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Introduzione

La non compattazione del ventricolo sini-
stro è una rara cardiopatia congenita carat-
terizzata da un’eccessiva prominenza di
trabecole endomiocardiche, intervallate da
profondi recessi, conseguente all’arresto
del normale processo di morfogenesi del
miocardio ventricolare1-10. Essa si può pre-
sentare in forma isolata ovvero associata ad
altre cardiopatie congenite, e può manife-
starsi in forma sporadica o familiare7-9.

Le manifestazioni cliniche d’esordio di
questa patologia sono le più svariate: i sin-
tomi possono essere quelli dell’insufficien-
za ventricolare sinistra, possono essere arit-
mie sopraventricolari o ventricolari, più ra-
ramente eventi tromboembolici3,13-15. Non
infrequente è il riscontro occasionale di ta-
le patologia, soprattutto nei bambini14.

La diagnosi di non compattazione viene
posta ecocardiograficamente, sulla base di
un rapporto spongiosa/compatta >2 in uno
o più segmenti del ventricolo sinistro15,16.
Tutti i segmenti devono essere valutati sin-
golarmente17. Per quanto tale valutazione
sia operatore-dipendente, non esiste al mo-
mento in letteratura altro criterio diagnosti-
co accertato.

In questo lavoro viene riportato il caso
di un paziente affetto da non compattazio-
ne del ventricolo sinistro, giunto alla nostra
osservazione per segni e sintomi di insuffi-
cienza cardiaca acuta.

Caso clinico

Un paziente di 33 anni giungeva alla nostra
osservazione per dispnea intensa, accom-
pagnata da sudorazione profusa e posizione
semi-ortopnoica obbligata.

Fattori di rischio: fumatore di circa 10
sigarette/die. Nulla di rilevante all’anamne-
si familiare e all’anamnesi patologica re-
mota e prossima.

L’esame obiettivo polmonare mostrava
rantoli diffusi a medie e grosse bolle, pre-
senti in entrambi i campi polmonari. L’esa-
me obiettivo cardiovascolare evidenziava
toni parafonici in apparente successione
aritmica. Pause libere. Non vi erano segni
di stasi periferica. La pressione arteriosa
era di 180/90 mmHg.

All’elettrocardiogramma di ingresso, fi-
brillazione atriale a frequenza ventricolare
media di 180 b/min (Figura 1). L’ecocar-
diogramma mostrava cavità ventricolari di
normali dimensioni e spessori, con funzio-
ne ventricolare sinistra severamente de-
pressa (frazione di eiezione 35%). Gli atri
erano di normali dimensioni e non vi erano
importanti rigurgiti valvolari. In tutte le
proiezioni esplorate era possibile notare
un’eccessiva presenza di trabecole interval-
late da profondi recessi nei segmenti apica-
li del ventricolo sinistro (segmento apicale
settale e segmento laterale distale, anteriori
e posteriori) e nei segmenti esploranti la pa-
rete libera del ventricolo sinistro (segmen-
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Isolated noncompaction of left ventricular myocardium is a rare congenital heart disease, character-
ized by an excessive prominence of trabecular meshwork, spaced out by deep intertrabecular recess-
es, consequent to the arrest of the normal myocardial embryogenesis. Although there are numerous
descriptions, the pathophysiological effects of the structural alterations, like the clinical spectrum and
the evolution of the disease, are not fully clarified.

In this paper we evaluated the natural history of the disease, the family incidence and the alter-
ations of the systolic and diastolic function. An interesting case report is described concerning a pa-
tient affected by noncompaction and atrial fibrillation.
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to laterale sinistro basale e medio, anteriormente e po-
steriormente) (Figura 2).

Gli enzimi miocardiospecifici erano negativi. Gli
indici di funzionalità epatica, renale e gli indici di coa-
gulazione erano entro i limiti di norma.

L’Rx eseguito in urgenza confermava la presenza di
edema polmonare acuto.

Inizialmente è stata praticata terapia con furosemi-
de ad infusione continua 1 g/24 h e nitroderivati a 7
�g/min, con iniziale miglioramento del quadro clinico
e scomparsa dei rantoli agli apici polmonari. Veniva ini-
ziata inoltre ossigenoterapia.

Vista l’elevata frequenza di risposta ventricolare

della fibrillazione atriale venivano praticati 300 mg e.v.
in bolo di amiodarone, inefficaci al ripristino del ritmo
sinusale. Per la persistenza di precarie condizioni di
compenso emodinamico, venivano eseguiti due tentati-
vi di cardioversione elettrica, con momentaneo ripristi-
no del ritmo sinusale, esitato dopo pochi minuti nuova-
mente in fibrillazione atriale in entrambi i casi. Per tale
motivo si è iniziata una terapia con digossina 0.25 mg
con riduzione stabile della frequenza al monitor intor-
no a 140 b/min e ulteriore miglioramento delle condi-
zioni di compenso emodinamico. L’esame obiettivo do-
po circa 10 min dalla somministrazione dei farmaci
mostrava crepitii basali bilaterali e paziente molto me-
no dispnoico (circa 18-20 atti/min). Veniva iniziata in-
fusione continua di amiodarone 1200 mg nelle 24 h.

Durante le fasi acute si era provveduto anche a som-
ministrare 0.6 UI sottocute di enoxaparina da 0.8ml,
che veniva posta stabilmente in terapia e che durante la
degenza successiva sarebbe stata sostituita con warfarin
(international normalized ratio [INR] tra 2-3). Veniva
iniziata anche, sin dalle prime 24 h, una terapia con ra-
mipril 5 mg.

Nonostante la terapia medica praticata, nelle suc-
cessive 72 h di degenza, le condizioni di compenso del
paziente rimanevano labili (classe NYHA III). La fre-
quenza cardiaca al monitoraggio telemetrico continuo
si manteneva mediamente intorno a 140 b/min. Rag-
giunto il carico di 3 g, veniva stoppata l’infusione di
amiodarone e iniziata la somministrazione dello stesso
farmaco per via orale 200 mg/die.

Al fine di moderare la frequenza cardiaca e vista la
stabilizzazione del quadro clinico, veniva incominciata
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Figura 1. Elettrocardiogramma di ingresso del paziente: possiamo va-
lutare la presenza di una fibrillazione atriale ad elevata frequenza ven-
tricolare media.

Figura 2. Ecocardiogramma transtoracico: nei pannelli superiori possiamo notare in proiezione 4 camere apicale la presenza di trabecole intervallate
da profondi recessi nei segmenti apicali e nei segmenti esploranti la parete libera del ventricolo sinistro. Nel pannello inferiore possiamo notare i segni
della non compattazione in proiezione parasternale asse corto.
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una terapia con bisoprololo, prima 1.25 mg, poi au-
mentato a 2.5 e 5 mg.

Per ulteriore conferma della diagnosi di non com-
pattazione del ventricolo sinistro, nonostante nelle linee
guida della malattia l’ecocardiografia venga ritenuta
una metodica di diagnosi estremamente attendibile15-18,
veniva eseguito un ecocardiogramma transesofageo e
una risonanza magnetica, che confermavano la diagno-
si di non compattazione (Figura 3).

Dopo altre 48 h, vista la persistenza dell’elevata fre-
quenza ventricolare media (140 b/min), si decideva di
ricorrere all’ablazione transcatetere mediante radiofre-
quenza. Durante la procedura ablativa, dopo un inizia-
le tentativo di “ablazione del substrato” mediante quat-
tro erogazioni di radiofrequenza intorno allo sbocco
delle vene polmonari, risultato inefficace, si procedeva
ad impianto di un pacemaker monocamerale VVIR e ad
ablazione del nodo atrioventricolare. Il pacemaker ve-
niva impostato con una frequenza basale di 60 b/min. 

Nelle successive 72 h, abbiamo assistito ad un gra-
duale miglioramento del compenso emodinamico e ad
un ripristino di una buona capacità lavorativa. La som-
ministrazione di digossina e amiodarone veniva inter-
rotta sin dalla prima giornata post-ablazione. Alla di-
missione veniva prescritta una terapia con ramipril 5
mg, bisoprololo 5 mg, furosemide 25 mg � 2 e warfa-
rin (INR tra 2 e 3). Da circa 3 anni, il paziente è segui-
to presso il nostro ambulatorio di cardiologia e gode di
buone condizioni di compenso emodinamico.

Discussione

La non compattazione del ventricolo sinistro è una car-
diopatia congenita causata da un arresto della normale
embriogenesi ventricolare, la cui risultante morfologi-
ca è un’eccessiva prominenza di trabecole endomiocar-
diche, intervallate da profondi recessi1-8. Negli ultimi

anni in letteratura si è moltiplicato esponenzialmente il
numero di segnalazioni sull’argomento, e sono state
pubblicate alcune interessanti raccolte di casi3,14-21. No-
nostante ciò, fino ad oggi, non ci sono esaustive infor-
mazioni sulla fisiopatologia del cuore affetto da non
compattazione e sulla prognosi di questi pazienti.

Alcuni lavori pubblicati in passato riportavano una
stretta associazione tra non compattazione e scompen-
so cardiaco congestizio, segnalando una prognosi gra-
ve per questa malattia16,22-25. I casi descritti in questi la-
vori riguardavano però pazienti afferiti presso le strut-
ture ospedaliere per segni e sintomi di insufficienza
cardiaca16,22-25.

Lavori recenti26-28, come quello di Murphy et al.26,
indicano invece una buona prognosi a lungo termine dei
pazienti affetti da questa patologia.

Da circa 2 anni il nostro centro partecipa alla reda-
zione di un registro multicentrico internazionale coor-
dinato dalla Società Italiana di Ecografia Cardiovasco-
lare. L’esperienza di tale registro, in atto in corso di
pubblicazione, sembra confermare la relativa stabilità
clinica di questa malattia.

Nel caso descritto, per quanto tuttavia ciò costitui-
sca solo una nostra ipotesi, verosimilmente, il paziente
era portatore di una insufficienza cardiaca cronica con
una frazione di eiezione lievemente depressa. Tale qua-
dro fisiopatologico non aveva dato segni di sé fino al
momento dell’ospedalizzazione. Nell’analisi dei dati
del suddetto registro della non compattazione, infatti,
tale situazione è stata molto frequente. L’insorgenza
improvvisa di una fibrillazione atriale idiopatica ha
comportato l’instabilizzazione acuta del quadro clini-
co, determinando uno scompenso cardiaco acuto. La
normalizzazione della frequenza ventricolare, infatti,
avvenuta dopo l’intervento di ablazione e pacing, ha ri-
stabilito un buono e duraturo compenso emodinamico.

Sulla base dei dati in nostro possesso e sulla scorta
dei dati clinici e strumentali pubblicati in alcuni recen-
ti lavori16,26-28, la non compattazione di per sé sembra
essere una malattia non evolutiva. Come spesso accade
anche in altre patologie, una depressione lieve della
funzione ventricolare sinistra rimane per lungo tempo
asintomatica. Il suo rilievo può avvenire o in seguito a
un riscontro occasionale, o in seguito all’instabilizza-
zione acuta del quadro clinico in conseguenza di pato-
logie incidentali concorrenti. Nel caso riportato, secon-
do il nostro parere, l’improvvisa comparsa di una fi-
brillazione atriale ad elevata frequenza ventricolare
media, è stata la responsabile dell’instabilizzazine acu-
ta del quadro clinico. Quale sia la causa della fibrilla-
zione atriale non è al momento determinabile.

Alcune casistiche pubblicate riportano una inciden-
za di fibrillazione atriale nella non compattazione del
ventricolo sinistro intorno al 10-25%16,24-28. Nella no-
stra esperienza tuttavia tale incidenza non raggiunge il
2%.

In conclusione, la non compattazione del ventricolo
sinistro rappresenta una nuova cardiomiopatia in fase di
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Figura 3. Risonanza magnetica: in questa figura possiamo valutare l’a-
spetto della non compattazione in risonanza magnetica. Tale acquisizio-
ne è stata ottenuta mediante scansione in gradient-echo, ed appare del
tutto sovrapponibile con quella ecocardiografica.
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completa definizione1-7. In questo lavoro abbiamo ri-
portato il caso clinico di un paziente affetto da non
compattazione del ventricolo sinistro in cui l’insorgen-
za improvvisa di una fibrillazione atriale ha determina-
to un’instabilizzazione acuta del quadro clinico e in cui
l’unica terapia possibile è stata l’ablate and pace.

Riassunto

La non compattazione isolata è una cardiopatia congenita causa-
ta da un arresto della normale embriogenesi ventricolare, la cui
risultante morfologica è un’eccessiva prominenza di trabecole
endomiocardiche, intervallate da profondi recessi. Negli ultimi
anni in letteratura si è moltiplicato esponenzialmente il numero
di segnalazioni sull’argomento, e sono state pubblicate alcune
interessanti raccolte di casi.

Riportiamo il caso di un paziente affetto da non compatta-
zione isolata, giunto alla nostra osservazione per segni e sintomi
di insufficienza cardiaca acuta conseguenti all’insorgenza di una
fibrillazione atriale e trattato mediante ablate and pace.

Parole chiave: Fibrillazione atriale; Insufficienza cardiaca; Non
compattazione.
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