi dagli RCT. Nei 
pazienti con CMD il substrato della TV è meno chiaramente 
definito e deve essere tenuta in considerazione la progres-
sione della malattia. Pertanto, nonostante la mancanza di 
dati, questa task force è concorde nel ritenere che anche nei 
pazienti con CMD e TV emodinamicamente tollerata debba 
essere preso in considerazione l’impianto di ICD. 

L’ottimizzazione della programmazione dell’ICD (vedi Se-
zione 6.2.3.1) consente di ridurre gli shock erogati in risposta 
agli episodi di TV, ma spesso si rende necessaria un’ulteriore 
terapia per prevenire gli episodi sintomatici di VA. Nello studio 
OPTIC, 412 pazienti sottoposti ad impianto di ICD nei primi 
21 giorni dall’occorrenza di TV/FV sono stati randomizzati ad 
amiodarone più beta-bloccanti, sotalolo in monoterapia o 
beta-bloccanti in monoterapia. Il tasso di shock erogati dall’I-
CD ad 1 anno è stato rispettivamente del 10.3%, 24.3% e 
38.5%. Nel considerare la maggiore efficacia del trattamento 
combinato con amiodarone e beta-bloccanti rispetto al sota-
lolo occorre tenere conto dell’incidenza più elevata di eventi 
avversi correlati ai farmaci a livello individuale318. Per quanto 
siano disponibili solamente pochi dati, i farmaci bloccanti i 
canali del sodio possono verosimilmente contribuire a con-
trollare le TV nei pazienti con SHD e rivelarsi utili nei portatori 
di ICD senza scompenso cardiaco avanzato. La maggior parte 
delle TVSM è dovuta a meccanismi di rientro correlati all’a-
rea cicatriziale che possono essere trattati mediante ablazione 
transcatetere. L’efficacia dell’ablazione in acuto è simile nel 
contesto della CAD e della CMD497,663, ma l’incidenza di TV 
recidivante è generalmente più elevata nei pazienti con CMD 
(sopravvivenza libera da TV 40.5% nella CMD vs 57% nella 
CAD a 1 anno)497. In una coorte retrospettiva monocentrica 
di 282 pazienti trattati tra il 1999 e il 2014, dopo plurime 
procedure eseguite nel 36% dei pazienti, la libertà a lungo 
termine da episodi di TV è stata osservata nel 69% dei casi664.

Nel 27-30% delle procedure è necessaria l’ablazione epi-
cardica497,664. L’outcome è particolarmente sfavorevole e nei 
pazienti con mutazioni patogene (del gene LMNA) o con loca-
lizzazione intramurale profonda o anterosettale del substrato 
possono essere necessarie strategie di “bail-out” (ablazione 
transcoronarica con etanolo, ablazione bipolare o chirurgi-
ca)499,665,666. In considerazione della complessità della procedu-
ra ablativa, i pazienti con CMD devono quindi essere trattati 
solo presso centri specializzati.

- Copyright - Il Pensiero Scientifico Editore downloaded by IP 216.73.216.77 Wed, 02 Jul 2025, 00:30:45



Linee guida ESC 2022 Aritmie ventricolari e prevenzione della morte cardiaca improvvisa

e64 G ITAL CARDIOL    |   VOL 24    |   SUPPL 1 AL N 3 2023

essere coinvolti difetti genetici di proteine non desmosomiali. 
È indicato il test genetico e l’identificazione di una mutazio-
ne (rilevabile nel 73% dei probandi) rappresenta un criterio 
maggiore per la diagnosi116,671. Eterozigosità composita e 
mutazioni digeniche si riscontrano nel 4-16% dei pazienti e 
comportano un rischio più elevato di VA in età giovanile672,673. 
La penetranza della malattia nei parenti di primo grado è del 
28-58%674,675 e, pertanto, devono essere sottoposti a valuta-
zione clinica periodica.

La ARVC è caratterizzata da un coinvolgimento predo-
minante del ventricolo destro. I criteri diagnostici della task 
force internazionale modificati nel 2010 si basano su una 
strategia multiparametrica116 (Figura 21). Non è prevista la 
caratterizzazione tissutale mediante RMC, anche se si os-
serva frequentemente infiltrazione adiposa del ventricolo 
destro e LGE nel ventricolo sinistro (rispettivamente nel 29-
53% e nel 35.5-45% dei probandi) che possono essere pre-
senti ancor prima che i pazienti soddisfino i principali criteri 
di imaging della task force676-678. Per migliorare l’accuratez-
za della RMC nella diagnosi di ARVC è stato proposto di 
considerare la presenza di alterazioni della cinesi parietale 
così come di anomalie del segnale pre/post-contrasto679. 
Nei pazienti con ARVC, l’identificazione del coinvolgimen-
to biventricolare a dominanza sinistra680,681 ha portato re-
centemente a suggerire la definizione di “cardiomiopatia 
aritmogena”682.

La restrizione all’esercizio fisico ad alta intensità è ritenuta 
uno strumento preventivo nei pazienti con ARVC clinicamen-
te documentata per ridurre il rischio di VA e la progressio-
ne della malattia683-685. Se la restrizione sportiva abbia effetti 
positivi su tutti i portatori di mutazioni senza manifestazione 
della malattia non è stato oggetto di valutazione in coorti 
prospettiche, ma comunque sembra ragionevole astenersi dal 
praticare attività agonistica ad alta intensità686,687. La SCD e 
le VA si verificano in maniera sproporzionata durante attivi-
tà fisica nei pazienti affetti, e l’infusione di isoproterenolo ad 
alte dosi può indurre lo sviluppo di TVP in oltre il 90% dei 
pazienti con ARVC, confermando il ruolo pro-aritmico della 
stimolazione simpatica152,688,689. Resta tuttavia da chiarire se i 
beta-bloccanti siano efficaci nel prevenire l’insorgenza di VA 
spontanea. Alcuni dati depongono per un effetto potenzial-
mente benefico dell’atenololo690.

7.1.3.2.1. Stratificazione del rischio. Il 4.6-6.1% dei pazienti 
con ARVC non sottoposti ad impianto di ICD è colpito da 
arresto cardiaco ed il 23% sviluppa una TVSM non fatale nel 
corso di un follow-up medio di 8-11 anni691-694. Se una TVSM 
sia potenzialmente fatale in acuto dipende dalla durata del 
ciclo di TV, dalla funzione cardiaca e dalle circostanze in cui si 
verifica l’aritmia. Nei pazienti con ARVC accertata/probabile 
ritenuti ad alto rischio di VA, il 23-48% riceve un interven-
to appropriato dell’ICD durante un follow-up medio di 4.7 
anni. Nel 16-19% dei casi, l’intervento dell’ICD è innescato 
da una TV a rapida frequenza (≥250 b/min) o da una FV e tale 
evenienza è considerata quale surrogato di un evento poten-
zialmente fatale695-698. In un’ampia coorte di 864 pazienti con 
ARVC (di cui il 38.8% con pregressa VA), il 43% è andato 
incontro a TV/FV ad un follow-up mediano di 5.75 anni, ma 
solamente il 10.8% ha manifestato un evento potenzialmen-
te fatale. Pertanto, in 3 pazienti su 4 con ARVC, la terapia 
con ICD risulta appropriata anche se non può essere salvavita 
in acuto. Questo aspetto è rilevante dato che gli algoritmi 

Raccomandazioni Classea Livellob

L’ablazione transcatetere, da eseguirsi presso 
centri specializzati, deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con CMD/HNDCM 
che presentano TVSM sintomatica ricorrente o 
ricevono ripetuti interventi dell’ICD per TVSM 
nei quali la terapia con AAD è inefficace, 
controindicata o non tollerata481,497,664,669.

IIa C

La somministrazione aggiuntiva di amiodarone 
per via orale o la sostituzione della terapia 
beta-bloccante con sotalolo deve essere 
presa in considerazione nei pazienti con 
CMD/HNDCM portatori di ICD che presentano 
ricorrenti episodi sintomatici di VA nonostante 
programmazione ottimale del dispositivo e 
trattamento con beta-bloccanti318.

IIa B

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con CMD/HNDCM 
e TVSM emodinamicamente tollerata.

IIa C

Gestione dei parenti dei pazienti o delle vittime di SCD  
con CMD/HNDCM

Nei parenti di primo grado dei pazienti con 
CMD/HNDCM si raccomanda di eseguire un 
ECG o un ecocardiogramma quando:

•	 il paziente indice ha ricevuto la diagnosi 
prima dei 50 anni di età o presenta 
caratteristiche cliniche indicative di una 
causa ereditaria, o

•	 in presenza di anamnesi familiare di 
CMD/HNDCM o morte improvvisa precoce 
inattesa646.

I C

Nei parenti di primo grado dei pazienti con 
CMD/HNDCM apparentemente sporadica può 
essere preso in considerazione di eseguire un 
ECG e un ecocardiogramma646.

IIb C

AAD, farmaci antiaritmici; AV, atrioventricolare; CMD, cardiomiopatia 
dilatativa; ECG, elettrocardiogramma; FEVS, frazione di eiezione ven-
tricolare sinistra; FV, fibrillazione ventricolare; HNDCM, cardiomiopa-
tia ipocinetica non dilatativa; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; 
LGE, captazione tardiva di gadolinio; NYHA, New York Heart Associa-
tion; OMT, terapia medica ottimale; PES, stimolazione elettrica pro-
grammata; RMC, risonanza magnetica cardiaca; SCD, morte cardiaca 
improvvisa; TV, tachicardia ventricolare; TVNS, tachicardia ventricolare 
non sostenuta; TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa;  
VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cIn base al sistema per il calcolo del rischio https://lmna-risk-vta.fr/.
dVedi le raccomandazioni specifiche per LMNA.

7.1.3.2. Cardiomiopatia aritmogena del ventricolo destro
L’ARVC è una malattia ereditaria caratterizzata dalla sostitu-
zione dei cardiomiociti con tessuto fibro-adiposo670. La ARVC 
ha una prevalenza variabile da 1/1000 a 1/5000 soggetti, con 
una predominanza nei probandi di sesso maschile671. I pazien-
ti con SCD/FV alla prima presentazione sono generalmente 
più giovani (età mediana 23 anni [range 13-57]) rispetto a 
quelli che manifestano una TVSM (età mediana 36 anni [ran-
ge 14-78])672. 

La ARVC è causata da mutazioni patogene nei geni che 
codificano per le proteine desmosomiali, ma talvolta possono 
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prolungare la sopravvivenza691,700-702. L’identificazione dei 
pazienti affetti da ARVC a rischio di SCD risulta difficile ed 
esistono solamente poche evidenze sui fattori di rischio per 
VA potenzialmente fatali. Nella maggior parte delle casisti-
che di pazienti con diagnosi accertata di ARVC, la sincope 
aritmica è risultata un fattore predittivo di eventi successivi 
(HR aggregato 3.67; IC 95% 2.75-4.9)81,696,701,703 e in questi 
pazienti deve essere presa in considerazione la terapia con 
ICD. La disfunzione VD o VS è risultata associata a un rischio 
aritmico più elevato675,704. Seppure sia difficile stabilire dei 
valori cut-off, nei pazienti con disfunzione VD severa (va-
riazione dell’area frazionale del ventricolo destro ≤17% o 
frazione di eiezione VD ≤35%) deve essere preso in consi-
derazione l’impianto di ICD. Allo stesso modo, nei pazienti 
con ARVC che presentano un coinvolgimento significativo 

ed i modelli per la stima del rischio sono basati su endpoint 
aritmici combinati, che si traducono spesso nell’indicazione 
all’impianto di ICD per prevenire la SCD. Ciò è particolarmen-
te importante per i giovani pazienti con ARVC che presenta-
no un rischio di complicanze correlate all’ICD durante l’intero 
corso della vita695,699.

Non esistono studi randomizzati che abbiano valutato 
la terapia con ICD in prevenzione secondaria, ma l’elevata 
incidenza di shock appropriati innescati da episodi a rapida 
frequenza di TV/FV in pazienti sottoposti ad impianto dopo 
arresto cardiaco o con TV emodinamicamente non tollerata 
depone fortemente a favore della terapia con ICD ai fini di 
un miglioramento della sopravvivenza700. Nei pazienti con 
TV emodinamicamente tollerata, invece, resta ancora da 
definire chiaramente se l’impianto di ICD sia efficace nel 

ECG con ritmo sinusale – Onde T negative in V1-V4, durata del QRS terminale >55 ms

ECG con TV – morfologia tipo BBS, deviazione assiale superiore (ad origine dalla porzione basale VD)

RMC – VD dilatato con aneurisma basale
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Figura 21. Tipiche caratteristiche della cardiomiopatia aritmogena del ventricolo destro associata ad aritmie ventricolari.
BBS, blocco di branca sinistra; ECG, elettrocardiogramma; RMC, risonanza magnetica cardiaca; TV, tachicardia ventricolare; VD, ventricolo destro.

- Copyright - Il Pensiero Scientifico Editore downloaded by IP 216.73.216.77 Wed, 02 Jul 2025, 00:30:45



Linee guida ESC 2022 Aritmie ventricolari e prevenzione della morte cardiaca improvvisa

e66 G ITAL CARDIOL    |   VOL 24    |   SUPPL 1 AL N 3 2023

Tabella 29 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
diagnosi, la stratificazione del rischio, la prevenzione della 
morte cardiaca improvvisa e il trattamento delle aritmie 
ventricolari nei pazienti con cardiomiopatia aritmogena del 
ventricolo destro

Raccomandazioni Classea Livellob

Valutazione diagnostica e raccomandazioni generali

Nei pazienti con sospetta ARVC si 
raccomanda di eseguire la RMC676-678.

I B

Nei pazienti con diagnosi sospetta o accertata 
di ARVC sono indicati il counseling e test 
genetico672,673.

I B

Nei pazienti con diagnosi accertata di ARVC si 
raccomanda l’astensione dall’attività fisica ad 
alta intensità683-685.

I B

Nei portatori di mutazioni patogene correlate 
all’ARVC senza fenotipo può essere presa in 
considerazione l’astensione dall’attività fisica 
ad alta intensitàc 683,687.

IIb C

In tutti i pazienti con diagnosi accertata di 
ARVC può essere presa in considerazione la 
terapia con beta-bloccanti.

IIb C

Stratificazione del rischio e prevenzione primaria della SCD

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con diagnosi 
accertata di ARVC e sincope aritmica696,701,711-713.

IIa B

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con diagnosi 
accertata di ARVC e disfunzione sistolica VD o 
VS severa675,691.

IIa C

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti sintomaticid con 
diagnosi accertata di ARVC, disfunzione VD 
o VS moderata e TVNS o TVSM inducibile alla 
PES695,696,701,703,705.

IIa C

Nei pazienti con ARVC e sintomi altamente 
sospetti per VA, ai fini della stratificazione del 
rischio può essere presa in considerazione la 
PES695,705.

IIb C

Prevenzione secondaria della SCD e trattamento delle VA

L’impianto di ICD è raccomandato nei 
pazienti con ARVC che presentano TV non 
emodinamicamente tollerata o FV700.

I C

Nei pazienti con ARVC e VA sostenute o non 
sostenute è raccomandata la terapia con 
beta-bloccanti.

I C

Nei pazienti con ARVC che presentano TVSM 
ricorrente sintomatica o ricevono ripetuti 
interventi dell’ICD nonostante trattamento 
con beta-bloccanti deve essere presa in 
considerazione l’ablazione transcatetere da 
eseguirsi presso centri specializzati482,709,714.

IIa C

Nei pazienti con ARVC con indicazione 
ad impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione un dispositivo dotato della 
programmazione di ATP per TVSM ad alta 
frequenza698.

IIa B

(continua)

del ventricolo sinistro (FEVS ≤35%) devono essere adotta-
te le attuali raccomandazioni per l’impianto di ICD previste 
per la CMD. Esistono dati contrastanti sul valore della TVNS 
quale fattore predittivo indipendente di successivi episodi di 
aritmie sostenute695,696,701, così come resta da definire il ruolo 
della PES nella stratificazione del rischio, in particolare nei 
pazienti asintomatici695,696,705. In una casistica che ha incluso 
prevalentemente pazienti sintomatici, sia gli episodi di TVNS 
che una PES positiva sono risultati fattori predittivi indipen-
denti di eventi aritmici, mentre in altri studi è stata riportata 
una limitata accuratezza diagnostica696. La predizione del 
rischio basata su un singolo parametro non tiene conto del 
potenziale effetto combinato e delle interazioni di vari fatto-
ri. Pertanto, seppur in mancanza di dati a supporto, questa 
task force ritiene che nei pazienti sintomatici con ARVC e 
moderata disfunzione VD (<40%) e/o VS (<45%) che pre-
sentano sia TVNS che TVSM inducibile alla PES deve essere 
preso in considerazione l’impianto di ICD706. Recentemente 
è stato sviluppato un modello di rischio per la stima di qual-
siasi forma di VA sostenuta, che è validato internamente su 
528 pazienti con ARVC accertata senza pregressa VA (C-in-
dex 0.77), nel quale sono incluse le seguenti variabili: età, 
sesso, sincope aritmica, TVNS, burden di PVC, derivazioni 
con inversione dell’onda T e frazione di eiezione VD81. Inol-
tre, è stato promosso un modello predittivo specifico per le 
VA potenzialmente fatali basato su 864 pazienti con ARVC, 
con fattori predittivi che comprendevano: sesso maschile, 
età, numero di PVC nelle 24 h e derivazioni con inversione 
dell’onda T (C-index 0.74)702. Tuttavia, sono necessari studi 
di validazione prima che questi modelli di rischio possano 
essere raccomandati per uso clinico.

7.1.3.2.2. Trattamento. Il 97.4% di tutti gli episodi di VA nei 
pazienti con ARVC portatori di ICD sono costituiti da TVSM. 
Gli elevatissimi tassi di soppressione mediante ATP (il 92% di 
tutti gli episodi), indipendentemente dalla lunghezza del ciclo 
di TV, fanno sì che i dispositivi dotati di ATP siano fortemente 
raccomandati698. Gli S-ICD riducono le complicanze correlate 
agli elettrocateteri e si sono dimostrati efficaci nel terminare 
gli episodi di VA in piccole coorti di pazienti con ARVC duran-
te un follow-up a breve termine707. 

Spesso si rendono necessari ulteriori trattamenti per sop-
primere gli episodi di VA. I beta-bloccanti sono raccomandati 
come terapia di prima scelta nei pazienti sintomatici, anche se 
mancano dati clinici a supporto di tale opzione. 

I dati sugli AAD nella prevenzione delle recidive di TV 
sono derivati unicamente da studi osservazionali e registri 
di piccole dimensioni. In linea generale, la terapia con AAD 
ha un’efficacia limitata. Il sotalolo si è dimostrato efficace 
nel prevenire l’inducibilità di TV708 ma non nel sopprimere le 
aritmie clinicamente rilevanti690,708. Il trattamento con amio-
darone o con farmaci di classe 1 è risultato associato a una 
tendenza verso una riduzione delle recidive di TV rispetto al 
sotalolo709. In una coorte di piccole dimensioni, l’aggiunta 
della flecainide al trattamento con beta-bloccanti/sotalolo 
ha determinato effetti favorevoli. In alternativa può essere 
presa in considerazione l’ablazione transcatetere710. L’abla-
zione del substrato epicardico ed endocardico adiuvante, 
quando necessaria, è risultata associata a una promettente 
sopravvivenza libera da TV. Occorre tenere conto dei poten-
ziali rischi procedurali, degli effetti collaterali dei farmaci e 
delle preferenze del paziente482.
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7.1.3.3.1. Stratificazione del rischio e prevenzione primaria 
della morte cardiaca improvvisa. In prevenzione primaria, 
è tuttora problematico riuscire ad identificare il gruppo re-
lativamente circoscritto di pazienti a più alto rischio di SCD. 
Nel 20-25% dei pazienti si riscontra TVNS al monitoraggio 
ECG ambulatoriale continuo (24/48 h)128,715, la cui prevalenza 
aumenta con l’età ed è correlata allo spessore parietale del 
ventricolo sinistro e alla presenza di LGE alla RMC716-721,735. Il 
valore prognostico della TVNS per SCD è superiore nei pazien-
ti di giovane età (<30 anni)735. Resta da definire chiaramente 
la relazione tra la durata, la frequenza o il tasso di TVNS e la 
prognosi di CMI735. 

La documentazione di TVNS al test da sforzo, seppure 
estremamente rara, si associa ad un rischio di SCD più ele-
vato732. Sono stati identificati anche altri fattori di rischio ed 
è stato sviluppato uno score per la stratificazione del rischio 
di SCD a 5 anni, validato esternamente85,728,729, che si basa 
su sette fattori (età, spessore parietale del ventricolo sinistro, 
dimensioni dell’atrio sinistro, gradiente dell’LVOT, TVNS, sin-
cope inspiegata e storia familiare di SCD)85 (HCM Risk-SCD:  
https://doc2do.com/hcm/webHCM.html). Tale calcolatore non 
è applicabile negli atleti d’élite o nei soggetti con patologie 
metaboliche o infiltrative, né dopo miectomia o alcolizzazione 
settale85.

Nei pazienti con un rischio stimato intermedio o basso de-
vono essere presi in considerazione anche ulteriori fattori non 
inclusi nel modello HCM Risk-SCD, come la presenza di dis
funzione sistolica VS, di aneurisma apicale, di LGE estesa alla 
RMC e di mutazioni sarcomeriche singole o multiple (Figura 
22)716,717,722,736-739. Il riscontro di LGE estesa alla RMC definita 
da un’estensione superiore al 15% della massa VS è stato 
indicato quale valido fattore predittivo di SCD negli adulti. 
Tuttavia, i valori soglia possono essere difficili da utilizzare, 
tenuto conto che la quantificazione dell’LGE dipende dalla 
scansione di acquisizione, dal tipo e dalla quantità di contra-
sto utilizzati per la RMC.

Come parte integrante della valutazione longitudinale dei 
pazienti è assolutamente necessario effettuare dei controlli pe-
riodici. Gli episodi di VA indotti dalla PES sono considerati aspe-
cifici, anche se sono stati riportati risultati contrastanti740,741.

Prima del recente sviluppo dei nuovi score e dei relativi 
sistemi per il calcolo del rischio era disponibile solamente un 
numero limitato di dati sui bambini in prevenzione prima-
ria83,84. Lo score HCM Risk-Kids84 è stato sviluppato e validato 
esternamente742 specificamente per essere utilizzato nei bam-
bini affetti da CMI (di età 1-16 anni) e comprende i seguenti 
fattori: sincope inspiegata, spessore parietale massimo del 
ventricolo sinistro, diametro massimo dell’atrio sinistro, basso 
gradiente dell’LVOT e TVNS (https://hcmriskkids.org). A diffe-
renza degli adulti, l’inclusione dell’età e della storia familiare 
di SCD non ha determinato un miglioramento della perfor-
mance del modello pediatrico. Sono stati esclusi i pazienti con 
pregressa FV o TV sostenuta, noti disturbi congeniti del meta-
bolismo e cause sindromiche di CMI. Il valore predittivo della 
LGE nei bambini è meno definito, sebbene siano stati riportati 
dati preliminari743.

7.1.3.3.2. Trattamento per la prevenzione delle aritmie ventri-
colari ricorrenti. I pazienti sopravvissuti ad un arresto cardiaco 
dovuto a TV/FV o TV emodinamicamente non tollerata sono 
ad alto rischio di VA potenzialmente fatali e traggono benefi-
cio dall’impianto di ICD128,744-746.

Raccomandazioni Classea Livellob

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con ARVC che 
presentano TVSM emodinamicamente 
tollerata692.

IIa C

Nei pazienti con ARVC che presentano TV 
ricorrente sintomatica nonostante trattamento 
con beta-bloccanti deve essere presa in 
considerazione la terapia con AAD709,710.

IIa C

Gestione dei parenti dei pazienti con ARVC

Nei parenti di primo grado dei pazienti con 
ARVC si raccomanda di eseguire un ECG e un 
ecocardiogramma675.

I C

AAD, farmaci antiaritmici; ARVC, cardiomiopatia aritmogena del ven-
tricolo destro; ATP, stimolazione anti-tachicardica; ECG, elettrocardio-
gramma; FV, fibrillazione ventricolare; ICD, defibrillatore cardiaco im-
piantabile; PES, stimolazione elettrica programmata; RMC, risonanza 
magnetica cardiaca; SCD, morte cardiaca improvvisa; TV, tachicardia 
ventricolare; TVNS, tachicardia ventricolare non sostenuta; TVSM, ta-
chicardia ventricolare sostenuta monomorfa;  VA, aritmia ventricola-
re; VD, ventricolare destra; VS, ventricolare sinistra. 
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cLinee guida ESC 2020 su cardiologia dello sport ed attività fisica nei 
pazienti con malattia cardiovascolare4.
dPre-sincope o palpitazioni indicativi di VA.

7.1.3.3. Cardiomiopatia ipertrofica
La CMI è caratterizzata da un ispessimento parietale del ven-
tricolo sinistro non imputabile ad alterate condizioni di carico 
(come ipertensione o valvulopatie)128,715. Dato che la storia na-
turale e la gestione differiscono a seconda dell’eziologia sot-
tostante l’IVS, il work-up diagnostico è di fondamentale im-
portanza (vedi Sezione 7.1.3.5) e prevede l’esecuzione della 
RMC e del test genetico716-725. La CMI è generalmente causata 
da una mutazione a trasmissione autosomica dominante, che 
depone per l’esecuzione dello screening cardiaco nei parenti 
di primo grado, unitamente al test genetico nel paziente indi-
ce. Nel 30-60% dei pazienti, più frequentemente di giovane 
età alla diagnosi o con storia familiare di CMI, viene identi-
ficata una mutazione a carico dei geni che codificano per le 
proteine del sarcomero646,722.

La prevalenza stimata di CMI negli adulti è di 1/500 indivi-
dui726 ma molto più bassa nei bambini. 

La maggior parte degli studi condotti con le strategie ge-
stionali contemporanee riportano una mortalità annuale cor-
relata alla CMI dell’1-2%128,715, che può essere anche inferiore 
allo 0.5%727. Il tasso annuale di SCD e di shock appropriati 
erogati dall’ICD è di circa lo 0.8%, ma dipende in gran parte 
dall’età e dal profilo di rischio85,728-730. I pazienti con CMI sono 
a rischio di scompenso cardiaco, FA e ictus128,715. La maggior 
parte dei decessi correlati alla CMI nei soggetti di età ≤60 
anni sono dovuti a morte improvvisa, mentre nei pazienti di 
età avanzata sono più frequentemente secondari ad ictus o 
scompenso cardiaco731. La SCD è spesso correlata agli episodi 
di VA, spesso conseguenti ad ischemia, ostruzione del tratto 
di efflusso del ventricolo sinistro (LVOT) o aritmie sopraventri-
colari. La SCD può anche essere innescata dall’esercizio fisico 
ed è quindi scoraggiata la partecipazione ad attività sportiva 
agonistica732, anche se dati recenti indicano che anche l’attivi-
tà fisica di intensità vigorosa in pazienti con CMI senza marker 
di rischio può non essere associata a VA733,734.
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prevenzione primaria o secondaria, il tipo di VA di più fre-
quente riscontro è costituito dalla TVSM e l’ATP è coronata 
da successo nel 69-76.5% dei casi749-751. Sebbene non siano 
disponibili dati sull’efficacia della terapia farmacologica, gli 
AAD (beta-bloccanti, amiodarone, sotalolo, farmaci bloccanti 
i canali del sodio) devono essere presi in considerazione nei 
pazienti con CMI e VA sintomatica. L’ablazione transcatete-
re può anche essere presa in considerazione in pazienti con 
CMI altamente selezionati con TVSM, nei quali gli AAD siano 
inefficaci, controindicati o non tollerati, in quanto l’outco-
me post-ablazione è inferiore rispetto ad altre eziologie non 
ischemiche752-754.

Non esistono RCT o studi di coorte condotti nei pazien-
ti con CMI a supporto di un ruolo significativo della terapia 
farmacologica per la prevenzione della SCD128,715,747. L’amio-
darone può verosimilmente determinare una riduzione degli 
episodi di VA ma per quanto riguarda la prevenzione della 
SCD i risultati sono contrastanti747,748. La disopiramide ed i 
beta-bloccanti sono efficaci nel controllare i sintomi e l’ostru-
zione dell’LVOT, ma non vi sono evidenze che indichino una 
riduzione del rischio di SCD128,715. Analogamente, la miecto-
mia chirurgica o l’alcolizzazione settale non sono raccoman-
date con l’obiettivo di ridurre il rischio di SCD nei pazienti 
con ostruzione dell’LVOT128,715. Dopo l’impianto di ICD in 

ECG con ritmo sinusale – OndeT negative in V2-V6 e nelle derivazioni inferiori

ECG con TV – morfologia tipo BBD, deviazione assiale superiore (ad origine dall’apice VS)

RMC – Aneurisma apicale con LGE
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Figura 22. Tipiche caratteristiche della cardiomiopatia ipertrofica associata a tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa.
BBD, blocco di branca destra; ECG, elettrocardiogramma; LGE, captazione tardiva di gadolinio; RMC, risonanza magnetica cardiaca; TV, tachi-
cardia ventricolare; VS, ventricolo sinistro.
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Raccomandazioni Classea Livellob

Nei pazienti con CMI che presentano episodi 
ricorrenti sintomatici di VA e ricevono ripetuti 
interventi dell’ICD deve essere presa in 
considerazione la terapia con AAD.

IIa C

L’ablazione transcatetere, da eseguirsi presso 
centri specializzati, può essere presa in 
considerazione in pazienti selezionati con CMI 
che presentano TVSM sintomatica ricorrente o 
ricevono ripetuti interventi dell’ICD per TVSM 
nei quali la terapia con AAD è inefficace, 
controindicata o non tollerata753,754.

IIb C

Gestione dei parenti dei pazienti con CMI

Nei parenti di primo grado dei pazienti con 
CMI si raccomanda di eseguire un ECG e un 
ecocardiogramma.

I C

AAD, farmaci antiaritmici; CMI, cardiomiopatia ipertrofica; ECG, 
elettrocardiogramma; FEVS, frazione di eiezione ventricolare sinistra; 
FV, fibrillazione ventricolare; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabi-
le; LGE, captazione tardiva di gadolinio; RMC, risonanza magneti-
ca cardiaca; SD, morte improvvisa; SCD, morte cardiaca improvvisa; 
TV, tachicardia ventricolare; TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta 
monomorfa; VA, aritmia ventricolare; VS, ventricolare sinistra.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cSulla base dell’HCM Risk-SCD: https://doc2do.com/hcm/webHCM.
html. 
dDefinita da un incremento della pressione arteriosa sistolica <20 
mmHg al picco dell’esercizio o da un calo della pressione di picco 
>20 mmHg. 
eSulla base dell’HCM Kids-Risk score: https://hcmriskkids.org.

7.1.3.4. Ventricolo sinistro non compatto
La LVNC comprende un gruppo eterogeneo di malattie. La 
diagnosi è problematica e sono stati proposti diversi criteri 
diagnostici. Nei pazienti indice il test genetico ha una resa 
diagnostica limitata755.

Il fenotipo morfologico della non compattazione basato 
su parametri di imaging può essere rilevabile anche in una 
popolazione sana756.

In una metanalisi che ha incluso 2501 pazienti con LVNC 
è stato osservato un rischio di mortalità cardiovascolare analo-

Tabella 30 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
stratificazione del rischio, la prevenzione della morte cardiaca 
improvvisa e il trattamento delle aritmie ventricolari nei 
pazienti con cardiomiopatia ipertrofica

Raccomandazioni Classea Livellob

Valutazione diagnostica e raccomandazioni generali

Per il work-up diagnostico nei pazienti con CMI 
si raccomanda di eseguire la RMC con LGE716-718.

I B

Nei pazienti con CMI sono raccomandati il 
counseling e test genetico721-725.

I B

Nei pazienti adulti asintomatici con CMI che 
non presentano marker di rischio può essere 
presa in considerazione la pratica di attività 
fisica ad alta intensità733.

IIb C

Stratificazione del rischio e prevenzione primaria della SCD

Si raccomanda di stimare il rischio di SCD a 5 
anni alla prima valutazione e successivamente 
ad intervalli di 1-3 anni o ogniqualvolta si 
verifichi una variazione delle condizioni cliniche.

I C

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti di età ≥16 anni con 
un rischio stimato di SD a 5 anni ≥6%c 85,728,729.

IIa B

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con CMI di età 
≥16 anni con un rischio intermedio di SD a 
5 anni (≥4%-<6%)c ma che presentano (a) 
LGE significativa alla RMC (generalmente 
≥15% della massa VS), o (b) FEVS <50%, 
o (c) anomala risposta pressoria al test da 
sforzod, o (d) aneurisma apicale del ventricolo 
sinistro, o (e) mutazioni patogene a carico 
dei geni che codificano le proteine del 
sarcomero716,717,722,736-739.

IIa B

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei bambini di età <16 anni 
con CMI che presentano un rischio stimato di 
SD a 5 anni ≥6% (sulla base dell’HCM Risk-
Kids scoree)84,742.

IIa B

L’impianto di ICD può essere preso in 
considerazione nei pazienti con CMI di età ≥16 
anni che presentano un rischio stimato di SCD 
a 5 anni compreso tra ≥4% e <6%c 85,728,729.

IIb B

L’impianto di ICD può essere preso in 
considerazione nei pazienti con CMI di età 
≥16 anni con un rischio stimato di SD a 5 
anni basso (<4%)c ma che presentano (a) 
LGE significativa alla RMC (generalmente 
≥15% della massa VS), o (b) FEVS <50%, 
o (c) aneurisma apicale del ventricolo 
sinistro716,717,722,736-739.

IIb B

Prevenzione secondaria della SCD e trattamento delle VA

L’impianto di ICD è raccomandato nei 
pazienti con CMI che presentano TV non 
emodinamicamente tollerata o FV744-746.

I B

Nei pazienti con CMI che presentano TVSM 
emodinamicamente tollerata deve essere 
preso in considerazione l’impianto di ICD.

IIa C

(continua)

Tabella 31 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
l’impianto di defibrillatore cardiaco nei pazienti con ventricolo 
sinistro non compatto

Raccomandazione Classea Livellob

Nei pazienti con cardiomiopatia a fenotipo 
LVNC alla RMC o all’ecocardiogramma deve 
essere preso in considerazione l’impianto 
di ICD per la prevenzione primaria della 
SCD secondo le raccomandazioni per la 
CMD/HNDCM.

IIa C

CMD, cardiomiopatia dilatativa; HNDCM, cardiomiopatia ipocinetica 
non dilatativa; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; LVNC, ven-
tricolo sinistro non compatto; RMC, risonanza magnetica cardiaca; 
SCD, morte cardiaca improvvisa.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
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possano trarre beneficio dall’impianto di ICD in prevenzione 
primaria e, allo stato attuale, la terapia con ICD deve essere 
presa in considerazione in caso di TV emodinamicamente non 
tollerata dopo aver accuratamente valutato il rischio concomi-
tante di morte non aritmica e morte non cardiaca.

7.1.3.6. Malattie neuromuscolari
Nella Figura 23 è illustrato l’algoritmo per la stratificazione del 
rischio, la prevenzione della SCD e il trattamento delle VA nei 
pazienti con distrofia miotonica.

Le aritmie sono di frequente riscontro e spesso rappre-
sentano la prima manifestazione di una malattia neuromu-
scolare764. La distrofia miotonica, che è la forma di distrofia 
muscolare più comune nella popolazione adulta (prevalenza 
1/8000), è causata dell’espansione di una ripetizione trinu-
cleotide alla fine del gene DMPK, con conseguente “mis-spli-
cing” di SCN5A, un ritardo del sistema di conduzione cardia-
co e insorgenza di aritmie. Anche la distrofia di Duchenne ha 
un’elevata incidenza (1/3500 maschi nati). La maggior parte 
dei pazienti muore prima dei 20 anni e quindi si riscontra ra-
ramente in età adulta. Altri disturbi neuromuscolari, come 
la distrofia di Becker (1/100 000 maschi nati) e la distrofia 
facio-scapolo-omerale (1/100 000), sono meno comuni. La 
maggior parte di queste malattie sono associate a disturbi 
della conduzione e del ritmo, in alcuni casi anche potenzial-
mente fatali, e a meccanismi trattabili con terapia antiaritmica 
specifica17. Dato che la funzione muscolare e l’aspettativa di 
vita sono spesso solo relativamente compromesse deve es-
sere presa in considerazione la terapia antiaritmica765. In li-
nea generale i pazienti con malattie neuromuscolari che sono 
sopravvissuti ad un arresto cardiaco o che presentano VA o 
disfunzione ventricolare devono essere trattati alla stregua 
di quelli senza manifestazioni extracardiache, ma per alcuni 
disturbi neuromuscolari, come la distrofia di Duchenne, il po-
tenziale beneficio derivante dall’impianto di ICD deve essere 
soppesato in rapporto alla prognosi complessiva.

I sintomi possono essere anche imputabili a bradicardia 
o tachiaritmie e, pertanto, è opportuno eseguire lo studio 
elettrofisiologico invasivo a meno che non sia già stata docu-
mentata clinicamente un’altra causa, quale un blocco AV153. 
In pazienti con distrofia miotonica, un improvviso prolunga-
mento dell’intervallo PR e della durata del QRS sono risultati 
associati a blocco AV e SCD nonostante l’assenza di sintomi 
e quindi deve essere preso in considerazione di eseguire lo 
studio elettrofisiologico766,767. Qualora si riscontri un intervallo 
HV ≥70 ms si deve procedere ad impianto di pacemaker indi-
pendentemente dai sintomi. La presenza di TV-BBR inducibile 
in un paziente sintomatico è fortemente indicativo di TV-BBR 
quale causa sottostante (capitolo 42.5 del manuale ESC Car-
dioMed)768 ed è raccomandata l’ablazione della branca de-
stra153. L’ablazione a livello della branca sinistra o destra com-
porta un rischio di blocco AV particolarmente elevato durante 
il follow-up a causa della natura progressiva della malattia del 
sistema His-Purkinje e si deve quindi procedere ad impianto di 
pacemaker. In pazienti di età >40 anni con distrofia miotoni-
ca, intervalli PR o QRS prolungati13,16,80, aritmie atriali conco-
mitanti6,16,80 e il riscontro di LGE alla RMC14,15,18 sono tutti fat-
tori risultati associati a blocco AV e SCD durante il follow-up. 
Pertanto, l’impianto di pacemaker può essere preso in con-
siderazione anche in assenza di sintomi. Nei pazienti con di-
strofia miotonica che presentano ulteriori fattori di rischio per 
VA e SCD può essere preferibile l’impianto di ICD invece che 

go a quello dei pazienti con CMD, senza alcuna correlazione 
con l’estensione delle trabecole757. In un’altra metanalisi con 
un numero complessivo di 574 pazienti, la presenza di fibrosi 
focale alla RMC con LGE nei pazienti con LVNC e frazione 
di eiezione preservata è risultata associata ad eventi cardiaci 
gravi (arresto cardiaco rianimato, impianto di ICD, HTX/LVAD) 
(odds ratio [OR] 6.1; IC 2.1-17.5; p<0.001)758. La combina-
zione dei criteri di RMC con la genotipizzazione sistematica 
potrebbe contribuire a superare le attuali incertezze sulla stra-
tificazione del rischio759.

7.1.3.5. Cardiomiopatia restrittiva
La cardiomiopatia a fenotipo restrittivo è estremamente rara 
e può avere differenti eziologie, come le malattie infiltrative 
(es. amiloidosi) e le malattie da accumulo (es. malattia di An-
dersen-Fabry), la cui identificazione è fondamentale per gui-
dare la terapia. Lo scompenso cardiaco rappresenta uno dei 
principali sintomi nella cardiomiopatia restrittiva primaria e 
secondaria760.

In una recente revisione sistematica di 13 studi per un to-
tale di 4185 pazienti, la maggior parte dei decessi per cause 
cardiovascolari avvenuti in pazienti con malattia di Fabry sono 
stati classificati come SCD761. I potenziali fattori di rischio as-
sociati alla SCD sono risultati l’età avanzata, il sesso maschi-
le e la presenza di IVS, LGE e TVNS. Tuttavia, l’incidenza di 
SCD era stata riportata solamente in 11 studi con un numero 
complessivo di 623 pazienti. La natura retrospettiva e osser-
vazionale della maggior parte di questi studi monocentrici di 
piccole dimensioni e il basso numero assoluto di decessi per 
cause cardiovascolari (36/623) e di SCD (30/623) non consen-
tono attualmente di stabilire delle indicazioni per l’impianto di 
ICD in prevenzione primaria761.

L’amiloidosi è causata da diverse proteine precursori ad 
alterato ripiegamento che si accumulano nei tessuti e negli 
organi. Le principali forme di amiloidosi cardiaca sono quelle 
correlate alle catene leggere immunoglobuliniche e alla trans
tiretina, quest’ultima anche suddivisa in “wild-type” (denomi-
nata anche amiloidosi senile), più spesso complicata da ritar-
do della conduzione AV e aritmie atriali, e amiloidosi dovuta 
a mutazioni patogene nel gene TTR. La manifestazione della 
malattia dipende dalla mutazione. Nonostante i progressi 
compiuti nel trattamento dell’amiloidosi da catene leggere, 
l’outcome è tuttora sfavorevole nei pazienti con coinvolgi-
mento cardiaco clinicamente manifesto762. Le cause di morte 
sono rappresentate da scompenso cardiaco progressivo, dis
funzione autonomica e dissociazione elettromeccanica762,763. 
Resta ancora da chiare se i pazienti con amiloidosi cardiaca 

Tabella 32 delle raccomandazioni – Raccomandazioni 
per l’impianto di defibrillatore cardiaco nei pazienti con 
amiloidosi cardiaca

Raccomandazione Classea Livellob

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con amiloidosi 
da catene leggere o con amiloidosi 
cardiaca da transtiretina che presentano TV 
emodinamicamente non tollerata.

IIa C

ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; TV, tachicardia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
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Figura 23. Algoritmo per la stratificazione del rischio, la prevenzione della morte cardiaca improvvisa e il trattamento delle aritmie ventricolari 
nei pazienti con distrofia miotonica.
AV, atrioventricolare; EP, elettrofisiologica invasiva; HV, intervallo fascio di His-ventricolo; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; LGE, cap-
tazione tardiva di gadolinio; N, no; RMC, risonanza magnetica cardiaca; S, sì; TV, tachicardia ventricolare; TV-BBR, tachicardia ventricolare da 
rientro branca-branca.
aSincope o palpitazioni altamente sospette di origine aritmica.
bBlocco AV spontaneo: blocco AV di secondo grado avanzato o di terzo grado. 
cFattori a favore dell’impianto di ICD: età5,6,11, espansioni di CTG6-9,13,16, morte improvvisa o anamnesi familiare di morte improvvisa5, disturbi 
della conduzione all’ECG16, prolungamento dell’intervallo PR13, blocco di branca sinistra5, aritmie atriali6,16, TV non sostenuta5, disfunzione 
ventricolare sinistra17, LGE significativa alla RMC14,15,18.
dUlteriori indagini sulla base dell’esito della valutazione EP.
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di pacemaker, anche se non esistono dati a questo riguardo 
(Figura 23). L’impianto di pacemaker permanente può anche 
essere preso in considerazione in pazienti con sindrome di Ke-
arns-Sayre, Emery-Dreifuss o distrofia muscolare dei cingoli 
che presentano blocco AV di qualsiasi grado in ragione del 
rischio rilevante di una rapida progressione verso il blocco AV 
completo. Nei pazienti con distrofia muscolare dei cingoli di 
tipo 1B o di Emery-Dreifuss nei quali vi sia un’indicazione alla 
stimolazione o che mostrino LGE significativa alla RMC, deve 
essere preso in considerazione l’impianto di ICD769.

L’impianto di un ICD invece che di pacemaker può essere 
preso in considerazione anche nei pazienti con distrofia mu-
scolare di Duchenne/Becker che presentano LGE significativa 
alla RMC770,771, tenendo tuttavia conto della prognosi genera-
le. Nei pazienti sopravvissuti ad un arresto cardiaco dovuto a 
TVSM, l’impianto di ICD è raccomandato in caso di inducibi-
lità dell’aritmia, ad esclusione della TV-BBR (es. TV correlata 
all’area cicatriziale) o in assenza di TV inducibile. I pazienti con 
distrofia miotonica che sono andati incontro ad un episodio 
sincopale verosimilmente dovuto a VA, anche se non induci-
bile, e quelli con palpitazioni e TV-non-BBR inducibile sono 
da ritenere a rischio di SCD aritmica e deve essere preso in 
considerazione l’impianto di ICD.

In ragione della natura progressiva di queste patologie, si 
raccomanda un follow-up su base annuale che preveda l’e-

Tabella 33 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
stratificazione del rischio, la prevenzione della morte cardiaca 
improvvisa e il trattamento delle aritmie ventricolari nei 
pazienti con malattie neuromuscolari

Raccomandazioni Classea Livellob

Raccomandazioni generali

Nei pazienti con distrofia muscolare si 
raccomanda di eseguire un follow-up su base 
annuale che preveda l’esecuzione di almeno 
un ECG a 12 derivazioni, anche nella fase 
occulta della malattia6,13.

I C

Si raccomanda di trattare i pazienti con 
malattie neuromuscolari che sviluppano VA o 
disfunzione ventricolare alla stregua di quelli 
senza malattie neuromuscolari17,765.

I C

Stratificazione del rischio e prevenzione primaria e 
secondaria della SCD

La valutazione elettrofisiologica invasiva 
è raccomandata nei pazienti con distrofia 
miotonica che presentano palpitazioni 
o sincope suggestive di VA o che sono 
sopravvissuti ad un arresto cardiaco153.

I C

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti 
con distrofia miotonica che presentano 
TVSM o che sono sopravvissuti ad un arresto 
cardiaco non dovuto a TV-BBR766.

I C

La valutazione elettrofisiologica invasiva deve 
essere presa in considerazione nei pazienti 
con distrofia miotonica che presentano un 
improvviso prolungamento dell’intervallo PR e 
della durata del QRS766,767.

IIa B

La valutazione elettrofisiologica invasiva deve 
essere presa in considerazione nei pazienti 
con distrofia miotonica che presentano un 
intervallo PR ≥240 ms e una durata del QRS 
≥120 ms o di età >40 anni che presentano 
aritmia sopraventricolarec o LGE significativa 
alla RMCc 5,14,16,766.

IIa B

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con distrofia 
miotonica che non presentano un ritardo 
della conduzione AV o sincope altamente 
suggestiva di VA766.

IIa C

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con distrofia 
miotonica che presentano palpitazioni 
altamente suggestive di VA e TV-non-BBR 
inducibile766.

IIa C

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con distrofia 
muscolare dei cingoli di tipo 1B o di  
Emery-Dreifuss che hanno un’indicazione  
alla stimolazione cardiaca769.

IIa C

L’impianto di ICD può essere preso in 
considerazione nei pazienti con distrofia 
muscolare di  Duchenne/Becker che 
presentano LGE significativa alla RMC770,771.

IIb C

(continua)

Raccomandazioni Classea Livellob

L’impianto di ICD invece che di pacemaker 
permanente può essere preso in 
considerazione nei pazienti con distrofia 
miotonica che presentano ulteriori fattori di 
rischiod per VA e SCD.

IIb C

Nei pazienti con distrofia miotonica non è 
raccomandata la valutazione elettrofisiologica 
seriata della conduzione AV e dell’inducibilità 
dell’aritmia se non nel caso di sospetta aritmia 
o progressione dei disturbi della conduzione 
all’ECG272.

III C

Gestione delle VA

L’ablazione transcatetere è raccomandata nei 
pazienti sintomatici con TV-BBRe 153,474,475,477.

I C

L’impianto di ICD/pacemaker è raccomandato 
nei pazienti con distrofia miotonica sottoposti 
ad ablazione della TV-BBR153.

I C

AV, atrioventricolare; ECG, elettrocardiogramma; ICD, defibrillatore 
cardiaco impiantabile; LGE, captazione tardiva di gadolinio; RMC, 
risonanza magnetica cardiaca; SCD, morte cardiaca improvvisa; TV, 
tachicardia ventricolare; TV-BBR, tachicardia ventricolare da rientro 
branca-branca; TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta monomor-
fa; VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cLivello di evidenza C.
dFattori a favore dell’impianto di ICD: età5,6,11, espansioni di CTG6-9,13,16, 
morte improvvisa o anamnesi familiare di morte improvvisa5, disturbi 
della conduzione all’ECG16, prolungamento dell’intervallo PR13, bloc-
co di branca sinistra5, aritmie atriali6,16, TV non sostenuta5, disfunzio-
ne ventricolare sinistra17, LGE significativa alla RMC14,15,18.
eL’ablazione transcatetere è raccomandata anche in altre condizioni 
cardiache con TV-BBR (es. sostituzione valvolare aortica).
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secuzione di un ECG, anche nella fase occulta della malattia 
quando i pazienti sono asintomatici e l’ECG è normale6,13. Te-
nuto conto della lenta progressione e del fatto che all’ECG 
di superficie sono spesso rilevabili variazioni significative, nei 
pazienti senza sospetta aritmia e senza sospetta progressione 
dei disturbi della conduzione all’ECG non è raccomandata l’e-
secuzione seriata dello studio elettrofisiologico per valutare la 
conduzione AV e l’induzione dell’aritmia767,772.

7.1.4. Malattie cardiache infiammatorie
L’infiammazione cardiaca, associata ad alterazioni delle pro-
prietà elettriche del miocardio e ad aritmie, è stata riportata 
in diverse cardiomiopatie quali, ovviamente, la miocardite, ma 
anche nelle cardiomiopatie ereditarie o post-IM773,774.

Le cardiomiopatie infiammatorie sono caratterizzate 
dall’infiammazione del miocardio (miocardite) quale cau-
sa primaria di danno cardiaco, mentre le infiammazioni del 
miocardio secondarie sono causate da una iniziale patologia 
miocardica775,776. 

Le principali cardiomiopatie infiammatorie sono la miocar-
dite, la sarcoidosi e la malattia di Chagas.

7.1.4.1. Miocardite
La diagnosi di miocardite può essere problematica, in quanto 
non esiste una presentazione clinica patognomonica777, ma al 
contrario le manifestazioni cardiache della miocardite varia-
no da sintomi lievi a insufficienza cardiaca severa, blocco AV 
completo e SCD778. Nei soggetti giovani si stima che il 2-12% 
delle SCD sia correlato a miocardite779-781.

La miocardite viene diagnostica mediante biopsia endo-
miocardica sulla base di criteri istologici, immunologici e im-
munoistochimici, nonché mediante reazione polimerasica a 
catena (PCR) per la ricerca del genoma virale782,783. Ciò implica 
che la biopsia endomiocardica, per quanto non ampiamente 
utilizzata, rappresenta il “gold standard” diagnostico per la 
miocardite778,784. Nella pratica attuale, la diagnosi di miocardite 
si basa sulla presentazione clinica e sul riscontro di elevati livelli 
di troponina, alterazioni ECG, disfunzione VS, CAD o valvulo-
patia significativa e reperti suggestivi alla RMC o PET-TC.

Nel contesto di miocardite acuta sospetta o accertata, i 
pazienti con una presentazione potenzialmente fatale (mio-
cardite fulminante, VA sostenute o blocco AV completo) de-
vono essere indirizzati a un centro specializzato785,786 in grado 
gestire VA complesse e di eseguire il cateterismo cardiaco, la 
biopsia endomiocardica e l’impianto di dispositivi di supporto 
meccanico al circolo.

Nella miocardite acuta possono insorgere VA sostenute. 
In un’ampia casistica di pazienti786, nel 2.5% dei casi è stata 
riportata l’occorrenza di FV o arresto cardiaco intraospeda-
lieri. In un’altra casistica di bambini con miocardite acuta787, 
nell’11.5% dei pazienti sono state documentate tachiaritmie 
sostenute, nella maggior parte dei casi rappresentate da VA 
(79.5%). Lo sviluppo di tachiaritmia è risultato associato a 
un rischio 2.3 volte superiore di mortalità787. La miocardite a 
cellule giganti, seppur rara, comporta un rischio più elevato 
di VA potenzialmente fatali, che si riscontrano nel 14% dei 
pazienti con miocardite a cellule giganti alla presentazione 
iniziale e che in oltre la metà dei pazienti evolvono in aritmie 
refrattarie durante il decorso della malattia788,789.

La gestione della miocardite acuta dipende dalla presenta-
zione clinica, dal riscontro di genoma virale mediante PCR alla 
biopsia endomiocardica e dai reperti istologici. Nei pazienti 

Tabella 34 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
prevenzione della morte cardiaca improvvisa e il trattamento 
delle aritmie ventricolari nei pazienti con miocardite

Raccomandazioni Classea Livellob

Raccomandazioni generali

In caso di miocardite acuta clinicamente 
sospetta o accertata si raccomanda di 
indirizzare ad un centro specialistico i pazienti 
con episodi di VA potenzialmente fatali786,804.

I C

Prevenzione secondaria della SCD e trattamento delle VA

Nei pazienti con episodi di TVSM 
emodinamicamente non tollerata durante la 
fase cronica della miocardite è raccomandato 
l’impianto di ICD794,805.

I C

Nei pazienti con episodi di TV sostenuta 
emodinamicamente non tollerata o FV 
durante la fase acuta della miocardite, 
prima della dimissione deve essere preso in 
considerazione l’impianto di ICD788,794,806.

IIa C

Nei pazienti con VA sostenuta o non 
sostenuta sintomatica durante la fase 
acuta della miocardite deve essere presa 
in considerazione la terapia con AAD 
(preferibilmente amiodarone e beta-
bloccanti).

IIa C

Nei pazienti che dopo la miocardite 
presentano episodi ricorrenti di TV sintomatica 
deve essere presa in considerazione la terapia 
con AAD.

IIa C

Nei pazienti che dopo la miocardite 
presentano TVSM ricorrente sintomatica o 
ricevono ripetuti interventi dell’ICD per TVSM 
e nei quali la terapia con AAD è inefficace, 
non tollerata o non auspicabile deve 
essere presa in considerazione l’ablazione 
transcatetere da eseguirsi presso centri 
specializzati752,801,802.

IIa C

Nei pazienti che sviluppano TVSM 
emodinamicamente tollerata durante la fase 
cronica della miocardite deve essere preso in 
considerazione l’impianto di ICD.

IIa C

Nei pazienti che sviluppano TVSM 
emodinamicamente ben tollerata durante 
la fase cronica della miocardite e che 
presentano funzione VS preservata con 
un’area di tessuto cicatriziale limitata tale da 
rendere possibile la procedura ablativa, può 
essere presa in considerazione l’ablazione 
transcatetere in alternativa alla terapia con 
ICD dopo averne discusso con il paziente 
e a condizione che siano stati raggiunti gli 
endpoint prefissatic.

IIb C

AAD, farmaci antiaritmici; FV, fibrillazione ventricolare; ICD, defibrilla-
tore cardiaco impiantabile; SCD, morte cardiaca improvvisa; TV, tachi-
cardia ventricolare; TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta mono-
morfa; VA, aritmia ventricolare; VS, ventricolare sinistra. 
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cNon inducibilità della TV ed assenza di ritardo della conduzione all’e-
lettrogramma.
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Oltre alla sarcoidosi cardiaca isolata812, sono stati iden-
tificati tre fattori indipendenti che risultano associati ad un 
outcome avverso e, in particolare, al rischio di VA: 1) una 
FEVS <35%812, 2) la documentazione di blocco AV di alto 

con sospetta miocardite che presentano insufficienza cardiaca 
lieve si raccomanda di astenersi dal praticare attività fisica e 
di istituire la terapia con beta-bloccanti e ACE-inibitori790. I 
pazienti con VA o blocco AV devono essere ricoverati in ospe-
dale e sottoposti a monitoraggio continuo. 

Il trattamento delle aritmie nei pazienti con cardiopatia in-
fiammatoria non si discosta dai principi clinici  generalmente 
accettati. In caso di VA sintomatica può essere opportuna la 
terapia con AAD, quali amiodarone e/o beta-bloccanti791-793. 
Da sottolineare che in uno studio osservazionale retrospettivo, 
i pazienti con VA sostenuta durante la fase acuta della miocar-
dite (FEVS 53 ± 10%) hanno mostrato un aumentato rischio di 
TV/FV ricorrente durante il follow-up (45% a 3 anni)794.

La miocardite può risolversi senza sequele, così come può 
recidivare o cronicizzarsi e, pertanto, viene spesso considerata 
un precursore di CMD795. Lo sviluppo di CMD è stato osservato 
nel 21% dei pazienti con miocardite acuta ad un follow-up 
medio di 3 anni796. L’esatta proporzione di pazienti con CMD 
cronica dovuta alla progressione di miocardite acuta è tuttora 
da definire, ma in un ampio studio retrospettivo la miocardite è 
risultata responsabile del 12% dei casi di CMD797. Nei pazienti 
con TVSM ad eziologia non nota deve essere sospettata una 
miocardite specialmente quando la RMC evidenzi la presenza 
di tessuto miocardico fibrotico localizzato nella regione sube-
picardica e/o intramurale. Anche il riscontro di LGE alla RMC 
è risultato associato allo sviluppo tardivo di VA in pazienti con 
miocardite virale confermata alla biopsia endomiocardica798-800.

La gestione di VA accertate nella miocardite cronica è 
analoga a quella prevista per i pazienti con CMD, compreso 
l’impianto di ICD e l’utilizzo di AAD. L’ablazione transcate-
tere può essere efficace nel sopprimere la TVSM, il cui sub-
strato aritmogeno è spesso localizzato in sede epicardica del 
VS laterale/basale752,801-803. In uno studio802, la non inducibilità 
della TV dopo ablazione transcatetere ha portato ad evitare 
l’impianto di ICD in un terzo dei pazienti, con conseguente 
assenza di recidive di TV durante il follow-up.

7.1.4.2. Sarcoidosi cardiaca
La sarcoidosi è una malattia infiammatoria multisistemica ad 
eziologia sconosciuta e a predisposizione genetica807, carat-
terizzata dall’accumulo di linfociti T, fagociti mononucleati e 
granulomi non caseosi che portano alla formazione di tes-
suto cicatriziale808. Può interessare qualsiasi organo, ma più 
frequentemente si riscontra un coinvolgimento polmonare. 
Si stima che il 5% dei pazienti con sarcoidosi abbia sintomi 
indicativi di coinvolgimento cardiaco ma con l’impiego delle 
modalità di imaging cardiaco avanzato (RMC/PET-TC) sempre 
più spesso viene posta diagnosi di sarcoidosi cardiaca subcli-
nica808-811.

La diagnosi di sarcoidosi cardiaca è problematica. In caso 
di predominante coinvolgimento VD810 può mimare un feno-
tipo di ARVC oppure si può riscontrare unicamente un coin-
volgimento cardiaco (nella cosiddetta “sarcoidosi cardiaca 
isolata”)812. L’identificazione delle aree a basso voltaggio me-
diante mappaggio elettroanatomico cardiaco può contribuire 
a differenziare la sarcoidosi cardiaca isolata dalla ARVC813. Le 
tre manifestazioni più comuni della sarcoidosi cardiaca sono 
rappresentate da disfunzione VS, alterazioni della conduzione 
AV e VA. Un blocco AV completo si verifica prevalentemen-
te durante la fase infiammatoria acuta a differenza della TV 
sostenuta che si sviluppa frequentemente nella fase avanzata 
della malattia (Figura 24)814.

Tabella 35 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
stratificazione del rischio, la prevenzione della morte cardiaca 
improvvisa e il trattamento delle aritmie ventricolari nei 
pazienti con sarcoidosi cardiaca

Raccomandazioni Classea Livellob

Stratificazione del rischio e prevenzione primaria della SCD

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti 
con sarcoidosi cardiaca che presentano una 
FEVS ≤35%812,828-830,832.

I B

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con sarcoidosi 
cardiaca che hanno un’indicazione a 
stimolazione cardiaca permanente per blocco 
AV di alto grado, indipendentemente dai 
valori di FEVS816.

IIa C

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con sarcoidosi 
cardiaca che presentano una FEVS >35% ma 
LGE significativa alla RMC dopo risoluzione 
dell’infiammazione acuta817-819,821,833,834.

IIa B

La PES deve essere presa in considerazione ai 
fini della stratificazione del rischio nei pazienti 
con sarcoidosi cardiaca che presentano una 
FEVS 35-50% e LGE lieve alla RMC dopo 
risoluzione dell’infiammazione acuta.

IIa C

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con sarcoidosi 
cardiaca che presentano una FEVS 35-50% e 
TVSM inducibile alla PES823-825.

IIa C

Prevenzione secondaria della SCD e trattamento delle VA

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti 
con sarcoidosi cardiaca  che presentano 
TV sostenuta accertata o colpiti da arresto 
cardiaco rianimato812,828-830,832.

I B

Il trattamento con AAD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con sarcoidosi 
cardiaca che presentano VA sintomatica 
ricorrente.

IIa C

L’ablazione transcatetere, da eseguirsi presso 
centri specializzati, può essere presa in 
considerazione nei pazienti con sarcoidosi 
cardiaca portatori di ICD che presentano 
TVSM sintomatica ricorrente o ricevono 
ripetuti interventi dell’ICD per TVSM nei 
quali la terapia con AAD è inefficace, 
controindicata o non tollerata839,841,842.

IIb C

AAD, farmaci antiaritmici; AV, atrioventricolare; FEVS, frazione di eie-
zione ventricolare sinistra; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; 
LGE, captazione tardiva di gadolinio; PES, stimolazione elettrica pro-
grammata; RMC, risonanza magnetica cardiaca; SCD, morte cardiaca 
improvvisa; TV, tachicardia ventricolare; TVSM, tachicardia ventricola-
re sostenuta monomorfa; VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
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mica avevano una ridotta FEVS alla PES, che si è ulteriormente 
deteriorata al follow-up di 2 anni823.

Sulla base dei dati disponibili sulla terapia con ICD in pre-
venzione primaria e secondaria828-832, l’impianto di ICD è rac-
comandato per la prevenzione primaria della SCD nei pazienti 
con FEVS ≤35%812,830. Inoltre, indipendentemente dai valori 
di FEVS, l’impianto di CD deve essere preso in considerazio-
ne anche nei pazienti che hanno un’indicazione alla stimola-
zione cardiaca permanente o che presentano aree cicatriziali 
significative alla RMC833,834. Di fatto, come evidenziato in due 
recenti metanalisi821,832, i pazienti con blocco AV completo 
sono ad aumentato rischio di VA (OR 2.19; p<0.01) e la pre-
senza di aree cicatriziali alla RMC si associa a un rischio più 
elevato dell’endpoint composito di VA e morte (OR 10.74; 
p<0.00001). Per quanto non vi sia una definizione ampia-
mente accettata di LGE significativa, una LGE estesa a ≥9/29 
segmenti (17 segmenti del ventricolo sinistro e 12 segmenti 

grado815,816 e 3) la presenza alla RMC di aree cicatriziali nel 
ventricolo destro o sinistro (Figura 25)817-821. Tuttavia, anche 
i pazienti con FEVS lievemente ridotta o normale posso-
no manifestare episodi di VA o andare incontro a SCD e la 
PES822-825, la PET-TC826 e la LGE alla RMC si rivelano utili ai 
fini della stratificazione del rischio di VA827. In una casistica di 
120 pazienti con sarcoidosi extracardiaca accertata mediante 
biopsia e funzione sistolica VS/VD preservata, l’inducibilità di 
TV alla PES è risultata bassa (6%) ma associata all’endpoint 
composito di VA e SCD, che si è verificato in 3 pazienti, tutti 
con reperti alterati alla PET o RMC (p=0.009)825. In una coorte 
di 66 pazienti asintomatici con sarcoidosi extracardiaca do-
cumentata mediante biopsia che mostravano alterazioni alla 
PET-TC e RMC, 8 (11%) pazienti hanno mostrato inducibilità 
aritmica alla PES e 6 su 8 avevano una VA o sono deceduti du-
rante il follow-up vs a 1 su 68 pazienti senza aritmie inducibili 
(p<0.0001). Da sottolineare che i pazienti con inducibilità arit-

N

Paziente con sarcoidosi cardiaca

Amiodarone
(Classe IIa)

Ablazione transcatetere
(Classe IIb)

Indicazione a stimolazione
cardiaca permanente

N

LGE significativoa

N

N

N
FEVS 35-50%

e LGE marginale

PES
(Classe IIa)

Impianto di ICD
(Classe IIa)

Follow-up 

Arresto cardiaco rianimato o
TV sostenuta o FEVS ≥35%

TVSM inducibile

VA sintomatica ricorrente

S

S

Impianto di ICD
(Classe I)

S

S

S

Figura 24. Algoritmo per la prevenzione della morte cardiaca improvvisa e il trattamento delle aritmie ventricolari nei pazienti con sarcoidosi 
cardiaca.
FEVS, frazione di eiezione ventricolare sinistra; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; LGE, captazione tardiva di gadolinio; N, no; PES, sti-
molazione elettrica programmata; S, sì; SCD, morte cardiaca improvvisa; TV, tachicardia ventricolare; TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta 
monomorfa; VA, aritmia ventricolare.
aLa presenza di LGE estesa a ≥9/22 segmenti o ≥22% della massa ventricolare sinistra è risultata associata ad endpoint aritmici.
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transmuralità cicatriziale alla RMC e un minor grado di infiam-
mazione alla PET840. L’ablazione transcatetere può contribuire 
a prevenire lo sviluppo di TV839,841,842, specialmente se il trat-
tamento con AAD è inefficace837, ma il tasso di recidive resta 
comunque elevato752,839, soprattutto quando l’ablazione vie-
ne eseguita in corso di infiammazione attiva e molti pazienti 
sono ancora in terapia con AAD839,843.

7.1.4.3. Cardiomiopatia di Chagas
La malattia di Chagas è una patologia del miocardio causata 
dal parassita Trypanosoma cruzi e rappresenta la causa più 
frequente di cardiomiopatia non ischemica in America Latina. 
Dopo il periodo di incubazione, la stragrande maggioranza 
dei soggetti infetti manifesta sintomi lievi o è asintomatica e 
solo una minoranza (<1%) sviluppa miocardite acuta845. Cio-

del ventricolo destro) o ad almeno il 22% della massa VS è 
risultata associata ad endpoint aritmici820,827,835. 

La terapia con corticosteroidi rappresenta un caposaldo 
del trattamento della sarcoidosi cardiaca, ma gli effetti sull’in-
sorgenza di VA sono stati documentati unicamente in studi 
osservazionali836-838. Ovviamente, tenuto conto della fisiopa-
tologia della malattia, nei pazienti con sarcoidosi cardiaca l’in-
fiammazione influisce sulla formazione di tessuto cicatriziale. 
Tuttavia, ad oggi non vi sono evidenze che dimostrino che 
le VA siano direttamente innescate dall’infiammazione attiva 
stessa. Di fatto, nei pazienti con sarcoidosi cardiaca un sub-
strato intramurale o epicardico correlato all’area cicatriziale 
(localizzata prevalentemente nelle regioni perivalvolari) è re-
sponsabile della maggior parte delle TV839. Il substrato della 
TV è risultato più probabilmente localizzato in segmenti con 

ECG con ritmo sinusale – Onda R’ prevalente in V1-V3a

ECG con TV – morfologia tipo BBS, deviazione assiale inferiore (ad origine da RVOT)

RMC
LGE basale VS e parete libera VD

PET-TC
Aumentato 18FDG uptake laterale e basale settale VS

I
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Figura 25. Tipiche caratteristiche della sarcoidosi cardiaca associata a tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa.
BBS, blocco di branca sinistra; ECG, elettrocardiogramma; LGE, captazione tardiva di gadolinio; PET-TC, tomografia ad emissione di positro-
ni-tomografia computerizzata; RMC, risonanza magnetica cardiaca; RVOT, tratto di efflusso del ventricolo destro; TV, tachicardia ventricolare; 
VD, ventricolo destro; VS, ventricolo sinistro.
aSi noti l’onda R’ prevalente in V1-V3, un pattern di frequente riscontro nella sarcoidosi cardiaca con coinvolgimento ventricolare destro844.
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7.1.5. Valvulopatie
Le malattie valvolari, sia nella fase preoperatoria che dopo 
correzione chirurgica, predispongono alla SCD. Negli studi di 
coorte più datati condotti in pazienti sintomatici non operati 
con stenosi aortica severa o insufficienza mitralica severa è 
stata riportata un’incidenza di SCD del 50-60%, anche se non 
è stata specificata l’incidenza di SCD dovuta a VA861,862.

L’incidenza di SCD nei pazienti con protesi valvolare è 
compresa tra il 15% e il 30%, con un rischio annuo stima-
to dello 0.2-0.9%863. In un’ampia casistica di 1533 pazienti 
sottoposti a sostituzione di valvola aortica o mitralica, il 6% 
dei decessi era secondario ad aritmie864. In un recente report 
su 3726 pazienti sottoposti ad impianto transcatetere di val-
vola aortica (TAVI), l’incidenza di SCD è stata del 5.6% ad un 
follow-up di 22 mesi, stando ad indicare che il rischio di SCD 
permane anche dopo intervento di sostituzione valvolare865. 

Studi osservazionali di piccole dimensioni hanno dimo-
strato che i pazienti con disfunzione VS residua dopo chi-
rurgia valvolare sottoposti a impianto di ICD ricevono shock 
appropriati ed hanno tassi di mortalità simili ai pazienti con 
cardiomiopatia ischemica o dilatativa866-868. L’impianto di ICD 
in questa categoria di pazienti deve quindi attenersi alle rac-
comandazioni previste per quelli con CMD/HNDCM.

Nei pazienti sottoposti a TAVI, la SCD è stata associata 
alla presenza di disturbi della conduzione di nuova insorgen-
za (BBS, QRS >160 ms) e ad una ridotta FEVS (≤40%)865. In 
questi pazienti la SCD può essere secondaria a blocco AV 
avanzato e per l’indicazione alla stimolazione permanente 
si deve fare riferimento alle linee guida ESC 2021 su stimo-
lazione cardiaca e CRT2. Il ruolo della terapia con ICD nella 
prevenzione della SCD post-TAVI resta ancora da chiarire. In 
due recenti analisi retrospettive che hanno incluso un totale di 
203 pazienti con FEVS persistentemente ≤35%, l’impianto di 
ICD non ha determinato alcun beneficio in termini di soprav-
vivenza, verosimilmente per l’elevato rischio concomitante di 
morte per scompenso cardiaco e per le relative comorbilità in 
questa popolazione869,870. 

Nei pazienti che sviluppano TVSM dopo sostituzione val-
volare aortica è indicata la PES in considerazione dell’elevata 
probabilità di TV-BBR come meccanismo sottostante – un’a-
ritmia potenzialmente curabile mediante ablazione transca-
tetere871,872.

Nei pazienti con PVM è stato riportato un rischio annuo 
di SCD dello 0.2-0.4%873,874, anche se molto probabilmente 
il numero complessivo di pazienti affetti da tale condizione 
colpiti da SCD è sottostimato, considerando che si tratta di 
una variante valvolare comune con una prevalenza stimata 
del 2-3% nella popolazione generale875. 

Utilizzando criteri rigorosi per la diagnosi morfologica (de-
generazione mixomatosa della valvola mitrale) post-mortem, 
il PVM è risultato associato al 7% di tutti i casi di SCD giova-
nile nel registro della regione Veneto in Italia228. Recenti studi 
anatomo-patologici e clinici su vittime di SCD con PVM o su 
pazienti con PVM e VA maggiori hanno fornito alcune infor-
mazioni sul potenziale substrato delle VA130,228,876-880, in parti-
colare negli studi anatomo-patologici è stata evidenziata alla 
RMC con LGE la presenza di fibrosi miocardica a carico della 
parete libera del ventricolo sinistro infero-basale e dei muscoli 
papillari228. Il processo di cicatrizzazione è risultato correlato 
allo stretch meccanico dovuto all’eccessiva mobilità dell’ap-
parato valvolare mitralico secondaria a disgiunzione mitro- 
anulare e “curling” sistolico del lembo mitralico posteriore876. 

nonostante, l’infezione può durare per l’intera vita e il 20-
30% dei soggetti sviluppa una cardiomiopatia anni o decenni 
dopo l’infezione iniziale846, che può portare all’insorgenza di 
insufficienza cardiaca, blocco cardiaco e aritmie atriali e ven-
tricolari. Nei pazienti con cardiomiopatia di Chagas la SCD, 
in particolare dovuta a FV, rappresenta la principale causa di 
morte847,848. Un score di rischio sviluppato da Rassi et al.849 e 
la presenza di fibrosi miocardica con rilevazione di LGE alla 
RMC850 sono utili per valutare il rischio di morte in questa 
categoria di pazienti. Tuttavia, sono necessari studi prospettici 
per stabilire se tale stratificazione del rischio possa tradursi in 
un beneficio clinico a seguito dell’impianto di ICD, considera-
ta anche l’elevata mortalità annua registrata nei pazienti con 
malattia di Chagas portatori di ICD851.

L’impianto di ICD sembrerebbe ragionevole per la preven-
zione secondaria della SCD nei pazienti con cardiomiopatia di 
Chagas, ma i risultati degli studi sui benefici e sui rischi correlati 
all’impianto di ICD in questi pazienti non sono univoci851-856. In-
fatti, in una metanalisi di studi osservazionali, l’impianto di ICD 
(n=483) non ha determinato alcun beneficio rispetto al tratta-
mento con amiodarone (n=115) per la prevenzione secondaria 
della SCD in pazienti con malattia di Chagas, in quanto che 
sono stati osservati analoghi tassi di mortalità annua per tutte 
le cause nei due gruppi (9.7% vs 9.6%)856. In un’altra metana-
lisi è stata riportata un’incidenza annua di shock inappropriati 
del 4.7% e un’elevata mortalità annua pari al 9.0% in 1041 
pazienti con malattia di Chagas portatori di ICD851. 

In alcuni pazienti il trattamento con amiodarone857 e 
l’ablazione transcatetere858-860 si sono dimostrati efficaci nel 
controllare gli episodi di VA ricorrente. Come per diverse for-
me di miocardite, nella cardiomiopatia di Chagas il substrato 
aritmogeno è spesso localizzato in sede epicardica.

Tabella 36 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
il trattamento delle aritmie ventricolari nei pazienti con 
cardiomiopatia di Chagas

Raccomandazioni Classea Livellob

Nei pazienti con cardiomiopatia di Chagas 
che presentano PVC sintomatici o TV deve 
essere preso in considerazione il trattamento 
con amiodarone allo scopo di ridurre il burden 
aritmico857.

IIa C

Nei pazienti con cardiomiopatia di Chagas 
che presentano episodi ricorrenti di TVSM 
sintomatica o ricevono ripetuti interventi 
dell’ICD per TVSM e nei quali la terapia 
con AAD è inefficace, controindicata o non 
tollerata deve essere presa in considerazione 
l’ablazione transcatetere da eseguirsi presso 
centri specializzati859,860.

IIa C

Nei pazienti con cardiomiopatia di Chagas 
che presentano TV sintomatica e nei quali 
la terapia con AAD (amiodarone e beta-
bloccanti) è inefficace o non tollerata può 
essere preso in considerazione l’impianto di 
ICD851,854-856.

IIb C

AAD, farmaci antiaritmici; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; 
PVC, complessi ventricolari prematuri; TV, tachicardia ventricolare; 
TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
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Queste osservazioni depongono per un ruolo promettente 
della RMC nella stratificazione del rischio aritmico in aggiunta 
ai tradizionali marker elettrofisiologici.

I criteri proposti per “sindrome aritmica da PVM” che 
sono stati associati ad un aumentato rischio di SCD sono i 
seguenti: soggetti giovani adulti (più spesso donne), prolun-
gamento del QTc e/o onde T negative nelle derivazioni ECG 
inferiori, disgiunzione mitro-anulare, coinvolgimento bi-lem-
bo all’ecocardiografia, PVC frequenti o TVP non sostenuta al 
monitoraggio Holter e/o al test da sforzo130,228,876-880. La pre-
senza di ridotta FEVS e/o di fibrosi miocardica alla RMC posso-
no contribuire a definire meglio il profilo di rischio. Questi dati 
derivano prevalentemente da piccole casistiche retrospettive 
di pazienti sopravvissuti a SCD e da studi post-mortem. Per-
tanto, l’identificazione di questo ristretto gruppo di pazienti a 
rischio di SCD rimane complessa228,874 e non sono disponibili 
solidi dati a supporto delle raccomandazioni per la stratifica-
zione del rischio di SCD nei pazienti con PVM.

Tabella 37 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
prevenzione della morte cardiaca improvvisa e il trattamento 
delle aritmie ventricolari nei pazienti con valvulopatie

Raccomandazioni Classea Livellob

La PES con eventuale ablazione transcatetere 
è raccomandata nei pazienti con valvulopatia 
aortica e TVSM allo scopo di identificare ed 
ablare la TV-BBR, specialmente quando si 
sviluppa dopo un intervento valvolare871,872,881.

I C

Nei pazienti con valvulopatia e disfunzione 
VS persistente dopo correzione chirurgica si 
raccomanda (quando possibile) l’impianto di 
ICD in prevenzione primaria secondo quanto 
raccomandato per la CMD/HNDCM868.

I C

CMD, cardiomiopatia dilatativa; HNDCM, cardiomiopatia ipocinetica 
non dilatativa; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; PES, stimo-
lazione elettrica programmata; TV-BBR, tachicardia ventricolare da 
rientro branca-branca; TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta mo-
nomorfa; VS, ventricolare sinistra.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

7.1.6. Cardiopatie congenite
I progressi compiuti nella riparazione chirurgica e nel tratta-
mento farmacologico hanno determinato un miglioramento 
della prognosi a lungo termine dei bambini nati con cardio-
patie congenite (CHD), tanto che oltre il 90% sopravvive oggi 
fino all’età adulta882 e, di conseguenza, la prevalenza di CHD 
negli adulti è andata gradatamente aumentando883. A fron-
te di una maggiore riduzione dei decessi dovuti ad eventi 
perioperatori e ad insufficienza cardiaca precoce, la SCD è 
diventata la principale causa di morte negli adulti sottoposti 
ad intervento correttivo della CHD884. La combinazione di in-
cisioni chirurgiche, tessuto cicatriziale miocardico e anomalie 
anatomiche nuove o residue costituisce il substrato per lo svi-
luppo di VA (Figura 26). 

La stratificazione del rischio di SCD nei pazienti con CHD 
senza VA sostenuta documentata è tuttora problematica a 
causa della popolazione mista di pazienti, dell’assenza di RCT 
e dei dati derivati solo da studi osservazionali di dimensioni re-
lativamente limitate. Nei pazienti con fisiologia biventricolare e 
ventricolo sinistro sistemico viene utilizzato il criterio standard 
di una FEVS ≤35% per selezionare quelli candidabili ad impian-

Tabella 38 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
stratificazione del rischio e la prevenzione primaria della morte 
cardiaca improvvisa nei pazienti con cardiopatia congenita

Raccomandazioni Classea Livellob

Stratificazione del rischio e prevenzione primaria della SCD

Tutti i pazienti con CHD

Nei pazienti adulti affetti da CHD con 
fisiologia biventricolare e ventricolo sinistro 
sistemico che presentano scompenso cardiaco 
sintomatico (classe NYHA II/III) e FE ≤35% 
nonostante OMT per almeno 3 mesi è 
indicato l’impianto di ICD885,886.

I C

Nei pazienti affetti da CHD con sincope 
presumibilmente di origine aritmogena e con 
disfunzione ventricolare di grado almeno 
moderato o TVSM inducibile alla PES deve 
essere preso in considerazione l’impianto di 
ICD887,889,902.

IIa C

Nei pazienti con disfunzione avanzata del 
ventricolo unico e del VD sistemico associata 
ad altri fattori di rischioc può essere preso in 
considerazione l’impianto di ICD890,891.

IIb C

Tetralogia di Fallot

Nei pazienti sottoposti a riparazione di TOF 
con sintomi aritmici e TVNS deve essere 
presa in considerazione la valutazione 
elettrofisiologica, inclusa la PES889,903-905.

IIa C

Nei pazienti sottoposti a riparazione di 
TOF con sintomi aritmici e PES positiva o 
che presentano altri fattori di rischiod in 
combinazione con PES positiva deve essere 
preso in considerazione l’impianto di ICD.

IIa C

Nei pazienti sottoposti a riparazione 
di TOF senza sintomi aritmici ma che 
presentano altri fattori di rischiod può essere 
presa in considerazione la valutazione 
elettrofisiologica, inclusa la PES. 

IIb C

Nei pazienti sottoposti a riparazione di 
TOF candidati a sostituzione chirurgica o 
transcatetere della valvola polmonare possono 
essere presi in considerazione il mappaggio 
transcatetere preoperatorio e la resezione 
dell’istmo anatomico correlato alla TV da 
eseguire prima o durante l’intervento894.

IIb C

CHD, cardiopatia congenita; FE, frazione di eiezione; ICD, defibrilla-
tore cardiaco impiantabile; NYHA, New York Heart Association; OMT, 
terapia medica ottimale; PES, stimolazione elettrica programmata; 
RMC, risonanza magnetica cardiaca; SCD, morte cardiaca improvvisa; 
TOF, tetralogia di Fallot; TV, tachicardia ventricolare; TVNS, tachicardia 
ventricolare non sostenuta; TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta 
monomorfa; VD, ventricolo destro.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cEsistono solo pochi dati ed i fattori di rischio possono essere specifici 
della lesione, come TV non sostenuta, classe NYHA II/III, insufficienza 
severa della valvola atrioventricolare e ampio QRS ≥140 ms (trasposi-
zione delle grandi arterie).
dAltri fattori di rischio comprendono la disfunzione ventricolare si-
nistra o destra moderata, un’estesa area cicatriziale del VD alla 
RMC906,907, una durata del QRS ≥180 ms886,908 e una marcata fram-
mentazione del QRS909,910.
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dere ad una valutazione completa dei fattori scatenanti, che 
comprenda l’imaging cardiaco (in particolare la RMC) e la va-
lutazione emodinamica (Figura 26)892. In presenza di anomalie 
anatomiche preesistenti o di nuovo riscontro che richiedono 
un intervento deve essere preso in considerazione il map-
paggio pre- o intraoperatorio e la transezione del substrato 
della TV, in quanto potrebbero compromettere l’accesso in 
fase postoperatoria888,893,894. La valutazione e le indagini pre-
operatorie sono particolarmente importanti nei pazienti con 
TOF sottoposti a sostituzione valvolare polmonare. In pazienti 
selezionati con CHD (come quelli sottoposti a riparazione con 
“baffle” interatriale per trasposizione delle grandi arterie o ad 
intervento di Fontan o con anomalia di Ebstein) deve essere 
presa in considerazione la valutazione e il trattamento della 
TVS a conduzione ventricolare rapida (come la tachicardia da 
rientro intra-atriale o la tachicardia da rientro AV) 890,895,896. 

to di ICD in prevenzione primaria885,886. Nei pazienti con sinco-
pe inspiegata, sintomi severi come palpitazioni o pre-sincope e 
TVNS, deve essere presa in considerazione la PES887. Nei pazien-
ti asintomatici con tetralogia di Fallot (TOF) che presentano altri 
indicatori di substrato della VA, per una migliore stratificazione 
del rischio può essere utile una valutazione elettrofisiologica888. 
L’era chirurgica e le tecniche utilizzate influenzano il substrato 
delle VA ed è necessario tenere conto del rischio di VA. Ad 
esempio, la riparazione con patch transanulare nei pazienti con 
TOF è risultata associata ad un minor rischio di VA889. Il benefi-
cio derivante dalla terapia con ICD in prevenzione primaria nei 
pazienti con ventricolo destro unico o sistemico è meno con-
solidato ed occorre tenere in considerazione i fattori specifici 
correlati alla malattia e al paziente890,891.

Nei pazienti con CHD che presentano VA sostenuta o che 
sono sopravvissuti ad un arresto cardiaco è importante proce-

VA sostenuta in paziente con CHD

CHD semplice o moderata e
funzione biventricolare preservata e

TV emodinamicamente tollerata
S

Intervento chirurgico o transcatetere
per lesioni correggibili ± ICD

Mappaggio transcatetere
preoperatorio e ablazione prima

o durante l’interventoa

(Classe IIa)

N

N

Anomalie nuove o residue
che necessitano di intervento

Valutazione delle anomalie
anatomiche nuove o residue

(Classe I)

N

Ablazione con successo

Aspettare prima di procedere
ad impianto di ICDa

(Classe IIb)

TVSM sintomatica ricorrente/
ripetuti interventi dell’ICD
nonostante terapia medicab

Ablazione transcatetere

Impianto di ICD
(Classe I)

Ablazione transcateterea

(Classe I)

TOF
(Classe I)

Altre
(Classe IIa)

S

S

S

Figura 26. Algoritmo per la gestione delle aritmie ventricolari sostenute nei pazienti con cardiopatia congenita.
CHD, cardiopatia congenita; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; N, no; S, sì; TOF, tetralogia di Fallot; TV, tachicardia ventricolare; 
TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta monomorfa; VA, aritmia ventricolare.
aDati derivati da pazienti con TOF e relative lesioni. 
bIn caso di TOF, indipendentemente dall’insuccesso della terapia medica.
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In assenza di fattori reversibili identificabili si raccomanda 
l’impianto di ICD per la prevenzione secondaria della SCD349,350. 
Anche se nella maggior parte dei casi vengono utilizzati i siste-
mi transvenosi che hanno il vantaggio di essere dotati di funzio-
ne anti-tachicardica e anti-bradicardica, l’ICD sottocutaneo può 
rappresentare un’alternativa in pazienti selezionati con accesso 
venoso limitato o con shunt intracardiaco.

Nei pazienti con CHD, lo sviluppo di TVM si verifica spesso 
in conseguenza di tachicardie da rientro quando gli istmi ana-
tomici sono delimitati da valvole, patch e incisioni chirurgi-
che. I primi studi di mappaggio e ablazione, in particolare nei 
pazienti con TOF, hanno identificato gli istmi anatomici critici 
in sedi anatomiche riproducibili897,898. Sulla base di questi pre-
supposti, durante procedura di ablazione transcatetere si può 
eseguire la ricostruzione e la transezione dell’istmo anatomi-
co in ritmo sinusale utilizzando sistemi di mappaggio elettro-
anatomico, con tassi di successo in acuto dell’80%888,899-901. Il 
blocco di conduzione a livello dell’istmo anatomico come en-
dpoint procedurale, in aggiunta alla presenza di TV non indu-
cibile, ha migliorato ulteriormente l’outcome a lungo termine 
dell’ablazione888,899. Di conseguenza, l’ablazione transcatetere 
è raccomandata in particolare nei pazienti con TOF che mani-
festano TVSM ricorrente. Data la complessità dei pazienti con 
CHD e del substrato della TV, tali procedure devono essere 
eseguite in centri con esperienza nell’ablazione transcatete-
re in pazienti con CHD. L’ablazione transcatetere può essere 
presa in considerazione in alternativa all’impianto di ICD in 
pazienti selezionati con TOF che presentano TVSM e funzione 
biventricolare preservata, a condizione che sia possibile rag-
giungere l’endpoint procedurale combinato di non inducibili-
tà e blocco di conduzione a livello dell’istmo anatomico888,899.

7.2. Malattie elettriche primarie
7.2.1. Fibrillazione ventricolare idiopatica
Nei sopravvissuti ad un arresto cardiaco improvviso la diagnosi 
di FV idiopatica deve essere posta, preferibilmente sulla base 
della documentazione degli episodi di FV, dopo dopo aver 
escluso qualsiasi eziologia sottostante di natura strutturale, da 
canalopatia, metabolica o tossicologica135,222,911-913. I test dia-
gnostici includono gli esami ematochimici, l’ECG (comprensi-
vo delle derivazioni alte), la TC cardiaca/angiografia coronari-
ca, la telemetria/Holter, il test da sforzo, l’ecocardiogramma, 
il test con farmaci bloccanti i canali del sodio e la RMC (vedi 
Sezione 5.2.3, scenario 3)135,222,911. Il test genetico può essere 
preso in considerazione per la ricerca dei geni coinvolti nelle 
canalopatie e nelle cardiomiopatie, con una resa nell’identifi-
cazione di mutazioni geniche del 3-17%249,914,915. Può essere 
presa in considerazione anche la valutazione clinica dei paren-
ti di primo grado, anche se la resa diagnostica è bassa. In par-
ticolare, resta da definire chiaramente quali implicazioni com-
porti il rilevamento di un ERP nei parenti asintomatici182,916. 

Nei pazienti con FV idiopatica, la terapia con ICD si è dimo-
strata in grado di ridurre il rischio di morte aritmica del 68% 
rispetto al trattamento con amiodarone352,917-921 (Figura 27). 
In studi osservazionali con un follow-up medio di 5-6 anni, il 
21.0-29.6% dei pazienti ha manifestato una recidiva aritmica 
a cui ha corrisposto un tasso annuale di shock erogati dall’I-
CD del 3.6-5.7%, mentre il 4.5-17.5% dei pazienti ha ricevuto 
shock inappropriati919-921. Per il trattamento in acuto di shock 
ricorrenti o storm aritmici sono stati impiegati l’isoproterenolo, 
il verapamil e la chinidina912,913,918,922-926. In alcuni studi di piccole 
dimensioni, la chinidina è risultata estremamente efficace nel 

Tabella 39 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
la prevenzione secondaria della morte cardiaca improvvisa 
e il trattamento delle aritmie ventricolari nei pazienti con 
cardiopatia congenita

Raccomandazioni Classea Livellob

Prevenzione secondaria della SCD e trattamento delle VA

Tutti i pazienti con CHD

Nei pazienti con CHD che presentano TV 
sostenuta si raccomanda di valutare le lesioni 
residue e le alterazioni strutturali di nuova 
insorgenza892,893.

I B

Nei pazienti con CHD che presentano TV non 
tollerata o sopravvissuti ad arresto cardiaco 
dovuto a FV è indicato l’impianto di ICD dopo 
aver escluso le potenziali cause reversibili349,350.

I C

Nei pazienti con CHD che presentano 
TVMS sintomatica ricorrente o che ricevono 
ripetuti interventi dell’ICD per TVMS non 
gestibile mediante terapia farmacologica 
o riprogrammazione dell’ICD deve essere 
presa in considerazione l’ablazione 
transcatetere da eseguirsi presso centri 
specializzatic 899-901.

IIa C

In pazienti selezionati con CHD (come 
quelli sottoposti a riparazione con “baffle” 
interatriale per trasposizione delle grandi 
arterie o ad intervento di Fontan o con 
anomalia di Ebstein) colpiti da arresto 
cardiaco deve essere presa in considerazione 
la valutazione e il trattamento della TVS a 
conduzione ventricolare rapida890,895.

IIa C

Tetralogia di Fallot

Nei pazienti sottoposti a riparazione della 
TOF che presentano TVSM o che ricevono 
appropriati interventi dell’ICD sintomatici 
ricorrenti per TVSM si raccomanda l’ablazione 
transcatetere da eseguirsi presso centri 
specializzati899-901.

I C

Nei pazienti sottoposti a riparazione della 
TOF candidati a sostituzione chirurgica o 
transcatetere della valvola polmonare deve 
essere preso in considerazione di eseguire il 
mappaggio transcatetere preoperatorio o la 
transezione dell’istmo anatomico correlato 
alla TV prima o durante l’intervento888,893,894.

IIa C

Nei pazienti sottoposti a riparazione di TOF 
con funzione biventricolare preservata e 
TVSM sintomatica, in alternativa all’impianto 
di ICD può essere presa in considerazione 
l’ablazione transcatetere o la concomitante 
ablazione chirurgica da eseguirsi presso centri 
specializzati899,901.

IIb C

CHD, cardiopatia congenita; FV, fibrillazione ventricolare; ICD, defi-
brillatore cardiaco impiantabile; SCD, morte cardiaca improvvisa; TOF, 
tetralogia di Fallot; TV, tachicardia ventricolare; TVS, tachicardia so-
praventricolare; TVSM, tachicardia ventricolare sostenuta monomor-
fa; VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cRaccomandazione di Classe I-B in caso di TOF.
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7.2.2. Sindrome del QT lungo (inclusa la sindrome del 
QT lungo acquisita)
La LQTS è caratterizzata da un intervallo QT prolungato e VA 
innescate prevalentemente dall’attivazione adrenergica, con 
un’età media alla presentazione di 14 anni. Nei pazienti asin-
tomatici con LQTS non trattata, il tasso annuo di SCD è sti-
mato essere al di sotto dello 0.5%82, mentre raggiunge circa 
il 5% in quelli con storia di sincope931. 

Almeno 17 geni con varianti rare sono stati associati alla 
LQTS932, anche se per alcuni dei geni identificati ne è stata 
messa in discussione la causalità166. Le mutazioni geniche uni-
versalmente riconosciute sono quelle responsabili della LQT1, 
LQT2 e LQT3, che coinvolgono rispettivamente i geni KCNQ1, 
KCNH2 e SCN5A, i cui fattori scatenanti gene-specifici sono 
l’esercizio fisico (LQT1), lo stress emotivo (LQT2) e il sonno 
(LQT3). Lo screening genetico consente di identificare una 
mutazione causativa nel 75% dei casi di LQTS e tre geni prin-
cipali sono responsabili del 90% dei casi con genotipo positi-
vo178. I tipi di LQTS possono essere raggruppati nelle seguenti 
tre categorie:

1)	 LQTS a trasmissione autosomica dominante (prevalenza di 
1 su 2500) senza manifestazioni extracardiache.

2)	 LQTS a trasmissione autosomica dominante con manife-
stazioni extracardiache, che comprende:
a)	la sindrome di Andersen-Tawil (LQT7), sempre più con-

siderata un’entità a sé stante933,934,
b)	la sindrome di Timothy (LQT8), caratterizzata da pro-

lungamento del QT, sindattilia, malformazioni cardia-
che, disturbi dello spettro autistico e dismorfismi935.

3)	 LQTS a trasmissione autosomica recessiva (sindrome di 
Jervell e Lange-Nielsen), che combina un intervallo QT 
estremamente prolungato con sordità congenita936.

Questa task force conferma i criteri diagnostici proposti 
nella versione precedente delle linee guida: per la diagnosi cli-
nica viene utilizzato un QTc ≥480 ms o uno score di rischio per 
LQTS >3937 (Tabella 10, Figure 29 e 30). Tuttavia, in presenza 
di sincope aritmica o arresto cardiaco, è sufficiente un QTc 
≥460 ms per porre diagnosi di LQTS. Nei pazienti con ampi 
complessi QRS (es. in presenza di stimolazione ventricolare o 
difetti di conduzione ventricolare) può rivelarsi problematico 
stabilire la durata dell’intervallo QT e, in tali contesti, è stato 
proposto di adottare una formula con aggiustamento del QT 
in funzione della durata del QRS938. Durante la misurazione 
del QT, il passaggio rapido del paziente dalla posizione supina 
a quella eretta può essere utile per la diagnosi di LQTS232,939. 
Il test con adrenalina non è raccomandato come strumento 
diagnostico di routine, in quanto ha una scarsa riproducibi-
lità137. Nei pazienti con diagnosi clinica di LQTS si raccoman-
da di eseguire un test e un counseling genetico presso centri 
specializzati nell’ottica di implementare una gestione genoti-
po-specifica e di identificare i parenti a rischio. Nei parenti nei 
quali sia stata identificata una mutazione ma che non presen-
tano un prolungamento del QT deve comunque essere posta 
diagnosi di LQTS, in quanto sono a rischio di VA anche se 
meno frequentemente dei pazienti con fenotipo positivo940.

Tutti i pazienti affetti da LQTS devono ricevere consigli 
volti ad evitare l’ipokaliemia, l’uso di farmaci che prolun-
gano l’intervallo QT e fattori scatenanti genotipo-specifi-
ci941-943. I beta-bloccanti sono raccomandati in tutti i pazienti 
con LQTS ed i beta-bloccanti non selettivi come il nadololo 
e il propranololo hanno una maggiore efficacia nel ridurre il 

ridurre e addirittura nel prevenire l’induzione dell’aritmia alla 
PES923,924,926. Inoltre, in uno studio retrospettivo su 46 pazienti, 
ha determinato una riduzione media degli interventi dell’ICD 
da 7.5 shock per paziente in 2.9 anni a 0.9 shock per paziente 
in 3.7 anni, con una diminuzione degli storm aritmici ventrico-
lari da 36 a 3 dopo l’inizio della terapia922. L’ablazione transca-
tetere si è dimostrata efficace nei pazienti con episodi ricorrenti 
di FV innescati da PVC di analoga morfologia refrattari alla te-
rapia medica (Figura 28)186,221,333,493,927-930. Il più delle volte i PVC 
hanno origine dal sistema di Purkinje e possono essere soppres-
si con un elevato tasso di successo in acuto nell’87-100% dei 
casi186,221,333,493,927-930. Un accurato mappaggio elettroanatomico 
può anche rivelare alterazioni strutturali localizzate (nel 62.5% 
dei casi in uno studio)248.

Tabella 40 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
gestione dei pazienti con fibrillazione ventricolare idiopatica

Raccomandazioni Classea Livellob

Valutazione diagnostica

Nei sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso 
si raccomanda di porre diagnosi di FV idiopatica, 
preferibilmente sulla base della documentazione 
degli episodi di FV, dopo aver escluso qualsiasi 
eziologia sottostante di natura strutturale, da 
canalopatia, metabolica o tossicologica222,911.

I B

Nei parenti di primo grado dei pazienti con FV 
idiopatica può essere preso in considerazione 
di eseguire gli esami clinici (anamnesi, 
ECG ed ECG con registrazione delle 
derivazioni precordiali alte, test da sforzo, 
ecocardiogramma).

IIb B

Nei pazienti con FV idiopatica può essere 
preso in considerazione di eseguire il test 
genetico per la ricerca dei geni correlati alle 
canalopatie e alle cardiomiopatie249,278,914,915.

IIb B

Prevenzione secondaria della SCD e trattamento delle VA

Nei pazienti con FV idiopatica è raccomandato 
l’impianto di ICD352,917-919.

I B

Nei pazienti con FV idiopatica deve essere 
presa in considerazione la terapia con 
isoproterenolo per via endovenosa, verapamil 
o chinidina per il trattamento in acuto 
di storm aritmici o di ripetuti interventi 
dell’ICD912,913,918,922-924,926.

IIa C

Nei pazienti con FV idiopatica deve essere 
presa in considerazione la terapia cronica con 
chinidina per la soppressione di storm aritmici 
o di ripetuti interventi dell’ICD923,924.

IIa B

Nei pazienti con FV idiopatica che 
manifestano episodi ricorrenti di FV innescati 
da PVC di analoga morfologia refrattari 
alla terapia medica deve essere presa in 
considerazione l’ablazione transcatetere ad 
opera di elettrofisiologi esperti927-930.

IIa C

ECG, elettrocardiogramma; FV, fibrillazione ventricolare; ICD, defibril-
latore cardiaco impiantabile; SCD, morte cardiaca improvvisa; PVC, 
complessi ventricolari prematuri; VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
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dromi sovrapponibili, la mexiletina a differenza della flecai-
nide non induce un’elevazione del tratto ST951. In considera-
zione del ruolo incerto dei beta-bloccanti nella LQT3, non vi 
sono indicazioni in merito alla modalità di somministrazione 
della mexiletina se in monoterapia o in combinazione con 
beta-bloccanti. Tenuto conto che non tutti pazienti sono re-
sponsivi alla terapia con mexiletina, prima di prescrivere un 
trattamento cronico è consigliabile eseguire un test orale per 
verificare se il QTc si riduca di almeno 40 ms948. 

I sopravvissuti ad un arresto cardiaco hanno un elevato 
rischio di recidive, anche quando in trattamento con be-
ta-bloccanti (il 14% entro 5 anni dall’inizio della terapia), 
il che depone a favore dell’impianto di ICD in questa ca-
tegoria di pazienti952. Inoltre, l’impianto di ICD è indicato 
anche nei pazienti che sono andati incontro a sincope e/o 
VA nonostante terapia farmacologica ottimale, in quanto 

rischio aritmico940,944-946. Per la stima del rischio individuale 
occorre tenere conto dei parametri clinici, elettrocardiogra-
fici e genetici82. Recentemente, la stratificazione del rischio 
basata sulla durata dell’intervallo QT e sul genotipo è stata 
incorporata in un calcolatore del rischio per LQTS (il modello 
1-2-3 LQTS Risk)947.

L’utilità del test genetico è data dalla necessità di evita-
re rischi genotipo-specifici e dalla possibilità di impiego della 
mexiletina come trattamento genotipo-specifico in caso di 
LQT3, in quanto tale farmaco riduce la durata dell’intervallo 
QT e l’occorrenza di episodi aritmici948. Da sottolineare che 
diverse mutazioni nel gene SCN5A mostrano una risposta dif-
ferente alla mexiletina. Ad esempio, determinate mutazioni 
identificate in pazienti non responsivi alla mexiletina hanno 
mostrato un profilo elettrofisiologico distintivo all’analisi in 
vitro949,950. Inoltre, nel caso di mutazioni responsabili di sin-

Paziente con fibrillazione ventricolare idiopatica

Ablazione transcatetere dei trigger di PVC
(Classe IIa)

Ripetuti interventi dell’ICD

Ripetuti interventi dell’ICD

Trattamento acuto:
Isoproterenolo

Verapamil
Chinidina

(Classe IIa)

Trattamento cronico:
Chinidina

(Classe IIa)

Test e counseling genetico
(Classe IIb)

Impianto di ICD
(Classe I)

Figura 27. Algoritmo per la gestione dei pazienti con fibrillazione ventricolare idiopatica.
ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; PVC, complessi ventricolari prematuri.
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La LCSD è raccomandata nei pazienti sintomatici refrat-
tari quando la terapia con ICD è controindicata o rifiutata 
dal paziente, o nei portatori di ICD in trattamento con be-
ta-bloccanti che ricevono frequenti shock. Ciò è supportato 
dall’evidenza che la LCSD, soprattutto se eseguita con tecnica 
video-assistita, è sicura ed efficace957, ben tollerata958 e non 
influisce negativamente sulla performance cardiovascolare959. 
Tuttavia, poiché l’intervento non è scevro da complicanze e 
metà dei pazienti sviluppa eventi dopo la procedura, nei pa-

gli eventi sincopali si associano ad aumentato rischio di 
arresto cardiaco953,954. Le donne affette da LQTS, in par-
ticolare LQT2, presentano un rischio aritmico più elevato 
sia durante la gravidanza che soprattutto nel primo anno 
post-partum955. I portatori silenti di mutazioni patogene 
presentano un modesto rischio di eventi cardiaci, anche se 
non del tutto trascurabile, e in questa categoria di pazienti 
deve essere presa in considerazione la somministrazione di 
beta-bloccanti956.

Tracciati telemetrici – PVC ad intervallo di accoppiamento breve con conseguente FV

ECG in ritmo sinusale – PVC ad intervallo di accoppiamento breve

Figura 28. Fibrillazione ventricolare idiopatica innescata da complessi ventricolari prematuri ad intervallo di accoppiamento breve.
ECG, elettrocardiogramma; FV, fibrillazione ventricolare; PVC, complessi ventricolari prematuri.
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Tabella 10. Score modificato per la diagnosi di sindrome del QT lungo.

Reperti Punteggio

ECG QTc ≥480 ms 3.5

460-479 ms 2

450-459 ms (nei maschi) 1

≥480 ms a 4 min di recupero al test da sforzo 1

Torsioni di punta 2

Alternanza dell’onda T 1

Onda T “notched” in 3 derivazioni 1

Bassa frequenza cardiaca in rapporto all’età 0.5

Storia clinica Sincope Da stress 2

Non da stress 1

Storia familiare Familiari con LQTS accertata 1

SCD inspiegata prima dei 30 anni in parente di primo grado 0.5

Reperto genetico Mutazione patogena 3.5

ECG, elettrocardiogramma; LQTS, sindrome del QT lungo; SCD, morte cardiaca improvvisa.
La diagnosi di LQTS viene posta a fronte di uno score >3.

LQT1

LQT2

LQT3

A

B
I

II

III

aVR

aVL

aVF

V1

V4

V5

V6

V2

V3

Figura 29. Tracciati ECG tipici della sindrome del QT lungo e della tachicardia ventricolare da torsione di punta. (A) ECG dei tre principali fenotipi 
di sindrome del QT lungo (LQT). (B) Esempio di torsione di punta in paziente di sesso maschile con una mutazione nel gene SCN5A (c.1238C>A, 
p.A413E).
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I

II

III

V1

V2

V3

aVR

aVL

aVF

V4

V5

V6

Alternanza dell’onda T

Test in ortostatismo rapido

In posizione supina In posizione eretta

A

B

Figura 30. Alterazioni ECG al rapido passaggio alla posizione ortostatica e alternanza dell’onda T nei pazienti con sindrome del QT lungo. 
(A) Alterazioni ECG al rapido passaggio alla posizione ortostatica in un paziente di sesso maschile con mutazione nel gene KCNH2 (p.S818L), 
si osserva un minore adattamento dell’intervallo QT all’incremento di frequenza cardiaca. (B) Alternanza dell’onda T in un paziente di sesso 
maschile con mutazione nel gene CACNA1C (p.G406R).

Tabella 41 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
gestione dei pazienti con sindrome del QT lungo

Raccomandazioni Classea Livellob

Diagnosi

Si raccomanda che la diagnosi di LQTS 
sia posta in presenza di un QTc ≥480 
ms in ripetuti ECG a 12 derivazioni 
indipendentemente dalla sintomatologia o a 
fronte di uno score di rischio per LQTS >3.

I C

Nei pazienti con LQTS clinicamente accertata 
si raccomanda il test e counseling genetico.

I C

Si raccomanda che la diagnosi di LQTS sia posta 
dopo aver identificato una mutazione patogena, 
indipendentemente dalla durata del QT.

I C

La diagnosi di LQTS deve essere presa in 
considerazione in presenza di un QTc ≥460 
ms e <480 ms in ripetuti ECG a 12 derivazioni 
nei pazienti con episodio sincopale in assenza 
di cause secondarie di prolungamento del 
QT952,962,963.

IIa C

L’esecuzione routinaria del test con adrenalina 
non è raccomandato nei pazienti con LQTS137.

III C

(continua)

Raccomandazioni Classea Livellob

Raccomandazioni generali per la prevenzione della SCD

Nei pazienti con LQTS si raccomanda di:

•	 Evitare farmaci che inducono un 
prolungamento del QTc.

•	 Evitare e correggere gli squilibri elettrolitici.

•	 Evitare fattori scatenanti pro-aritmici 
genotipo-specifici943.

I C

Nei pazienti con LQTS che presentano un 
intervallo QT prolungato è raccomandato 
il trattamento con beta-bloccanti, 
preferibilmente non selettivi (nadololo o 
propranololo), allo scopo di ridurre il rischio 
di eventi aritmici940,945,946.

I B

Nei pazienti con LQT3 che presentano 
un intervallo QT prolungato è indicato il 
trattamento con mexiletina948.

I C

Nei pazienti portatori di mutazioni patogene 
con normale intervallo QTc deve essere preso 
in considerazione il trattamento con beta-
bloccanti82.

IIa B

(continua)
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una riduzione della corrente dei canali del potassio IK1, de-
termina un aumento dell’ampiezza dell’onda U invece che 
un prolungamento del QT964,967-970. Gli episodi sincopali e la 
documentazione di TV sono risultati associati a VA poten-
zialmente fatali, che si sono verificate nel 7.9% dei pazienti 
in uno studio con follow-up di 5 anni967. Nei pazienti con TV 
emodinamicamente non tollerata o sopravvissuti ad un arre-
sto cardiaco si raccomanda l’impianto di ICD964,967. La flecai-
nide e/o i beta-bloccanti sembrerebbero efficaci nel ridurre 
gli episodi di VA964,970,971, mentre l’amiodarone può avere 
effetti pro-aritmici e deve essere somministrato unicamente 
nei pazienti portatori di ICD967. Nei pazienti con sincope no-
nostante terapia medica deve essere discussa l’opportunità 
di procedere o meno ad impianto di ICD o ILR967.

Tabella 42 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
gestione dei pazienti con sindrome di Andersen-Tawil

Raccomandazioni Classea Livellob

Diagnosi

Nei pazienti con sospetta sindrome di 
Andersen-Tawil è raccomandato il test 
genetico964,967.

I C

La diagnosi di sindrome di Andersen-Tawil 
deve essere presa in considerazione nei 
pazienti senza SHD che presentano almeno 
due delle seguenti condizioni:

•	 onde U prominenti associate o meno a 
prolungamento dell’intervallo QT

•	 PVC/TV bidirezionali e/o polimorfi

•	 disturbi da dismorfismo

•	 paralisi periodica

•	 mutazione patogena “loss of function” 
del gene KCNJ2964,965,967,972.

IIa C

Stratificazione del ritmo, prevenzione della SCD e 
trattamento delle VA

Nei pazienti con sindrome di Andersen-Tawil 
rianimati da un arresto cardiaco o  
che presentano TV sostenuta non tollerata  
è raccomandato l’impianto di ICD964,967.

I C

Per il trattamento delle VA, nei pazienti con 
sindrome di Andersen-Tawil deve essere 
presa in considerazione la terapia con beta-
bloccanti e/o flecainide associata o meno ad 
acetazolamide964,970.

IIa C

Nei pazienti con sindrome di Andersen-Tawil 
e sincope inspiegata deve essere preso in 
considerazione l’impianto di ILR.

IIa C

Nei pazienti con sindrome di Andersen-Tawil 
e pregressa sincope inspiegata o che soffrono 
di TV sostenuta tollerata può essere preso in 
considerazione l’impianto di ICD967.

IIb C

ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; ILR, loop recorder impian-
tabile; PVC, complessi ventricolari prematuri; SCD, morte cardiaca 
improvvisa; SHD, cardiopatia strutturale; TV, tachicardia ventricolare; 
VA, aritmia ventricolare.
ECG, elettrocardiogramma; LQTS, sindrome del QT lungo.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

zienti ad alto rischio non deve essere ritenuta un’alternativa 
all’impianto di ICD960. La terapia profilattica con ICD in ag-
giunta all’OMT può essere presa in considerazione nei pazien-
ti asintomatici con LQTS classificati ad alto rischio in base al 
modello 1-2-3 LQTS Risk947. La PES non è utile per la stratifica-
zione del rischio nei pazienti con LQTS961.

Nella Figura 31 è illustrato l’algoritmo per la gestione dei 
pazienti con LQTS.

7.2.3. Sindrome di Andersen-Tawil di tipo 1
La sindrome di Andersen-Tawil di tipo 1, classificata anche 
come LQT7, è una patologia rara (1/1 000 000) caratteriz-
zata da tre sintomi principali: frequenti VA (es. TV bidire-
zionale), dismorfismi e paralisi periodica964-967. La mutazione 
patogena “loss of function” del gene KCNJ2968, causando 

Raccomandazioni Classea Livellob

Stratificazione del rischio, prevenzione della SCD e 
trattamento delle VA

Nei pazienti con LQTS sopravvissuti ad arresto 
cardiaco è raccomandato l’impianto di 
ICD in aggiunta al trattamento con beta-
bloccanti952,953,962,963.

I B

Nei pazienti con LQTS sintomaticad in terapia 
beta-bloccante e genotipo-specifica è 
raccomandato l’impianto di ICD.

I C

Nei pazienti con LQTS sintomaticad, la LCSD è 
raccomandata quando: (a) la terapia con ICD 
è controindicata o rifiutata dal paziente; (b) il 
paziente è portatore di ICD ed è già in terapia 
beta-bloccante e genotipo-specifica ma riceve 
shock ripetuti o manifesta episodi sincopali 
dovuti a VA541,957-959.

I C

Nei pazienti con LQTS sintomaticad 
intolleranti o con controindicazioni alla 
terapia beta-bloccante e genotipo-specifica 
alle dosi terapeutiche devono essere presi in 
considerazione l’impianto di ICD e la LCSD.

IIa C

Nei pazienti con LQTS deve essere preso in 
considerazione di stimare il rischio aritmico 
prima di iniziare la terapia genotipo-
specifica e basata sulla durata dell’intervallo 
QTc940.

IIa C

Nei pazienti con LQTS asintomatica con un 
profilo ad alto rischio (in base al sistema 1-2-3 
LQTS Risk), in aggiunta alla terapia medica 
genotipo-specifica (con mexiletina nei pazienti 
con LQT3), può essere preso in considerazione 
l’impianto di ICD82,940,947,948.

IIb B

Lo studio elettrofisiologico invasivo non è 
raccomandato nei pazienti con LQTS961.

III C

ECG, elettrocardiogramma; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; 
LCSD, denervazione simpatica cardiaca sinistra; LQTS, sindrome del 
QT lungo; SCD, morte cardiaca improvvisa; VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
chttp://www.crediblemeds.org.
dSincope aritmica o VA non emodinamicamente tollerata.
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La diagnosi di BrS viene posta nei pazienti con un pattern 
tipico all’ECG di BrS di tipo 1 spontaneo indipendentemente 
dalla sintomatologia e in assenza di altre patologie cardiache, 
data la sua rarità nella popolazione generale e del rischio as-
sociato231,979,980. Il pattern di tipo 1 può anche essere indotto 
dalla somministrazione di farmaci bloccanti i canali del sodio 
in occasione del test provocativo eseguito in pazienti con so-
spetta BrS occulta nei quali non sia stato rilevato un pattern 
ECG di BrS di tipo 1 spontaneo135,136,231,387,973,978,981-985. Tuttavia, 
i test farmacologici provocativi o gli stati febbrili sono meno 

7.2.4. Sindrome di Brugada
Il pattern ECG di BrS di tipo 1, caratterizzato da un’elevazio-
ne del punto J >2 mV con sopraslivellamento del tratto ST “a 
tenda” e inversione dell’onda T in almeno una derivazione pre-
cordiale destra, V1 o V2 a livello del secondo, terzo o quarto 
spazio intercostale (Figura 32), può presentarsi spontaneamen-
te o può essere indotto dall’esposizione a farmaci bloccanti i 
canali del sodio o da stati febbrili135,231,973-978. È assolutamente 
necessario escludere altre condizioni che possano giustificare il 
pattern di tipo 1, vale a dire le cosiddette fenocopie979. 

N

N N

S

S

S

Paziente con sindrome del QT lungo

Raccomandazioni generalia  (Classe I)

Beta-bloccantib (Classe I)

Mutazione in SCN5A (LQT3): mexiletina (± beta-bloccanti) (Classe I)

Beta-bloccantib (Classe IIa)

Follow-up

Follow-up

Sincope aritmica o
VA non tollerata

sotto terapia medica

Impianto di ICD
(Classe IIb)

Impianto di ICD
(Classe I)

LCSD
(Classe I)

Caratteristiche di alto
rischio in base al genotipo

e al QTc

ICD controindicato,
rifiutato dal paziente o

ripetuti interventi dell’ICD

Terapia medica
controindicata
o non tollerata

Se LQT1, LQT2 o LQT3,
valutare il rischio aritmico

in base al genotipo e al QTc
(calcolatore del rischio

per LQT1-2-3)
(Classe IIb)

Arresto cardiaco
rianimato

Sincope prima della
terapia medica

Paziente asintomatico
con o senza mutazione

patogena e
prolungamento del QT

Paziente asintomatico
con mutazione
patogena senza

prolungamento del QT

LCSD
(Classe IIa)

Impianto di ICD
(Classe IIa)

Figura 31. Algoritmo per la gestione dei pazienti con sindrome del QT lungo.
ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; LCSD, denervazione simpatica cardiaca sinistra; N, no; S, sì; VA, aritmia ventricolare.
aRaccomandazioni generali: evitare i farmaci che inducono un prolungamento dell’intervallo QT (http://www.crediblemeds.org), correggere le 
alterazioni elettrolitiche (ipokaliemia, ipomagnesiemia e ipocalcemia), evitare fattori scatenanti pro-aritmici genotipo-specifici (nuoto strenuo 
nella LQT1, esposizione a forti rumori nella LQT2).
bBeta-bloccanti da preferire: nadololo e propranololo.
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volte più elevato rispetto ai pazienti asintomatici155,990-992,994,996. 
Un’anamnesi dettagliata, che evidenzi l’assenza di prodromi 
o di trigger specifici, è fondamentale per poter distinguere 
la sincope aritmica da quella non aritmica, anche se l’eziolo-
gia della sincope resta comunque difficile da determinare nel 
30% dei pazienti con BrS. In studi di piccole dimensioni, l’arit-
mia rilevata dall’ILR ha portato a modificare la gestione clinica 
nel 20-36% dei pazienti con BrS e sincope inspiegata997-999. 

La maggioranza dei pazienti con BrS di nuova diagnosi è 
asintomatica, con un’incidenza di eventi aritmici dello 0.5% 
all’anno1000,1001. La stratificazione del rischio rimane proble-
matica. Un pattern ECG di tipo 1 spontaneo, così come altri 
marker ECG quali un pattern di ripolarizzazione precoce e la 
frammentazione del QRS, sono risultati associati a un rischio 
più elevato980,992,1002,1003. Alcuni di questi marcatori sono stati 
incorporati negli score di rischio, ma la loro utilità nei pazien-
ti a rischio intermedio è comunque limitata1004,1005. Il ricorso 
allo studio elettrofisiologico è tuttora oggetto di dibattito. In 
un’analisi multicentrica di dati aggregati, l’induzione di VA so-
stenuta durante studio elettrofisiologico è risultata associata 
a un rischio più elevato di sviluppare VA155, ma comportando 
una possibile modifica della gestione clinica solo nei pazienti 
asintomatici con ECG di tipo 1 spontaneo. 

In caso di interventi ripetuti dell’ICD, il trattamento con chi-
nidina e l’ablazione transcatetere si sono rivelati efficaci nel ri-
durre la frequenza degli shock922,1006,1007. L’infusione di isoprote-
renolo è in grado di sopprimere gli episodi di storm aritmico1008. 

specifici di quanto ritenuto in passato, con una prevalenza 
riportata in uno studio del 2-4% in soggetti sani e più eleva-
ta nei pazienti con tachicardia da rientro nodale AV o da via 
accessoria977,978,986. Secondo il parere di questa task force, un 
pattern ECG di tipo 1 indotto richiede il riscontro di ulterio-
ri caratteristiche cliniche quali TVP/FV documentata, sincope 
aritmica o un’anamnesi familiare rilevante. 

La resa diagnostica del test genetico nei pazienti con BrS 
è di circa il 20%, con mutazioni individuate unicamente sul 
gene SCN5A164,980. Nelle famiglie portatrici della mutazione 
a carico del gene SCN5A è stato osservato un mismatch tra 
fenotipo e genotipo, dovuto agli effetti variabili della se-
verità della mutazione e all’impiego di uno score di rischio 
poligenico derivato da studi di associazione sull’intero geno-
ma170,979,987. Dati recenti indicano anche una potenziale valen-
za prognostica988,989.

I farmaci psicotropi, alcuni AAD, gli agenti anestetici, la 
cocaina, l’abuso di bevande alcoliche e la febbre sono tutti 
potenziali fattori scatenanti che possono esacerbare il pattern 
ECG di tipo 1 e predisporre all’insorgenza di FV231,297. Nei pa-
zienti rianimati da un arresto cardiaco è stata riportata un’in-
cidenza di FV recidivante del 48% a 10 anni. L’impianto di ICD 
è quindi indicato nei pazienti sintomatici con BrS sopravvissuti 
ad un arresto cardiaco o con VA sostenuta spontanea docu-
mentata (Figura 33)980,990-994. Circa un terzo dei pazienti con 
BrS va incontro ad un episodio sincopale995. I pazienti con BrS 
con sincope inspiegata hanno un rischio di eventi aritmici 4 

Pattern ECG di Brugada di tipo 1A

B

I

II

III

V1

V2

V3

aVR

aVL

aVF

V4

V5

V6

Pattern ECG di ripolarizzazione precoce

II

III

Figura 32. Esempi tipici di (A) pattern di Brugada di tipo 1 e (B) pattern di ripolarizzazione precoce all’elettrocardiogramma (ECG).
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Raccomandazioni Classea Livellob

Raccomandazioni generali

Nei pazienti con BrS si raccomanda di:

(a)	Evitare i farmaci che possono indurre 
sopraslivellamento del tratto ST nelle 
derivazioni precordiali destre (http://www.
brugadadrugs.org)

(b)	Evitare l’assunzione di cocaina e cannabis 
o l’abuso di bevande alcoliche

(c)	 Trattare gli stati febbrili con antipiretici.

I C

Stratificazione del rischio, prevenzione della SCD e 
trattamento delle VA

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti 
con BrS che:

(a)	Sono sopravvissuti ad arresto cardiaco 
rianimato e/o

(b)	Presentano TV sostenuta spontanea 
documentata980,990-992.

I C

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con pattern ECG 
di BrS di tipo 1 spontaneo e storia di sincope 
aritmica990,992,996.

IIa C

L’impianto di loop recorder deve essere preso 
in considerazione nei pazienti con BrS e 
sincope inspiegata997,999.

IIa C

La chinidina deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con BrS che 
potrebbero beneficiare della terapia con ICD 
ma presentano controindicazioni all’impianto 
o rifiutano l’intervento o che ricevono ripetuti 
shock erogati dall’ICD922,1006,1007.

IIa C

L’infusione di isoproterenolo deve essere presa 
in considerazione nei pazienti con BrS che 
manifestano episodi di storm aritmico1008.

IIa C

L’ablazione transcatetere mirata al trattamento 
dei PVC responsabili dell’aritmia e/o del 
substrato aritmico localizzato nella regione 
epicardica dell’RVOT deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con BrS che ricevono 
ripetuti shock appropriati erogati dall’ICD 
refrattari alla terapia farmacologica1010-1015.

IIa C

La PES può essere presa in considerazione nei 
pazienti asintomatici con pattern ECG di BrS 
di tipo 1 spontaneo155.

IIb B

L’impianto di ICD può essere preso in 
considerazione in pazienti con BrS asintomatici 
selezionati che presentano FV inducibile alla 
PES con erogazione di 2 extrastimoli155.

IIb C

Nei pazienti asintomatici con BrS non è 
raccomandata l’ablazione transcatetere.

III C

BrS, sindrome di Brugada; ECG, elettrocardiogramma; FV, fibrillazione 
ventricolare; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; PES, stimola-
zione elettrica programmata; PVC, complessi ventricolari prematuri; 
RVOT, tratto di efflusso del ventricolo destro; SCD, morte cardiaca 
improvvisa; TV, tachicardia ventricolare; TVP, tachicardia ventricolare 
polimorfa; VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

In alcuni studi di piccole dimensioni, la chinidina è risultata ef-
ficace non solo nel ridurre ma anche nel prevenire l’inducibilità 
aritmica alla PES922,1006,1007; tuttavia può comportare effetti av-
versi nel 37% dei pazienti e non è disponibile in molti paesi. In 
alternativa alla chinidina può essere utilizzato il cilostazolo (un 
inibitore della fosfodiesterasi 3)1008. I dati di mappaggio elettro-
fisiologico in combinazione con i reperti istopatologici indicano 
che un substrato aritmogeno fibrotico anomalo localizzato nel-
la regione epicardica dell’RVOT è responsabile dell’elevazione 
del tratto ST nelle derivazioni precordiali destre e dell’insor-
genza di FV nei pazienti con BrS1009. L’ablazione di queste aree 
anomale è estremamente efficace nel sopprimere gli episodi di 
FV recidivante, con normalizzazione del quadro ECG in oltre il 
75% dei pazienti1009-1015. Nei pazienti con episodi ricorrenti di 
FV innescati da PVC di analoga morfologia non responsivi alla 
terapia medica, può essere eseguita l’ablazione transcatetere 
dei PVC, nella maggior parte dei casi ad origine dall’RVOT o dal 
sistema di Purkinje1013, anche se ad oggi esistono solamente 
pochi dati di follow-up a lungo termine, di cui nessuno derivato 
da trial o ottenuto in pazienti asintomatici.

Tabella 43 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
gestione dei pazienti con sindrome di Brugada

Raccomandazioni Classea Livellob

Diagnosi

Si raccomanda che la diagnosi di BrS sia posta 
nei pazienti che non presentano altre patologie 
cardiache ma nei quali si riscontra un pattern 
ECG di BrS di tipo 1 spontaneo974-976.

I C

Si raccomanda che la diagnosi di BrS sia posta 
nei pazienti sopravvissuti ad un arresto cardiaco 
dovuto a FV o TVP che non presentano altre 
patologie cardiache ma nei quali si riscontra 
un pattern ECG di BrS di tipo 1 indotto 
dall’esposizione a farmaci bloccanti i canali del 
sodio o da uno stato febbrile135,136,975,981,982.

I C

Nei probandi con BrS è raccomandato il test 
genetico per la ricerca di mutazioni del gene 
SCN5A164,1016.

I C

La diagnosi di BrS deve essere presa in 
considerazione nei pazienti che non 
presentano altre patologie cardiache ma nei 
quali si riscontra un pattern ECG di BrS di 
tipo 1 non spontaneo ed almeno una delle 
seguenti condizioni:

•	 sincope aritmica o respiro agonico notturno

•	 anamnesi familiare di BrS

•	 anamnesi familiare di morte improvvisa 
(<45 anni) con esame autoptico negativo e 
circostanze sospette per BrS.

IIa C

La diagnosi di BrS può essere presa in 
considerazione nei pazienti che non 
presentano altre patologie cardiache ma nei 
quali si riscontra un pattern ECG di BrS di tipo 
1 non spontaneo136,973,975,978,984,985.

IIb C

Il test con farmaci bloccanti i canali del 
sodio non è raccomandato nei pazienti con 
pregresso pattern ECG di BrS di tipo 1.

III C

(continua)
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N

N
N

Paziente con ECG sospetto per sindrome di Brugada

Escludere diagnosi alternative compatibili con i risultati dell’ECGa

Nessuna VA documentata VA sostenuta o
arresto cardiaco rianimato

Pattern ECG di BrS di tipo 1 spontaneo No pattern ECG di BrS di tipo I

Dimissione

Dimissione

Follow-up

Follow-up

 Sincope

Risultati

Sincope aritmica/
respiro agonico notturno

S

S

S

S

Storia familiare
di BrS o SADS

Impianto di ICD
(Classe IIa)

VA sintomatica
ricorrente

Chinidina
(Classe IIa)

VA sintomatica
ricorrente

Ablazione transcatetere
(Classe IIa)

N

Sincope
aritmica

Sincope
inspiegata

ILR
(Classe IIa)

Test con
bloccanti i

canali del sodio
(Classe I)

Test con
bloccanti i

canali del sodio
(Classe I)

Raccomandazioni
generalib

(Classe I)

Positivo

Positivo

Negativo

Ulteriore
valutazione
secondo le
linee guida 
ESC sulla
sincope

Risultati

Negativo

Raccomandazioni generalib

(Classe I)

Test con bloccanti i canali del sodio
(Classe III)

Figura 33. Parte uno. Algoritmo per la gestione dei pazienti con pattern ECG di Brugada.
BrS, sindrome di Brugada; CA, arresto cardiaco; ECG, elettrocardiogramma; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; ILR, loop recorder impian-
tabile; N, no; S, sì; SADS, sindrome della morte improvvisa aritmica; VA, aritmia ventricolare.
aEcocardiogramma, risonanza magnetica cardiaca, tomografia computerizzata cardiaca, angiografia coronarica in base alla presentazione cli-
nica e ai fattori di rischio del paziente.
bRaccomandazioni generali: evitare i farmaci che possono indurre un sopraslivellamento del tratto ST nelle derivazioni precordiali destre (http://
www.brugadadrugs.org), evitare l’assunzione di cocaina o l’abuso di bevande alcoliche, trattare gli stati febbrili con antipiretici.
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a tratto ST ad andamento orizzontale o discendente (Figura 
34)231,1026,1027. In una popolazione di pazienti anziani con FV 
idiopatica, un ERP con tratto ST orizzontale è risultato associato 
al rischio di aritmie1027. Ciononostante, nei sopravvissuti ad ERS 
e nei parenti dei pazienti colpiti da SADS è stata documentata 
anche una maggiore prevalenza del tratto ST ascendente ri-
spetto al gruppo di controllo282,1018. Almeno il 40% dei pazienti 
con ERS e FV sviluppano recidive, nel 27% dei casi caratteriz-
zate da episodi multipli231,1028,1029. L’infusione di isoproterenolo 
è efficace nella soppressione acuta dei ripetuti shock eroga-
ti dall’ICD e degli storm aritmici1030-1032. Gli AAD in grado di 
bloccare la corrente ripolarizzante in uscita del potassio sono 
efficaci nel prevenire lo sviluppo di FV922,1030,1033. In uno studio 
retrospettivo multicentrico è stata riportata una riduzione del-
la FV ricorrente dopo l’inizio del trattamento con chinidina1030. 
In maniera analoga, anche gli inibitori della fosfodiesterasi 3, 

7.2.5. Sindrome della ripolarizzazione precoce
La diagnosi di sindrome della ripolarizzazione precoce (ERS) 
viene posta a fronte del riscontro di un ERP in pazienti riani-
mati da un episodio di TVP o di FV, in assenza di altre pato-
logie cardiache. Per ERP si intende un sopraslivellamento del 
punto J ≥1 mm in almeno 2 derivazioni adiacenti inferiori e/o 
laterali dell’ECG (Figura 32)135,231,1017-1019. Nella maggior parte 
dei casi un ERP costituisce un reperto benigno, con una pre-
valenza del 5.8% negli adulti e di più frequente riscontro nei 
soggetti giovani di sesso maschile e negli atleti135,231,1017-1021, ma 
significativamente maggiore nei parenti dei pazienti colpiti da 
SADS282,1022 o da arresto cardiaco rianimato182,916. La resa dia-
gnostica e l’utilità del test genetico sono limitate1023-1025. Fra le 
caratteristiche ECG di alto rischio per ERS è stata proposta la 
presenza di onde J prominenti ≥2 mm, di alterazioni dinami-
che dell’elevazione del punto J (>0.1 mV) e di onde J associate 

Escludere diagnosi alternative compatibili con i risultati dell’ECGa

VA sostenuta o arresto cardiaco rianimato

NS
Pattern ECG di BrS di tipo 1

spontaneo

Risultati

Positivo Negativo

Impianto di ICD
(Classe I)

Raccomandazioni generalib

(Classe I)

Test con bloccanti i canali del sodio
(Classe III)

Impianto di ICD
(Classe I)

Raccomandazioni generalib

(Classe I)

Test con bloccanti i canali del sodio
(Classe I)

VA sintomatica ricorrente

Chinidina
(Classe IIa)

VA sintomatica ricorrente

Ablazione transcatetere
(Classe IIa)

Ulteriore valutazione per
causa alternativa di VA/CA

VA sintomatica ricorrente

Figura 33. Parte due. Algoritmo per la gestione dei pazienti con pattern ECG di Brugada.
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L’ablazione di tali aree si è dimostrata in grado di sopprimere 
gli episodi di storm aritmico e può rappresentare un’opzione di 
trattamento quando eseguita in centri esperti, anche se resta 
da definire se l’ablazione transcatetere determini un migliora-
mento dell’outcome a lungo termine. 

Non sono disponibili attualmente dati sulla stratificazio-
ne del rischio nei pazienti con sospetta ERS senza pregresso 
arresto cardiaco. Nei soggetti con ERP e sincope inspiega-

come cilostazolo e milrinone, hanno determinato una riduzio-
ne delle recidive di FV1032. L’ablazione dei PVC pro-aritmici, in 
genere ad origine dal sistema di Purkinje, ha un tasso di suc-
cesso acuto dell’87-100% e può rivelarsi efficace nel prevenire 
gli episodi ricorrenti nei pazienti con FV refrattaria alla terapia 
farmacologica1010,1017. Un accurato mappaggio elettroanatomi-
co consente verosimilmente di identificare eventuali alterazioni 
strutturali in specifiche aree nel 39% dei pazienti con ERS1010. 

Caratteristiche di alto rischio per ERPa

Storia familiare di SD inspiegata in età giovanile
Storia familiare di ERS

N

N

N

Paziente con pattern di ripolarizzazione precoce

S

S

S

N S

Ablazione
transcatetere

dei trigger di PVC
(Classe IIa)

Chinidina
(Classe IIa)

Ripetuti interventi
dell’ICD

Storm aritmico

Sincope aritmica

Arresto cardiaco rianimato

ILR
(Classe IIa)

Impianto di ICD
(Classe IIb)

Chinidina
(Classe IIb)

Isoproterenolo
(Classe IIa)

Chinidina
(Classe IIa)

Almeno un fattore di rischio:

Impianto di ICD
(Classe I)

Recidiva

Caratteristiche di alto rischio per ERPa

Storia familiare di SD inspiegata in età giovanile
Storia familiare di ERS

ILR
(Classe IIa)

NS

ILR
(Classe IIa)

Impianto di ICD
(Classe IIb)

Chinidina
(Classe IIb)

ILR
(Classe IIa)

Nessuna ulteriore
indagine

(Classe III)

Caratteristiche di alto rischio per ERPa E
Storia familiare di SD inspiegata in età giovanile

Almeno un fattore di rischio:

Figura 34. Gestione dei pazienti con pattern/sindrome della ripolarizzazione precoce.
ERP, pattern di ripolarizzazione precoce; ERS, sindrome della ripolarizzazione precoce; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; ILR, loop recor-
der impiantabile; N, no; PVC, complessi ventricolari prematuri; S, sì; SD, morte improvvisa.
aCaratteristiche di alto rischio per ERP: onde J >2 mm, alterazioni dinamiche della morfologia del tratto ST. 
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Raccomandazioni Classea Livellob

L’impianto di ICD e la somministrazione 
di chinidina possono essere presi in 
considerazione nei pazienti con ERP che 
presentano sincope aritmica e ulteriori 
caratteristiche di alto rischiod 1030,1033.

IIb C

L’impianto di ICD e la somministrazione 
di chinidina possono essere presi in 
considerazione nei pazienti asintomatici con 
storia familiare di morte improvvisa giovanile 
inspiegata che presentano caratteristiche di 
alto rischio per ERPc 1030,1033.

IIb C

L’impianto di ICD non è raccomandato 
nei pazienti asintomatici con un ERP 
isolato1034,1035,1040.

III C

ECG, elettrocardiogramma; ERP, pattern di ripolarizzazione precoce; 
ERS, sindrome della ripolarizzazione precoce; FV, fibrillazione ventri-
colare; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; ILR, loop recorder 
impiantabile; PVC, complessi ventricolari prematuri; SCD, morte car-
diaca improvvisa; TVP, tachicardia ventricolare polimorfa; VA, aritmia 
ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cCaratteristiche di alto rischio per ERP: onde J >2 mm, alterazioni di-
namiche del punto J e della morfologia del tratto ST1020,1041.
dERP associato ad alto rischio: storia familiare di morte improvvisa 
inspiegata prima dei 40 anni di età, storia familiare di ERS.

7.2.6. Tachicardia ventricolare polimorfa 
catecolaminergica
La CPVT è una condizione ereditaria caratterizzata da TV bi-
direzionale o polimorfa indotta dalle catecolamine in assenza 
di SHD o ischemia, con una prevalenza stimata di 1 su 10 000 
(Figura 35)135. 

Esistono due tipi genetici principali: un disturbo a caratte-
re dominante dovuto a mutazioni del gene che codifica per 
il recettore cardiaco della rianodina (RYR2) e un disturbo a 
carattere recessivo dovuto a mutazioni del gene che codifica 
per la calsequestrina cardiaca (CASQ2)135,178. Nei pazienti con 
forme atipiche di VA catecolaminergica sono state identifica-
te mutazioni a carico dei geni TRDN e CALM1-31042, ma allo 
stato attuale non è chiaro se si tratti di entità aritmiche distin-
te1043. I pazienti con mutazioni nel gene KCNJ2 responsabili 
della sindrome di Andersen-Tawil di tipo 1 possono talvolta 
presentare TV bidirezionali o polimorfe che si contraddistin-
guono per le loro associazioni sindromiche1044.

Le manifestazioni cliniche della CPVT si verificano general-
mente nella prima decade di vita e sono indotte dall’attività 
fisica o da uno stress emotivo1045. La maggior parte dei pa-
zienti con CPVT presenta normali reperti alla valutazione ECG 
ed ecocardiografica, ad eccezione di alcuni casi nei quali sono 
rilevabili lievi anomalie ECG, quali bradicardia sinusale e onde 
U prominenti. Il test da sforzo rappresenta il test diagnosti-
co più importante, in quanto permette di differenziare la TV 
bidirezionale da quella polimorfa, consentendo di stabilire la 
diagnosi (Figura 36)135. Una diagnosi può anche essere posta 
a fronte del riscontro di una mutazione patogena nei geni 
associati alla CPVT. Il test provocativo con adrenalina o isopro-
terenolo può essere preso in considerazione quando non sia 
fattibile il test da sforzo1046. 

La diagnosi in età infantile, la mancata assunzione di terapia 
beta-bloccante e la persistenza di aritmie complesse nonostante 

ta, la task force raccomanda di prendere in considerazione 
l’impianto di ILR per il monitoraggio durante il follow-up. 
La prognosi dei soggetti asintomatici con ERP è solitamente 
buona e, pertanto, la terapia con ICD non è generalmente 
indicata1034-1036; tuttavia, a fronte di un ERP ad alto rischio e di 
una rimarcabile storia familiare di morte improvvisa giovanile 
inspiegata, può essere preso in considerazione l’impianto di 
ICD o la somministrazione di chinidina.

Tabella 44 delle raccomandazioni – Raccomandazioni 
per la gestione dei pazienti con pattern/sindrome della 
ripolarizzazione precoce

Raccomandazioni Classea Livellob

Diagnosi

Si raccomanda che la diagnosi di ERP sia 
posta in presenza di un sopraslivellamento del 
punto J ≥1 mm in due derivazioni adiacenti 
inferiori e/o laterali dell’ECG1017,1018.

I C

Si raccomanda che la diagnosi di ERS sia posta 
nei pazienti rianimati da un episodio di TVP/FV 
inspiegata in presenza di ERP1017,1018.

I C

La diagnosi di ERS deve essere presa in 
considerazione nelle vittime di SCD con esame 
autoptico negativo accompagnato dalla 
cartella clinica nei quali sia stato documentato 
un ERP in un ECG antemortem1017,1018.

IIa C

Nei parenti di primo grado di pazienti con 
ERS deve essere preso in considerazione di 
eseguire una valutazione clinica per la ricerca 
di ERP in presenza di caratteristiche aggiuntive 
di alto rischioc 1022,1037.

IIa B

Nei pazienti con ERS può essere preso in 
considerazione il test genetico1023,1025.

IIb C

Nei soggetti asintomatici con ERP non è 
raccomandata l’esecuzione routinaria della 
valutazione clinica1038,1039.

III C

Stratificazione del rischio, prevenzione della SCD e 
trattamento delle VA

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti 
con diagnosi di ERS sopravvissuti ad un 
arresto cardiaco1017.

I B

L’infusione di isoproterenolo deve essere presa 
in considerazione nei pazienti con ERS che 
presentano episodi di storm aritmico1017,1030-1032.

IIa B

La somministrazione di chinidina in aggiunta 
all’impianto di ICD deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con ERS che 
presentano episodi ricorrenti di FV922,1030,1033.

IIa B

Nei pazienti con ERP ed almeno una 
caratteristica di alto rischiod o che presentano 
sincope aritmica deve essere preso in 
considerazione l’impianto di ILR1020.

IIa C

L’ablazione dei PVC deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con ERS che 
presentano ripetuti episodi di FV innescati da 
PVC di analoga morfologia non responsivi alla 
terapia medica1010.

IIa C

(continua)
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intervalli prolungati e ad alta frequenza, in quanto gli episo-
di iniziali di TV bidirezionale rispondono meno efficacemente 
alla defibrillazione rispetto ad episodi successivi di TVP/FV e gli 
shock dolorosi possono innescare ulteriori aritmie incessanti1055. 

La LCSD è stata proposta come terapia aggiuntiva nei pa-
zienti in cui il trattamento farmacologico non sia efficace o 
sia controindicato, ma per quanto riduca le recidive di eventi 
cardiaci maggiori in pazienti precedentemente sintomatici, 
un terzo dei pazienti sviluppa comunque aritmie ricorrenti1056. 
Pertanto, nei pazienti sintomatici la LCSD è da considerare 
quale opzione terapeutica complementare e non sostitutiva 
dell’impianto di ICD. 

In una recente revisione sistematica di 53 studi condotti 
in portatori di ICD con CPVT, nei pazienti sottoposti a OMT, 
LCSD e restrizione dell’esercizio fisico in prevenzione secon-
daria è stato documentato un minor utilizzo dell’ICD1057. Tale 
osservazione è stata confermata in un successivo studio mul-
ticentrico nel quale i 3 casi di SCD riportati si sono tutti verifi-
cati in pazienti portatori di ICD1058. Allo stato attuale sembra 
tuttavia prematuro declassare l’impianto di ICD nei pazienti 
con CPVT sopravvissuti ad arresto cardiaco1057.

trattamento con beta-bloccanti alle massime dosi tollerate sono 
tutti fattori predittivi indipendenti di eventi aritmici1047. Nei pa-
zienti affetti da CPVT la terapia di prima scelta consiste nella re-
strizione dell’esercizio fisico e nel trattamento con beta-bloccanti 
privi di attività simpaticomimetica intrinseca135, preferibilmente 
nadololo e propranololo1048,1049. Questa task force conferma 
l’indicazione al trattamento con beta-bloccanti nei familiari con 
positività genetica, anche in assenza di VA documentate al test 
da sforzo fisico o farmacologico1047,1050. I dati disponibili indica-
no che nei pazienti con CPVT la flecainide è efficace nel ridurre 
significativamente il burden di VA e deve essere presa in conside-
razione in aggiunta ai beta-bloccanti in caso di scarso controllo 
degli episodi aritmici1051-1053. In pazienti selezionati intolleranti 
alla terapia beta-bloccante, in alternativa può essere prevista la 
somministrazione di flecainide in monoterapia1054.

Nei sopravvissuti ad arresto cardiaco è indicato istituire la 
massima protezione con beta-bloccanti, flecainide e impianto 
di ICD. La terapia con ICD deve essere presa in considerazione 
anche nei pazienti con CPVT che sviluppano VA nonostante 
terapia con beta-bloccanti e flecainide135, ma il dispositivo deve 
essere programmato prevedendo l’erogazione degli shock ad 

Paziente con CPVT

Impianto di ICD (Classe I)

Flecainide (Classe IIa)

LCSD (Classe IIa)

Flecainide (Classe IIa)

Raccomandazioni generalia (Classe I)

Beta-bloccanteb (Classe I) Beta-bloccanteb (Classe IIa)

Sincope aritmica o
TV polimorfa o bidirezionale

Arresto cardiaco rianimato

Sincope o PVC/TV sotto sforzo Sincope o PVC/TV sotto sforzo

Sincope o TV documentata Sincope o TV documentata

Impianto di ICD (Classe IIa)

LCSD (Classe IIa)

VA asintomatica e non documentata
ma mutazione patogena

Figura 35. Gestione dei pazienti con tachicardia ventricolare polimorfa catecolaminergica.
CPVT, tachicardia ventricolare polimorfa catecolaminergica; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; LCSD, denervazione simpatica cardiaca 
sinistra; PVC, complessi ventricolari prematuri; TV, tachicardia ventricolare; VA, aritmia ventricolare.
aRaccomandazioni generali: evitare sport agonistici, esercizio fisico strenuo e ambienti stressanti.
bBeta-bloccanti da preferire: nadololo e propranololo. 
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Raccomandazioni Classea Livellob

La terapia beta-bloccante deve essere presa 
in considerazione nei pazienti con CPVT 
geneticamente positivi ma senza evidenza 
fenotipica1047,1050.

IIa C

La LCSD deve essere presa in considerazione 
nei pazienti con diagnosi di CPVT quando la 
terapia di combinazione con beta-bloccanti e 
flecainide a dosaggio terapeutico è inefficace, 
non tollerata o controindicata1056.

IIa C

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con CPVT 
che manifestano sincope aritmogena e/o 
episodi documentati di TV polimorfa/
bidirezionale in corso di trattamento con 
beta-bloccanti alle massime dosi tollerate e 
con flecainide1047,1050.

IIa C

La flecainide deve essere presa in 
considerazione nei pazienti con CPVT 
colpiti da sincope ricorrente, TV polimorfa/
bidirezionale o PVC persistenti sotto sforzo 
nonostante terapia con beta-bloccanti alle 
massime dosi tollerate1052,1053,1060.

IIa C

La PES non è raccomandata per la 
stratificazione del rischio di SCD.

III C

CPVT, tachicardia ventricolare polimorfa catecolaminergica; ECG, 
elettrocardiogramma; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; LCSD, 
denervazione simpatica cardiaca sinistra; PES, stimolazione elettrica 
programmata; PVC, complessi ventricolari prematuri; SCD, morte 
cardiaca improvvisa; TV, tachicardia ventricolare; TVP, tachicardia ven-
tricolare polimorfa.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

Tabella 45 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
gestione dei pazienti con tachicardia ventricolare polimorfa 
catecolaminergica

Raccomandazioni Classea Livellob

Diagnosi

Si raccomanda che la diagnosi di CPVT sia 
posta in presenza di un cuore strutturalmente 
sano, ECG nella norma e TV bidirezionale o 
polimorfa indotta dall’esercizio fisico o da uno 
stress emotivo.

I C

Si raccomanda che la diagnosi di CPVT sia 
posta nei pazienti portatori di una mutazione 
a carico dei geni causativi.

I C

Nei pazienti con sospetto clinico o diagnosi 
clinica di CPVT è indicato il test e counseling 
genetico.

I C

Quando non sia possibile eseguire un test da 
sforzo, per la diagnosi di CPVT può essere 
preso in considerazione il test con adrenalina 
o isoproterenolo.

IIb C

Raccomandazioni generali

In tutti i pazienti con CPVT si raccomanda di 
evitare la pratica di sport agonistico o di esercizi 
strenui e l’esposizione ad ambienti stressanti.

I C

Trattamento

In tutti i pazienti con diagnosi clinica di CPVT 
è raccomandata la terapia con beta-bloccanti, 
preferibilmente non selettivi (nadololo o 
propranololo)1045,1048,1059.

I C

L’impianto di ICD in aggiunta alla terapia con 
beta-bloccanti e flecainide è raccomandato 
nei pazienti con CPVT sopravvissuti ad un 
arresto cardiaco1045,1047,1060.

I C

(continua)

PVC bidirezionali durante esercizio fisico

II

III

Figura 36. Test da sforzo in un paziente con tachicardia ventricolare polimorfa catecolaminergica.
PVC, complessi ventricolari prematuri. 
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Tabella 46 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
gestione dei pazienti con sindrome del QT corto

Raccomandazioni Classea Livellob

Diagnosi

Si raccomanda che la diagnosi di SQTS sia 
posta in presenza di un QTc ≤360 ms associato 
ad una o più delle seguenti condizioni: (a) 
identificazione di una mutazione patogena, 
(b) storia familiare di SQTS, (c) arresto cardiaco 
rianimato dovuto ad un episodio di TV/FV in 
assenza di cardiopatia1061,1068.

I C

Nei pazienti con diagnosi di SQTS è indicato il 
test genetico1063.

I C

La diagnosi di SQTS deve essere presa in 
considerazione in presenza di un QTc ≤320 
ms1064-1067,1073,1074.

IIa C

La diagnosi di SQTS deve essere presa in 
considerazione in presenza di un QTc ≥320 
ms ma ≤360 ms e sincope aritmica.

IIa C

La diagnosi di SQTS può essere presa in 
considerazione in presenza di un QTc ≥320 
ms ma ≤360 ms e storia familiare di morte 
improvvisa prima dei 40 anni.

IIb C

(continua)

7.2.7. Sindrome del QT corto
La sindrome del QT corto (SQTS) è una malattia genetica 
rara caratterizzata da un intervallo QT breve, FA prematu-
ra e FV nel contesto di un cuore strutturalmente sano1061. 
È stata associata a mutazioni “gain of function” dei geni 
KCNH2, KCNQ1 e a mutazioni “loss of function” del gene 
SLC4A1062,1063. Questa task force propone due valori soglia di 
intervallo QTc per porre diagnosi di SQTS: (a) un QTc ≤320 
ms da solo, o (b) un QTc ≤360 ms in associazione a storia 
familiare di SQTS, arresto cardiaco rianimato in assenza di 
cardiopatia o di una mutazione patogena1064-1067 (Figura 37). 
La malattia è gravata da un’elevata letalità in tutte le fasce 
di età, compresi i neonati nei primi mesi di vita1063,1068,1069, e 
la probabilità di un primo arresto cardiaco entro i 40 anni 
supera il 40%1068. L’impianto di ICD viene utilizzato per la 
prevenzione secondaria1069, mentre l’uso in prevenzione pri-
maria è tuttora controverso e si basa sui sintomi pregressi 
e sull’intervallo QTc1063,1068,1069. La chinidina è attualmente 
l’AAD di scelta supportato da maggiori evidenze, anche se 
richiede un attento monitoraggio per il rischio di un eccessi-
vo prolungamento del QT, mentre l’isoprenalina può essere 
presa in considerazione in caso di storm aritmico1070,1071. De-
vono essere evitati i farmaci che inducono un accorciamento 
dell’intervallo QT come il nicorandil1072. L’impianto di ILR deve 
essere preso in considerazione nei bambini e nei giovani pa-
zienti asintomatici affetti da SQTS.

Sindrome del QT corto

Figura 37. Sindrome del QT corto. 
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re monitorata di routine dopo la cardioversione1085. In caso 
di indicazione a terapia con ICD, la procedura di impianto 
deve essere eseguita con radioprotezione da un team di ope-
ratori esperti dopo 8 settimane di gestazione1086. Una guida 
ecocardiografica o un sistema di mappaggio tridimensiona-
le possono essere utili durante l’impianto di ICD per evitare 
l’esposizione alle radiazioni1087,1088. Nelle pazienti gravide por-
tatrici di ICD si raccomanda di interrogare di routine il dispo-
sitivo prima del parto. Nelle pazienti con PPCM, le soglie per 
l’impianto precoce di ICD sono più elevate rispetto ad altre 
condizioni in considerazione dell’elevato tasso di recupero 
spontaneo dopo il parto1089. Per la prevenzione temporanea 
della SCD nei primi 3-6 mesi dopo la diagnosi di PPCM, nelle 
pazienti con FEVS ≤35% è stato suggerito l’utilizzo del WCD 
durante la fase di recupero1090,1091.

8.1.2. Trattamento farmacologico
Il trattamento farmacologico delle aritmie e dello scompenso 
cardiaco nelle donne in gravidanza deve attenersi a quanto 
previsto per le donne non gravide, evitando tuttavia i farmaci 
controindicati in gravidanza, quali ACE-I, ARB/ARNI e inibitori 
della renina1080,1082,1092,1093. Il rischio di teratogenicità è massi-
mo nel primo trimestre ed è consigliabile posticipare quanto 
più possibile l’inizio della terapia farmacologica da sommini-
strare alla dose minima efficace. L’esposizione ai farmaci nel 
secondo e terzo trimestre può conferire effetti negativi sulla 
crescita e sullo sviluppo fetale, nonché aumentare il rischio 
pro-aritmico. 

Secondo quanto indicato nelle linee guida ESC 2018 per 
la gestione delle malattie cardiovascolari in gravidanza1080, si 
raccomanda di controllare i farmaci e i dati sulla loro sicurezza 
prima di somministrare un nuovo farmaco nel corso della gra-
vidanza. Gli AAD sono stati suddivisi nelle seguenti categorie:

•	 Ben tollerati: sotalolo, verapamil per via orale.
•	 Da utilizzare unicamente quando i potenziali benefi-

ci siano superiori ai potenziali rischi: bisoprololo, car-
vedilolo, digossina, diltiazem (possibili effetti teratogeni), 
disopiramide (contrazioni uterine), flecainide, lidocaina, 
metoprololo, nadololo, propranololo, verapamil per via 
endovenosa, chinidina.

•	 Dati insufficienti: ivabradina, mexiletina, proprafenone, 
vernakalant.

•	 Controindicati: amiodarone, atenololo, dronedarone.

Nella LQTS (LQT2 in particolare), il rischio di eventi car-
diaci aumenta considerevolmente nel periodo postpartum 
(fino a 1 anno dopo il parto)1094 ed è quindi importante non 
interrompere la terapia beta-bloccante durante la gravidan-
za e dopo il parto955,1094,1095. La prosecuzione del trattamento 
con beta-bloccanti è raccomandata nelle pazienti con LQTS 
e CPVT1096 e deve essere presa in considerazione in quelle af-
fette da ARVC1097-1099. Nelle donne con BrS non sono stati ri-
portati rischi aggiuntivi durante la gravidanza1100,1101 (capitolo 
53.6 del manuale ESC CardioMed)1102. 

Nelle pazienti con PPCM, l’uso della bromocriptina come 
terapia specifica in aggiunta alla terapia standard per lo scom-
penso cardiaco ha mostrato risultati promettenti in due studi 
clinici1103,1104.

8.1.3. Ablazione transcatetere
Le tachiaritmie sintomatiche devono essere trattate con abla-
zione transcatetere prima di intraprendere la gravidanza, qua-

Raccomandazioni Classea Livellob

Stratificazione del rischio, prevenzione della SCD e 
trattamento delle VA

L’impianto di ICD è raccomandato nei 
pazienti con diagnosi di SQTS che: (a) sono 
sopravvissuti ad arresto cardiaco rianimato 
e/o (b) presentano TV sostenuta spontanea 
documentata1063.

I C

L’impianto di ILR deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con SQTS di 
giovane età.

IIa C

L’impianto di ICD deve essere preso in 
considerazione nei pazienti con SQTS e 
sincope aritmica.

IIa C

La chinidina può essere presa in 
considerazione (a) nei pazienti con SQTS che 
potrebbero beneficiare della terapia con ICD 
ma presentano controindicazioni all’impianto 
o rifiutano l’intervento, (b) nei pazienti 
con SQTS asintomatici e storia familiare di 
SCD1069-1071.

IIb C

L’isoproterenolo può essere preso in 
considerazione nei pazienti con SQTS e storm 
aritmico1075.

IIb C

La PES non è raccomandata per la 
stratificazione del rischio di SCD nei pazienti 
con SQTS.

III C

FV, fibrillazione ventricolare; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; 
ILR, loop recorder impiantabile; PES, stimolazione elettrica program-
mata; SCD, morte cardiaca improvvisa; SQTS, sindrome del QT corto; 
TV, tachicardia ventricolare; VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

8. ASPETTI PARTICOLARI IN SPECIFICHE 
POPOLAZIONI

8.1. Pazienti in gravidanza e  
con cardiomiopatia peripartum
La gravidanza e il periodo postpartum conferiscono un rischio 
significativo nelle donne con cardiopatia aritmica e sono stati 
oggetto di trattazione nelle linee guida ESC 2018 per la ge-
stione delle malattie cardiovascolari in gravidanza1076-1080. In 
gravidanza possono comparire TV di nuova insorgenza e il ri-
schio di TV ricorrente è più elevato nelle pazienti con pregressi 
episodi di TV e con SHD1081. In caso di TV di nuova insorgen-
za nelle ultime 6 settimane di gravidanza o nell’immediato 
postpartum deve essere esclusa la diagnosi di PPCM1082. Nel 
20% dei casi la PPCM ha una causa genetica (in particolare 
secondaria a varianti troncanti della titina)1083 e gli studi futuri 
dovranno fornire informazioni circa il ruolo del test genetico 
nelle pazienti con PPCM che presentano una storia familiare 
positiva.

8.1.1. Cardioversione elettrica e terapia con 
defibrillatore cardiaco impiantabile in gravidanza
La cardioversione sembra sicura in tutte le fasi della gravidan-
za e nei casi clinici riportati non è stata evidenziata alcuna 
compromissione del flusso ematico fetale né un rischio di 
parto pretermine1084. La frequenza cardiaca fetale deve esse-
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è necessario tenere in considerazione il tempo medio previsto 
in lista d’attesa di 8-16 mesi1108,1110, questa task force ritiene 
che in pazienti selezionati in attesa di HTX il WCD possa rap-
presentare un’alternativa all’impianto di ICD371,1113. 

La SCD è responsabile di circa il 10% di tutti i decessi 
che si verificano nei pazienti sottoposti a HTX1114,1115. Il rigetto 
e la vasculopatia cardiaca da allotrapianto sono associati a 
SCD1114,1116,1117 e, pertanto, in pazienti selezionati ad alto ri-
schio può essere appropriato l’impianto di ICD1118.

Tabella 48 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
prevenzione della morte cardiaca improvvisa pre- e post-
trapianto cardiaco

Raccomandazioni Classea Livellob

Pre-trapianto cardiaco

Nei pazienti in lista d’attesa per trapianto 
cardiaco deve essere preso in considerazione 
l’impianto di ICD per la prevenzione 
primaria1108,1111,1112.

IIa C

Nei pazienti in lista d’attesa per trapianto 
cardiaco può essere preso in considerazione il 
WCD1109,1113,1119.

IIb C

Post-trapianto cardiaco

In pazienti selezionati sottoposti a trapianto 
cardiaco con vasculopatia del graft cardiaco 
o trattati per rigetto può essere preso in 
considerazione l’impianto di ICD1114,1116.

IIb C

ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; WCD, defibrillatore cardiaco 
indossabile.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

8.3. Morte cardiaca improvvisa nell’atleta
L’incidenza di SCD negli atleti tende ad aumentare con 
l’età4,1120. Negli atleti apparentemente sani (>35 anni), l’in-
cidenza annuale di SCD è stimata tra 2 e 6.3/100 000 parte-
cipanti, mentre in quelli più giovani (≤35 anni) che praticano 
attività agonistica l’incidenza annuale di eventi fatali è signifi-
cativamente più bassa e compresa tra 0.4-3/100 000 parteci-
panti46,47,1120. Gli atleti di sesso femminile sono a basso rischio 
di SCD che si verifica mediamente in 1 caso su 141121.

La valutazione cardiovascolare pre-agonistica consente di 
identificare gli atleti a rischio di sviluppare malattie cardiova-
scolari prima dell’insorgenza dei sintomi1122-1126. Il protocollo 
di valutazione deve essere strutturato in funzione dell’età allo 
scopo di tenere conto delle malattie cardiovascolari specifi-
che per l’età1125. La valutazione pre-agonistica, comprensiva 
di anamnesi, esame obiettivo ed ECG, sembra essere efficace 
nell’identificare le malattie cardiovascolari nei giovani atleti 
(≤35 anni) rilevando sintomi distintivi (es. sincope sotto sfor-
zo) o anomalie ECG suggestive di cardiomiopatie o canalo-
patie ereditarie1127-1130. L’ecocardiografia migliora la sensibilità 
dello screening per SHD ma non può essere eseguita di rou-
tine nello screening di massa. Un maggior numero di malat-
tie cardiovascolari viene identificato negli atleti adolescenti 
sottoposti a valutazione seriata (su base annuale)1129,1131. La 
prevalenza di risultati falsi positivi dipende molto dai criteri 
utilizzati per definire un ECG “anormale”1132,1133. Negli atleti 
con risultati positivi alla valutazione iniziale è necessario ese-
guire ulteriori accertamenti, come l’esame ecocardiografico, 
il monitoraggio Holter delle 24‌ h, il test da sforzo e la RMC. 

lora questa sia stata programmata in precedenza. In caso di 
indicazione ad ablazione transcatetere in una paziente gravi-
da deve essere evitato di eseguire l’intervento nel primo tri-
mestre e la procedura deve essere possibilmente guidata dal 
mappaggio elettroanatomico1105,1106.

Tabella 47 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per la 
prevenzione della morte cardiaca improvvisa e la gestione 
delle aritmie ventricolari nelle pazienti in stato di gravidanza

Raccomandazioni Classea Livellob

Gestione in acuto delle VA

In caso di TV sostenuta durante la gravidanza 
è raccomandata la cardioversione elettrica1084.

I C

Per la conversione in acuto di TVSM 
emodinamicamente tollerata durante 
la gravidanza deve essere presa in 
considerazione la somministrazione di beta-
bloccanti, sotalolo, flecainide, procainamide o 
la stimolazione ventricolare in overdrive.

IIa C

Gestione a lungo termine delle VA

In caso di indicazione ad impianto di ICD 
durante la gravidanza, si raccomanda 
di eseguire l’intervento garantendo una 
protezione ottimale dalle radiazioni1087,1107.

I C

Nelle donne affette da LQTS o CPVT si 
raccomanda di proseguire il trattamento con 
beta-bloccanti durante la gravidanza e nel 
postpartum955,1094-1096.

I C

Nelle donne in gravidanza affette da ARVC 
deve essere preso in considerazione di non 
interrompere il trattamento con beta-
bloccanti1097-1099.

IIa C

Per il trattamento a lungo termine della TV 
sostenuta idiopatica in gravidanza deve essere 
preso in considerazione il trattamento con 
metoprololo per via orale, propranololo o 
verapamil.

IIa C

Nelle donne in stato di gravidanza con 
TVSM ricorrente altamente sintomatica che 
sono refrattarie o intolleranti agli AAD deve 
essere presa in considerazione l’ablazione 
transcatetere con sistemi di mappaggio non 
fluoroscopico, preferibilmente da eseguirsi 
dopo il primo trimestre1105.

IIa C

AAD, farmaci antiaritmici; ARVC, cardiomiopatia aritmogena del ven-
tricolo destro; CPVT, tachicardia ventricolare polimorfa catecolami-
nergica; ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile; LQTS, sindrome del 
QT lungo; TV, tachicardia ventricolare; TVSM, tachicardia ventricolare 
sostenuta monomorfa; VA, aritmia ventricolare.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

8.2. Trapianto cardiaco
I pazienti in lista d’attesa per HTX sono esposti al rischio di 
SCD e presentano un’elevata incidenza di VA. I dati derivati 
da ampi registri indicano un beneficio in termini di sopravvi-
venza con la terapia con ICD1108-1111. L’unico studio randomiz-
zato condotto in pazienti candidati a HTX è stato interrotto 
anticipatamente per scarso reclutamento1112. Non esistono 
dati sul ruolo del WCD nei pazienti candidati a HTX. Anche se 
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di WPW è stata recentemente rivista nelle linee guida ESC 
2019 per il trattamento dei pazienti con TSV302 ed è stata 
aggiornata nel 2020 con specifici riferimenti alla popolazio-
ne degli atleti1145. Nei pazienti con pre-eccitazione ventrico-
lare e tachicardia da rientro AV sintomatica è raccomandata 
l’ablazione transcatetere (Classe I), mentre per la stratifica-
zione del rischio nei pazienti asintomatici con pre-eccitazione 
ventricolare ci si può avvalere sia della valutazione invasiva 
(Classe IIa) che di quella non invasiva (Classe IIb). L’ablazione 
transcatetere è raccomandata nei pazienti asintomatici che 
presentano vie accessorie con caratteristiche di alto rischio 
(Classe I), mentre nei restanti casi il follow-up clinico (Classe 
IIa) e l’ablazione transcatetere (Classe IIb) sono opzioni basa-
te sulla scelta informata del paziente. Questa decisione deve 
tenere conto della sede della via accessoria, dell’esperienza 
locale con la procedura ablativa e del fatto che durante il fol-
low-up è prevedibile che si sviluppino frequenti aritmie sin-
tomatiche1146. Per quanto riguarda la popolazione pediatri-
ca, la TVS secondaria a sindrome di WPW può generalmente 
essere trattata con terapia farmacologica e le vie accessorie 
spesso perdono la conduzione anterograda nei primi anni di 
vita1147. Nei bambini con vie accessorie asintomatiche non 
è raccomandato eseguire la stratificazione del rischio prima 
degli 8 anni di età1148.

8.5. Prevenzione della morte cardiaca 
improvvisa nell’anziano
L’età rappresenta un forte fattore di rischio di mortalità. In 
alcuni studi, l’età avanzata è risultata uno dei fattori associati 
a un minor beneficio atteso dall’impianto di ICD. Nei pazienti 
con cardiomiopatia ischemica arruolati nello studio MADIT-II, 
un sistema per il calcolo del rischio costituito da 5 fattori cli-
nici tra cui l’età >70 anni è risultato predittivo dell’assenza di 
beneficio a lungo termine derivante dall’impianto di ICD1149. 
In una recente analisi di pazienti portatori di ICD arruolati 
in quattro studi MADIT, l’età <75 anni è risultata un fattore 
predittivo di TV/FV mentre l’età ≥75 anni è risultata un fat-
tore predittivo di mortalità non aritmica365. In maniera ana-
loga, nel recente studio randomizzato DANISH condotto in 
pazienti con scompenso cardiaco ad eziologia non ischemica, 
l’associazione tra ICD e sopravvivenza è diminuita in manie-
ra lineare con l’aumentare dell’età, mentre un cut-off di età 
≤70 anni è risultato associato al massimo beneficio in termini 
di sopravvivenza647. Tali risultati sono stati confermati in studi 
contemporanei non randomizzati. Nello studio di coorte pro-
spettico EU-CERT-ICD in pazienti con CAD o cardiomiopatie 
con indicazione ad impianto di ICD in prevenzione primaria 
non è stato osservato alcun beneficio dell’ICD nei pazienti di 
età ≥75 anni357 a differenza dei pazienti di età <75 anni nei 
quali è stata registrata una significativa riduzione della morta-
lità. Ulteriori studi retrospettivi hanno riportato risultati ana-
loghi1150.

L’età biologica può variare in parte in funzione delle co-
morbilità, che di fatto influiscono significativamente sulla so-
pravvivenza dei portatori di ICD, tanto che un indice elevato 
di comorbilità si associa a una minore sopravvivenza nei pa-
zienti con ICD in prevenzione primaria o secondaria1149,1151. 
Pertanto, un semplice valore cut-off di età non può orientare 
adeguatamente il processo decisionale e l’indicazione all’im-
pianto di ICD nel paziente anziano deve basarsi su una valuta-
zione personalizzata che tenga in considerazione le condizio-
ni generali e le comorbilità.

Gli atleti con diagnosi di malattia cardiovascolare clinicamente 
rilevante devono essere trattati secondo quanto indicato nelle 
relative linee guida ESC4,1134-1136.

Negli atleti di mezza età/anziani, la SCD è dovuta più fre-
quentemente a CAD1125,1137 e, prima di intraprendere un’atti-
vità fisica vigorosa, quelli asintomatici devono essere valutati 
avvalendosi degli score di rischio come l’ESC SCORE24,65.

In seguito ad arresto cardiaco sono stati riportati eccellen-
ti tassi di sopravvivenza con esito neurologico favorevole nei 
centri sportivi dotati di AED1137,1138, il che depone per la ne-
cessità di attuare programmi d’emergenza per la prevenzione 
della SCD, che prevedano l’installazione di AED nelle strutture 
sportive e l’addestramento degli allenatori e del personale alle 
manovre di RCP e all’utilizzo del defibrillatore1139.

Tabella 49 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
la stratificazione del rischio e la prevenzione della morte 
cardiaca improvvisa nell’atleta

Raccomandazioni Classea Livellob

Negli atleti con storia medica positiva, esame 
obiettivo anormale o alterazioni ECG si 
raccomanda di eseguire ulteriori accertamenti 
come l’esame ecocardiografico e/o la RMC 
per confermare (o escludere) la presenza di 
una patologia sottostante1123,1133,1135.

I C

Si raccomanda di trattare gli atleti con 
diagnosi di malattia cardiovascolare associata 
a rischio di SCD secondo quanto indicato 
nelle attuali linee guida per l’eleggibilità 
all’attività sportiva.

I C

Si raccomanda che il personale in servizio 
nelle strutture sportive sia addestrato alla RCP 
e all’utilizzo dell’AED93,1137.

I C

Negli atleti deve essere preso in 
considerazione di eseguire la valutazione 
cardiovascolare pre-agonistica46,1122,1123,1127.

IIa C

Nella valutazione cardiovascolare pre-
agonistica dei giovani atleti (<35 anni) deve 
essere preso in considerazione di includere 
l’anamnesi, l’esame obiettivo ed un ECG a 12 
derivazioni1123,1126,1130,1140.

IIa C

Il rischio cardiovascolare dei soggetti anziani e 
di mezza età deve essere valutato prima che 
intraprendano un’attività sportiva strenua, 
utilizzando score validati come la carta del 
rischio SCORE246,1141,1142.

IIa C

AED, defibrillatore automatico esterno; ECG, elettrocardiogramma; 
RCP, rianimazione cardiopolmonare; RMC, risonanza magnetica car-
diaca; SCD, morte cardiaca improvvisa.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

8.4. Sindrome di Wolff-Parkinson-White
Nei pazienti con sindrome di Wolff-Parkinson-White (WPW), 
l’aritmia più comune è la tachicardia da rientro AV (80%), 
seguita dalla FA (20-30%). La SCD secondaria a FA pre-ec-
citata con conseguente degenerazione in FV è la manife-
stazione più temibile della sindrome di WPW. Il rischio di 
arresto cardiaco/FV nei pazienti con sindrome di WPW non 
sottoposti a trattamento è stimato tra lo 0.9-2.4/1000 per-
sone-anno1143,1144. La gestione dei pazienti con sindrome 
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•	 Un sistema validato per il calcolo del rischio (score HCM 
Risk-Kids) è utile per valutare il rischio di SCD nei pazienti 
con CMI di età <16 anni.

•	 I pazienti con distrofia miotonica con palpitazioni sug-
gestive di aritmia, sincope o morte improvvisa rianimata 
devono essere sottoposti a valutazione elettrofisiologica 
invasiva.

•	 Nei pazienti sottoposti a correzione della tetralogia di Fal-
lot che presentano TV monomorfa, l’ablazione transcate-
tere rappresenta il trattamento preferenziale.

9.3. Malattie elettriche primarie
•	 Il nadololo  e il propranololo sono i beta-bloccanti da pre-

diligere nei pazienti con LQTS e CPVT.
•	 Nei pazienti asintomatici con LQTS può essere utile quan-

tificare il rischio aritmico (mediante il sistema 1-2-3 LQTS 
Risk).

•	 Un pattern ECG di tipo 1 indotto al test provocativo con 
farmaci bloccanti i canali del sodio non deve essere ritenu-
to diagnostico per BrS in assenza di altri reperti suggestivi.

•	 La stratificazione del rischio di SCD nei pazienti asintoma-
tici con BrS con un pattern di tipo 1 spontaneo è tuttora 
controversa.

•	 Nei pazienti con BrS asintomatici non è raccomandata di 
routine l’ablazione transcatetere.

•	 Per porre diagnosi di FV idiopatica deve essere esclusa 
qualsiasi eziologia sottostante di natura strutturale, da ca-
nalopatia o metabolica.

•	 Il riscontro di ERP costituisce un reperto benigno che si 
contraddistingue dalla ERS.

•	 La LCSD riveste un ruolo importante nella gestione dei 
pazienti con CPVT e LQTS.

10. LE LACUNE NELLE EVIDENZE

10.1. Aspetti generali
•	 Sono necessari test di screening accurati per identificare le 

condizioni cardiache associate a SCD nei soggetti asinto-
matici nella popolazione generale.

•	 Nei pazienti con SHD resta da definire l’intervallo di tempo 
ottimale per la ripetizione dei test prognostici non invasivi 
e invasivi in caso di risultato negativo.

•	 È necessaria una migliore valutazione delle varianti geneti-
che di significato incerto e probabilmente patogene.

•	 Sono necessari studi sull’utilità degli score di rischio poli-
genico nei pazienti a rischio di SCD.

10.2. Cardiopatia strutturale – in generale
•	 Restano da definire la sicurezza e l’efficacia a lungo ter-

mine degli S-ICD.
•	 Non è stato indagato in maniera sistematica il ruolo della 

terapia con ICD in prevenzione primaria nei pazienti con 
SHD e frazione di eiezione lievemente ridotta o preser-
vata.

•	 Restano da definire quali siano le tecniche ottimali per 
eseguire il mappaggio del substrato della TV e l’ablazione 
nei pazienti con SHD.

•	 Non è chiaro il ruolo dell’impianto di ICD nei pazienti 
con scompenso cardiaco allo stadio terminale portatori di 
LVAD a flusso continuo di nuova generazione.

Tabella 50 delle raccomandazioni – Raccomandazioni per 
l’impianto di defibrillatore cardiaco nell’anziano

Raccomandazione Classea Livellob

Nei pazienti anziani che difficilmente 
possono trarre vantaggio dalla terapia con 
defibrillatore a causa dell’età avanzata 
e delle comorbilità può essere preso in 
considerazione di non procedere all’impianto 
di ICD in prevenzione primaria647,1150,1152.

IIb B

ICD, defibrillatore cardiaco impiantabile.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.

9. MESSAGGI CHIAVE

9.1. Aspetti generali
•	 Una maggiore disponibilità di defibrillatori negli ambienti 

pubblici e l’addestramento della comunità alle manovre di 
supporto vitale di base sono fondamentali per migliorare 
la sopravvivenza delle vittime colpite da OHCA.

•	 I calcolatori per quantificare il rischio di SCD e VA utiliz-
zati nella pratica clinica devono ottemperare agli elevati 
standard definiti per lo sviluppo, la validazione esterna e 
la composizione dei modelli predittivi.

•	 I pazienti con cardiomiopatie genetiche e sindromi arit-
miche devono essere sottoposti di prassi a test genetico.

•	 Il test e il counseling genetico devono essere eseguiti da 
un team multidisciplinare di esperti.

•	 Per il work-up sistematico nei sopravvissuti ad un arresto 
cardiaco deve essere adottato un approccio multimodale.

•	 In tutti i soggetti di età <50 anni colpiti da morte improv-
visa, ma possibilmente in tutte le vittime di morte improv-
visa, è raccomandato un esame autoptico completo.

•	 La valutazione clinica e genetica dei soggetti deceduti per 
SADS e dei loro parenti consente di diagnosticare una car-
diopatia genetica in un’elevata percentuale di familiari.

•	 In caso di storm aritmico refrattario alla terapia farmaco-
logica è necessario che siano disponibili tecniche avanzate 
per l’ablazione transcatetere, il supporto meccanico al cir-
colo e la modulazione autonomica.

•	 Nel valutare i benefici derivanti dalla terapia con ICD 
devono essere presi in considerazione i fattori di rischio 
concomitanti per morte non aritmica e le preferenze e la 
qualità di vita del paziente.

9.2. Cardiopatia strutturale
•	 L’ablazione transcatetere è raccomandata nei pazienti con 

CAD e TVSM sintomatica ricorrente nonostante terapia 
cronica con amiodarone.

•	 L’ablazione transcatetere rappresenta il trattamento di pri-
ma scelta nei pazienti con cardiomiopatia indotta da PVC.

•	 Nei pazienti con CMD/HNDCM, l’indicazione all’impian-
to di ICD in prevenzione primaria non deve essere basata 
unicamente sul riscontro di una FEVS ≤35% ma è impor-
tante tenere in considerazione anche altri fattori di rischio 
(es. RMC e test genetico).

•	 Nei pazienti con una mutazione nel gene LMNA deve esse-
re eseguita una specifica stratificazione del rischio per SCD.

•	 I pazienti con ARVC ricevono un elevato tasso di shock 
appropriati erogati dall’ICD che possono comunque non 
essere salvavita.
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•	 Sono necessari dati sull’outcome clinico, sui fattori pre-
dittivi di eventi aritmici e sull’indicazione al trattamento, 
inclusa la terapia con ICD, nei pazienti con cardiomiopatia 
aritmogena biventricolare a dominanza sinistra.

10.6. Valvulopatie
•	 Sono necessarie maggiori informazioni per identificare i 

pazienti con PVM a rischio di VA e SCD.

10.7. Cardiopatie congenite
•	 Sono necessarie maggiori informazioni sul rischio assoluto 

di VA e SCD nei pazienti con CHD sottoposti a interventi 
riparativi con i moderni approcci chirurgici.

10.8. Malattie elettriche primarie
•	 Sono necessarie solide evidenze a supporto della terapia 

profilattica con ICD in aggiunta al trattamento con be-
ta-bloccanti e alla terapia gene-specifica nei pazienti con 
LQTS.

•	 Sono necessari ulteriori dati per definire il ruolo della LCSD 
e dell’ICD nei pazienti con LQTS ad alto rischio intolleranti 
alla terapia medica.

•	 Sono necessari migliori strumenti diagnostici e di strati-
ficazione del rischio per i pazienti asintomatici con BrS e 
sospetta ERS.

•	 Sono necessari ulteriori studi sul ruolo del mappaggio en-
do-epicardico nell’identificazione di anomalie strutturali 
localizzate potenzialmente correlate alla FV idiopatica e 
nell’ablazione transcatetere mirata.

•	 Sono necessari dati a lungo termine sull’efficacia dell’ICD 
rispetto all’assenza di ICD nei pazienti con CPVT soprav-
vissuti ad un arresto cardiaco.

•	 Non è chiaro il motivo per il quale le donne sono a basso 
rischio di SCD correlata all’attività sportiva.

10.3. Complessi ventricolari prematuri/
tachicardia ventricolare di origine idiopatica
•	 Restano da definire gli eventuali benefici dell’ablazione 

transcatetere e della terapia con AAD nei pazienti con 
frequenti episodi di PVC asintomatici e funzione cardiaca 
preservata.

10.4. Malattia coronarica
•	 Non è noto quali pazienti con CAD cronica e FEVS severa-

mente compromessa siano a basso rischio di SCD.
•	 È da chiarire il ruolo della LGE alla RMC nella stratificazio-

ne del rischio di SCD nei pazienti con CAD cronica.
•	 Sono necessari RCT per definire il ruolo della terapia con 

ICD dopo ablazione efficace della TV nei pazienti con CAD 
cronica e FEVS lievemente ridotta o preservata.

10.5. Cardiomiopatie
•	 Non è noto se la cardiomiopatia indotta da PVC costitu-

isca un’entità diagnostica a sé stante o se sia necessaria 
una predisposizione sottostante.

•	 Non è chiaro il valore predittivo del riscontro di LGE alla 
RRMC (es. pattern ed entità di LGE) nella stratificazione 
del rischio individuale per SCD nei pazienti con sarcoidosi 
cardiaca, CMI e CMD/HNDCM.

•	 Sono necessari studi per definire il ruolo della PES nei pa-
zienti con sarcoidosi cardiaca e CMD/HNDCM che presen-
tano una funzione cardiaca lievemente ridotta o preserva-
ta e LGE alla RMC.

•	 Mancano dati prospettici sulla correlazione tra l’intensità 
e la durata dell’esercizio fisico e la manifestazione e la 
severità del fenotipo nei pazienti con ARVC portatori sani 
di una mutazione.

•	 Sono necessari studi sui benefici della terapia con ICD 
dopo ablazione efficace nei pazienti con ARVC che pre-
sentano TV emodinamicamente tollerata.

11. “COSA FARE” E “COSA NON FARE”: MESSAGGI DELLE LINEE GUIDA

Raccomandazioni Classea Livellob

Raccomandazioni per le manovre di supporto vitale di base e per l’accesso al defibrillatore automatico esterno negli ambienti 
pubblici

Si raccomanda di rendere disponibile l’accesso pubblico alla defibrillazione nei luoghi dove l’arresto cardiaco si verifica 
con una certa frequenzac.

I B

In caso di OHCA si raccomanda la RCP tempestiva da parte degli astanti. I B

Si raccomanda di promuovere l’addestramento della comunità alle manovre di supporto vitale di base per incrementare 
i tassi di RCP e di utilizzo degli AED da parte degli astanti.

I B

Raccomandazioni per il test genetico

Il test genetico è raccomandato quando in un soggetto vivo o deceduto viene diagnostica una patologia di probabile 
origine genetica associata ad un rischio di VA e SCD.

I B

Quando viene identificata per la prima volta una variante potenzialmente causativa si raccomanda di valutarne la 
patogenicità utilizzando strumenti di riferimento accettati a livello internazionale.

I C

Il test genetico nei parenti di primo grado o sintomatici e nei portatori obbligati è raccomandato quando viene 
identificata una variante di classe IV o di classe V in un individuo vivo o deceduto affetto da una patologia associata ad 
un rischio di VA e SCD.

I C

Si raccomanda che il test genetico e il counseling sulle sue potenziali conseguenze siano effettuati da un team 
multidisciplinare esperto.

I C

Si raccomanda di valutare le varianti di classe III (varianti di significato incerto) e le varianti di classe IV possibilmente in 
base alla segregazione nelle famiglie, con rivalutazione periodica della variante.

I C

(continua)
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L’esecuzione del test genetico non è raccomandata nei casi indice nei quali non vi siano sufficienti evidenze di una 
malattia genetica.

III C

Raccomandazioni per la valutazione dei pazienti con aritmia ventricolare di nuovo riscontro alla presentazione

Nei pazienti con VA di nuovo riscontro (frequenti PVC, TVNS, TVSM) come valutazione di prima scelta si raccomanda 
di eseguire un ECG a 12 derivazioni in condizioni basali, con documentazione della VA quando possibile, ed un esame 
ecocardiografico.

I C

Raccomandazioni per la valutazione dei sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso

Le indagini nei sopravvissuti ad un arresto cardiaco improvviso non imputabile in maniera chiara ad una causa 
extracardiaca devono essere supervisionate da un team multidisciplinare.

I B

Nei pazienti con instabilità elettrica dopo arresto cardiaco improvviso nei quali vi sia il sospetto di ischemia miocardica è 
indicata l’esecuzione della coronarografia.

I C

Nei sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso si raccomanda di raccogliere i campioni ematici alla presentazione per 
l’eventuale esecuzione delle indagini tossicologiche e del test genetico.

I B

In tutti i sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso si raccomanda di recuperare le registrazioni dei CIED e dei monitor 
indossabili.

I B

Nei sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso si raccomanda di eseguire ripetuti ECG a 12 derivazioni durante ritmo 
sinusale stabile (con registrazione delle derivazioni precordiali alte) e il monitoraggio cardiaco continuo.

I B

In tutti i sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso si raccomanda di eseguire un esame ecocardiografico per la 
valutazione della funzione e della struttura cardiaca.

I C

In tutti i sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso senza una chiara causa sottostante si raccomanda di eseguire 
l’imaging coronarico e la RMC con LGE per la valutazione della funzione e della struttura cardiaca.

I B

Nei sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso senza una chiara causa sottostante si raccomanda di eseguire un test 
provocativo con farmaci bloccanti i canali del sodio e il test da sforzo.

I B

Raccomandazioni per la valutazione delle vittime di morte improvvisa

Gli accertamenti sulle morti improvvise inattese, specialmente quando si sospetti una malattia ereditaria, devono 
diventare una priorità di sanità pubblica.

I B

Nelle vittime di morte improvvisa si raccomanda di ottenere una descrizione dettagliata delle circostanze del decesso, 
dei sintomi che l’hanno preceduto e dell’anamnesi familiare, nonché di revisionare i precedenti rapporti medici.

I B

Un esame autoptico completo è raccomandato possibilmente in tutte le vittime di morte improvvisa inattesa e 
sistematicamente nei casi avvenuti in soggetti di età <50 anni.

I B

Nelle vittime di SCD si raccomanda di raccogliere campioni di sangue idonei all’estrazione del DNA e di consultare 
un anatomo-patologo esperto in patologie cardiache quando si sospetti una causa ereditaria o quando non sia stata 
indentificata la causa del decesso.

I B

Nelle vittime di morte improvvisa in cui non sia stata identificata una causa certa si raccomanda di eseguire l’esame 
tossicologico.

I B

Nelle vittime di SCD in cui sia stata identificata la causa o si sospetti una causa ereditaria si raccomanda di eseguire un 
test genetico mirato.

I B

Nelle vittime di SADS, il test genetico post-mortem mirato ad indentificare la malattia elettrica primaria è 
raccomandato nei soggetti di giovane età (<50 anni) e/o quando le circostanze del decesso e/o la storia familiare siano 
suggestivi di malattia elettrica primaria.

I B

Quando all’esame autoptico sia diagnosticata una possibile malattia cardiaca ereditaria si raccomanda di indirizzare i 
parenti di primo grado a valutazione cardiaca presso un centro specialistico.

I B

Nelle vittime di morte improvvisa non sottoposte ad esame autoptico ma nelle quali si sospetti una possibile malattia cardiaca 
ereditaria si raccomanda di indirizzare i parenti di primo grado a valutazione cardiaca presso un centro specialistico.

I B

Nelle vittime di SADS il test genetico post-mortem con sequenziamento dell’esoma e del genoma non è raccomandato 
in assenza di un’ipotesi diagnostica.

III B

Raccomandazioni per la valutazione dei parenti di soggetti deceduti per sindrome della morte improvvisa aritmica

La valutazione dei familiari dei soggetti colpiti da SADS è raccomandata:
•	 nei parenti di primo grado
•	 nei parenti portatori di una mutazione sulla base della storia familiare
•	 nei parenti con sintomi sospetti
•	 quando il decesso per SADS è avvenuto in soggetto di età <50 anni o quando vi siano altri dati circostanziali o una 

storia familiare suggestivi di una malattia ereditaria.

I B

(continua)
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Nella valutazione dei familiari dei soggetti colpiti da SADS si raccomanda di includere il test genetico quando viene 
identificata una mutazione patogena all’analisi genetica post-mortem effettuata nel soggetto deceduto per SADS.

I B

Nella valutazione basale dei familiari dei soggetti colpiti da SADS si raccomanda di includere la raccolta della 
storia medica, l’esame obiettivo, l’ECG standard e con registrazione delle derivazioni precordiali alte, l’esame 
ecocardiografico e il test da sforzo.

I B

Nei familiari dei soggetti colpiti da SADS senza diagnosi alla valutazione clinica si raccomanda di sottoporre a follow-up 
i bambini della vittima fino a che non abbiano raggiunto l’età adulta.

I C

Nei familiari dei soggetti colpiti da SADS senza diagnosi alla valutazione clinica non è raccomandato di sottoporre 
a follow-up gli adulti asintomatici che possono invece essere dimessi consigliando loro di ripresentarsi in caso 
sopraggiunga uno stato sintomatologico o si verifichino variazioni nella storia familiare.

III C

Raccomandazioni per il trattamento delle condizioni reversibili

In caso di sospetta VA indotta da farmaci si raccomanda la sospensione di qualsiasi agente causale. I B

Nei pazienti con VA si raccomanda di ricercare le cause reversibili (es. squilibri elettrolitici, ischemia, ipossiemia, stati 
febbrili)d.

I C

Raccomandazioni per la gestione in acuto della tachicardia ventricolare sostenuta e dello storm aritmico

La cardioversione elettrica è raccomandata come trattamento preferenziale nei pazienti con TVSM emodinamicamente 
non tollerata.

I B

La cardioversione elettrica è raccomandata come trattamento preferenziale nei pazienti con TVSM emodinamicamente 
tollerata, a condizione che il rischio correlato all’anestesia/sedazione sia basso.

I C

Nei pazienti con TV idiopatica emodinamicamente tollerata è raccomandato il trattamento con betabloccanti e.v.  
(se TV ad origine dall’RVOT) o verapamil e.v. (se TV fascicolare).

I C

La somministrazione e.v. di verapamil non è raccomandata per il trattamento della tachicardia a complessi QRS larghi 
dal meccanismo non noto.

III B

Nei pazienti con storm aritmico è raccomandata la sedazione lieve-moderata allo scopo di alleviare il distress 
psicologico e ridurre il tono simpatico.

I C

In assenza di controindicazioni, nei pazienti con SHD e storm aritmico è raccomandata la terapia antiaritmica con  
beta-bloccanti (preferibilmente non selettivi) in combinazione con amiodarone e.v..

I B

Nei pazienti con TdP è raccomandata la somministrazione e.v. di magnesio con supplementazione di potassio. I C

Nei pazienti con sindrome del QT lungo ed episodi ricorrenti di TdP nonostante la correzione delle condizioni 
precipitanti e la somministrazione di magnesio è raccomandato l’isoproterenolo o la stimolazione transvenosa allo 
scopo di aumentare la frequenza cardiaca.

I C

Nei pazienti con TV incessante o storm aritmico dovuto a TVSM refrattaria alla terapia con AAD è raccomandata 
l’ablazione transcatetere.

I B

Raccomandazioni per la terapia farmacologica dello scompenso cardiaco

In tutti i pazienti con scompenso cardiaco con FE ridotta è raccomandata la terapia medica ottimale con ACE-I/ARB/
ARNI, MRA, beta-bloccanti e inibitori di SGLT2.

I A

Raccomandazioni per l’impianto di defibrillatore cardiaco (aspetti generali)

L’impianto di ICD è raccomandato unicamente nei pazienti che hanno un’aspettativa di vita >1 anno in buono stato 
funzionale.

I C

L’impianto di ICD non è raccomandato nei pazienti con VA incessanti fino a quando non sia stato conseguito il 
controllo dell’aritmia.

III C

Raccomandazioni per la prevenzione secondaria della morte cardiaca improvvisa

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti con FV documentata o TV emodinamicamente non tollerata in assenza 
di cause reversibili.

I A

Raccomandazioni per la terapia di resincronizzazione cardiaca in combinazione con il defibrillatore cardiaco impiantabile

In caso di indicazione alla terapia con ICD si raccomanda di valutare se il paziente possa trarre beneficio dall’impianto 
di dispositivo per CRT con defibrillazione.

I C

Raccomandazioni per ottimizzare la programmazione del dispositivo

L’ottimizzazione della programmazione dell’ICD è indicata allo scopo di evitare interventi inappropriati e non necessari 
del dispositivo e per ridurre la mortalità.

I A

Nei pazienti portatori di ICD mono- o bicamerale che non hanno indicazione a stimolazione anti-bradicardica si 
raccomanda di ridurre al minimo la stimolazione ventricolare.

I A

(continua)
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È indicata la programmazione con un intervallo di rilevamento lungo (della durata di almeno 6-12 s o 30 intervalli). I A

Nei pazienti portatori di ICD per la prevenzione primaria si raccomanda di programmare un rilevamento della 
tachicardia prolungato ad una soglia ventricolare ≥188 b/min.

I A

Nei pazienti affetti da SHD si raccomanda di programmare l’erogazione di almeno una terapia di ATP in tutte le zone di 
tachiaritmia.

I A

Si raccomanda di programmare algoritmi per discriminare la TSV dalla TV per le tachicardie con frequenza fino a 
230 b/min.

I B

Si raccomanda di attivare gli alert per il rilevamento di malfunzionamenti dell’elettrocatetere. I B

Il monitoraggio remoto è raccomandato allo scopo di ridurre l’incidenza di shock inappropriati. I B

Si raccomanda in prima istanza di programmare burst di ATP rispetto all’ATP con sequenze di rampa. I B

Per gli S-ICD si raccomanda una configurazione con doppia zona di rilevamento con attivazione dell’algoritmo di 
discriminazione nella zona di shock condizionale inferiore.

I B

Raccomandazioni per il trattamento concomitante volto ad evitare shock inappropriati del defibrillatore cardiaco impiantabile

L’ablazione transcatetere è raccomandata nei pazienti portatori di ICD con episodi ricorrenti di TSV che comportano 
interventi inappropriati del dispositivo.

I C

La terapia farmacologica o l’ablazione transcatetere è raccomandata nei pazienti con FA correlata ad interventi 
inappropriati dell’ICD nonostante una programmazione ottimale del dispositivo.

I C

Raccomandazioni per la gestione psicosociale dopo impianto di defibrillatore cardiaco

Nei pazienti con ICD si raccomanda una valutazione dello stato psicologico e il trattamento dello stress psicologico. I C

Prima dell’impianto dell’ICD e durante l’evoluzione della malattia si raccomanda che il medico/professionista sanitario 
sia in comunicazione con il paziente per affrontare eventuali preoccupazioni riguardanti l’ICD e discutere della qualità 
di vita.

I C

Raccomandazioni per la prevenzione delle complicanze correlate al defibrillatore cardiaco impiantabile

L’ICD monocamerale è raccomandato rispetto a quello bicamerale per la prevenzione primaria nei pazienti senza 
indicazione attuale o potenziale di stimolazione atriale o AV sequenziale in ragione del minor rischio di complicanze 
correlate al dispositivo.

I A

Raccomandazioni per le questioni di fine vita nei pazienti portatori di defibrillatore cardiaco impiantabile

Prima dell’impianto e in caso di deterioramento significativo dello stato di salute è indicata una discussione informata 
con il paziente ed i suoi familiari circa la possibilità di disattivare l’ICD ai fini di una decisione condivisa.

I C

Raccomandazioni per il trattamento delle aritmie ventricolari nei pazienti con sindrome coronarica acuta e vasospasmo

In assenza di controindicazioni, il trattamento con beta-bloccanti e.v. è indicato nei pazienti con STEMI che sviluppano 
TVP/FV.

I B

Il trattamento profilattico con AAD (ad eccezione dei beta-bloccanti) non è raccomandato nei pazienti con SCA. III B

Raccomandazioni per la stratificazione del rischio e per il trattamento delle aritmie ventricolari nella fase precoce  
del post-infarto

La valutazione precoce (prima della dimissione) della FEVS è raccomandata in tutti i pazienti con IM acuto. I B

Nei pazienti con FEVS ≤40% pre-dimissione si raccomanda di rivalutare la FEVS 6-12 settimane post-IM per 
determinare l’eventuale necessità di impianto di ICD in prevenzione primaria.

I C

Raccomandazioni per la stratificazione del rischio, la prevenzione della morte cardiaca improvvisa e il trattamento  
delle aritmie ventricolari nei pazienti con malattia coronarica cronica

La PES è indicata nei pazienti con sincope e pregresso STEMI nei quali la sincope rimane inspiegata dopo valutazione 
non invasiva.

I C

La terapia con ICD è raccomandata nei pazienti con CAD, scompenso cardiaco sintomatico (classe NYHA II-III) e FEVS 
≤35% nonostante ≥3 mesi di OMT.

I A

Il trattamento profilattico con AAD, ad eccezione dei beta-bloccanti, non è raccomandato nei pazienti con CAD. III A

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti senza ischemia in atto con FV documentata o TV emodinamicamente 
non tollerata insorte dopo oltre 48 h post-IM.

I A

Nei pazienti con CAD e TVSM ricorrente sintomatica o ripetuti shock dell’ICD per TVSM nonostante terapia cronica con 
amiodarone è raccomandata l’ablazione transcatetere piuttosto che la titolazione della terapia con AAD.

I B

(continua)
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Raccomandazioni per la prevenzione della morte cardiaca improvvisa nei pazienti con anomalie coronariche

L’imaging cardiaco da stress durante esercizio fisico è raccomandato in aggiunta al test cardiopolmonare da sforzo 
nei pazienti con origine anomala delle arterie coronarie con decorso interatriale allo scopo di confermare/escludere la 
presenza di ischemia miocardica.

I C

L’imaging cardiaco da stress durante esercizio fisico è raccomandato in aggiunta al test cardiopolmonare da sforzo 
dopo chirurgia nei pazienti con origine anomala dall’aorta di un’arteria coronaria e storia di arresto cardiaco rianimato.

I C

La chirurgia è raccomandata nei pazienti con origine anomala dall’aorta di un’arteria coronaria con pregresso arresto 
cardiaco, sincope verosimilmente imputabile a VA, o angina quando siano state escluse altre cause.

I C

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con complessi ventricolari prematuri/tachicardia ventricolare di origine idiopatica

Si raccomanda di valutare periodicamente la funzione ventricolare nei pazienti con un burden di PVC >10% che 
presentano una normale funzione ventricolare.

I C

L’ablazione transcatetere è raccomandata come trattamento di prima scelta nei pazienti sintomatici con PVC/TV di 
natura idiopatica ad origine dall’RVOT o dai fascicoli di sinistrae.

I B

I beta-bloccanti ed i CCB non diidropiridinici sono indicati nei pazienti sintomatici con PVC/TV di natura idiopatica ad 
origine non dall’RVOT o dai fascicoli di sinistra.

I C

L’ablazione transcatetere non è raccomandata nei bambini di età <5 anni o di peso <10 kg a meno che la terapia 
medica precedente non abbia avuto successo o la TV sia emodinamicamente non tollerata.

III C

La somministrazione di amiodarone come trattamento di prima scelta non è raccomandata nei pazienti con TV/PVC di 
origine idiopatica.

III C

La somministrazione di verapamil non è raccomandata nei bambini con PVC/TV di età <1 anno, specialmente se 
presentano segni di insufficienza cardiaca o sono già in trattamento con altri AAD.

III C

Raccomandazioni per i pazienti con cardiomiopatia indotta o esacerbata da complessi ventricolari prematuri

Nei pazienti con cardiomiopatia presumibilmente dovuta a PVC frequenti prevalentemente di tipo monomorfo è 
raccomandata l’ablazione transcatetere.

I C

Raccomandazioni per la stratificazione del rischio, la prevenzione della morte cardiaca improvvisa e il trattamento  
delle aritmie ventricolari nei pazienti con cardiomiopatia dilatativa/cardiomiopatia ipocinetica non dilatativa

Il test genetico (mirato almeno ai geni LMNA, PLN, RBM20 e FLNC) è raccomandato nei pazienti con CMD/HNDCM e 
ritardo della conduzione AV di età <50 anni o con storia familiare di CMD/HNDCM o di SCD giovanile (<50 anni) in un 
parente di primo grado.

I B

Nei pazienti con CMD/HNDCM e una mutazione del gene LMNA non è raccomandata la partecipazione ad attività 
fisica di alta intensità, né ad attività sportiva agonistica.

III C

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti con CMD/HNDCM sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso dovuto a 
TV/FV o che presentano TVSM emodinamicamente non tollerata.

I B

Nei parenti di primo grado dei pazienti con CMD/HNDCM si raccomanda di eseguire un ECG o un ecocardiogramma quando:
•	 il paziente indice ha ricevuto la diagnosi prima dei 50 anni di età o presenta caratteristiche cliniche indicative di una 

causa ereditaria, o

•	 in presenza di anamnesi familiare di CMD/HNDCM o morte improvvisa precoce inattesa.

I C

Raccomandazioni per la diagnosi, la stratificazione del rischio, la prevenzione della morte cardiaca improvvisa e il trattamento 
delle aritmie ventricolari nei pazienti con cardiomiopatia aritmogena del ventricolo destro

Nei pazienti con sospetta ARVC si raccomanda di eseguire la RMC. I B

Nei pazienti con diagnosi sospetta o accertata di ARVC sono indicati il counseling e test genetico. I B

Nei pazienti con diagnosi accertata di ARVC si raccomanda l’astensione dall’attività fisica ad alta intensità. I B

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti con ARVC che presentano TV non emodinamicamente tollerata o FV. I C

Nei pazienti con ARVC e VA sostenute o non sostenute è raccomandata la terapia con beta-bloccanti. I C

Nei parenti di primo grado dei pazienti con ARVC si raccomanda di eseguire un ECG e un ecocardiogramma. I C

Raccomandazioni per la stratificazione del rischio, la prevenzione della morte cardiaca improvvisa e il trattamento  
delle aritmie ventricolari nei pazienti con cardiomiopatia ipertrofica

Per il work-up diagnostico nei pazienti con CMI si raccomanda di eseguire la RMC con LGE. I B

Nei pazienti con CMI sono raccomandati il counseling e test genetico. I B

Si raccomanda di stimare il rischio di SCD a 5 anni alla prima valutazione e successivamente ad intervalli di 1-3 anni o 
ogniqualvolta si verifichi una variazione delle condizioni cliniche.

I C

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti con CMI che presentano TV non emodinamicamente tollerata o FV. I B

(continua)
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Nei parenti di primo grado dei pazienti con CMI si raccomanda di eseguire un ECG e un ecocardiogramma. I C

Raccomandazioni per la stratificazione del rischio, la prevenzione della morte cardiaca improvvisa e il trattamento delle 
aritmie ventricolari nei pazienti con malattie neuromuscolari

Nei pazienti con distrofia muscolare si raccomanda di eseguire un follow-up su base annuale che preveda l’esecuzione 
di almeno un ECG a 12 derivazioni, anche nella fase occulta della malattia.

I C

Si raccomanda di trattare i pazienti con malattie neuromuscolari che sviluppano VA o disfunzione ventricolare alla 
stregua di quelli senza malattie neuromuscolari.

I C

La valutazione elettrofisiologica invasiva è raccomandata nei pazienti con distrofia miotonica che presentano 
palpitazioni o sincope suggestive di VA o che sono sopravvissuti ad un arresto cardiaco.

I C

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti con distrofia miotonica che presentano TVSM o che sono sopravvissuti 
ad un arresto cardiaco non dovuto a TV-BBR.

I C

Nei pazienti con distrofia miotonica non è raccomandata la valutazione elettrofisiologica seriata della conduzione AV e 
dell’inducibilità dell’aritmia se non nel caso di sospetta aritmia o progressione dei disturbi della conduzione all’ECG.

III C

L’ablazione transcatetere è raccomandata nei pazienti sintomatici con TV-BBR. I C

L’impianto di ICD/pacemaker è raccomandato nei pazienti con distrofia miotonica sottoposti ad ablazione della TV-BBR. I C

Raccomandazioni per la prevenzione della morte cardiaca improvvisa e il trattamento delle aritmie ventricolari nei pazienti 
con miocardite

In caso di miocardite acuta clinicamente sospetta o accertata si raccomanda di indirizzare ad un centro specialistico i 
pazienti con episodi di VA potenzialmente fatali.

I C

Nei pazienti con episodi di TVSM emodinamicamente non tollerata durante la fase cronica della miocardite è 
raccomandato l’impianto di ICD.

I C

Raccomandazioni per la stratificazione del rischio, la prevenzione della morte cardiaca improvvisa e il trattamento delle 
aritmie ventricolari nei pazienti con sarcoidosi cardiaca

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti con sarcoidosi cardiaca che presentano una FEVS ≤35%. I B

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti con sarcoidosi cardiaca  che presentano TV sostenuta accertata o colpiti 
da arresto cardiaco rianimato.

I B

Raccomandazioni per la prevenzione della morte cardiaca improvvisa e il trattamento delle aritmie ventricolari nei pazienti 
con valvulopatie

La PES con eventuale ablazione transcatetere è raccomandata nei pazienti con valvulopatia aortica e TVSM allo scopo 
di identificare ed ablare la TV-BBR, specialmente quando si sviluppa dopo un intervento valvolare.

I C

Nei pazienti con valvulopatia e disfunzione VS persistente dopo correzione chirurgica si raccomanda (quando possibile) 
l’impianto di ICD in prevenzione primaria secondo quanto raccomandato per la CMD/HNDCM.

I C

Raccomandazioni per la prevenzione della morte cardiaca improvvisa e il trattamento delle aritmie ventricolari nei pazienti 
con cardiopatia congenita

Nei pazienti adulti affetti da CHD con fisiologia biventricolare e ventricolo sinistro sistemico che presentano 
scompenso cardiaco sintomatico (classe NYHA II/III) e FE ≤35% nonostante OMT per almeno 3 mesi è indicato 
l’impianto di ICD.

I C

Nei pazienti con CHD che presentano TV sostenuta si raccomanda di valutare le lesioni residue e le alterazioni 
strutturali di nuova insorgenza.

I B

Nei pazienti con CHD che presentano TV non tollerata o sopravvissuti ad arresto cardiaco dovuto a FV è indicato 
l’impianto di ICD dopo aver escluso le potenziali cause reversibili.

I C

Nei pazienti sottoposti a riparazione della TOF che presentano TVSM o che ricevono appropriati interventi dell’ICD 
sintomatici ricorrenti per TVSM si raccomanda l’ablazione transcatetere da eseguirsi presso centri specializzati.

I C

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con fibrillazione ventricolare idiopatica

Nei sopravvissuti ad arresto cardiaco improvviso si raccomanda di porre diagnosi di FV idiopatica, preferibilmente sulla 
base della documentazione degli episodi di FV, dopo aver escluso qualsiasi eziologia sottostante di natura strutturale, 
da canalopatia, metabolica o tossicologica.

I B

Nei pazienti con FV idiopatica è raccomandato l’impianto di ICD. I B

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con sindrome del QT lungo

Si raccomanda che la diagnosi di LQTS sia posta in presenza di un QTc ≥480 ms in ripetuti ECG a 12 derivazioni 
indipendentemente dalla sintomatologia o a fronte di uno score di rischio per LQTS >3.

I C

Nei pazienti con LQTS clinicamente accertata si raccomanda il test e counseling genetico. I C

(continua)
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Si raccomanda che la diagnosi di LQTS sia posta dopo aver identificato una mutazione patogena, indipendentemente 
dalla durata del QT.

I C

L’esecuzione routinaria del test con adrenalina non è raccomandato nei pazienti con LQTS. III C

Nei pazienti con LQTS si raccomanda di:
•	 Evitare farmaci che inducono un prolungamento del QTf.
•	 Evitare e correggere gli squilibri elettrolitici.
•	 Evitare fattori scatenanti pro-aritmici genotipo-specifici.

I C

Nei pazienti con LQTS che presentano un intervallo QT prolungato è raccomandato il trattamento con beta-bloccanti, 
preferibilmente non selettivi (nadololo o propranololo), allo scopo di ridurre il rischio di eventi aritmici.

I B

Nei pazienti con LQT3 che presentano un intervallo QT prolungato è indicato il trattamento con mexiletina. I C

Nei pazienti con LQTS sopravvissuti ad arresto cardiaco è raccomandato l’impianto di ICD in aggiunta al trattamento 
con beta-bloccanti.

I B

Nei pazienti con LQTS sintomaticag in terapia beta-bloccante e genotipo-specifica è raccomandato l’impianto di ICD. I C

Nei pazienti con LQTS sintomaticag, la LCSD è raccomandata quando: (a) la terapia con ICD è controindicata o rifiutata 
dal paziente; (b) il paziente è portatore di ICD ed è già in terapia beta-bloccante e genotipo-specifica ma riceve shock 
ripetuti o manifesta episodi sincopali dovuti a VA.

I C

Lo studio elettrofisiologico invasivo non è raccomandato nei pazienti con LQTS. III C

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con sindrome di Andersen-Tawil

Nei pazienti con sospetta sindrome di Andersen-Tawil è raccomandato il test genetico. I C

Nei pazienti con sindrome di Andersen-Tawil rianimati da un arresto cardiaco o che presentano TV sostenuta non 
tollerata è raccomandato l’impianto di ICD.

I C

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con sindrome di Brugada

Si raccomanda che la diagnosi di BrS sia posta nei pazienti che non presentano altre patologie cardiache ma nei quali  
si riscontra un pattern ECG di BrS di tipo 1 spontaneo.

I C

Si raccomanda che la diagnosi di BrS sia posta nei pazienti sopravvissuti ad un arresto cardiaco dovuto a FV o TVP 
che non presentano altre patologie cardiache ma nei quali si riscontra un pattern ECG di BrS di tipo 1 indotto 
dall’esposizione a farmaci bloccanti i canali del sodio o da uno stato febbrile.

I C

Nei probandi con BrS è raccomandato il test genetico per la ricerca di mutazioni del gene SCN5A. I C

Il test con farmaci bloccanti i canali del sodio non è raccomandato nei pazienti con pregresso pattern ECG di  
BrS di tipo 1.

III C

Nei pazienti con BrS si raccomanda di:
a)	 Evitare i farmaci che possono indurre sopraslivellamento del tratto ST nelle derivazioni precordiali destre  

(http://www.brugadadrugs.org)
b)	 Evitare l’assunzione di cocaina e cannabis o l’abuso di bevande alcoliche
c)	 Trattare gli stati febbrili con antipiretici.

I C

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti con BrS che:
a)	 Sono sopravvissuti ad arresto cardiaco rianimato e/o
b)	 Presentano TV sostenuta spontanea documentata.

I C

Nei pazienti asintomatici con BrS non è raccomandata l’ablazione transcatetere. III C

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con pattern/sindrome della ripolarizzazione precoce

Si raccomanda che la diagnosi di ERP sia posta in presenza di un sopraslivellamento del punto J ≥1 mm in due 
derivazioni adiacenti inferiori e/o laterali dell’ECG.

I C

Si raccomanda che la diagnosi di ERS sia posta nei pazienti rianimati da un episodio di TVP/FV inspiegata in  
presenza di ERP.

I C

Nei soggetti asintomatici con ERP non è raccomandata l’esecuzione routinaria della valutazione clinica III C

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti con diagnosi di ERS sopravvissuti ad un arresto cardiaco. I B

L’impianto di ICD non è raccomandato nei pazienti asintomatici con un ERP isolato. III C

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con tachicardia ventricolare polimorfa catecolaminergica

Si raccomanda che la diagnosi di CPVT sia posta in presenza di un cuore strutturalmente sano, ECG nella norma e TV 
bidirezionale o polimorfa indotta dall’esercizio fisico o da uno stress emotivo.

I C

Si raccomanda che la diagnosi di CPVT sia posta nei pazienti portatori di una mutazione a carico dei geni causativi. I C

(continua)
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Nei pazienti con sospetto clinico o diagnosi clinica di CPVT è indicato il test e counseling genetico. I C

In tutti i pazienti con CPVT si raccomanda di evitare la pratica di sport agonistico o di esercizi strenui e l’esposizione ad 
ambienti stressanti.

I C

In tutti i pazienti con diagnosi clinica di CPVT è raccomandata la terapia con beta-bloccanti, preferibilmente non 
selettivi (nadololo o propranololo).

I C

L’impianto di ICD in aggiunta alla terapia con beta-bloccanti e flecainide è raccomandato nei pazienti con CPVT 
sopravvissuti ad un arresto cardiaco.

I C

La PES non è raccomandata per la stratificazione del rischio di SCD. III C

Raccomandazioni per la gestione dei pazienti con sindrome del QT corto

Si raccomanda che la diagnosi di SQTS sia posta in presenza di un QTc ≤360 ms associato ad una o più delle seguenti 
condizioni: (a) identificazione di una mutazione patogena, (b) storia familiare di SQTS, (c) arresto cardiaco rianimato 
dovuto ad un episodio di TV/FV in assenza di cardiopatia.

I C

Nei pazienti con diagnosi di SQTS è indicato il test genetico. I C

L’impianto di ICD è raccomandato nei pazienti con diagnosi di SQTS che: (a) sono sopravvissuti ad arresto cardiaco 
rianimato e/o (b) presentano TV sostenuta spontanea documentata.

I C

La PES non è raccomandata per la stratificazione del rischio di SCD nei pazienti con SQTS. III C

Raccomandazioni per la prevenzione della morte cardiaca improvvisa e la gestione delle aritmie ventricolari nelle pazienti in 
stato di gravidanza

In caso di TV sostenuta durante la gravidanza è raccomandata la cardioversione elettrica. I C

In caso di indicazione ad impianto di ICD durante la gravidanza, si raccomanda di eseguire l’intervento garantendo una 
protezione ottimale dalle radiazioni.

I C

Nelle donne affette da LQTS o CPVT si raccomanda di proseguire il trattamento con beta-bloccanti durante la 
gravidanza e nel postpartum.

I C

Raccomandazioni per la stratificazione del rischio e la prevenzione della morte cardiaca improvvisa nell’atleta

Negli atleti con storia medica positiva, esame obiettivo anormale o alterazioni ECG si raccomanda di eseguire ulteriori 
accertamenti come l’esame ecocardiografico e/o la RMC per confermare (o escludere) la presenza di una patologia 
sottostante.

I C

Si raccomanda di trattare gli atleti con diagnosi di malattia cardiovascolare associata a rischio di SCD secondo quanto 
indicato nelle attuali linee guida per l’eleggibilità all’attività sportiva.

I C

Si raccomanda che il personale in servizio nelle strutture sportive sia addestrato alla RCP e all’utilizzo dell’AED. I C

AAD, famaci antiaritmici; ACE-I, inibitori dell’enzima di conversione dell’angiotensina; AED, defibrillatore automatico esterno; ARB, antagonisti 
recettoriali dell’angiotensina; ARNI, inibitori del recettore dell’angiotensina e della neprilisina; ARVC, cardiomiopatia aritmogena del ventricolo 
destro; ATP, stimolazione anti-tachicardica; AV, atrioventricolare; BrS, sindrome di Brugada; CAD, malattia coronarica; CCB, calcio-antagonisti; 
CHD, cardiopatia congenita; CIED, dispositivi cardiaci elettronici impiantabili; CMD, cardiomiopatia dilatativa; CMI, cardiomiopatia ipertrofica; 
CPVT, tachicardia ventricolare polimorfa catecolaminergica; CRT, terapia di resincronizzazione cardiaca; ECG, elettrocardiogramma; ERP, pattern 
di ripolarizzazione precoce; ERS, sindrome della ripolarizzazione precoce; e.v., per via endovenosa; FA, fibrillazione atriale; FE, frazione di 
eiezione; FEVS, frazione di eiezione ventricolare sinistra; FV, fibrillazione ventricolare; HNDCM, cardiomiopatia ipocinetica non dilatativa; ICD, 
defibrillatore cardiaco impiantabile; IM, infarto miocardico; LCSD, denervazione simpatica cardiaca sinistra; LGE, captazione tardiva di gadolinio; 
LQTS, sindrome del QT lungo; MRA, antagonisti del recettore dei mineralcorticoidi; NYHA, New York Heart Association; OHCA, arresto 
cardiaco extraospedaliero; OMT, terapia medica ottimale; PVC, complessi ventricolari prematuri; PES, stimolazione elettrica programmata; RCP, 
rianimazione cardiopolmonare; RMC, risonanza magnetica cardiaca; RVOT, tratto di efflusso del ventricolo destro; SADS, sindrome della morte 
improvvisa aritmica; SCD, morte cardiaca improvvisa; SGLT2, cotrasportatore sodio-glucosio di tipo 2; SHD, cardiopatia strutturale; S-ICD, 
defibrillatore cardiaco impiantabile sottocutaneo; SQTS, sindrome del QT corto; STEMI, infarto miocardico con sopraslivellamento del tratto ST; 
TdP, torsione di punta; TOF, tetralogia di Fallot; TSV, tachicardia sopraventricolare; TV, tachicardia ventricolare; TV-BBR, tachicardia ventricolare 
da rientro branca-branca; TVNS, tachicardia ventricolare non sostenuta; TVP, tachicardia ventricolare polimorfa; TVSM, tachicardia ventricolare 
sostenuta monomorfa; TVP, tachicardia ventricolare polimorfa; VA, aritmia ventricolare; VS, ventricolare sinistra.
aClasse della raccomandazione.
bLivello di evidenza.
cCentri commerciali, stadi, stazioni di trasporto pubblico, casinò.
dL’elenco non è completo.
eLivello di evidenza C per gli episodi di PVC/TV ad origine dai fascicoli di sinistra.
fhttp://www.crediblemeds.org.
gSincope aritmica o VA non emodinamicamente tollerata.
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12. INDICATORI DI QUALITÀ
Gli indicatori di qualità sono strumenti che possono essere 
utilizzati sia per valutare la qualità dell’assistenza, in termini 
di procedimenti strutturali, processi di cura ed outcome clini-
co1153, sia per migliorare l’aderenza alle raccomandazioni delle 
linee guida, mediante iniziative della qualità ed un approc-
cio di benchmarking da parte degli erogatori dell’assisten-
za1154,1155. Come tali, il loro ruolo nel guidare il miglioramento 
delle cure e dell’outcome è sempre più riconosciuto e suscita 
l’interesse delle autorità sanitarie, delle organizzazioni profes-
sionali e del settore pubblico e privato1153. 

L’ESC ritiene sia necessario misurare e riportare la qualità 
e gli outcome delle cure cardiovascolari e, in quest’ottica, ha 
elaborato un metodo per sviluppare degli indicatori di qualità 
mirati a quantificare le cure e gli outcome relativi alle malattie 
cardiovascolari1153. Parallelamente alla stesura di queste linee 
guida, è stato avviato un procedimento per sviluppare una 
serie di indicatori di qualità per i pazienti con VA o a rischio 
di sviluppare VA, applicando la metodologia ESC e in colla-
borazione con gli esperti del settore e con la European He-
art Rhythm Association. La lista completa di tali indicatori di 
qualità, insieme alle loro specifiche e al processo di sviluppo, 
saranno oggetto di un’altra pubblicazione.

13. MATERIALE SUPPLEMENTARE
Il materiale supplementare è disponibile sul sito web dello 
European Heart Journal.
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