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CASO CLINICO 1

« A. C.
 Uomo, 32 anni.

« Anamnesi patologica remota negativa per
precedenti cardiovascolari

« Anamnesi familiare senza eventi di rilievo



« Improvvisa comparsa di malessere generale
mentre era alla guida della sua automobile.

e Perdita di conoscenza

..I'uomo ha comunque la prontezza di fermarsi e
speghere il veicolo alla comparsa dei primi
sinfomi.



L'arrivo dei soccorsi..

« All'arrivo dei soccorsi il paziente ha ripreso
conoscenza.

» Viene trasferito presso il piu’ vicino PS.

 Viene registrato subito un ECG...






TIPO 1 TIPO 2 TIPO 3




Un elemento su cui riflettere...

Solo successivamente all'evento maggiore, la

moglie del paziente racconta di un importante

russamento notturno avvertito da qualche
giorno



TRE INDIZT FANNO UNA PROVA
Sincope

. Il forte russamento comparso da qualche
notte come riferito dalla moglie ¢ in realta
Respiro Agonico Notturno

. Pattern ECGrafico Brugada tipo 1.



Il paziente e/ 8

impianto di T" 1

y



CASO CLINICO 2

«L.P.
 Uomo, 27 anni.

« Anamnesi patologica remota negativa per
precedenti cardiovascolari

« Anamhesi familiare senza eventi di rilievo



 Sincope senza prodromi avvenuta mentre
assisteva ad una partita allo stadio

 Ripresa spontanea della conoscenza durante il
trasporto in PS

 All'arrivo in PS viene registrato ECG
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 Test alla flecainide

Ricovero presso la nostra U.O.

Esame obiettivo ed esami di laboratorio
normali




Sodium Channel Block-induced Type 1 ECG

Symptomatic Asymptomatic

Aborted Syncope Family History of No Family History
SCD Seizure SCD suspected to be
NAR due to BS

v v v

Evaluate for clear EPS justified Close
extracardiac cause (class lIb) Follow-up

g RN WO
ICD ICD Close ICD Close
(class 1) (class lla) Follow-up (class lIb)  Follow-up

¥

EPS recommended
for assessment of
supraventricular
arrhythmias

Charles Antzelevitch et al. Circulation. 2005; 111:659-670.



Ricovero presso la nostra U.O.

« SEF: condotto in due siti di stimolazione, con
2 drive e fino a tre extrastimoli; SAP

* Nessuna aritmia ventricolare indotta
* Nessuna aritmia sopraventricolare indotta
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TI SEI MAI CHIESTO COSA SUCCEDE MENTRE DORMI?



Ricovero presso la nostra U.O.

05/01/2007: impianto di ICD bicamerale

Follow-up

Dall'impianto singolo episodio di TV notturna
correttamente riconosciuta e trattata dal
dispositivo



"‘ABSOLUTELY TERRIFYING -

YOULL NEVER FEEL SAFE IN YOUR HOME AGAIN

1EM-MLOHY



Inheritance lon Channel

Ventricular
LQT syndrome (RW)

LQTH - KCNQ1, KvLQT1
LQr2 KCNH2, HERG
LQT3 SCN5A
LOT4 ANKB, ANKZ2
LQTS KCNE1, minK
LQTE KCNEZ2, MiRP1
LQTY KCNJ2, Kir 2.1
LOT syndrome (JLN)
KCNQ1, KvLQT1
mink
Catecholaminergic VT RYRZ
CASQ2
Brugada syndrome SCN5A

Supraventricular
Atrial fibrillation -
KCNQ1, KvLQT1
Atrial standstill SCN5A
Absent sinus rhythm -
WPW PRKAGZ
Conduction disorders
Progressive Conduction

Disease SCN5SA

C. Antzelevitch Heart Rhythm 2004; 42C-56C




" PRIMARY CARDIOMYOPATHIES |

(predominantly invelving the heart)

Genetic Mixed™ Acquired

HCM - DOCM Inflammatory (myocarditis)

Stress-provoked
{“tako-tsuba’™)

ARYVC/D L Restrictive
(non-hypertrophied

LVNC and non-dilated) Peripartum

Tachycardia-induced

Infants of insulin-dependent

Conducthion Defects diabetic mothers

Mitochondrial myopathies

LOTS Brugada SQTS CVPT Asian
SUNDS

No,
cardiomiopatiel

Maron B.J. et al. Contemporary
Definitions and Classification of
the Cardiomyopathies
Circulation 2006;113:1807-1816
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Sindrome di Brugada



Malattia aritmogena ereditaria con quadro ECG tipico
Assenza di alterazioni strutturali cardiache (?)

Morte cardiaca improvvisa ed aritmie minacciose (TV
polimorfe) come principali manifestazioni cliniche
(soprattutto nelle ore notturne)

Colpisce principalmente giovani adulti (M>F)



Vol 24, No. 6
pher 15, 1992:139) -6

Right Bundle Branch Block, Persistent ST Segment Elevation
and Sudden Cardiac Death: A Distinct Clinical and
Electrocardiographic Syndrome

A Multicenter Report

PEDRO BRUGADA, MD, JOSEP BRUGADA, MD*t
Aalst. Belgivm and Barcelona, Spain
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J wave amplitude =2 mm 8\0 =2 mm =2 mm
T wave nr.egah@ positive or biphasic positive
ST-T configuration COTEN type

saddleback saddleback

ST segment (terminal portion) «, 4 elevated =1 mm elevated <1 mn

1 mm=0.1mV. The t



Presenza (spontanea o provocata) di pattern tipo I

Associata a’

FV documentata

TV polimorfa non sostenuta

Storia familiare di MI (< 45aa)?

ECG diagnostici (tipo I) in familiari?
Inducibilita al SEF?

Sincope non spiegabile con altre cause
Respirazione agonica notturna
(Mutazione genetica SCNHA)?



Anomalia elettrica primaria (famiglia Brugada,
Antzelevitch et al.

Anormalita strutturale del Vdx; forma occulta di
ARVD/C (Scuola di Padova, Papavassiliu et al. 2004, Tada
et al. 1998 )

Teoria ibrida: difetto elettrico primario che porta allo
sviluppo di un difetto strutturale (Takkie et al.2004,
Antzelevitch et al.2002).



Codifica per il canale del sodio cardiaco (Nav1.5)
Presente in circa il 20-25% dei pazienti

Le mutazioni causano la riduzione della corrente depolarizzante durante la fase O del
potenziale d'azione

Codifica per una proteina (glicerol-fosfato deidrogenasi) con funzione ancora poco nota

Le mutazioni causano una ridotta espressione di NaV1.5 e quindi una riduzione della
corrente del sodio

Prevalenza nella sindrome di Brugada ancora non nota, presumibilmente bassa (<56%)

- Identificazione dei portatori silenti
- Diagnosi presintomatica nella famiglia
- Valutazione del rischio riproduttivo

NON UTILE PER LA STRATIFICAZIONE DEL RISCHIO



» Il sopraslivellamento ST in V1-
V3 é provocato da un gradiente
trasmurale di voltaggio durante
la fase di ripolarizzazione.

* Questo gradiente determina
una spiccata eterogeneita della
refrattarieta

* Tale eterogeneita costituisce il
substrato per un rientro in fase
2 a partenza dall'epicardio

NB. Il fenomeno ¢ locale e
riguarda L'RVOT, questo spiega
la presenza del pattern nelle
derivazioni precordiali destre.

M. Kimura et al. Circulation. 2004;109:125-131



« Prevalenza di giovani adulti, maschi
* Frequente distribuzione familiare
« Variabilita spontanea del quadro ECG

« Ampio spettro clinico (asintomatico/riscontro occasionale,
sinfomatico per sincope recidivante,

* Aritmie ventricolari (TV polimorfa o FV) prevalenti nelle ore
notturne o a riposo

« Spiccata aritmogenicita dell'iperpiressia
* Notevole prevalenza di aritmie atriali (20%)

Matsuo: Eur Heart J 1999
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1. Conferma della diagnosi
e Accurata anamnesi personale e familiare
Test flecainide (se non gia ECG basale diagnostico)

MARK
WAHLBERG

Ecocardiogramma/RM cuore s
ECG Holter

2. Stratificazione del rischio

SENTI

3. Terapia > AU

¥ Mol

TEMPESTA PERFETTA




Variabilita dellECG

o Stabile ~
o Intermittente
* Durante febbre

* InII° spazio mntercostale

* Dopo farmaci classe 1




TC: 385 °C



3° spazio 2°spazio 5°spazio
vVi.v2,v3 viv2yv3 Vv1,V2,V3
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Nel’lECG registrato come di norma, si osserva soltanto un sopraslivellamento del punto J in V2.
Lo spostamento degli elettrodi di V1-V3 uno e due spazi piu in alto mette in evidenza una chiara
onda J, mentre le registrazioni eseguite al quinto spazio intercostale non rivelano alcun segno
suggestivo del pattern di Brugada.

Oreto G et al. G Ital Cardiol Vol 11 Suppl 2 al n 11 2010



Table 3. Drugs Used to Unmask Brugada
Syndrome'®

Drug

Dosage

Administration

Ajmaline
Flecainide

Procainamide
Pilsicainide

1 mgkg over 5 min

2 mg'kg over 10 min
400 mg

10 mg/kg over 10 min
1 mg/kg over 10 min

v
v
PO
v
v




Dubbi del cardiologo davanti ad un
elettrocardiogramma che presenta in V1-V3
complessi QRS con onda positiva terminale
e sopraslivellamento del segmento ST

Consensus Conference promossa dalla Societa Italiana di Cardiologia

Giuseppe Oreto’!, Domenico Corrado?, Pietro Delise?, Francesco Fedele?, Fiorenzo Gaita®,
Federico Gentile®, Carla Giustetto®, Antonio Michelucci?, Luigi Padeletti’?, Silvia Priori®




Il blocco di branca destra
incompleto

V1-V3 2° spazio V1-V3 5° spazio

Posizionamento degli
elettrodi
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Hyperkalemia

Levine 1956: “Dialyzable currents of injury®
Circulation 1956;13:29

J
LY

K* 6.6 mmol/l




Electrical cardioversion




Anatomical extracardiac abnormalities

Pectus excavatum Mediastinal tumor

baseline ajmaline PACE 1999;22:1264

Compression of the RVOT

Slow conduction area, depolarization hypothesis ?
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e Le prime descrizioni dipingevano un quadro prognostico drammatico

» T successivi lavori hanno mostrato una prognosi decisamente migliore,
soprattutto negli asintomatici

» E' fondamentale un'accurata stratificazione prognostical

IndUC|b||lT(\1 al SEF sincope
Storia familiare di MI Pa«emspom

Screening genetico

HRV, LP, dlSper'Slone QT, TWA, Pattern ECG spontaneo
caratteristiche ECG

Monitoraggio con loop-recorder impiantato -
ECG basale negativo con o senza sincope




AV block during vasovagal syncope
documented by ILR in a Brugada patient.
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r Vel. 59, No. 1, 2012
ogy Foundation ISSN 0735-1097/$36.00
doi:10.1016/).jacc.201 1.08.064

Risk Stratification in Brugada Syndrome

Results of the PRELUDE (PRogrammed
ELectrical stimUlation preDictive valuE) Registry

Silvia G. Priori, MD, PHD,*}+ Maurizio Gasparini, MD,§ Carlo Napolitano, MD, PHD,*

Paolo Della Bella, MD,|| Andrea Ghidini Ottonelli, MD,§ Biagio Sassone, MD,#

Umberto Giordano, MD,** Carlo Pappone, MD,i{ Giosué Mascioli, MD,#¥ Guido Rossetti, MD,§§
Roberto De Nardis MD,|||| Mario Colombo, MSYY

Pavia, R Milano, Lido di Camaiore, Bentivoglio, Palermo, Ravenna, Bergamo, Cuneo,

and Vicenza, Italy; and New York, New York

Imdcibiirty Inducibiiity (With 1  Spontan=sous Type 1 History of Spontamecus Type 1
[Full Protocol) or 2 Extra Stimull} ECG Patiem Syncope ECG and Syncope QRS+ WRP <200 ms

Sensiivity 6.7 (14-84) 26.0 (5.8-50) 02.0(85-99) B0L0 (26-TE) 42.9(19-69) 42.9(20-69) TE.G (49-94)

Specicity EE.B (58-80) T4.2 (TB-E1) 45.7 (4547 B0LE (TO-B2) 90.5 (B9-92) 93.5 (D2-0E) 62.0 (82-84)

MNT 1023 {20-200) — 14 5 (12-68) 12 4 (B.7-108) 6.8 (1.7-26) AT (2.7-14) 13.2 (9.4-60)

Unitvariate kgrank 0.87 08D 0.004 0.011 0.000105 0L000001 0.002
p=0.67 {p value)

®
?

w—— \/Ts/VF Inducible (n=126) Walugs arm % [S5% confidence Interdals). *Inducibilfy = Induckdity of W15,V during programmed alsctrical stimuiation
WMT= number neadad to roat; other abtroviations a5 In Tabia 1

w— \[Ts/VF Not inducible (n = 182)

I IINCINE 7/ results of the PRELUDE registry show that
et & ol PES, irrespective of the number of premature
beats used, is not predictive of arrhythmic

events”

3

Arrhythmia-free survival (%)
4

o

J Am Coll Cardiol 2012;59:37-45




Pazienti resuscitati da arresto cardiaco

Asintomatici (riscontro occasionale) con ECG basale non diagnostico
(flecainide test) e senza familiaritd

Sintomatici per sincope con ECG basale diagnostico

Sintomatici per sincope con ECG basale non diagnostico

Asintomatici con ECG basale diagnostico (o familiarita)



Brugada syndrome

|

e < |

»

Symptomatic Asymptomatic |

e~ = —t

(" ”~
Aborted SD 1 Syncope of ‘1 Spontaneous typew Type-1 ECG after Na- 1

~

cardiacorigin 1ECG blockers

b .
M~ N
EPS ] Family history of | | No family history
2 b - | (classlia) | sD | of SD
Spontaneous Type-1ECG
type-1 ECG after Na-blockers
|

- r— - L
Inducibility No EPS
of VT/VF inducibility (class lib) |

Inducibility | | No
of VT/VF inducibility




* Non esiste ad oggi una terapia farmacologica di provata
efficacia
Accurata stratificazione del rischio per selezionare i
pazienti da sottoporre ad impianto di (
per la prevenzione della morte improvvisa)
Una nuova opzione potrebbe essere, in relazione all'eta
giovane dei pazienti ed alla mancata necessita del pacing, il

- Dati sperimentali e clinici in favore di (da validare su piu vasta
scala). Uso giustificato in atto per il controllo delle recidive in pazienti gia

portatori di ICD
- Evidenze contrastanti su nuovi farmaci: tedisamil (AAD classe III), cilostazol,
bepridil.

- Isoproterenolo e overdrive pacing utili per il frattamento degli electrical storm



S-ICD




Farmaci antiaritmici: bloccanti i canali del Na
bloccanti i canali del Ca
betabloccanti

Farmaci antianginosi: calcioantagonisti
nitrati
farmaci che aprono il canale del K

Psicotropi: antidepressivi triciclici
fenotiazine
inibitori reuptake serotonina
litio

Altri farmaci: intossicazione da cocaina
intossicazione da alcohol

Anestetici locali: bupivacaina (per via epidurale)



Ergo:

» porre molta attenzione nel formulare la diagnosi di
sindrome di Brugada

- se tendiamo a iper diagnosticare la malattia corriamo

il rischio di “creare" dei malati che in realta non sono
tali

* Cio puo determinare serie conseguenze a livello
psicologico



TRATTIENI IL RESPIRO...

e I SR LA B0 v
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Sindrome del QT lungo congenita



Genetica

Non rara : prevalenza 1/2000

Due varianti ereditarie :
- autosomica dominante (Sindrome di Romano-Ward)

* autosomica recessiva (Sindrome di Jervell Lange-Nielsen,
associata a sordita congenita)- pit rara e maligna

Sono state identificate mutazioni in 8 geni
- 7 codificano direttamente i canali ionici

* 1 codifica una proteina di ancoraggio (anchirina) coinvolta nella
regolazione dei canali ionici



Clinica
« Asintfomatica

» Sincopi da TdP -spesso autolimitante-

* Morte improvvisa in giovane eta

* Fattori proaritmici scatenanti :

LQT1: ipertono adrenergico (emozione, sforzo fisico in particolare il |
nuoto)

LQT2: stress emotivi, rumori improvvisi

LQT3: sonno o riposo




Diagnosi

Table 2. 1993—2011 LATS Diagnostic Criteria
Points

Electrocardiographic findings #
A OTc
=480 ms
450479 ms
450459 ms (in mal
B QTc™ 4™ minute of recoven
test =480 ms
C Torsade de pointes™
D T wave altemans
Motched T wawve in 3 |leads
Low heart rate for age

E
F
linical history

A Syncope™

Family histo
& Farmily members with definite LOTSS
B Unexplained sudden cardiac death below agse 30 among
immediate family membersSs

Schwartz PJ, Circ 2011



Stratificazione del rischio

* Probabilita di un
evento cardiaco

%  High Risk QTc= 500 msec (SlnCODE, arresto

(250%) tg% cardiaco o morte

Male sex, LQT3 imprOVVisa)

Intermediate Risk Q 500 msec QTc =500 msec
(30-49%) e Femnale sex, LQT3

Low Risk
(<30%)

Priori S et al. N Engl J Med 2003;348:1866-74



Prognosi

%)

Table 2. Incidence of a First Cardiac Event

before the Age of 40 Years and before Therapy

in Patients with the Long-QT Syndrome,
According to the Genetic Locus of the Mutation.®

Locus  Total No. of Patients  No. with an Event (3¢)
LOT1 386 116 (30)
LQT2 95 (46)
LQT3 55 23 (42)
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Priori S et al. N Engl J Med 2003; 348:1866-74



Terapia
* p-bloccanti a dosaggio pieno (propanololo)- classe I

-dubbi sull'efficacia nella LQTS 3, eventuale associazione
con mexiletina

* Modificazione dello stile di vita - classe T
evitare gli stimoli trigger
evitare gli sport compeftitivi

evitare farmaci in grado di prolungare il QT o di ridurre la
kaliemia

» Ganglionectomia simpatica cervico-toracica sinistra

classe ITb

Zipes D.A. et al. ACC/AHA/ESC 2006 Guidelines for Management of Patients With Ventricular Arrhythmias and the Prevention of
Sudden Cardiac Death. JACC Vol. 48, No. 5, 2006



Terapia

Eta media all'impianto: 23 anni
Follow-up medio 3 anni

73 pz con ICD (precedente AC o
sincopi durante p-B) vs. 161 pz di
uguali caratteristiche e non ICD

ischio di morte a 3 aa
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No. of patisnts Years After ICD Eligibility/ICD Implant

Mo ICD: 161 108 B3 65 44
K T3 1 14 4 1

Zareba W et al. J Cardiovasc Electrophysiol, 2003 (14). 337-341



Terapia

Implantable cardioverter-defibrillator therapy in patients
with congenital long-QT syndrome: A long-term follow-up

Gerold Ménnig, MD,®” Julia Kébe, MD,® Andreas Léher, MD,° Lars Eckardt, MD,?
Horst Wedekind, MD,®"* Hans H. Scheld, MD, Wilhelm Haverkamp, MD,?

Peter Milberg, MD,® Giinter Breithardt, MD, FESC, FACC,*-® Eric Schulze-Bahr, MD,?-®
Dirk Bocker, MD?

- 108 pazienti

« 27 sottoposti ad impianto di ICD in prevenzione secondaria
- 81 trattati con terapia medica

* Follow-up medio 65+34 mesi

* 1 solo decesso nel gruppo ICD, non correlato alla malattia o

al device .
Conclusioni

+ T QTc > 500 ms e precedente AC sono predittivi di shock appropriati

* 18,5% dei pz: tfempeste aritmiche nonostante p-B

Heart Rhythm 2005;2:497-504



Terapia

ICD in prevenzione secondaria (insieme alla terapia con p-bloccanti) in
pazienti con ragionevole aspettativa di vita =P Classe I

ICD in pazienti con sincope o TV durante terapia con p-bloccanti e con
ragionevole aspettativa di vita ~ mmp Classe IIa

ICD in associazione alla terapia con p-bloccanti in pazienti ad altissimo
rischio (LQT2, LQT3) con ragionevole aspettativa di vita === Classe
IIb

Zipes D.A. et al. ACC/AHA/ESC 2006 Guidelines for Management of Patients With Ventricular Arrhythmias and
the Prevention of Sudden Cardiac Death. JACC Vol. 48, No. 5, 2006



Dall'sutrice di «Non & mua fighian

SOPHIE HANNAH

LLa culla buia

Sono giorni che non doemi,
Chands gt occhi solo un attimo,

h w Ma al rsveglio sleate & come prima.

Sindrome del QT corto congenita



Rara (circa 40 casi descritti in letteratura)
Autosomica dominante

Tre i principali geni coinvolti con mutazioni «gain of function»
KCNHZ2, KCNHQ2, KCNJ 2

Assenza di cardiopatia strutturale
Eta 25-35 anni
Frequente storia familiare di MI

Arresto cardiaco (30% come prima manifestazione), ruolo nelle SIDS
Sincope

Fibrillazione atriale (lone atrial fibrillation) / Flutter atriale
Assenza di specifici trigger ( episodi indifferentemente a riposo
e dopo sforzo)

Frequente inducibilita di FV al SEF (50%)



keniz) - Kl
INcregse

v" Una esagerata corrente di K+ verso l'esterno della fibrocellula é
responsabile  dell'eccessivo  accorciamento della durata della
ripolarizzazione e quindi del periodo refrattario ventricolare ed
atriale

v' Spiccata vulnerabilita aritmica



-QT corto persistente (QTc < 360 ms),
che non si modifica durante esercizio

fisico

-Onde T alte e appuntite

-ST molto breve o assente

-Onde U prominenti

Cause acquisite di accorciamento del QT ~Talvolta PR sottolivellato

*Tachicardia
‘Ipertermia
*Ipocalcemia
*Iperkaliemia
Acidosi

- Terapia digitalica



* Classe I : in prevenzione secondaria
* Classe ITA : pz affetti da SQTS con familiarita per MI e inducibilita di FV al
SEF

Freguenti shock inappropriati . oversensing dellonda T, episodi di FA

- Sotalolo, ibutilide, flecainide: nessun significativo effetto sul QT

Chmldma (IA): efficace nella forma tipo 1
nhormalizza il QT
- regolarizza l'adattamento del QT alla frequenza cardiaca
- prolunga il periodo refrattario effettivo ventricolare

- Rende non-inducibili al SEF aritmie riproducibilmente inducibili in assenza
di terapia

* Utile in aggiunta all'ICD per il trattamento delle FAP e delle aritmie ventricolari
ricorrenti nei pazienti con SQTSI






Caratteristiche

Prevalenza in Europa 1-5/10000

Altamente maligha

Autosomica dominante (variante autosomica recessiva)
Trigger catecolaminergici ( stress fisico/ emotivo)
ECG basale privo di anomalie significative

Pattern aritmico tipico : TV bidirezionale ma anche TdP;
spesso TSV



* Mutazione "loss of function” del gene hRyR2 ,

CaCa c

* Mutazione del gene CASQ2 , codificante per la
calsequestrina (molto piu rara)



-Sovraccarico intracellulare di Ca2+ in fase diastolica

normal Early Single Multiple
action potential ~ After Depolarization — Triggered AP Triggered AP's

DL L



http://www.google.it/url?sa=i&rct=j&q=triggered+activity&source=images&cd=&cad=rja&docid=nrMcTxd09ghigM&tbnid=buYz-751b0-NJM:&ved=0CAUQjRw&url=http%3A%2F%2Fwww.fmhs.uaeu.ac.ae%2Fwlammersteach%2FD.CVS%2FD.6.CVSPathophysiologie%2FD.5.3.ArrhythmiaA.html&ei=w6koUbOuHonntQbS5oDoDQ&bvm=bv.42768644,d.Yms&psig=AFQjCNEhSSyYRkNwaZjfMsVfW7Hb98U78A&ust=1361705783572470

Clinica

Morte improvvisa (10-20 % come prima manifestazione)
Sincopi dopo sforzo fisico (eta media 8 anni)
Storia familiare di MI nel 30 % dei casi

Elevata riproducibilita delle aritmie durante test ergometrico
(soglia aritmica tipicamente tra 120-130 b/min)



Clinically affected

Silent gene carrier

Sex (females)

Exercise-related syncope

Age at 1st syncope

Reproducible VA

PES inducibility
Baseline
Isoprenaline

bVT

pVT

clVF

Juvenile SD*

Nongenotyped
RyR2-CPVT CPVT
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Stratificazione

Mutazione CASQ?2 : prognosi pil severa

Sesso M a prognosi peggiore >> approccio pit aggressivo

Analisi genetica :
- non utile per la stratificazione ( solo 50% ¢ portatore)
-diagnosi preclinica >> precoce profilassi farmacologica
-screening consanguinei > profilassi farmacologica
-modifiche dello stile di vita

SEF non utile : pz non inducibili

Follow-up: ecg Holter e test ergometrico
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Terapia

« Beta bloccanti (propanololo, nadololo) o Ca- antagonisti ;
parzialmente efficaci nel 40 % dei casi

« ICD
- in prevenzione secondaria

-in prevenzione prmaria se p-b inefficaci e in particolar
modo nei soggetti di sesso maschile
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