
CARDIOMIOPATIA ARITMOGENA
(AC)



• Uomo di 27 anni

• Familiarità per morte improvvisa (parente di 
2° grado morto improvvisamente a 50 aa)

• Anamnesi remota positiva per episodi di 
cardiopalmo



GIUGNO 2018

TACHICARDIA VENTRICOLARE 
SOSTENUTA (durante sforzo)

CVE 120 J
con ripristino di 

RS

RICOVERO



Esami all’ingresso

ECOCARDIOGRAMMA TT

VS di normali dimensioni e normofunzionate.
VD dilatato, trabecolato e ipocinetico (TAPSE 14 mm, S’ 9 cm/s).

Assenza di valvulopatie. 
Assenza di versamento pericardico

CK-MB 7.9, TnT-hs 85.2

Esami ematochimici

Telemetria

Frequenti BEV polimorfi isolati, non aritmie maggiori



*
*

RS 
Onde T negative in V1-V3 (freccie blu)

Onda epsilon (asterischi rossi)



Nel sospetto diagnostico di AC, come proseguiresti l’iter 
diagnostico? 

a) SPECT 99mTc-DPD

b) Angio TC coronarica

c) Risonanza magnetica 
cardiaca con mdc

d) Biopsia endomiocardica



RMN cardiaca con mdc compatibile con 
cardiomiopatia aritmogena biventricolare 

Aree di sostituzione 
fibroadiposa biventricolare
Bulging parete libere VD

Disfunzione e dilatazione VD (FE 
39% VTD 107 ml/m2)

Aree di LGE subepicardico 
biventricolare



LA DIAGNOSI E’ 
POLIPARAMETRICA

(necessita di più metodiche)



Alla luce della storia clinica e degli esami strumentali,
che provvedimenti terapeutici avresti intrapreso? 

a) Avvio di terapia farmacologica 
antiaritmica

b) SEF + ablazione focus aritmico

c) Impianto ICD

d) A + B

e) A + C



Impianto di ICD in 
prevenzione secondaria

Avvio di terapia
Betabloccante



Patologia geneticamente
determinata atrasmissione AD, 

penetranza incompleta ed
espressione variabile.

Nella maggior parte dei casi, 
le mutazioni sono a carico di 
componenti desmosomiali



EVOLUZIONE

FASE
ASINTOMATICA
(in presenza di 

alterazioni strutturali)

FASE
ARITMICA

(sintomatologia 
prevalente aritmica)

FASE
DISFUNZIONE 

VENTRICOLARE
(iniziale compromissione 

della funzione ventricoare)

FASE
SCOMPENSO 

BIVENTRICOLARE
(sintomatologia da 

scompenso)

COINVOLGIMENTO

PREVALENTE A
CARICO DEL 
VENTRICOLO 

DESTRO

COMPROMISSIONE
BIVENTRICOLARE

COMPROMISSIONE
ESCLUSIVA DEL

VENTRICOLO SINISTRO



RUOLO CHIAVE DELLA RMC NELLA 
DIAGNOSI DIFFERENZIALE



STRATIFICAZIONE ARITMICA





Take Home Messages

• La AC è una patologia geneticamente determinata che coinvolge 
prevalentemente il VD, ma puo’ evolvere in una forma biventricolare. 
Rara è la presentazione selettiva a carico del VS

• La diagnosi si avvale di diverse metodiche ed è necessaria la presenza di 
più alterazioni 

• I soggetti affetti da AC sono a rischio di aritmie maligne (potenzialmente 
responsabili di morte improvvisa) e devono essere sottoposti ad 
un’attenta stratificazione del rischio aritmico.

• L’unico presidio terapeutico in grado di contrastare l’evento morte 
improvvisa è l’impianto dell’ ICD

• Ai soggetti affetti e ai portatori sani di mutazioni patogenetiche deve 
essere controindicata l’attività sportiva agonistica di qualunque tipo. 



GRAZIE PER L’ATTENZIONE


