La diagnhosi e le varie forme di
Cardiomiopatia Ipertrofica
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Come diagnosticare la Cardiomiopatia Ipertrofica

“VS ipertrofico (aumentato spessore di parete), in assenza
di altre malattie cardiache o condizioni di carico anormale
responsabili dell’ipertrofia”

Spessore di parete in qualsiasi segmento del VS

Adulti >15 mm Bambini > 2 SD nei familiari =213 mm

‘ (Kampmann , Heart 2000)

Prevalenza nella Prevalenza nella

Popolazione Generale

1:500 (2 per mille)

Popolazione Generale
> 2 per mille
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CMI : la massa VS non e necessariamente aumentata
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CMI: il fenotipo e molto variabile
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CMI FENOTIPO

- | a.IPERTROFIA

| b.DISARRAY

“H ¢ FIBROS|

d.DISFUNZIONE DEL
MICROCIRCOLO

£ | e. ANOMALIE APPARATO

(8 Ubrsrsdts gt St e Fience jL_@f\__

VALVOLARE MITRALICO
f. NON COMPATTAZIONE

Developmental origins of hypertrophic
cardiomyopathy phenotypes: a unifying
hypothesis  nat. rev. cardiol. 6, 317-321 (2009)

lacopo Olivotto, Franco Cecchi, Corrado Poggesi and Magdi H. Yacoub
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Valvola mitrale ridondante nella CMI ostruttiva

Lembi mitralici ridondanti nel
64% dei pz (92) con CMIO (NIH)

Circulation |
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Valvola mitrale ridondante nella CMI ostruttiva

Maron MS et al. Circulation 2011
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Lunghezza del lembo anteriore mitralico per eta
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Valvola mitrale e muscoli papillari anomali

Inserzione diretta del muscolo papillare sul LAM
nel 13% dei pz (78) con CMIO

Lab30 CENTRO CARDIOMIOPATIE AOU CAREGGI

POZZEBON LEONARDO 23 03 2005 12:09
B F 1.6MHz G 25%
TEI P 14 cm
PRC 6-A-A PRS -
PST 2

FC 74

Klues H, et al Circulation 1991
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CMI Inserzione diretta del muscolo papillare sul LAM

¢

VS

Rowin E et al AJC 2013 End-Diastolic Mid-Systolic
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CMI Anomalia dei m. papillari

Harrigan, C. et al. AJC 2008
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CMI Tralci fibromuscolari accessori
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CARDIOMIOPATIA [PERTROFICA

1. DIAGNOSI

2. DIAGNOSI DIFFERENZIALE (es. Amiloidosi, Fabry, Sindromi, etc)

3. VALUTAZIONE DEL RISCHIO

(es. aritmie, scompenso, progressione di malattia, etc)

4. TERAPIA OTTIMALE

(riduzione dei sintomi, miglioramento della prognosi)

5. PREVENZIONE MORTE IMPROVVISA
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Classification of the cardiomyopathies: a position
statement from the european society of HYP E RTRO P H Ic
cardiology working group on myocardial and

pericardial diseases

Perry Elliott, Bert And i ini i ecchi,

CARDIOMYOPATHY

FAMILIAL Unknown gene High genetic heterogeneity

B myosin heavy chain, Cardiac myosin binding protein C
Cardiac troponin |, Tand C, a-tropomyosin, Essential myosin light chain
Regulatory myosin light chain, Cardiac actin, a- myosin heavy chain, Titin

Glycogen storage diseases (e.g. GSD Il (Pompe’s disease); GSD Il (Forbes’
disease), AMP kinase (WPW, HCM, conduction disease)

Lysosomal storage diseases (e.g. Anderson-Fabry disease, Hurler’s syndrome)
Disorders of Fatty Acid Metabolism Carnitine, Phosphorylase B kinase deficiency
Mitochondrial cytopathies (e.g. MELAS, MERFF, LHON)

Syndromic HCM_ Noonan’s syndrome, LEOPARD syndrome, Friedreich’s ataxia,
Beckwith-Wiedermann syndrome; Swyer’s syndrome (pure gonadal dysgenesis)

Other: Muscle LIM protein Phospholamban promoter Familial Amyloid

NON-FAMILIAL Obesity; Infants of diabetic mothers;
Athletic training; Amyloid (AL / prealbumin)
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U'ostruzione all’efflusso VS e un Fattore di rischio

The NEW ENGL OURN ¥

Effect of Left Ventricular Outflow Tract

Obstruction on Clinical Outcome
in Hypertrophic Cardiomyopathy

Probabilita di Progressione a
Severa limitazione funzionale (CFlII-IV)
Mortalita correlata alla CMI o Morte per Sompenso o Stroke

in pz con e senza Ostruzione basale in pz con e senza Ostruzione (CF I-ll)
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Mo obstruction Obstructian,

Y HA |
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and Death from Heart
Failure or Stroke (32)

P=0.001

Freedom from HCM-Related
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to NYHA Class Il or IV
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Il rischio € maggiore dopo i 40 anni ed
indipendente dall’entita del gradiente
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N.L., maschio,19 a., sincope (calcio), NYHA CF I,
GRADIENTE TEVS 95 mmhg + rigurgito mitralico ; AS 54 MM

FC &4

r
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Impact of Atrial Fibrillation on the Clinical Course of

Hypertrophic Cardiomyopathy Ostruzione all’efflusso e

Tacopo Olivotto, MD; Franco Cecchi, MD; Susan A. Casey, RN; Alberto Dolara, MD;
Jay H. Traverse, MD; Barry J. Maron, MD

(Circulation. 2001;104:2517-2524.) F i b ri I | a Z i O n e At ri a I e
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l” ostruzione medioventricolare

e 'aneurisma apicale

Prof. Franco Cecchi, MD



S.L., maschio, 39 a., NYHA CF I,

'RESET 3 PA230 PRESET 3 PA230

/1 -2.79 m/s

i 31.1 mmHg vl -4.59 m/s

Gi 84.3 mmHg

VALSALVA

+0.80

C <<
FC <<

'RESET 3 PA230 PRESET 3 PA230

Al 26.88 cm?
D2 58.3 mm
YOL 105.1 ml
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Ostruzione all’efflusso del VS provocabile

B.A., a 55, NYHA CF Il Spessore max setto 16 mm; AS dilatato
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Ostruzione all’efflusso del VS provocabile

MO P Durante e dopo sforzo al cicloergometro
; 4.55 mis i
a1 v T83’s m’lme\_: = *&

+0O. 04

Gradiente all’efflusso del VS g
Rigurgito mitralico (VS/AS) Gradiente medioventricolare



Hypertrophic Cardiomyopathy Is Predominantly a Disease
of Left Ventricular Outflow Tract Obstruction

Martin §. Maron, MD; lacopo Olivotto, MD: Andrey G. Zenovich, MSc; Mark S. Link, MD:
Natesa G. Pandian, MD; Jeffery T. Kuvin, MD; Stefano Nistri, MD: Franco Cecchi, MD:
James E. Udelson, MD; Barry J. Maron, MD

(Circulation. 2006;114:2232-2239.)

~ Monobstructive
(95; 30%)

m%m%m%ﬁ o
Prw::nltahle Obstruction h”'x R

Rest Obstruction
(119 37%)
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Avg. LVOT Gradient (mmHg)

_ i Figura 3. Prevalence of LV outflow tract obstruction in the owver-
it m?i::mug, all study group of 320 HCM patients. *Includes 30 patients with
Fraure & Gomparison betwaen LY outfln ract (V0T arach- modest exercise gradients of 30 to 49 mm Hg and 76 patients
an?s:‘zSU mrm Ip-|g:| provoked with exercise and with VaJs%Jva with Qrﬂdignts =50 mm HQ

maneuver. Valsalva significantly underastimates gradients vs
those provoked with exercise. Avg indicates average.

Prof. Franco Cecchi, MD




L'OSTRUZIONE ALL'EFFLUSSO : CHECK LIST

Diagnosi differenziale

. Analisi dell’area d’efflusso

Anomalie dei lembi mitralici e dei m. papillari
Sede ed estensione dell’ipertrofia

Ostruzione (+ rigurgito mitralico) latente

AL S A e

Ostruzione funzionale (iatrogena )
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|’ ostruzione subaortica a diaframma

- CARDIOFC PA230
CARDIOFC PA230 o

FC <<

FC <<

CARDIOFC PA230

CARDIOFC PA230

D1 30.7 mm
D2 58.3 mm
D3 44 .5 mm

FC <<

FC <<
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Indicazioni all’abolizione dell’ostruzione
intraventricolare (e rimodellamento VS)

SPESSORE SETTO BASALE > 16 MM

1. CLASSE FUNZIONALE -1V

2. CLASSE FUNZIONALE I-II +
AS > 45 mm o 100 cc
FA PAROSSISTICA O PERSISTENTE
IPOTENSIONE O SINCOPE DA SFORZO
RIGURGITO MITRALICO
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Fattori determinanti la scelta fra
Alcoolizzazione e Miectomia estesa

ALCOOLIZZAZIONE MIECTOMIA

ESTESA
ECG BBS
Accettazione PM o ICD del pz -
Eta del paziente < 50a.

Rigurgito mitralico moderato-severo
Anomalie mitrale o m. papillare - +

Ipertrofia diffusa e severa -
Ostruzione medioventricolare -
Bridge (inducente ischemia) -
Coronaropatia severa -

+ + + +
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CMIO: una miriade di anomalie da correggere

+ VS Iperdinamico
J, Cavita VS ' ﬂ '

e ostruzione TEVD (pediatria)
e Calcificazione anello mitralico e lembi
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