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. Arresto cardiaco improvviso (SCA): improvvisa cessazione della normale attivita cardiaca con coll
emodinamico.
. Morte cardiaca improvvisa (SCD): morte improyvisa naturale presumibilmente di origine, cardiaca.c
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la vittima e stata vista viva nei casi non testimoniati.
La SCD nei casi autoptici e definita come morte naturale inaspettata di origine sconosciuta o cardi

Sindrome della morte improvvisa aritmica (SADS): morte improvvisa inspiegata che si verifica in u
individuo di eta superiore a 1 anno con valutazione patologica e tossicologica negativa

In Europa 300 000 persone sono colpite ogni a
da un arresto cardiaco extraospedaliero
Morte Improvvisa: sinonimo di

Eta pediatrica 5-6° decade 8° decade morte improvvisa inspiegata con

1/100.000 50/100.000 200/100.000 autopsia negativa
personeanno personeanno  personeanno 1:100.00

In Italia si registrano circa 1.000 deces _ o | _ - Sindrome della morte improwvisa del
AL N o L= o a =N s (I IsN o Il pglola =l Morte improvvisa inspiegata che si verifica  |attante (SIDS) morte improvvisa inspiegata

cardiaca improwvisa, (Osservatorio in un individuo di eta superiore a 1 anno che si verifica in un individuo dieta <a 1
) N 1-18 anni) SUDC anno
Malattie Rare, 11 Luglio 2023) ( : ) : ) :
Picco 14 ann|| Picco 611 settimane
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@ % Tra le patologie cardiache,diagnosticatee non, associatea morte | ¢
A > o . . . . . . . . . Genetic risks and triggers Age at Dominant subtype
cardiacamprovvisaneigiovanipredominanole anomaliegenetiche for VACD VASCD of VA (%)
s X —
Anomalie strutturali ® ;
Lot - ﬁ [ A — rﬂ‘r’TT
. . . Qr__—
wgrdloqupatle (1252%), Advances in the prevention of sudden cardiac
wmiocarditi (312%), death in the young g, /072w x o — T
erapeutic vances In Laraiovascular Uisease
wmalattie valvolari (411%), Brnece
wmalattia aterosclerotica coronarica precoce (2 w @ L
25%),
wanomalie delle coronarie (29%), T = g # —
WRA&AST A .2 y Skt y 25¢d) ¢ altr& plrgizntj:laadi;tri)uzione per: e d — PVT
cause strutturali (8L4%). 5 - @ & [ —lP— = W
- - . presentazione con aritmie ventricolari e g - i
Anomalie elettriche morte cardiaca improvvisa = @ 9 ’ — T
wSindrome Del OT lundo . sottotipi di aritmia dominanti
. Q P a hi . fattori scatenanti we @ 5 3’«@# — VT
wSindrome da WolfParkisorWhite . fattori genetici
WWPW . sesso associati a un aumento del rischio eror g el ., = VT
wTachicardia polimorfaatecolaminergica aritmie ventricolari in selezionate
wPattern/sindrome dBrugada cardiopatie elettriche e strutturali chroric K3 34 — VT
wQTccorto \ @Esc-
wAritmie post correzione di CC Figure 1 Central figure. Genetic risk for VA/SCD, typical triggers for VA/SCD, age at presentation with VA/SCD, sex predominance, an

(PVTAF vs. MYT) in different diseases assodiated with VA/SCD. ACS, acute coronary syndrome; ARVC, arrhythmogenic right ventricular ¢
athy; BrS, Brugada syndrome; CAD, coronary artery disease; CPVT, catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia; DCM, dilated ¢
athy; HCM, hypertrophic cardiomyopathy; LQT, long QT syndrome; MVT, monomorphic ventricular tachycardia; PVT, polymorphic
tachycardia; rTOF, repaired tetralogy of Fallot; SCD, sudden cardiac death; VA, ventricular arrhythmia; VF, ventricular fibrillation.
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Sindrome del OT lunago (LQTS)
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Review

Congenital Long QT Syndrome in Children and Adolescents:

A General Overview

Children 2024, 11, 582. https:/ /doi.org/10.3390/ children11050582
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Si manifesta in eta In eta pediatrica 8.0% inviati
pediatrica e ad autopsia; stimata 125%
rappresenta una  arresto rianimato, piu

delle principali frequente tra gli 1112 anni
cause di morte
improvvisa al di
sotto dei 20 anni  Morte Improvvisa
nel lattante
stimata 10%, con

un picco piu alto

(il QT aumenta nei
primi mesi con
successivo
accorciamento)

trai 611

settimane
;Iazz(i)éi?i(ygodnei inferiore rispetto ai pazienti con

intervalliQTcprolungati (4% vs. 15%)
LQTS confermata superiore rispetto ai sani
geneticamente

puo avere un

QTcnel range Genotipi LQTSL1 rischio aumentato di 10
normale. Arresto  Genotipo LQTS3 8 volte rispetto al
cardiaco Genotipo LQT2 eventi letali

interrotto o principalmente dopo i 10 anni di eta
Morte cardiaca

improvvisa é:

1% al 10% della
popolazione
generale puod
avere un
intervalloQTc
>450ms
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ADlsturbl elettrolitici e
A ipocalcemia (< 7.5 mg/dl) prolungamento del tratto ST | 1 } |
A ipopotassiemiae ipomagnesemia S ™ i B $ ] & 5 + »}'vﬁ.r ! ) A
ANARdzO2y 2 f QF YLIASIT T RStfQ2YyR gg?féfggf?é"é;;f*ffdZYH"YSYH R3T

AAnomalie del sistema nervoso centrgiessono provocar F i J ‘ HIH R ) R
Ave LINBfdzy3lidz2 S AyodSNERAZ2YS R EARRAR |

A Alcuni farmaciwww.gtdrugs.org www.crediblemeds.org

A antibiotici (macrolidi comepiramicina eritromicina, .{ ) } J ’ ’ ‘ ’ 1 J [ H A J A
claritromicina)
A procinetici come Izisapride | a0 : | ’ |
A Neonati nati da madri con malattie autoimmuni e
A con anticorpi positive agli aRRo/SSA0ssono presentare e sl f Hb
ALINBf dzy 3 YSy (2 RSt QA ymss Madditdrio e + * © bl b e
che scompare dal sesto mese di vita, in concomitanza con la MY R e e 1
scomparsa degli anticorpi affRo/SSA |
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" Tabella 10. Score modificato per la diagnosi di sindrome del QT lungo. puniteggio di Schwartz modificato
Reperti Punteggio
ECG QTc =480 ms 3.5
460-479 ms 2
450-459 ms (nei maschi) 1
=480 ms a 4 min di recupero al test da sforzo 1
Torsioni di punta 2
Alternanza dell'onda T 1
Onda T “notched” in 3 derivazioni 1
Bassa frequenza cardiaca in rapporto all'eta 0.5
Storia clinica Sincope Da stress 2
Non da stress 1
Storia familiare Familiari con LQTS accertata 1
SCD inspiegata prima dei 30 anni in parente di primo grado 0.5
Reperto genetico Mutazione patogena 3.5

ECG, elettrocardiogramma; LQTS, sindrome del QT lungo; SCD, morte cardiaca improwvisa.
La diagnosi di LQTS viene posta a fronte di uno score >3.

QTok  nmset con 0 senza sintomi
In caso di mutazione patogena, la diagnosi e indipendente dalla durata del QT
Punteggio di rischio LOQPS.5
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nuovo algoritmo proposto
dalla HearRhythm
SocietyEuropearnHeart
RhythmAssociation/Asia
Pacific HearRhythmSociety
nel loro documento di
consenso del 2013
confermati nelle Linee Guidi:
ESC 2022

JACC: CLINICAL ELECTROPHYSIOLOGY VOL. 8, NO. 5, 2022
MAY 2022:687-706

Krahn et al
Congenital Long QT Syndrome

specificita del 99%,
sensibilita tra il 19%36%
per la diagnosi della LQTS

Utile loscreenigeCGrafico
familiare
Utile lo studio genetico
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@ ?% TipoLQTS | Gene Proilaa | Cmrafl | Freguemm | Masiotasiont La LQTS e classificata in base al gene specifico mutato?
%O/ \,\—oo\e\ . . - = - - . g eq
LQT! KeNQl Kv 71 IKs 30.35% | Sordithnell ne sono stati individuati diciassette possibili
forma recessiva
(JLN)
LQT2 KON Kvil IKs 25-40% Le prime tre varianti: LQT1; LQT2; LEA&coinvolgono
LQT3 SCNSA NaV 1.5 INa 5-10% . . . .
z - - rispettivamente | geni KCNQ1, KCNH2 e SCN5A;
LQT4 AN Anchirina-B INa <1% . . . . . .. . . . .
Lo p—— o - v T saaam | costituiscono il 90% circa di tutti i casi di LQTS con analisi gene
Tt LI2aAUuUANDI S NI LILIINBasSyuly2z OAN
LQT6 KCNE2 MiRP1 IKr <1%
LQT7 KCNJ2 Kir 2.1 IKir2.1 <1% Sindrome di
Andersen-Tawil
1 con alcune
mutazioni
LQT8 CACNAIC CaV 1.2 ICaL <1% Sindrome di
Timothy con
 Meune LQT1 l'intervallo QT non si accorcia in modo appropriato durante la
LQT9 CAV3 Caveolin-3 INa <1% tachicardia
LQT10 SCN4B NaVB4 INa <1%
LQT11 AKAP9 Proteina 9 di IKs <1%
ancoraggio alla
chinasi A
LQT12 SNTA1 a-1-sintrofina INa <1%
LQT13 KCNIJ5 Kir3.4 IKir <1%
LQT14 CALMI1 Calmodulina Numerose <1% Convulsioni,
ritardo di
sviluppo
LQT15 CALM2 Calmodulina Numerose <1% Convulsioni,
ritardo di
sviluppo
LQT16 CALM3 Calmodulina Numerose <1% Convulsioni,
ritardo di
sviluppo
LQT17 TRDN Triadina <1%
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Sindrome del QT lungo (LQTS)
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Sintomatologia

. LQT1: Stress emotivo o esercizio fisice
S|ncope ve FdzySydal Oz2y fQ
adrenergico, Il nuoto come stimolo, pe

ricorrente f QSFFSGi2 @F 3262y
j ] . contatto dell'acqua fredda con il viso
| per aritmia

LQT2: Stress emotivo o stimoli uditivi
improwvisi , nelle donne durante la
gravidanza, e soprattutto nel primo
anno postpartum

LQT3: Stress Emotivo o riposo/sonno

Convulsioni Sovrapposizione tra LQTS e

epilessia, LQT2 variante

KCNH2 (disturbo
RSttQ2yS2adlar R
yStf QALILRZOI YLIR

Aritmie atriali

Arresto cardiacdorsione di punta
rianimato

Arresto Cardiac

i
‘lwxl\?l“

HHEEET T

Tachicardia
Qentricolare

FC 88 bpmQTc634 msec Flbrlll_a2|one

ventricolare

Slmoosm di cardioloaia- Attraversando TBARI) O
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 QTC> 50énsecé associato a rischio
significativo in particolare di torsione di punta
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sted Bazett-Corrected QTc
s for Diagnosing QT Prolongation

Sugges
Table 1 Value

Rating
Normal

1-15 yrs Adult Male Adult Female
<440 <430 <450
440-4860 430-450 450-470

@%%Stratlflcazmne del rischio (869 pazienti)

wMaggiore: bambini LQTS1, Puberta LQTS2,LQTS3; maschio per LQTI, Femmina per LQTShadgreriQd&postpartum
(fino a 12 mesi), in particolare per le donne conL@iliore eta adulta > 60 anni

wSindrome diervelle LangeNielsenda sindrome di Timothy (LQTS8) e QTC >nf¥#Erappresentano sottotipi piu maligni

\$)
@

Sesso
wPrima della puberta, gli uomini > donne;

wUguale tra i 1348 anni
wMaggiore nelle donne trai 20 e i 60 anni

RStf Q2yRI

1 f GSNI T A2YA

wOnde T ampie, bifasiche, a dentatura presenza di alternanze dell'onda T battito per battito

QTc>500mshanno da 2 a 3 volte piu probabilita di sperimentare CE o SAE risp¢

al pazienti con LQTS con intervdlldc< 500ms

wQTox p /maidentifica i pazienti ad alto rischio: incidenza dall'1,9% al 2,1%/anno di CE e dallo 0,5%
1,3%/anno di SAE

wWQTe<500msK | Yy 2

wQTec<460mssono a rischio molto basso di SAE, <0,1%/anno

dzy QA Yy OA ROAYlarino RA {1 9 n X w2

DSYy20AL2 SR AYOARSYyI I yydzr RA
wLQT1 SAE tra 0,2%,5%, CE tra 0,8%,1%, Ml tra 419 anni
wLQT2 SAE tra 0,3%,7%, CE tra 0,8%,8%, MI tra 3689 anni

wLQT3 SAE tra 0,3%,1%, CE tra 0,5%4,5%, Ml tra 159 anni

Simposio di cardiologia:

Prolonged =460 =450 =470

Cardiologia
Nei pazienti con LQTS asintomatica con un

al’e‘inﬂca
profilo ad alto rischio (in base al sistema 1-2-3

LQTS Risk), in aggiunta alla terapia medica B
genotipo-specifica (con mexiletina nei pazienti

con LQT3), pud essere preso in considerazione

I'impianto di |CD8%840.947.948

soglia per I'impianto di ICD € un rischic
a 5 anni>5% secondo il modello di
rischio 22-3-LQTS. L'uso di questa
soglia porterebbe a Impianto di ICD ne
70% dei pazienti con LAE (ovvero
potenzialmente salvati) a scapito
dell'impianto di ICD nell13% dei pazien
senza LAE (ovvero ICD inutile)

A\ \
900 Very High Risk
S|
¢ 14% | SRR,
()v Post-CPR or
Okv Spontanecus TdP
4
+ o, (Primary Prevention):
Elther one or more:
QTec >500 msec
Prior syncope
: Low Risk:
QTec = 500 msec
and
No prior syncope

Jacc2008_ .
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NBE f igokalemized A ( L

farmaci che aumentano il QiWww.qtdrugs.org www.crediblemeds.org) in presenza di diagnosi clinica o genetica

Beta-Bloccanti

(propranololo 23 mg/kg/die,Nadololo1-1.5 mg/kg/die)
Raccomandazione in classe 1: dopo arresto cardiaco rianimato, sing

prima del trattamento, prolungamento d€)Tc>480msecin
asintomatici

Raccomandazione in classe lla B in pz con mutazione patogena s¢

prolungamento deQTc

N.B. In terapia Rischio morte ridotto dal 60% a < 2% anno nei 10 &
successivi al primo episodio aritmico

In aggiunta In aggiuntaMexiletina
. Mexiletinain alcuni (raccomandazione in classg
_MagglortTl casi sintomatico o IC)
trtles;ggisaabit: cely ch/:; S0Bs Utile in alcuni sottotipi (si
bloccante deve ottenere dopo test
orale un accorciamento di 4

Integrazione di
msprima di prescrivere)

potassio

Simposio di cardiologia:

Prevenzione Secondaria classe |

Soggetti co
precedente
arresto
cardiaco

Classe | B

Sintomatici
in terapia
classe | C

In soggetti

con pregresssa

sincope o
tachicardia
ventricolare
classe lla C

Denervazione Cardiac
simpatica sinistra
rimozione dei primi 34
gangli toracici

In soggetti che
presentano aritmie
nonostante terapia

massimale ed IC[
rifiutata o
controindicata

In soggetti con ICL}
con frequenti

In prevenzione
shock appropriati

primaria

In pazienti
asintomatici con
LQTS classificati
alto rischio in bas€

al modello 12-3
QTC risk

classe llb B
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@ % < Tachicardia Polimorf@atecolaminergicéCPVT) @

12«

9080 ,\0‘3

e e | IR R L La CPVT e caratterizzata da TV bidirezionale o polimorfa indotta dalle catecolamine in cuori nor
,M,&WNMVNMWV\M R ARG A
MMM/\MNWW ety

A
L anj Lw | Geneticamente trasmessa:

W“’““v’f“v'\/m“ﬁwr‘mqy \/J A
A

WWNW wmm WWLM

La sintomatologia si verifica generalmente nella prima decade di vita, indotte da:

Il disturbo elettrico
cardiaco e in genere

i
\[\‘ riproducibile alla
Via
W\J

frequenza d| 12130 bpm Il test da sforzo rappresenta il test diagnostico piti importante, in quanto permette porre il sospetto
differenziare la TV bidirezionale da quella polimorfa

=

=

ECG Holter per valutare aritmie da stress emotivo

£
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o€ <0 ;\LU:RO_U/V Pediartrica

o N
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@wyﬁ;Tachlcardla Polimorf@atecolaminergic€CPVT) X

WSAUNRIT A2YyS RSTttQFIUGUADAGL FTA&AOI B&&BloScantid2 & A
(Propranololo 23 mg/kg/die oNadololo1-1.5 mg/kg/die)

Yo, 7401 LNO

i b g 8 ! ! ‘ i B ! i BT E355] LR8N0 S308C L0551 7181 OB KK ) € TR/ 1%
b FRESS (RN Pai Y RESE) BEIE RS 2001 : ety p 3 % ] N -
b | | : ]
FRUTEN SRSNY § N FVESE SSENS FOURE 96T &S i 1 !
l | | [ 4 | | | | '

----------

) 4 ) \ | \ ‘ 2 )

e |la

A4 RRAE T s 8 ] {{0Ee ' {1 {1 H - ;
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La Denervazione cardiaca simpatica LCSD (classe ll1a)
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8 “;@fTachlcardla Polimorf@atecolaminergicéCPVT) @

%
Yono1 r\OO

Tuttavia, la maggior parte delle opzioni terapeutiche sopra
menzionate protegge solo parzialmente dalle aritmie e ha
scarse o nulle proprieta modificanti la malattia.

La Terapia Genica come Futuro Standard Terapeutico

E stata approvata da parte deff@od and Drug Administration (FDAJatunitense, I'avvio della sperimentazione
clinica sull'uomo di ungerapia genica per la CPMGIi studi clinici sull'uomo (fase 1) valuteranno la sicurezza, la
tollerabilita e I'efficacia del trattamento, inizfarevisto per fine 2025.

Questa terapia genica, denominata S&JIL, sviluppata da un team di ricerca italidPf.ssa Silvia G. Prigoresso
I'lRCCS Maugeri di Pavia, ora in collaborazione con un'azienda statunitense, BaoSoiehces

La malattia e causata da mutazioni nei gefR2 CASQZ2che portano a un'alterata gestione del calcio nelle cellule

cardiache.
La terapia SGb01lagisce sul meccanismo molecolare alla base della CiPMiando virus inattivati, consente

aumentare |'espressione della protein@alsequestring CASQY che ha il compito di stabilizzare il flusso di ioni
calcio nel cuore, riducendo cosi la frequenza e la gravita delle aritmie

La terapia genica potrebbe diventare il futuro standard terapeutico per la GIPé¢Tasserebbe dalla gestione del
sintomo alla cura della malattia alla sua origine molecolare.

Simposio di cardiologia: Attraversando IBARDO EZE?F‘JQ
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conduzione, bradiaritmie '
R

destra, V1 o V2 a livello del secondo, terzo o quarto spazio intercostale
i T B H— - 7777.77 :

;/j::hlarltmle
-

Eta: > adulti 4415
Sesso: >Uomini/donne

Incidenza eventi aritmici
0.5% anno nel sonno,
riposo stati febbrili e colpo
di calore

La prevalenza & bassa n
bambini

il rischio di sviluppare
sintomi & maggiore, in
presenza di febbre nel
50%

Ve

- |testgenetici Nei probandi pediatrici |
| raccomandati nei portatori della variante

- bambini con diagnosi di  gcN5A sono il 467%
- BrS sono esclusivamente (maggior legame ad

, per lavarianteSCNSA  ayentj avversi)

(secondo le linee guida
~ dell'’American College of
J{‘/ MedicalGenetics 2021)

Gli altri geni sono stati
declassati a limitata
evidenza di patogenicita

Neth Heart J (2023) 31 ‘133—1 ?;7
https:/doi.org/10.1007/s12471-022-01723-6 Screening, diagnosis and follow-up of Brugada syndrome in children
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La Presentazione iniziale in eta pediatrica dai Dati della letteratura

Incidenza di eventi aritmici:

Tachicardia Ventricolare sostenuta e fibrillazione ventricolare, Terapia con ICD appropriato o Morte Improvvisa

JACC VOL., F1, NO. Z2, 2018

Aziz
JANUARY 16, 2018:158-9 Pediatric Brugada Syndrome

Neth Heart J (2023) 31:133-137

https://doi.org/10.1007/512471-022-01723-6 Screening, diagnosis and follow-up of Brugada syndrome in children
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Utili Holter ECG, test da sforz(

SEPTEMBER 3, 2024:921-933

Cardiologia
Bergonti et al

Rhythm Monitoring in Pediatric Brugada Syndrome

e looprecorderimpiantabile

S
/)O/ L,

WELE AZIE,VO
3 -
) “;_\‘_
s
704 v

(ILR), in particolare per
valutare sintomi come sincop
e palpitazioni

O\
Oryo1NC

ILR in pz sintomatici: sincope,
palpitazioni, epilessia, respiro agonict
notturno

ILR in pz asintomatici: anamnesi
familiare per SCD, ECG tipo | spontal

e per volere dei familiari

L'impianto di loop recorder deve essere preso
in considerazione nei pazienti con BrS e
sincope inspiegata®”*%.

lla

[ Q AYOARSYI I RSt f
tachiaritmie atriali & stata del 1/5
giovani pazienti coBrS soprattutto
adolescenti con ECG di tipo 1 e con

CENTRAL ILLUSTRATION Arrhythmias and Arrhythmic Syncope in Young Brugada Patients With
Implantable Loop Recorders

Pediatric and Adolescent Patients With
Brugada Syndrome and Implantable Loop Recorder

. lmplantable
N

&
S
3 .

147 Patients <18 years
Follow-up 3.6
+52% <12 years (Pediatric) IR 2o YR g
+48% 12 to <18 years (Adolescent)
“esdictors of Clinical Benefits :
From ILR Yearly Incidence of VA
Symptoms - * 3.4% Spontaneous Type 1
ProbandStatus{ ~ ——@—— * 0% Drug/Fever Induced
1 A P
OR (95% C1)

0
Arrhythmic Events (22.4%) Recurrent Syncope (n = 28)

(0p])

I No arrhythmias I Atrial arrhythmias [l Ventricular arrhythmias

W Bradyarrhythmias

Bergonti M, et al. JACC. 2024;84(10):921-933.

Rare le aritmie ventricolagh pazienti 2,8%)
Eesclusivamentm pazienti con ECG di tipo 1

spontaneo confermando il basso rischio di aritmie
ventricolari tra i pazienti pediatrici con ECG di tipo 1 non

spontanece il 50% correlato a febbre

Pediatrica

FIGURE 1 Arrhythmias in Different Subgroups

Type of Arrhythmia Detected by ILR

Adolescents, n = 70

Pediatrics, n = 77

I 1%

%1%

4 (5%) ICD

3 (4%) ICD

No Syncope, n =101

Syncope, n = 46

9%

2%

(; e ~
5 RS »
85%
2%
4 (9%) ICD 3 (3%) ICD
M Bradyarrhythmias Atrial tachyarrhythmias

B Ventricular tachyarrhythmias = No arrhythmias

storia di sincope

In our large cohort of pediatric patients with Brugada syndrome (147 patients from 12 centers) with an
implantable loop recorder (ILR) for 3.6 years, 22.4% of the patients experienced an arrhythmic event. Arrhythmic syncope occurred in 18%
of patients. The presence of symptoms and proband status were significant predictors of clinical benefit from ILR implant. VA = ventricular
arrhythmia.

Type of arrhythmia detected at implantable loop recorder (ILR) monitoring, stratified according to the symptom status and age at baseline.
ICD = implantable cardioverter-defibrillator.
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@ ;@ 'Flowchart per diagnosi e folleup di SindromaéBrugadan eta pediatrica

9
O/&fou\r\o

o
&

CLE Az»ﬁ%
/
70/70d v\a\“\%

\$)
S

Genotype testing BrS screening BrS diagnosis
(Shanghai score = 3.5

with = 1 ECG finding) §

0]

SCNS5A =

screening ®

Clinical No genetic Standard and FU BrS patients =

suspicion testing _— Brugada ECGs ) %

of BrS during rest and fever Repeated screening Fever 5

© (=38.5°C) no dugll?r%czlfjfi?\%?sgson In-hospital admission for rhythm z‘

5‘3 monitoring in the presence of a type 1 5

[ pattern during each fever episode (= E‘;

o 38.5 °C) S

i Standard and 5]

ﬁ SCN5A+ — Brugada ECGs E

] during rest and fever ; p o

- . (= 38.5°C) no Repeated BrS screening Lifestyle recommendations o

[~ BrS family Screening for every 1-3 years = Avoidance of BrS-inducing drugs o]

1{\‘—j a SCN5A+ SCNS5A variant Echocardiography every (WWW.bruqadadrUQS.OrQ) UE;

f}: p 5-6 years * Adequate treatment of fever 3

NS \—> ScN5A— —* FU adult cardiology - Avoidance of excessive alcohol ®

o after puberty intake é:;

m e e

ﬁ =] Follow-up g

ol Outpatient clinic ~1-3 years ®

a4p . 5

- 0 Echocardiography ~6 years o

E3 . =

0 = BrS family No genetic » Standard and Brugada 3

T SCN5A- testing ECGs during rest L FU adult cardiology .
£a after puberty for drug

2 E challenge test

Fig. 1 Flowchart for diagnosis and follow-up of Brugada syndrome (BrS) in children. A Brugada electrocardiogram (ECG) is an
ECG recording for which the right precordial leads are positioned higher. FU follow-up
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Cardiologia

ﬁ??,DP\UERO'UW/! Di . Pediatrica
& o . . \ agnosi
¥ ; i i i a
S s Shanghai Score System for Diagnosis of  sivaccomanda che o iagnosiairs siaposta Table 1 Shanghai Score System for diagnosing BrS
i @ ; ,_;j nei pazienti che non presentanao altre patologie c Factor Points
“”‘% ® i,)g Brugada Syndrome cardiache ma nei quali si riscontra un pattern ECG (12-lead/ambulatoryP
" 0 O™ ECG di BrS ditipo 1 spontaneo™*?’. Spontaneous type 1 Brugada pattern on standard or 35
Si raccomanda che la diagnosi di BrS sia posta Brugada ECG
H - ' : : i« nNeipazienti sopravvissuti ad un arresto cardiaco Fever-induced type 1 Brugada pattern on standard or Bru- 3
LaBrSVIGne dlag nostlcata nel paZIentI «  dovuto a FV o TVP che non presentano altre gada ECG typ g P
=g patologie cardiache ma nei quali si riscontra C Tvpe 2 or 3 Brugada ECG pattern that conve ith sodium 2
1. con un pattern (ECG) di tipo 1 U pattern ECG i BrS di tipo 1 incotto o e Pt e hat convorts with sod
dall’esposizione a farmaci bloccanti i canali del Clinical history’ -
S pO ntan eO sodio o da uno stato febbrile'3>136975.981.982, fnicat s

Unexplained cardiac arrest or documented ventricular 3

2. 02y dzy Lddzy (i §3 3 A guimsm s A oy Do sy

A 4 f d v 2, A p presentano altre patologie cardiache ma nei Nocturnal agonal respirations
y O Za 2 )K M N\B L\]S r quali si riscontra un pattern ECG di BrS di Suspected arrhythmic syncope
tipo 1 non Sp(;)”ta”eo ed almeno una delle Syncope of unclear mechanism or unclear aetiology 1
seguenti condizioni: . T . .
£ o , , lla C Atrial flutter or fibrillation in patients <30 years without 0.5

® sincope aritmica o respiro agonico notturno alternative aetiology

JACC: CLINICAL ELECTROPHYSIOLOGY * anamnesi familiare di BrS Family histon/:

© 2018 BY THE AMERICAN COLLEGE OF CARDIOLOGY FOUNDATION e anamnesi familiare di morte improwisa . , . .

bUBLISHED BY ELSEVIER First- or second-degree relative with definite BrS 2

(<45 anni) con esame autoptico negativo e — - - -
circostanze sospette per BrS. Suspicious SCD (during fever, at night, or when taking Bru- 1
gada-aggravating drugs) in a first- or second-degree relative

Unexplained SCD < 45 years in a first- or second-degree 0.5
relative with negative autopsy

Genetic test result

Test di provocazione farmacologica con blocco dei canali del sHddN, SR
RACCOMANDAT@ eta pediatrica, prima della puberta, poiché ha mostrajEs Py ey srerrrrm

un basso valore predittivo negativo =35 paints A
definite BrS
2-3 points Possible BrS
Solo il 2624% dei bambini con sospetBaSsviluppa un <2 points zgn-diagnUS-

BrS Brugada syndrome, ECG electrocardiogram, SCD sudden cardiac death
2 This table was adapted from an original table as reported by Antzelevitch
etal. [4]

b Only award points once for highest score within each category

Neth Heart J (2023) 31:133-137 N ine di is and foll i dasind in child — . T ) ..
https://doi.org/10.1007/512471-022-01723-6 creening, diagnosis and follow-up of Brugada syndrome in children Basso rischio: < 4; Alto rischio:> 6.5: Rischio dubbio (zona grigia): 4-6.5.
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Le aritmie
ventricolari
ole
tempeste
elettriche

vengono
trattate con
infusione di
Isoproteren
olo classe lla

wSaidNRT A2y S

dello sport nellaBrS

Sindrome dBrugadarerapia

Evitare Farmaci che possono indurre il pattBnugadavww.brugadadrugs.it
trattare stati febbrili con antipiretici

Le
tachicardie
ventricolari
monomorfe

durante
febbre

possono
essere

trattate con
un beta
bloccante

£t QFGGADAGL

La Chinidina
puo essere
presa in

amiodaronee
lidocain,a
raccomandati
nei protocolli
avanzati di
supporto vitale
pediatrico

nei pazienti
altamente

sintomatici

Sono
Controindicaj@ Evidenze ne
ti nella bambini

Sindrome di limitate

Brugada

considerazione

FAAAOL
direttamente I'esercizio fisico o I'allenamento sportivo agli eventi cardi
non ci sono ampi studi prospettici che valutino I'effetto dell'esercizio fisj€s

Ablazione
regione
epicardica

In caso di
shock
ripetuti

appropriati

Effetti a

breve e
lunqo
termine
¥ sconosciuti

nai bambini

Si ipotizzare che un tono vagale predominante a riposo possano aumentare
la suscettibilita di individui altamente allenati a sviluppare aritmie durante

recupero o riposo

Simposio di cardiologia:

Neth Heart J (2023) 31:133-137
https://doi.org/10.1007/s12471-022-01723-6

Prevenzione
secondaria:

1.sopravvissuti
ad Arresto
Cardiaco,
2.Tachicardia
ventricolare
documentata

FVv
recidivante
nel 48% a
dieci anni

classe IIA C:
Pattern ECG
tipo 1
spontaneo
e storia di
sincope
aritmica

rischio eventi
aritmici 4 volte piu

elevato rispetto
agli asintomatici

Screening, diagnosis and follow-up of Brugada syndrome in children

m

Raccomandazioni

Raccomandazioni generali

Nei pazienti con BrS si raccomanda di:

(a) Evitare i farmaci che possono indurre
sopraslivellamento del tratto ST nelle
derivazioni precordiali destre (http:/Avwwy.
brugadadrugs.org)

(b) Evitare |'assunzione di cocaina e cannabis
o I'abuso di bevande alcoliche

() Trattare gli stati febbrili con antipiretici.

L'impianto di ICD & raccomandato nei pazienti

con BrS che:

(a) Sono sopravvissuti ad arresto cardiaco
rianimato e/o

(b) Presentano TV sostenuta spontanea
documentata®®.990-992,

L'impianto di ICD deve essere preso in
considerazione nei pazienti con pattern ECG
di BrS di tipo 1 spontaneo e storia di sincope
aritmica990,992,995l

Linfusione di isoproterenolo deve essere presa
in considerazione nei pazienti con BrS che lla
manifestano episodi di storm aritmico%.

La chinidina deve essere presa in

considerazione nei pazienti con BrS che

potrebbero bengficigre delladerapia con ICD A~
ypfr&ntanoa)nbbi &Rnﬁll'impiQoK Sla

o rifiutano I'intervento o che ricevono ripetuti

shock erogati dall’|CD?22:1006.1007,

L'ablazione transcatetere mirata al trattamento

dei PVC responsabili dell'aritmia e/o del

substrato aritmico localizzato nella regione

epicardica dell'RVOT deve essere presa in lla
considerazione nei pazienti con BrS che ricevono
ripetuti shock appropriati erogati dall’'lCD

refrattari alla terapia farmacologica®-101s.,
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Cardiologia

ﬂ Pediatrica
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Definizione: PR corto, ond@

Delta, QRS largo

Intermittente o
Permanente

Incidenza: 1-3/1000

5.5/100 tra i
parenti di | grado

Gradi di Sede del Fascio

Preeccitazione Proprieta di
conduzione Nodo
AV

Incidenza a 5anni di 0-26% nei
perdita della

conduzione bambini e
adolescenti

anterograda dalla

via anomala

Sintomatologia 11 6590% é

in eta pediatrica asintomatico

MCI 0,0025 per
pazienteanno, pari

al 3% durante vita pz
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Tachicardia

da macro  Ortodromica 90% QRS stretto,

FC 300 bpm Rientro

¥ ¥ OO

QRSP<RQRS

Antidromica

Nel 3060% dei
pazienti con AVRT
antidromica
spontanea, possono
essere rilevati piu PA

(manifesti o nascosti),

che potrebbero
fungere da rientro
retrogrado durante
'AVRT.
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RP e QRS costan

20-30% di tutte le
tachiaritmie atriali

la piu frequente nel
periodo neonatale e
primi mesi di vita
scompare nel 90%
entro il primo anno
di vita

3-8% QRS ampio
completamente
preeccitatq

QRS costanti,
intervallo

RP difficile da

@l £ dzi I NB @
OFRS FffQ
complesso QRS




