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Introduzione

La sincope è definita come un’improvvisa e
transitoria perdita di coscienza e del tono
posturale a recupero spontaneo1. È un’en-
tità clinica comune che rappresenta circa il
3% degli accessi al pronto soccorso e il 6%
degli accessi in ospedale la cui incidenza
nella popolazione generale aumenta con
l’avanzare dell’età2. È stimato che circa un
terzo delle persone presenterà un episodio
sincopale nella propria vita2. La sincope
può essere il risultato di molteplici cause,
cardiovascolari e non cardiovascolari, il cui
meccanismo fisiopatologico comune è rap-
presentato da una riduzione globale rever-
sibile del flusso sanguigno al sistema di at-
tivazione reticolare del tronco encefalico
che vicaria il controllo dello stato di co-
scienza1.

Le malattie cardiache strutturali e arit-
miche costituiscono il substrato fisiopato-
logico di circa il 15-20% di tutte le sinco-
pi1,2; tra queste la cardiomiopatia ipertrofi-
ca (CMI) rappresenta una potenziale causa
che riconosce un meccanismo fisiopatolo-
gico emodinamico o aritmico3-5.

Descriviamo il caso clinico di una pa-
ziente affetta da CMI con episodi sincopali
ricorrenti.

Caso clinico

Nel maggio 2005, una donna di 70 anni
ipertesa, dislipidemica con pregressa dia-
gnosi di CMI, giungeva alla nostra osserva-
zione per essere sottoposta ad accertamenti
in merito ad una sintomatologia caratteriz-
zata da alcuni episodi sincopali verificatisi
negli ultimi mesi.

Dall’anamnesi non emergevano fami-
liarità per malattie cardiovascolari o altre
condizioni medico-chirurgiche degne di
nota. Dal colloquio con la paziente e i fa-
miliari venivano descritti due tipi di episo-
di sincopali. Un primo tipo si verificava do-
po sforzo fisico e si presentava con astenia
profusa e sensazione pre-sincopale associa-
ta a lieve tremore agli arti superiori seguiti
da sincope vera e propria. Un secondo tipo
si verificava in fase post-prandiale precoce
con senso di gonfiore epigastrico seguito
occasionalmente da senso di oppressione
toracica e dispnea con astenia profusa ed
infine sincope. Inoltre, durante una prece-
dente ospedalizzazione in ambiente interni-
stico si era verificato un episodio sincopale
non associato a modificazioni elettrocar-
diografiche o dei parametri vitali registrati
durante il monitoraggio continuo. Prima
del ricovero la paziente si era sottoposta a
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Syncope and pre-syncope represent common symptoms in patients with hypertrophic cardiomyopa-
thy. The clinical scenario of recurrent and frequent syncopal episodes is one of the most challenging
in the management of patients with hypertrophic cardiomyopathy. Syncope in hypertrophic car-
diomyopathy patients usually recognizes two underlying mechanisms: arrhythmias or primary he-
modynamic mechanism. The concomitant presence of myocardial ischemia is one of the potential trig-
gers in the context of syncope due to hemodynamic mechanism. Myocardial ischemia is not general-
ly related to epicardial coronary artery atherosclerotic disease but rather to the presence of partially
obliterated intramural coronary arteries or narrowed vessels.

We report the rare case of a patient with hypertrophic cardiomyopathy presenting with recurrent
syncopal episodes due to myocardial ischemia secondary to severe stenosis of the left anterior de-
scending coronary artery.
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valutazione specialistica neurologica, risultata nella
norma, e ad altri numerosi accertamenti tra cui ECG
Holter delle 24 h che aveva documentato rari battiti
extrasistolici sopraventricolari e ventricolari ed un
breve tratto di sottoslivellamento del tratto ST di circa
2.5 mm occorso in condizioni di riposo e asintomati-
co (Figura 1). La paziente, al momento del ricovero,
era in terapia domiciliare con verapamil, losartan, aci-
do acetilsalicilico, paroxetina, atorvastatina ed acido
valproico.

L’ECG di ingresso mostrava ritmo sinusale a fre-
quenza di 70 b/min, deviazione assiale sinistra, blocco
atrioventricolare di primo grado, segni di ipertrofia
ventricolare sinistra, alterazioni secondarie della fase di
ripolarizzazione ventricolare, QTc nei limiti (Figura 2).

Dal laboratorio, risultavano nella norma i parametri
ematochimici di routine; assetto lipidico (paziente già
in trattamento con statina): colesterolo totale 164
mg/dl, colesterolo HDL 56 mg/dl, colesterolo LDL 91
mg/dl, trigliceridi 85 mg/dl.

Un ecocardiogramma transtoracico mostrava: nor-
mali diametri endocavitari del ventricolo sinistro con
modesta ipertrofia parietale e del setto interventricola-
re con ipertrofia marcata del segmento basale del setto
interventricolare (19 mm) (Figura 3); non gradienti di-
namici nel canale di efflusso del ventricolo sinistro;
non movimento sistolico anteriore del lembo mitralico
anteriore; funzione sistolica conservata (frazione di eie-
zione 65-70%); insufficienza mitralica di grado lieve.

Durante il monitoraggio elettrocardiografico conti-
nuo avvenuto nei giorni della degenza ospedaliera, ab-

biamo potuto documentare frequenti alterazioni ische-
miche del tratto ST-T prevalentemente asintomatiche o
paucisintomatiche sempre in assenza di angor. In parti-
colare, in occasione di un episodio pre-sincopale post-
prandiale, la registrazione elettrocardiografica continua
alla telemetria mostrava sottoslivellamento del tratto
ST di circa 3-4 mm (Figura 4). In nessuna occasione so-
no state registrate aritmie sopraventricolari, ventricola-
ri o disturbi di conduzione.

Veniva pertanto programmato esame coronarografi-
co ed emodinamico che mostrava stenosi critica del-
l’arteria interventricolare anteriore nel tratto medio (Fi-
gura 5A), lesione che veniva pertanto trattata con an-
gioplastica e impianto di stent metallico convenzionale
(Figura 5B). Alla ventricolografia era evidente una
marcata ipertrofia parietale medio-ventricolare deter-
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Figura 2. ECG a 12 derivazioni in ingresso.

Figura 1. Registrazione ECG Holter con sottoslivellamento del tratto ST di circa 2.5 mm.

Figura 3. Proiezione ecocardiografica parasternale asse lungo con evi-
dente ipertrofia parietale ventricolare sinistra prevalentemente settale.
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minante una pseudo-obliterazione telesistolica della
cavità ventricolare sinistra (Figura 6); veniva inoltre di-
mostrato gradiente intraventricolare di grado variabile

(max 90 mmHg). Durante la fase diagnostica della pro-
cedura si verificavano alcuni episodi di significativo
sottoslivellamento del tratto ST associati ad ipotensio-
ne arteriosa marcata sintomatica in assenza di variazio-
ni significative della frequenza cardiaca e di angor.

Nei giorni successivi alla procedura la paziente era
asintomatica e non venivano registrate aritmie o altera-
zioni del tratto ST-T alla telemetria. Prima della dimis-
sione la paziente veniva sottoposta a test ergometrico
massimale risultato negativo per segni e sintomi di
ischemia miocardica inducibile in assenza di aritmie
ipo- e ipercinetiche ventricolari. La paziente veniva
pertanto dimessa con la seguente terapia: verapamil,
acido acetilsalicilico, paroxetina, acido valproico, ticlo-
pidina, omeprazolo e simvastatina.

Nei mesi successivi alla dimissione, la paziente è ri-
masta asintomatica per episodi sincopali; i vari control-
li ecocardiografici cui è stata sottoposta (ultimo nel giu-
gno 2006) hanno variabilmente evidenziato la presenza
di un minimo gradiente intraventricolare.

282

G Ital Cardiol Vol 9 Aprile 2008

Figura 4. Registrazione elettrocardiografica di telemetria durante epi-
sodio pre-sincopale post-prandiale; è evidente sottoslivellamento del
tratto ST di circa 3-4 mm.

Figura 5. Dimostrazione coronarografica di stenosi critica dell’arteria interventricolare anteriore (A) trattata con angioplastica e stenting (B).

Figura 6. Diastole (A) e sistole (B) ventricolare sinistra alla ventricolografia: evidenza di pressoché completa obliterazione della cavità ventricolare
sinistra in fase telesistolica.
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Discussione

Episodi sincopali e pre-sincopali sono sintomi tipici in
circa il 15-25% dei pazienti con CMI6,7. In questa popo-
lazione, alterazioni dello stato di coscienza sono comu-
nemente provocate dall’esercizio fisico (sia durante che
dopo sforzo) o da cambiamenti posturali, anche se tali
episodi possono avvenire in condizioni di riposo ed esse-
re in genere più severi nel periodo post-prandiale5. Sinco-
pi e pre-sincopi si verificano in genere senza sintomi o se-
gni prodromici5. Nella maggior parte dei casi il meccani-
smo responsabile non viene identificato nonostante ripe-
tute registrazioni all’ECG Holter, monitoraggio elettro-
cardiografico con dispositivi attivati dal paziente, test er-
gometrici o studi elettrofisiologici invasivi. Pertanto, lo
scenario caratterizzato da sincopi ricorrenti e ravvicinate
rappresenta uno dei quadri clinici più difficili da affronta-
re in termini diagnostici e terapeutici nella CMI.

La sincope in pazienti con CMI riconosce in termi-
ni generali due potenziali meccanismi fisiopatologici:
disturbi di natura aritmica o disturbi primari dell’emo-
dinamica3,5.

Le tachi- e bradiaritmie sopraventricolari e ventricolari,
i blocchi atrioventricolari e la disfunzione del nodo del se-
no sono cause comuni di sincope in pazienti con CMI8-10.
Sebbene episodi di fibrillazione atriale e tachicardie ven-
tricolari non sostenute siano di frequente osservazione,
questi sono in genere ben tollerati e possono decorrere
asintomatici8-10. In altri casi parossismi di aritmie sopra-
ventricolari o ventricolari possono essere responsabili di
deterioramento emodinamico acuto risultando in sincope
o insufficienza cardiaca8-10. Questo si verifica come con-
seguenza di ridotto riempimento diastolico e gittata car-
diaca secondari all’aumentata frequenza ventricolare e a
perdita del contributo atriale alla fase di riempimento di
una camera ventricolare sinistra ipertrofica con alterato
rilasciamento e scarsa compliance5.

Un’anomala risposta pressoria durante esercizio fi-
sico, definita come il mancato aumento dei valori sisto-
lici di oltre 20 mmHg o una diminuzione dei valori si-
stolici rispetto al basale, è di frequente osservazione in
pazienti con CMI11. L’ostruzione del tratto di efflusso
del ventricolo sinistro, soprattutto se dinamica, è stata
classicamente ritenuta come la causa più comune di
ipotensione e sincope da sforzo5. Tuttavia, recenti studi
hanno dimostrato la presenza di alterazioni del control-
lo riflesso del tono vascolare periferico in pazienti con
CMI che possono mediare un’improvvisa ed inappro-
priata vasodilatazione con conseguenti episodi ipoten-
sivi a loro volta in grado di indurre sincope12,13. È stato
suggerito come il meccanismo responsabile di questa
anomala risposta vascolare sia rappresentato dall’atti-
vazione e/o disfunzione dei meccanorecettori della pa-
rete del ventricolo sinistro che, quando stimolati, inibi-
scono l’efferenza simpatica dal tronco encefalico indu-
cendo vasodilatazione periferica inappropriata5,12,13.

Sempre nell’ambito delle sincopi da meccanismo
primariamente emodinamico, un altro fattore precipi-

tante può essere rappresentato dalla presenza concomi-
tante di ischemia miocardica a livello del ventricolo si-
nistro. L’ischemia miocardica è un evento comune in
caso di CMI che può presentare gradi di severità e cor-
relati clinici variabili14,15. La presenza di ischemia mio-
cardica non è generalmente dovuta a malattia atero-
sclerotica delle arterie coronarie epicardiche ma piutto-
sto alla presenza di arterie coronarie a decorso intra-
murale parzialmente obliterate o troppo piccole15. Può
verificarsi anche una condizione di ischemia da discre-
panza per l’eccessiva ipertrofia parietale, o di ischemia
degli strati subendocardici dovuta alle elevate pressioni
di riempimento ventricolari e al gradiente pressorio in-
traventricolare stesso13,14. Inoltre, numerosi studi coor-
dinati dal gruppo di Cecchi16 e Camici17 hanno dimo-
strato, mediante l’utilizzo di tomografia ad emissione
di positroni, la presenza di una marcata riduzione della
risposta vasodilatatoria al dipiridamolo nella maggio-
ranza dei pazienti con CMI in segmenti di ventricolo si-
nistro sia ipertrofici che non ipertrofici. Tali reperti so-
no indicativi di disfunzione microvascolare diffusa che
rappresenta un verosimile substrato per ischemia mio-
cardica ricorrente17. Studi più recenti hanno suggerito
come il grado di severità della disfunzione microvasco-
lare in caso di CMI rappresenti un predittore potente e
precoce di disfunzione contrattile e rimodellamento
ventricolare sinistro, e di eventi clinici avversi18,19.

La mancata documentazione di tachi- o bradiaritmie
sopraventricolari o ventricolari in concomitanza degli
eventi sincopali e pre-sincopali escludeva, nel caso de-
scritto, i disturbi aritmici come potenziale meccanismo
fisiopatologico. La presenza di alterazioni significative
del tratto ST registrate anche in occasione di un episo-
dio pre-sincopale appariva, infatti, suggestiva di un ruo-
lo centrale dell’ischemia miocardica come elemento
precipitante.

Nel caso descritto la causa principale dell’ischemia
era rappresentata da una lesione aterosclerotica dell’ar-
teria interventricolare anteriore al di sotto dell’emer-
genza del primo ramo settale, pertanto un’eventuale
procedura di alcolizzazione del primo ramo settale non
sarebbe stata utile. In caso di sintomi anginosi o sinco-
pali la cui severità e/o frequenza mal correla con il gra-
do di ostruzione, l’esame angiografico viene ritenuto
dirimente2,14. Lesioni aterosclerotiche coronariche non
sono di frequente osservazione in pazienti con CMI;
tuttavia, soprattutto in pazienti adulti, può essere pre-
sente una concomitante malattia coronarica che, se di
grado severo, è stata dimostrata essere associata ad
un’aumentata mortalità globale e cardiaca20. La presen-
za di coronaropatia rappresenta un fattore prognostico
negativo aggiuntivo nella storia naturale di malattia nel-
la CMI e dovrebbe pertanto essere prevenuta o trattata
con interventi terapeutici aggressivi20.

La nostra osservazione conferma come la presenza
di malattia aterosclerotica coronarica, sebbene non co-
mune, possa rappresentare una causa potenzialmente
reversibile di sintomi in pazienti con CMI.
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Riassunto

Episodi sincopali e pre-sincopali sono sintomi comuni in pa-
zienti affetti da cardiomiopatia ipertrofica e lo scenario caratte-
rizzato da sincopi ricorrenti e ravvicinate rappresenta uno dei
quadri clinici più difficili da affrontare in termini diagnostici e
terapeutici in questa malattia. La sincope in pazienti con cardio-
miopatia ipertrofica riconosce in termini generali due potenziali
meccanismi fisiopatologici: disturbi di natura aritmica o disturbi
primari dell’emodinamica. La presenza concomitante di ische-
mia miocardica a livello del ventricolo sinistro rappresenta uno
dei possibili fattori precipitanti nell’ambito delle sincopi da di-
sturbi dell’emodinamica. La presenza di ischemia miocardica in
casi di cardiomiopatia ipertrofica non è generalmente dovuta a
malattia aterosclerotica delle arterie coronarie epicardiche ma
piuttosto alla presenza di arterie coronarie a decorso intramura-
le parzialmente obliterate o troppo piccole.

Descriviamo il raro caso clinico di una paziente affetta da
cardiomiopatia ipertrofica con episodi sincopali ricorrenti dovu-
ti ad ischemia miocardica determinata da una lesione ateroscle-
rotica critica dell’arteria interventricolare anteriore.

Parole chiave: Cardiomiopatia ipertrofica; Ischemia miocardica;
Sincope.
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