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INTRODUZIONE

Da sempre 1 battiti prematuri ventricolari (BPV) interrogano il medico e
inquietano le famiglie. La legge Balduzzi del 2014 di fatto ha promosso uno
screening ECG di massa comprendente anche bambini in eta prescolare e ha cosi
aumentato esponenzialmente le diagnosi di condizioni asintomatiche altrimenti
ignote. Tra queste prevalgono 1 battiti prematuri ventricolari (BPV) semplici (isolati,
in coppie o triplette). La letteratura sull’extrasistolia ventricolare isolata nei bambini
si limita a case report o piccoli studi, spesso monocentrici e retrospettivi fornendo
poche risposte ma concordando sulla sostanziale benignita delle stesse e sulla
frequente scomparsa di queste aritmie con la crescita.

Nonostante ¢i0 non si pud pero esimersi dal rispondere a due azioni
fondamentali quando si riscontrano BPV in un paziente pediatrico: la prima di
escludere eventuali cardiopatie sottostanti e la seconda quella di determinare che 1
BVP possano essere sintomatiche o abbiano determinato, per la loro numerosita, una
disfunzione ventricolare sinistra. E’ indubbio comunque che c'¢ un fondato rischio
che una condizione solitamente benigna, nella grande maggioranza dei casi, susciti
derive difensive e over-treatment.

L’obiettivo di questo documento, volutamente sintetico e facilmente fruibile, ¢
quello di fornire raccomandazioni sul percorso diagnostico da seguire e la corretta
gestione clinico-terapeutica dei bambini che presentano extrasistolia ventricolare
semplice a cuore sano, basandosi sui dati attualmente disponibili in letteratura
integrati dall’esperienza clinica sviluppata dagli esperti dell’Area di Aritmologia
Pediatrica dell’ Associazione Italiana di Aritmologia e Cardiostimolazione (AIAC).

In ultima analisi, questo documento nasce con lo scopo di raccomandare un
comportamento “equilibrato e giustificato” da adottare in una condizione solitamente
benigna che spesso ha una risoluzione spontanea nel tempo e che nei cuori
strutturalmente sani non si associa ad eventi fatali come descritto in letteratura.
L’auspicio ¢ quindi quello di eliminare ogni forma di comportamento “locale” che
possa aumentare in modo rilevante la morbilita per 1’uso di tecniche diagnostico-
terapeutiche a rischio in una patologia cosi frequente e benigna.

Per quanto riguarda 1 termini usati, il termine di “bambino” € stato impiegato
per indicare la fascia di eta compresa dalla nascita ai 18 anni e con I’espressione
“morte improvvisa familiare” si ¢ intesa quella occorsa in un membro della parentela
piu stretta (nonni, genitori, zii, fratelli e cugini di primo grado) e senza cause
documentate. Per BPV semplici si intende extrasistoli isolate monomorfe, possono
considerarsi semplici anche le coppie e le triplette monomorfe non rapide; per BPV
complesse si intende 1’extrasistolia isolata politopica precoce (accoppiamento < 300
ms), le coppie e le triplette polimorfe o rapide.



Inoltre, si sono usati nelle raccomandazioni le espressioni “puo essere
considerato” o “deve essere considerato”, quando si ¢ voluto dare pit 0 meno enfasi
ad un suggerimento diagnostico-terapeutico, in quanto la tecnica da impiegare, nel
caso specifico, pud avere un impatto pit o meno adeguato all’eta, alle dimensioni
corporee e alla fisiologia del paziente

STATO DELL’ARTE

L’unica potenziale complicanza che 1 battiti prematuri in cuore sano possono
determinare ¢ la progressiva disfunzione ventricolare sinistra dovuta alla dissincronia
di contrazione ventricolare durante il battito extrasistolico. E facile comprendere che
piu numerosi saranno 1 battiti ventricolari in una giornata e piu continuativa diventera
la dissincronia da essi determinata e quindi potenzialmente maggiore potra essere il
danno sulla funzione ventricolare.

Quando parliamo, pero, di battiti prematuri ventricolari, e di loro possibili

complicanze, in eta pediatrica dobbiamo sempre rifarci a quale epoca dell’eta
pediatrica si sta facendo riferimento. Infatti, per 1 pazienti di eta inferiore all’anno di
vita tale patologia ha un impatto nettamente differente rispetto ai bambini piu grandi
o agli adolescenti.
I battiti prematuri ventricolari nei neonati e nei lattanti con cuore strutturalmente sano
sono tipicamente benigni e si risolvono senza complicanze o interventi terapeutici.
Circa 1l 18% dei lattanti hanno battiti prematuri ventricolari nei primi giorni di vita
che poi scompaiono entro primo anno.

Volendo focalizzare la nostra attenzione sui bambini un po’ piu grandi e sugli
adolescenti purtroppo la letteratura specifica disponibile riguardante 1’incidenza di
disfunzione ventricolare in relazione alla numerosita di extrasistoli ¢ alquanto scarsa.

Gran parte della letteratura riguardante questo argomento si basa su dati
raccolti dalla popolazione adulta a cuore sano nella quale ¢ stato evidenziato che la
presenza di extrasistolia ventricolare puo associarsi piu frequentemente ad aumentata
incidenza di scompenso cardiaco. Inoltre, il rischio di scompenso cardiaco nel lungo
termine ¢ piu alto tanto pid frequente e complessa ¢ 1’extrasistolia
all’elettrocardiogramma base (1).

La percentuale di extrasistoli registrate al monitoraggio elettrocardiografico
delle 24 ore (burden) sembra essere uno dei fattori che maggiormente correlano con
I’incidenza di disfunzione ventricolare (2-5). Un burden di extrasistoli > 24% dei

battiti totali ¢ stato dimostrato essere, nella popolazione adulta, un valido cut-off
sopra il quale vi € un netto incremento dell’incidenza di disfunzione ventricolare



Altri lavori, sempre nella popolazione adulta, hanno identificato come possibili
fattori di rischio nello sviluppo di disfunzione ventricolare il breve intervallo di
accoppiamento dell’extrasistole (< 300 ms) ed la durata del QRS del battito
prematuro (6). Riguardo quest’ultimo fattore, dai dati riportati in letteratura si evince
che nei pazienti che sviluppano disfunzione ventricolare sinistra rispetto ai pazienti
che non la sviluppano, a parita di numerosita delle extrasistoli, si registrano
extrasistoli con durata del QRS maggiore, spia di una possibile origine epicardica. (6)

Da quanto finora detto, si pud quindi concludere che 1’evoluzione in
disfunzione ventricolare ¢ poli-parametrica € non puo essere imputata esclusivamente
alla numerosita delle extrasistoli ma anche al loro comportamento, complessita e sede
di origine.

Nell’adulto con disfunzione ventricolare secondaria all’extrasistolia, in letteratura
sono ben noti gli effetti benefici dell’ablazione transcatetere del focus ectopico nel
migliorare il quadro di disfunzione (7-10). Tali miglioramenti iniziano gia dopo una
settimana dall’ablazione e sono completi in tutti i pazienti dopo circa un anno (11).
Purtroppo pero, nella popolazione adulta, 1’ablazione transcatetere, ha una
percentuale di successo non brillante che si aggira intorno al 60% (12). Questo dato e
da tenere in forte considerazione quando si dovesse decidere di effettuare un
intervento di ablazione transcatetere in un bambino con extrasistolia.

Per quanto riguarda la popolazione pediatrica, il primo lavoro in letteratura che
ha valutato la prognosi dell’extrasistolia ventricolare in coppie in relazione al tipo di
substrato sottostante risale al 1990 (13). In questo lavoro vennero confrontati 22
pazienti con cuore normale e 82 pazienti con cuore anormale. Nei pazienti con cuore
normale il numero di coppie era maggiore rispetto a quelli a cuore strutturalmente
alterato. Dopo un follow-up di circa 30 mesi, non si registrarono decessi nei pazienti
a cuore normale e nel 70% di essi si assistette alla scomparsa spontanea delle aritmie
ventricolari. Diversamente, tra 1 pazienti con cuore alterato vennero registrati due
decessi e solo il 12% mostro la scomparsa spontanea della aritmia.

Dalla lettura dei risultati di questo importante lavoro si evince chiaramente che
I’assenza di cardiopatia strutturale sottostante rappresenta un fattore prognostico
favorevole e che in questi casi la storia naturale dell’aritmia ¢ a favore di una sua
progressiva scomparsa spontanea.

Per quanto riguarda, invece, la storia naturale dei battiti prematuri ventricolari
nei bambini con cuore strutturalmente sano in relazione alla morfologia
dell’extrasistole, vi € in letteratura un solo lavoro che dimostra che le extrasistoli con



aspetto a tipo blocco di branca destro (quindi di provenienza dal cuore sinistro),
hanno una maggiore possibilita di scomparsa spontanea nel lungo termine (14).

Diversamente che nella popolazione adulta, in eta pediatrica ¢ ancora molto
dibattuta la teoria che la numerosita dei BPV possa essere causa di disfunzione
ventricolare sinistra.

Nel 2010 fu pubblicato un piccolo studio su 28 pazienti pediatrici con

frequente extrasistolia ventricolare in cuore sano di cui il 14% con disfunzione
ventricolare sinistra. Questi pazienti presentavano un burden di extrasistoli
significativamente elevato (36.3 + 17%) rispetto ai pazienti con normale funzione
sinistra (15.4 + 9.9%, p=0.016). In tutti 1 pazienti con disfunzione ventricolare vi fu la
normalizzazione della funzione ventricolare durante il follow-up per risoluzione
spontanea o farmacologica dell’aritmia. (16)
Altri lavori multicentrici piu recenti riportano risultati simili con evidenza che solo
burden di extrasistoli superiori al 30% dei battiti sono correlabili a un aumentato
rischio di disfunzione ventricolare che si presenta comunque in solo circa il 10% dei
pazienti con tali caratteristiche.

Diversamente da questi ultimi lavori citati, un importante lavoro pubblicato nel 2015
dal Children’s Hospital di Cincinnati (15) su un gruppo di 129 pazienti pediatrici
(<21 anni) con extrasistolia ventricolare, non ha dimostrato alcuna correlazione tra il
burden di battiti prematuri ventricolari e alterazioni della funzione ventricolare
sinistra. Inoltre, non ¢ stata dimostrata nessuna correlazione neppure tra le
caratteristiche dei battiti prematuri ventricolari (monomorfi e polimorfi, a copula fissa
e variabile, con diversa morfologia del QRS, a coppie o triplette) e la funzione
ventricolare sinistra.

Occorre ricordare che 1 pochi dati presenti in letteratura riportano risultati non
molto incoraggianti sull’utilita e I’efficacia dell’ablazione transcatetere
nell’eliminazione delle extrasistoli ventricolari in pazienti pediatrici a cuore sano.

In uno studio condotto nel Children’s Hospital di Pittsburgh (USA), su una
popolazione di 219 pazienti pediatrici affetti da extrasistolia ventricolare in cuore
sano, solo il 5% fu sottoposto ad ablazione transcatetere con un successo completo
soltanto nel 40% dei casi.

I dati sull’efficacia e 1’utilita dell’ablazione con radiofrequenza che vengono
dall’importane studio multicentrico di Bertels (18) sopra riferito sono ancora piu
conflittuali. Infatti, in tale studio, 5 dei 6 pazienti con disfunzione ventricolare sinistra
furono sottoposti ad ablazione. In tre la procedura ebbe pieno successo. In uno non
ebbe successo affatto ma 1’extrasistolia scomparve spontaneamente nel follow-up e la



funzione ventricolare sinistra tornd0 normale. Nell’ultimo, 1’ablazione transcatetere
con radiofrequenza, effettuata in ventricolo sinistro, ebbe successo solo al quarto
tentativo, ma 1 danni cicatriziali dovuti alle ablazioni precedenti determinarono,
nonostante la diminuzione del burden extrasistolico, una progressiva e ulteriore
riduzione della funzione ventricolare sinistra.

PRESENTAZIONE CLINICA E APPROCCIO DIAGNOSTICO

Circa I’85% dei pazienti con extrasistolia piu 0 meno complessa in eta pediatrica e
completamente asintomatico e giunge all’osservazione per un riscontro occasionale
dell’aritmia. Solo il 15% dei pazienti, in genere con eta superiore a 12 anni, presenta
sintomi riferibili all’extrasistolia come il cardiopalmo o sensazione di battito
irregolare.

Una volta evidenziata la presenza al’ECG di battiti prematuri ventricolari, si
rende necessario un iter diagnostico volto ad evidenziare che il cuore sia
strutturalmente sano, che non ci siano canalopatie e che non ci siano durante I’intera
giornata, ed in particolare durante stress adrenergico, tachicardie ventricolari
sostenute € non.

Dopo un’attenta anamnesi con storia familiare (per escludere casi di morte
improvvisa o cardiopatie a possibile trasmissione genetica), gli accertamenti che
andrebbero eseguiti in tutti 1 pazienti sono costituiti da:

e [’ECG con particolare attenzione alla fase di ripolarizzazione ventricolare
e [’ecocardiogramma per escludere cardiopatie strutturali

e [’ECG da sforzo per documentare la soppressione dell'aritmia o perlomeno
I'assenza di inducibilita di forme complesse sotto sforzo.

e ['Holter ECG per stabilire il burden aritmico e rilevare I'eventuale presenza di
forme complesse.

Nei casi in cui, dopo 1'esecuzione di questi esami non invasivi, persistano dubbi
diagnostici sara opportuno considerare 1’invio ad un centro di III livello, esperto nella
Cardiologia e Aritmologia Pediatrica, per la decisione di procedere ad esami
diagnostici quali la RMN cardiaca, TAC cardiaca, lo studio elettrofisiologico
endocavitario e lo studio genetico.



Occorre fare alcune considerazioni riguardo I’esecuzione di questi test nella
popolazione pediatrica. Il test da sforzo, ad esempio, pud essere un esame molto
difficile da eseguire nei bambini piu piccoli. In questi casi, sara necessario istruire 1
genitori a far praticare esercizio al bambino durante la registrazione Holter, tramite la
corsa o il gioco. Per quanto riguarda invece la RMN, I’elevato numero di extrasistoli
o la necessita di una sedazione nei bambini non collaboranti tende a limitarne
I’efficacia diagnostica e I’indicazione.

Riguardo il follow-up, in terapia o meno, ¢ fondamentale eseguire almeno con
cadenza annuale una rivalutazione con visita cardiologica, ECG, Holter e test da
sforzo per valutare la tendenza all’aumento o alla riduzione del burden aritmico, e
con I’ecocardiogramma nei casi in cui si sospetta un possibile sviluppo di disfunzione
contrattile conseguente all’aritmia.

TERAPIA MEDICA

I dati della Letteratura dimostrano la tendenza alla scomparsa con il tempo di queste
aritmie indipendentemente dal trattamento farmacologico e ci suggeriscono che una
terapia volta a ridurre o eliminare del tutto le ectopie vada impiegata solo in alcuni
casi selezionati.

In particolare, 1 pazienti, in cui ¢ indicata una terapia antiaritmica, sono quelli
che manifestano sintomi correlati all’aritmia o in alternativa sintomi conseguenti a
compromissione emodinamica come astenia € intolleranza allo sforzo, nonché i
pazienti con evidenza strumentale di disfunzione contrattile conseguente
all’extrasistolia frequente.

I farmaci di prima linea per il trattamento sono i1 beta-bloccanti, anche per il
loro basso profilo di rischio. Nei casi non responsivi si possono considerare altri
farmaci come gli antiaritmici di classe IC, il sotalolo o, casi selezionati o in presenza
di disfunzione ventricolare, I’amiodarone. (20-22)

Nel caso si decida di intraprendere un trattamento antiaritmico ¢
raccomandabile una progressiva titolazione della posologia del farmaco scelto,
valutando 1’andamento del burden aritmico e della risposta sul piano emodinamico e
sintomatologico, insieme con il controllo dei possibili effetti collaterali.

L’obiettivo del trattamento non deve essere necessariamente la completa scomparsa
dell’aritmia ma il miglioramento del quadro clinico e la risoluzione o prevenzione
della disfunzione contrattile, che generalmente si possono ottenere tramite una
semplice riduzione del burden aritmico. Pertanto, il potenziale beneficio di un



determinato regime terapeutico deve essere attentamente soppesato considerando i
rischi e gli effetti collaterali ad esso correlati, la variabilita dell’aritmia e la sua
frequentissima scomparsa spontanea. Ne consegue che, sebbene un farmaco come
I’amiodarone si sia dimostrato il piu efficace nel ridurre le aritmie in determinati
studi, per via del suo profilo di rischio non sia da considerare un’opzione di prima
scelta.

Quando si decide di intraprendere la strategia farmacologica ¢ ragionevole
dopo un adeguato periodo di terapia (12-24 mesi) operare una finestra di sospensione
della terapia per verificare se ne frattempo si sia realizzata la scomparsa spontanea
delle aritmie o che ci sia maggiore tolleranza del fenomeno aritmico, allo scopo di
evitare terapie farmacologiche pluriennali.

L’indicazione all’ablazione transcatetere del focus ectopico deve essere posta
dopo un’attenta valutazione del rapporto rischio-beneficio. In considerazione,
soprattutto, delle possibili complicanze ad essa associate, tenendo presente che questo
tipo di aritmie presentano spesso focolai epicardici e che spesso tendono a risolversi
col tempo indipendentemente dall’intervento terapeutico. L’ablazione andrebbe
considerata come ultima opzione, da riservare a casi estremamente selezionati
associati a progressiva disfunzione ventricolare in cui la terapia medica si sia
dimostrata inefficace. Il rischio correlato alla procedura ¢ rappresentato soprattutto da
possibile tamponamento cardiaco, lesioni coronariche e valvolari. C’e, inoltre da
considerare che, nei pazienti pediatrici e soprattutto nei neonati, la lesione derivante
dalla procedura di ablazione puo incrementare con il corso del tempo (23,24).

IDONEITA’ SPORTIVA

Per la valutazione dell’idoneita a praticare attivita sportiva agonistica in pazienti con
aritmie ventricolari, si rimanda alle linee guida del COCIS (25).

In questa sede ci si limita a ricordare come in letteratura sia stato dimostrato che il
riscontro di extrasistolia ventricolare in atleti che non presentavano sottostante
cardiopatia strutturale non fosse associato a rischio di morte improvvisa, e che
pertanto tali pazienti non necessitano di restrizioni all’attivita sportiva competitiva e
non.

In linea generale, nei pazienti in cui sia stata esclusa la presenza di una cardiopatia
strutturale, cardiomiopatia o canalopatia, e in cui I’ECG da sforzo abbia dimostrato la
scomparsa del fenomeno aritmico o 1’assenza d’inducibilita di aritmie complesse
durante esercizio, non si ravvisano controindicazioni alla pratica di attivita sportiva.

Bisogna tuttavia considerare che sono stati descritti in letteratura (26-27)



condizioni nelle quali in giovani atleti (eta 25 +12 anni) con aritmie ventricolari
frequenti la cessazione di un’intensa attivita fisica-sportiva era in grado di ridurre di
oltre 1’80% I’'incidenza dell’attivita extrasistolica dopo un periodo di
decondizionamento fisico pari a 3-6 mesi. La reversibilita delle aritmie ventricolari a
seguito del decondizionamento fisico era pertanto considerata un indice di benignita
del fenomeno aritmico.

In altra casistica (28) tale dato ¢ contestato in quanto sembrerebbe che, in
soggetti sportivi allenati, in assenza di cardiopatia strutturale, 1’aritmia extrasistolica
tenderebbe comunque a scomparire nel tempo, indipendentemente dalla cessazione o
meno dell’attivita fisica-sportiva.

TABELLA 1
RACCOMANDAZIONI DIAGNOSTICHE

1. I bambini che presentano battiti prematuri ventricolari al’ECG di base devono
essere sottoposti ad un’attenta anamnesi personale e famigliare, valutazione clinica
e laboratoristica, ecocardiogramma, Holter-ECG delle 24 ore e prova da sforzo
massimale (per quest’ultimo quando il paziente é collaborante).

2. La RMN cardiaca deve essere considerata in quei casi in cui i precedenti esami
abbiano indotto il dubbio diagnostico di una possibile miocardite o cardiomiopatia
a prescindere dalla quantita e dalla complessita dell’aritmia. In caso di aritmia
Jrequente e consigliabile un pre-trattamento antiaritmico volto a ridurre il burden
aritmico in funzione di una migliore efficacia diagnostica dell’esame.

3. Il loop-recorder impiantabile puo essere considerato solo nei bambini con
sintomi importanti che non si rapportano al grado di complessita dell’aritmia
rilevata e che non sono spiegati dalla valutazione diagnostica completa.

4. Lo studio elettrofisiologico puo essere considerato solo nei bambini con sintomi
importanti (palpitazioni ad alta frequenza, sincope e pre-sincope) che non si
rapportano al grado di complessita dell’aritmia rilevata.

5. Il mappaggio elettroanatomico tridimensionale del ventricolo destro puo essere
considerato solo nei bambini con RMN cardiaca non completamente diagnostica di
ARVD o in caso si decidesse di ablare il substrato aritmico.

TABELLA 2



RACCOMANDAZIONI TERAPEUTICHE

1. I bambini asintomatici che presentano normale funzione cardiaca non devono
essere sottoposti a trattamento a prescindere dalla numerosita e dalla presenza di
battiti prematuri in coppia o tripletta.

2. Il trattamento medico di 1° scelta, soprattutto nelle forme indotte dallo sforzo,
sono i farmaci beta-bloccanti. In caso di fallimento di questi ultimi, puo essere
considerato, di seguito il trattamento con farmaci della classe 1C e III della
classificazione di Vaughan-Williams, lasciando I’Amiodarone, da solo o in terapia
combinata, come ultima scelta.

3.Nei bambini con sintomi o con disfunzione ventricolare dovuti presumibilmente
all’extrasistolia in oggetto puo essere considerata la terapia medica in prima
istanza. Nei casi refrattari a piu farmaci anche in combinazione e con
aggravamento insistente nel follow up della funzione cardiaca, puo essere
considerato il trattamento con l’ablazione transcatetere, meglio se in Centri di alta
competenza aritmologica pediatrica

4. L’impianto di ICD non é mai indicato.
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EXTRASISTOLI VENTRICOLARI

SEMPLICI

Extrasistoli isolate monomorfe, coppie,
triplette monomorfe non rapide ad
accoppiamento lungo e non indotte da
sforzo, non storia familiare di cardiopatia o
morte improvvisa, non sincopi o presincopi
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Extrasistoli isolate politopiche,
coppie, triplette polimorfe rapide
ad accoppiamento breve, storia
familiare di cardiopatia 0 morte
improvvisa, sincopi o presincopi
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