


	
		×
		

	






    
        
            
                
                    
                
            

            
                
                    
                    
                        
                    
                

            

            
                                    Accedi
                    Iniziamo
                            

        

        

        
            	Travel
	Technology
	Sports
	Marketing
	Education
	Career
	Social Media


            + Esplora tutte le categorie
        


            






    

        
        
            Cardiomiopatie [Sola lettura] - sunhope.it. Limongelli. aa 12.13. Cardiomiopatie.pdf ·...

        


        




    
        
            
                

                
                
            

            
                
                1

39
                
            

            
                
                100%
Actual Size
Fit Width
Fit Height
Fit Page
Automatic


                
            

			
        

        
            
                
                
                
            

            
                

                

                
                    
                     Match case
                     Limit results 1 per page
                    

                    
                    

                

            

        
        
            
                                    
    
        
        

        

        

        
        
            CARDIOMIOPATIE Seconda Università di Napoli, Cattedra di Cardiologia, Ospedale Monaldi, Italia. Processi morbosi di origine nota od ignota che colpiscono il cuore causando disturbi sia della funzione diastolica e sistolica (scompenso), che della funzione bioelettrica (aritmie). scaricato da www.sunhope.it 
        

        
    






                            

        

    









        
            	
					Upload

					dinhtram
				
	
                    Category

                        Documents

                
	
                    view

                    231
                
	
                    download

                    4
                


        

        


        

        
        
            
                SHARE

                
                    
                    
                        
                                
                            

                        

                    

                    
                    
                        
                                
                            

                        

                    

                    
                    
                        
                                
                            

                        

                    

                    
                    
                        
                                
                            

                        

                    

                    
                    
                        
                                
                            

                        

                    
                

            

            
                                    Download
                                Report this document
            

            

        


        
            Embed Size (px):

            344 x 292
429 x 357
514 x 422
599 x 487


        

        

        

        
                
            Transcript of Cardiomiopatie [Sola lettura] - sunhope.it. Limongelli. aa 12.13. Cardiomiopatie.pdf ·...

            Page 1
                        

CARDIOMIOPATIE
 Seconda Università di Napoli, Cattedra di Cardiologia,Ospedale Monaldi, Italia.
 Processi morbosi di origine nota od ignota che colpiscono il cuore
 causando disturbi sia della funzione diastolica e sistolica
 (scompenso), che della funzione bioelettrica (aritmie).
 scaricato da www.sunhope.it
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Cardiomiopatie
 malattie “primitive” (o “intrinseche”) del muscolo cardiaco
 conseguenza di malattie cardiache o sistemiche
 “specifiche”
 Primitive
 Secondarie
 Cardiomiopatie
 “Malattie del miocardio da causa sconosciuta”
 WHO/ISFC Task Force on the Definition and Classification of Cardiomyopathies. Br Heart J 1980; 672-73
 JF Goodwin
 (1980)
 scaricato da www.sunhope.it
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Classificazione di Goodwin (1980)
 Cardiomiopatia Ipertrofica
 Cardiomiopatia Restrittiva
 Cardiomiopatia Dilatativa
 Cardiomiopatie Specifiche
 Primitive
 Classificazione secondo WHO/ISFC task Force (1995)
 Cardiomiopatia Ipertrofica
 Cardiomiopatia Restrittiva
 Cardiomiopatia Dilatativa
 Cardiomiopatia Aritmogena
 Adattato da Richardson, McKenna, Bristow: Report of the 1995 WHO/ISFC of Cardiology Task Force on thDefinition and Classification of Cardiomiopathies, Circulation, 1995.
 scaricato da www.sunhope.it
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Cardiomiopatie “Specifiche” (Secondarie)
 Cardiomiopatia Ischemica
 Cardiomiopatia Valvolare
 Cardiomiopatia Ipertensiva
 Cardiomiopatia Infiammatoria
 Cardiomiopatia Metabolica
 Cardiomiopatia secondaria a malattie sistemiche
 Cardiomiopatia secondaria a distrofie e malattie neuromuscolari
 Cardiomiopatia secondaria a farmaci (antracicline) tossici (alcool)
 Cardiomiopatia Peripartum
 Cardiomiopatie non classificabili (fibroelastosi, “non compaction”
 mitocondriali, etc.)
 scaricato da www.sunhope.it
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Cardiomiopatie
 “…a classification serves to bridge the gap between ignorance and
 knowledge…”
 “…una classificazione serve a colmare il vuoto che esiste tra
 l’ignoranza e la conoscenza…”
 J.F. Goodwin
 (1982) scaricato da www.sunhope.it
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CMPs: “genetic” or “geografical” entities?
 Cardiomiopatia Ipertrofica (CMI)
 Malattia del miocardio caratterizzata da:
 Significativo aumento degli spessori di parete (ipertrofia) interessante maggiormente il Ventricolo
 Sinistro in assenza di causa apparente
 Disfunzione principalmente diastolica
 Con o senza ostruzione all’efflusso ventricolarescaricato da www.sunhope.it
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popolazione adulta
 • 0,2% (1:500)
 PREVALENZA
 EPIDEMIOLOGIA
 INCIDENZA
 neonati-bambini
 popolazione adulta
 • 0,32-0,47/100.000
 • 2,5/100.000
 "I have seen three cases of rhabdomyoma of the
 myocardium causing sudden death in young and healthy
 adults…..”Sir Donald Teare (St George’s Hospital Medical School
 Archives.)scaricato da www.sunhope.it
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“MONOGENIC”DISEASES
 One Gene=One Disease
 Christine and John Seidmann,Boston, Harvard
 In 1990, Christine and Jon Seidman described the first point mutation responsible for a cardiac disease (missense mutation in exon 13, codon 403,
 Arg-Glu in the Beta myosin heavy chain gene) scaricato da www.sunhope.it
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In circa il 60% dei casi è una malattia ereditaria con trasmissione di tipo
 autosomico dominante, con penetranza ed espressività variabile, legata a mutazione
 dei geni del sarcomero
 EZIOLOGIA
 Nei restanti casi (circa il 40%), la causa èattualmente sconosciuta
 Cardiomiopatia Ipertrofica Idiopatica
 EZIOLOGIA
 Anomalie correlate ai filamenti spessiCatena pesante della beta-miosina, cromosoma 14
 Catena pesante della alpha-miosina, cromosoma 14
 Catena leggera essenziale della beta-miosina, cromosoma 3
 Catena leggera regolatrice della beta-miosina, cromosoma 12
 Anomalie correlate ai filamenti sottiliAlfa-actina, cromosoma 15
 Troponina T, cromosoma 1
 Troponina I, cromosoma 19
 Alfa-Tropomiosina, cromosoma 15
 Anomalie correlate allo scheletro strutturale del sarcomeroProteina C legante la miosina, cromosoma 11
 Titina,cromosoma 2
 Cardiomiopatia Ipertrofica
 scaricato da www.sunhope.it
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PATOGENESI
 Ipotesi della riduzione primitiva della contrattilità
 (Ipotesi di Marian)
 Ipotesi della alterata omeostasi
 bioenergetica cellulare (ipotesi di Watkins)
 scaricato da www.sunhope.it
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Ipotesi della riduzione primitiva della contrattilità (Ipotesi di Marian)
 Mutazione gene del sarcomero
 Proteina del sarcomero anomala
 Alterata sensibilità al Ca2+
 ridotta attivitàATP-asica
 alterato contatto tra miofibrille
 altri meccanismi
 riduzione della contrattilitàdei miociti
 aumentato stress miociti
 “up-regulation” di fattori mitotici e di crescita
 (angiotensina II, IGF-1, TGF-β, endotelina, calcineurina, Rho-chinasi)
 Ipertrofia Disarray Fibrosi
 Cardiomiopatia Ipertrofica
 Watkins Hypothesis
 scaricato da www.sunhope.it
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•Cospicuo aumento del peso (100-200%>del normale)
 •Riduzione delle cavita’ventricolari
 •Aumento degli spessori delle pareti libere e/o del setto
 ASPETTI MACROSOPICI
 ANATOMIA PATOLOGICA
 Anatomia Patologica
 QUADRI MACROSCOPICI
 Ipertrofia Settale (Asimmetrica)
 Ipertrofia Concentrica (Simmetrica)
 Ipertrofia Apicale
 scaricato da www.sunhope.it
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Anomalie dei miociti
 ISTOLOGIA
 Ipertrofia (cellule ampie e corte)
 Malallineamento (disarray): interessa piu’ del 5% del tessuto
 miocardico
 Fibrosi miocardica (spesso “a chiazze” o
 “patchy fibrosis”)
 Anomalie delle coronarie
 ISTOLOGIA
 riduzione del lume ed ispessimento pareti dei
 rami intramurali
 (Malattia dei piccoli vasi)
 coronarie a decorso intra-miocardico
 (“Ponti Miocardici”)
 scaricato da www.sunhope.it

Page 14
                        

1. DISFUNZIONE DIASTOLICA
 2. ISCHEMIA MIOCARDICA
 3. OSTRUZIONE ALL’EFFLUSSO
 VENTRICOLARE SINISTRO
 4. FUNZIONE SISTOLICA
 FISIOPATOLOGIA
 a)Riduzione della cavità con alterata geometria ventricolareb)Aumento dello stroma connettivale e rigidità (fibrosi)c)Ipertrofiad)Malallineamento cellulare (disarray)e)Anomalie del flusso intracellulare di calcio
 FISIOPATOLOGIA
 Cause
 Disfunzione diastolica (circa 80% dei casi)
 2 tipi: • rilasciamento isovolumetrico prolungato
 • aumento della rigidità (ridotta “compliance”)
 scaricato da www.sunhope.it
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FISIOPATOLOGIA
 Ischemia Miocardica
 a)Anomalie vasi coronarici intramuralib)Aumento della richiesta di O2 (ipertrofia)c)Disfunzione diastolica
 Vasi di calibro ridotto
 Miocardio
 Ipertrofia
 Disfunzione diastolica
 aumento richiesta di ossigeno
 diminuito riempimento coronarico
 Ischemia
 Durante la fase sistolica, l’alta velocità del sangue, attraverso un tratto di efflusso stretto a causa dell’ipertrofia settale, crea una suzione dei lembi
 valvolari mitralici verso il setto (effetto Venturi)
 Spostamento del lembo anteriore della mitrale (SAM)
 IM
 scaricato da www.sunhope.it
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FISIOPATOLOGIA
 Funzione Sistolica
 La funzione sistolica globale è normale nelle prime fasi della malattia con frazione di eiezione (FE)
 normale o aumentata.
 In circa il 5-15% dei casi, nelle fasi finali della malattia, si ha una dilatazione ventricolare con disfunzione sistolica e caduta della FE
 (cardiomiopatia dilatativa)
 Sintomi:
 DA SFORZO: Dispnea, Angina, Lipotimia-Sincope, Astenia (Ostruzione)
 IN QUALSIASI MOMENTO: Cardiopalmo (Aritmie)
 Ortopnea, Dispnea notturna, Edemi periferici-polmonare (Ridotta Funzione Sistolica: negli stadi terminali con Cardiomiopatia Dilatativa)
 CLINICA
 scaricato da www.sunhope.it
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SEGNI
 Itto della punta intenso e doppio
 Soffio mesotelesistolico eiettivo al mesocardio
 IV tono
 MECCANISMI
 Ostruzione (doppia fase sistolica)
 Soffio olosistolico, da rigurgito, alla punta irradiato all’ascella
 Polso bisferiens
 N.B. In assenza di ostruzione (CMI non ostruttive), l’esame obiettivo è spesso povero
 Contrazione atriale vigorosa
 Ostruzione
 Insufficienza mitralica
 Ostruzione (doppia fase sistolica)
 Sdoppiamento paradosso del II tono Ostruzione
 CLINICA
 ECG
 DIAGNOSI STRUMENTALE
 Onde q da “pseudonecrosi”(fibrosi)
 Segni di ipertrofia ventricolare sinistra o biventricolare
 Disturbi di conduzione intra-ventricolare (BBS)
 Onde T negative e profonde (forma apicale)Elettrocardiogramma di un paziente di 18 anni con una cardiomiopatia ipertrofica
 scaricato da www.sunhope.it
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- Ecocardiografia -
 DIAGNOSI STRUMENTALE
 - Spessore massimo della parete ventricolare (“Maximal Wall Thickness”): se >1.5 cm diagnosi di CMI
 1.8 cm
 B-Mode
 ECOCARDIOGRAFIA
 Color-Doppler
 Disfunzione diastolica (80%)
 Ostruzione: gradiente pressorio VS-AO (30%)
 scaricato da www.sunhope.it
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Fisiologica (o “Parafisiologica”)
 Cause di ipertrofia ventricolare
 Patologica
 “Cuore d’ atleta”(esercizio fisico)
 Gravidanza
 Ipertensione arteriosa
 Stenosi Aortica
 Coartazione aortica
 “Cuore senile”(invecchiamento)
 Obesità
 Feocromocitoma
 Farmaci
 Forme specifiche di Cardiomiopatia Ipertrofica
 Malattie Metabolche
 Malattie Mitocondriali
 Malattie Neuromusculari
 Sindromi ereditarie
 Neonati di madre diabetica
 DIAGNOSI DIFFERENZIALE
 Maron BJ, JAMA 1996scaricato da www.sunhope.it
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2012: annus horribilis
 L' olimpionico di nuotoFioravanti ricorda «È come perdere la
 propria vita» scaricato da www.sunhope.it
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Morte improvvisa
 Morte inattesa che si verifica dopo poco tempo dalla causa scatenante
 Meccanismo
 ARITMIE VENTRICOLARI
 Fattori di rischio
 Giovane età
 Familiarità per morte improvvisa
 Spessore massimo all’ecocardiogramma> 3 cm
 Aritmie Ventricolari
 Gradiente ventricolare >50 mmHg
 Mortalità annua dall’1% fino al 6% !!!
 Sincope
 I.C.D.
 1 o piu fattori di rischio!
 scaricato da www.sunhope.it
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TERAPIA
 Miectomia Rimuove parte del setto
 interventricolare
 Riduce l’ostruzione (minore contatto
 lembo mitrale-setto)
 scaricato da www.sunhope.it
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Alchool Septal Ablation
 Cardiomiopatia Dilatativa
 Affezione miocardica caratterizzata da dilatazione di
 una o entrambe le cavita’ventricolari e da una ridotta
 funzione sistolica
 scaricato da www.sunhope.it
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PREVALENZA
 EPIDEMIOLOGIA
 INCIDENZA
 5-10/100.000 anno0.4/1000
 Cardiomiopatia Dilatativa Idiopatica
 EZIOLOGIA
 Primitiva (cardiomiopatia dilatativa idiopatica)
 Secondaria a cause specifiche:
 -CMD post-ischemica
 -CMD Ipertensiva
 -CMD valvolare
 -CMD secondaria a cardiopatie congenite
 -CMD alcolica
 -CMD peripartum
 -CMD secondaria a malattie sistemiche
 -CMD da farmaciscaricato da www.sunhope.it
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EZIOLOGIA
 Nel 50% dei pazienti, la cardiomiopatia dilatativa presenta unatrasmissione genetica di tipo mendeliano (Cardiomiopatia
 Dilatativa Familiare) a penetranza-espressività variabile
 Autosomica Dominante
 X- linked
 MatrilineareGeni sarcomerici (beta-miosina, actina, troponina
 T, alpha tropomiosina,etc.)
 Gene della distrofina
 Geni mitocondriali
 Geni citoscheletro cellulare (desmina, laminina)
 EZIOPATOGENESI
 Ipotesi virale-autoimmune
 Una infezione virale del cuore causa reazione infiammatoria acuta
 (MIOCARDITE VIRALE) che si risolve nella maggior parte dei pazienti.
 Tuttavia, in soggetti geneticamente predisposti, si determina una
 infiammazione cronica del miocardio che progressivamente porta alla
 distruzione dei miociti ed alla dilatazione delle cavità cardiache (CARDIOMIOPATIA DILATATIVA)
 scaricato da www.sunhope.it
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Cardiomiopatia Dilatativa Idiopatica
 Cuore aumentato di volume, di aspetto
 globoso, di peso superiore al 50-100% del valore
 normale (v.n 270-320 gr), di consistenza flaccida,
 cavità ventricolari dilatate
 ANATOMIA PATOLOGICA
 •Miociti con nuclei di tipo ipertrofico (voluminosi e polimorfi)
 • Assenti cellule infiammatorie
 • Fibrosi pericellulare e perivasale
 ISTOLOGIA
 Cardiomiopatia Dilatativa Idiopatica
 • Anomalie dei mitocondriscaricato da www.sunhope.it
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1. Dilatazione cardiaca con depressione inotropismo (primitiva o secondaria)
 2. Attivazione neuro-ormonale
 FISIOPATOLOGIA
 scaricato da www.sunhope.it
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Esami diagnostici
 Test di primo livello:-ECG
 -RX Torace
 -Esami ematochimici
 (BNP-pro BNP)
 -Ecocardiogramma
 Test di secondo livello:-Test cardiopolmonare
 -Test dei sei minuti
 scaricato da www.sunhope.it
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PROGNOSI
 30% ad un anno dalla diagnosi
 65% a cinque anni dalla diagnosi
 Mortalità
 Cause di Morte
 Scompenso cardiaco
 Morte Improvvisascaricato da www.sunhope.it
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I.C.D.
 Paziente sintomatico (NYHA II-IV)
 FE≤35%
 TERAPIAObiettivi
 Riduzione pre-carico
 (diuretici)
 Riduzione post-carico
 (vasodilatatori, ace-i)
 Aumento inotropismo
 (digitale, inotropi)
 Blocco attivazione neuro-ormonale
 (ace-i, antialdosteronici, beta-bloccanti)scaricato da www.sunhope.it
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NYHAI
 NYHAII
 NYHAIII
 NYHAIV
 SINTOMI
 BB-ACE
 ANTIALDOSTERONICI
 DIURETICI-DIGOSSINA
 TERAPIA
 scaricato da www.sunhope.it
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CRT: Ventricular Dyssynchrony
 Mechanical DelayElectrical Delay
 Grines CL et al. Circulation 1989;79:845-853
 Mechanism for Global Cardiac Abnormalities in LBBB
 scaricato da www.sunhope.it
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Cardiac Resinchronization Therapy
 LVEDD > 60 mmLVEF < 35%
 QRS > 150 msLBBB
 Bundlebranch or
 diffuse block
 • Delayed conduction• Abnormal systolic function
 To correct ventricular DYSSYNCHRONY due to
 conduction delay
 Pre Post
 Ejection Fraction
 Mitral Regurgitation
 IV Dissyncrony
 C.Z., 10 y.o.
 (CMD post-mio)
 scaricato da www.sunhope.it
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Cardiomiopatia Restrittiva
 Malattia del miocardio caratterizzata da una alterazione del riempimento
 cardiaco e da un ridotto volume telediastolico di uno o di entrambi i ventricoli (con dilatazione degli atri)
 EZIOPATOGENESI
 Alterazione genetica (desmina, troponina I)
 Infiltrazione di sostanze estranee
 Aumento della rigidità della parete ventricolare
 FORMA IDIOPATICA
 FORME SPECIFICHE
 scaricato da www.sunhope.it
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FISIOPATOLOGIA
 1. Alterazione della funzione diastolica (ridotta “compliance” ventricolare)
 2. Normale funzione sistolica (fasi iniziali)
 rigidità di camera ventricolare sn e dx
 rapido riempimento proto-diastolico rapido aumento pressione ventricolare
 aumento di pressione atriale sn e dx
 Ipertensione venosa sistemica
 Ipertensione venosa polmonare
 Sintomi e segni clinici
 CLINICA
 scaricato da www.sunhope.it
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1) normali/ridotte dimensioni del ventricolo sn
 2) spessori parietali normali/lievemente aumentati
 3) funzione sistolica del ventricolo sn normale/lievemente ridotta
 4) dilatazione di entrambi gli atri (aspetto “a mongolfiera” del cuore)
 5)Disfunzione diastolica
 6) Insufficienza mitralica e tricuspidalica
 DIAGNOSTICA STRUMENTALE
 ECOCARDIOGRAFIA
 DIAGNOSTICA STRUMENTALE
 ECG
 •Anomalie della fase di ripolarizzazione
 •Blocco di branca
 •Ingrandimento bi-atriale
 RX Torace• Alterazioni silhouette cardiaca (ingrandimento atriale)
 • Ipertensione polmonare
 • Non segni di calcificazione pericardica (DD con Per Costr)
 scaricato da www.sunhope.it
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Cardiomiopatia Aritmogena(Displasia Aritmogena del
 ventricolo destro)
 Malattia del muscolo cardiaco caratterizzata da una progressiva displasia (trasformazione delle cellule
 muscolari cardiache in cellule grasse e fibre collagene)della parete del ventricolo destro (e talvolta, del setto interventricolare e del ventricolo sinistro), causa di
 alterazione nella attività elettrica del cuore.
 Gli spessori, le cavità e la funzione ventricolare possono essere assolutamente normali, anche se talvolta tale
 cardiomiopatia si può presentare con caratteristiche simili alla cardiomiopatia dilatativa (dilatazione cavità ventricolari
 ed alterazione della funzione sistolica)
 EZIOPATOGENENSI
 Nel 30% dei casi circa, è una malattia ereditaria a trasmissione autosomica dominante-recessiva
 (desmosomi, recettore della rianodina)
 FISIOPATOLOGIA
 EPIDEMIOLOGIA
 Sostituzione fibro-adiposa Circuiti elettrici di rientro
 Aritmie ventricolari
 Dilatazione ventricolare con deficit di pompa
 Scompenso
 Prevalenza 1-4:5000 individuiscaricato da www.sunhope.it
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CLINICA
 DIAGNOSI STRUMENTALE
 Assenza di sintomi
 Cardiopalmo
 Sincope
 Morte Improvvisa
 Aritmie Dispnea da sforzo
 Dilatazione Ventricolare
 ECG
 onda T negativa in V1
 ECO
 Dilatazione VDx
 Ridotta funzione VDx“impastamenti” del QRS
 CATETERISMO con BIOPSIA
 Dilatazione ed ipocinesiadel VDx
 Tessuto adiposo
 Risonanza Magnetica Cardiaca con mezzo di contrasto
 scaricato da www.sunhope.it
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PROGNOSI
 TERAPIA
 Trattamento delle aritmie (beta-bloccanti, amiodarone)
 Trattamento della disfunzione ventricolare (diuretici/ace-inibitori/inotropi/beta bloccanti)
 La cardiomiopatia aritmogena rappresenta la prima causa di morte improvvisa giovanile in Italia (Veneto). D’altra parte, la morte improvvisa rappresenta una complicanza solo in una percentuale di pazienti, ma al
 momento non esistono dati certi sulla sua frequenza e sui fattori che predispongono a tale complicanza.
 scaricato da www.sunhope.it
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