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del  medico

DEFINIZIONE DI SINCOPE



Sabato notte, ore 02:00



Sabato notte, ore 02:00

…driiinn…
… driiinn…



Sabato notte, ore 02:00



Sabato notte, ore 02:00

…driiinn…
… driiinn…



 

 

 

 

Sabato notte, ore 02:00



 

 

 

 

Sabato notte, ore 02:00

…driiinn…
… driiinn…



 

 

 

 

Sabato notte, ore 02:00



 

 

 

 

Sabato notte, ore 02:00

... pronto…?



 

 

 

 

Sabato notte, ore 02:00
-… pronto, il cardiologo
     reperibile?
 
-… sì, ..sono io, mi dica…
 
- … un attimo… che le
passo il DEA



 

 

 

 

Sabato notte, ore 02:00

……



 

 

 

 

Ciao, ti chiamo dal DEA! Scusa se ti ho svegliato … E’ appena arrivato qui un
bambino di 14 anni, con una cardiopatia  congenita complessa
operata , ventricolo sinistro ipoplasico … gli hanno fatto una
Fontan (???), ha perso improvvisamente
conoscenza… due volte a casa  e una
 volta anche qui, da quando è
arrivato…          

 Che fai…    

Vieni?



 

 

 

 



 

 

 

 

DEFINIZIONE DI SINCOPE



 

 

 

 

DEFINIZIONE DI SINCOPE
 

perdita di coscienza, transitoria, con o
senza prodromi, improvvisa, con
incapacità a mantenere il tono

posturale e con possibile caduta a
terra, breve, con risoluzione spontanea

solitamente completa e rapida
 



 

 

 

 

PRE-SINCOPE
Sensazione di malessere con

restringimento dello stato di coscienza
tale che il sogge2o percepisce
l’incombenza della perdita dil’incombenza della perdita di

coscienzacoscienza
 
 

LIPOTIMIA
Termine obsoleto



Fisiopatologia

La sincope è una transitoria perdita di coscienza imputabile ad una
transitoria ed improvvisa  caduta  della perfusione cerebrale

La sincope non va confusa con altre condizioni in cui la PdC non è
causata da ipoperfusione cerebrale

La sincope in età pediatrica – Linee guida . Prospe4ve in Pediatria - 2009



P = Q x R

La chiave del meccanismo che porta all’episodio
sincopale è la riduzione della pressione arteriosa
sistemica con il conseguente calo della pressione di
perfusione cerebrale

La pressione arteriosa è espressione della gi5ata cardiaca e
delle resistenze arteriose periferiche: una diminuzione della
perfusione cerebrale dal 30% al 50% rispe=o al basale, per
diminuzione della gi=ata cardiaca o per vasodilatazione o per
entrambe, determina la sincope

Fisiopatologia

Can J Cardiol 1993
Pediatr Cli North Am 1999
Pediatr Cardiol 1997
Eur Heart J 2001
Europace 2004  
Eur Heart J 2004
Circula>on 2006



Fisiopatologia

Effe- dell’ipoperfusione cerebrale generalizzata

• di brevissima durata  ! prodromi della sincope (pre-sincope)

• 8-10 sec                        ! perdita di coscienza transitoria

•  > 15 sec                       ! perdita di coscienza con associate
                                               convulsioni secondarie, segni da
                                               decor>cazione



 

 

 

 

Prevalenza della sincope < 18 anni di età :
15 %

 
0,4 – 1  %            degli accessi annuali in PS Pediatrico
3,4-4,5  %            delle consulenze cardiologiche

JACC 1997
Am J Cardiol 2003

Incidenza di episodi sincopali in età pediatrica che richiedono
intervento medico:
 

125,8 / 100.000
 

Epidemiologia



 

 

 

 
Grave ed infausta

Bimbi entro il 1°anno di vita,
accertata e3opatogenesi
cardiaca sia aritmica che
stru9urale

18-33% di mortalità

Am J Cardiol 1988
Am J Cardiol 2000
Pediatr Rev 20003
Curr Probl Cardiol 2004
EBM Cardiologie Angèiologie 2004

Prognosi



 

 

 

 

SINCOPE
 

LINEE GUIDA DI…..
 

SIP, SIMEUP, SICP, FMSI, AIAC, SIC
Sport, FIMP, GSCP, GSMESPO, SINPIA,

LICE, SINC, SINP



 

 

 

 

SINCOPE

Bisogna orientarsi
l’origine indeterminata ora è scesa al
15-20% dei casi rispe8o al 40% del

passato
Europace 2004
Acta Ped 2007

…anamnesi…

es. obiettivo ..ECG



 

 

 

 

2 gruppi principali

Sincopi extracardiache

Sincopi cardiache
2-6 %2-6 %

stru&urali
aritmiche

vagale
situazionale neuromediata
spasmi affe6vi

• Neuromediate

• Ipotensione ortosta9ca

Emerg Med Clin N Am 28 (2010),501-516



 

 

 

 

ITER  DIAGNOSTICO

A#enta anamnesi familiare e personale,
esame obie2vo con misurazione della
pressione arteriosa ed un ECG

sono in grado di iden<ficare una sincope di
origine cardiaca con una sensibilità pari al

96%
Pediatrics, 2000



1 Pazienti a rischio basso

Pazienti senza elementi di rischio per
potenziale patologia cardiaca oppure soggetti
con sincope già definita dopo la prima
valutazione

Gestione ambulatoriale in
tempi ordinari dal
Pediatra e/o dallo
specialista di competenza

2 Pazienti a rischio intermedio
Pazienti con  elementi di potenziale rischio
per patologia cardiaca o con un episodio
transitorio di PDC non definito

Gestione in tempi brevi
 in ambulatorio
specialistico o tramite
osservazione breve in
Dipartimento di
Emergenza

3 Pazienti a rischio elevato Pazienti risultati positivi per patologia
cardiaca

Gestione in regime di
ricovero in urgenza con
esecuzione immediata di
adeguate procedure
diagnostiche e
terapeutiche

Stra%ficazione del rischio nel paziente con
sincope in età pediatrica



 

 

 

 

2 gruppi principali

Sincopi extracardiache

Sincopi cardiache stru&urali
aritmiche

vagale
situazionale neuromediata
spasmi affe6vi

• Neuromediate

• Ipotensione ortosta9ca



 

 

 

 

2 gruppi principali

Sincopi extracardiache
vagale
situazionale neuromediata
spasmi affe3vi

• Neuromediate

• Ipotensione ortosta6ca



 

 

 

 

Sincope riflessa o neuromediata o situazionale

Ambien( caldi o affolla(
Posizione ere3a prolungata
Mala9e intercorren(
Disidratazione
Durante il ciclo mestruale
Dopo  (e non durante) esercizio fisico intenso

Sincopi extracardiache



 

 

 

 

Sincope riflessa o neuromediata o situazionale

Sincopi extracardiache

Hand grip Arm tensing Led crossing



Spasmi affe*vi
Età prescolare. Iniziano con evento scatenante che provoca pianto o
emozione intensa seguita da silenziosa e prolungata espirazione con
successiva perdita di coscienza talora accompagnata da spasmi clonici
generalizza8, opistotono e bradicardia

Ciano8ci
50%

Pianto vigoroso – dispnea – gasping -arresto
del respiro – cianosi - pcd

Pallidi
30%

Rari  ma più gravi
Pianto flebile o assente, rapida pcd, perdita
tono posturale ed asistolia. Esagerato riflesso
oculocardiaco

Sincopi extracardiache

Forme miste
20%



                          Spasmi affe*vi

● Terminano spontaneamente verso i 3-4 anni
 
● Disregolazione del sistema nervoso autonomo

•  ipera7vità simpa9co          ! spasmo affe7vo cianogeno
•Ipera7vità parasimpa9co    ! spasmo affe7vo pallido

 
● Base della diagnosi : accurata anamnesi  

I casi severi devono eseguire ECG: segnala9 casi di LQTS scambia9 per spasmi
affe*vi   (  Semin Pediatr Neurol,  2005 )(  Semin Pediatr Neurol,  2005 )

Sincopi extracardiache



 

 

 

 

Sindrome da ipotensione  ortosta.ca

Sincopi extracardiache



 

 

 

 

Sindrome da tachicardia posturale ortosta2ca

Insufficienza neurovegeta1va con incapacità da parte
del sistema vascolare periferico a vasocostringersi
adeguatamente in risposta allo stress ortosta1co

La pressione arteriosa è mantenuta dall’aumento della
frequenza cardiaca

P = Q x R [  Q =  Fc x Gc  ][  Q =  Fc x Gc  ]

Sincopi extracardiache



Tilt-Test
Collaborazione

da parte del
paziente



Tilt-Test



 

 

 

 

2 gruppi principali

Sincopi extracardiache

Sincopi cardiache
2-6 %

stru1urali
aritmiche

vagale
situazionale neuromediata
spasmi affe8vi

• Neuromediate

• Ipotensione ortosta;ca

Emerg Med Clin N Am 28 (2010),501-516



 

 

 

 

2 gruppi principali

Sincopi cardiache
2-6 %

stru0urali
aritmiche

Emerg Med Clin N Am 28 (2010),501-516



 

 

 

 

Sincope cardiaca



 

 

 

 



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali  
 

• Cardiopa7a valvolare (stenosi aor7ca severa)
P = Q x R

 

Sincope nella stenosi aor.ca: fa1ore prognos.co
nega.vo.
 
Perche’ si vieta lo sforzo intenso ai ragazzi con stenosi aor3ca?

 
Risk stra3fica3on in asymptoma3c severe aor3c stenosis: a cri3cal  appraisal.Bha>acharyya et al  Eur Heart J 2012



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali  

Stenosi aor+ca



 

 

 

 

 
• Cardiomiopa*a ipertrofica ostru1va

P = Q x R
 

Perche’ si vieta lo sforzo intenso ai ragazzi con CMPIO?

SINCOPE Cardiaca: cause stru7urali  

Associa9on risk stra9fica9on and
treatment algorithms for sudden death
in pa9ents with hypertrofic
cardiomyopathy
O’Mahony C, Heart 2013



  

Carney complex: rare AD disease
Characteris6c facial skin pigmenta6on, atrial myxomas
and neuroendocrine tumours.

•Mixoma atriale: Raro nel bambino

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali  



 

•Mixoma atriale: Raro nel bambino

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali  



 

 



  



•Tumore ventricolare : Raro nel bambino

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali  



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali  
• Dissezione aor+ca acuta in Ao bicuspide



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali  
• Dissezione aor+ca acuta
 
      Ro$ura di aneurisma in coartazione tra$ata



Mala$e del pericardio,
tamponamento cardiaco

Tamponamento acuto:
sincope /arresto



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali  
 

•Embolia polmonare post trombosi venosa
renale nel bambino nefropa2co.

Nel nostro laboratorio di
emodinamica
anni 2009-2013  n.1 / 1105 casi



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali  
 

P= Q x R
 

• Ipertensione polmonare
 

Se la periferia domanda > Q (sforzo) ed
esiste un barrage polmonare, in assenza di
shunt ne consegue la sincope

 
 
 



 

 

 

 

 

Ipertensione polmonare senza CHD
6 casi per milione di abitan1 / anno.

 



 

 

 

 

 

 

 

Ipertensione polmonare con CHD
16  anni : ampio DIV non operato

VD

VS



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali
 
Anomalie coronariche congenite o acquisite
 
•  S. di Kawasaki
• Origine LCA da SC dx
• Origine RCA da SC sx
• Ostruzione post switch
• ALCAPA



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali
 
• S. di Kawasaki



S. di Kawasaki



  

AO

AP

Cd
x

AO

Cs
n

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali

• S. di Kawasaki



SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali
 
S. di Kawasaki: fa3ori di rischio per complicanze
coronariche:
• Tra%amento tardivo ( dopo i 7-10 gg dall’esordio)
• Età inferiore all’anno
• Sesso maschile
• Iperleucocitosi
• Piastrinopenia
• Ematocrito basso
• Albuminemia bassa
• PCR molto elevata
• Resistenza dopo la prima somministrazione di IgG



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali
 

• Origine LCA da SC dx



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali

•Origine RCA da SC sx



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali

• Coronaria unica



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali

• Ostruzione post switch



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali

• ALCAPA

AP



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali
• ALCAPA:  ECO



 

 

 

 

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali
• ALCAPA:  ECO



 

 

 

 Cardiopa)a nota ?  es. Cardiopa(a Congenita
                                 cianogena  con ipoperfusione
                                 polmonare
 
 
 
                                  Crisi anossica (anoxic spell)

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali  



 

 

 

 

Tetralogia di Fallot

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali  



 

 

 

 

Tetralogia di Fallot: la crisi anossica
 

• Stress : aumento shunt dx-sx se necessità di > Q, +/-
              spasmo infundibulo (scomparsa del soffio)
• rischio di problemi neurologici
• fase tonica, poi fase ipotonica
• recupero progressivo.

SINCOPE Cardiaca: cause stru9urali  



 

 

 

 

Tetralogia di Fallot: la crisi anossica
 

Terapia
 
Prevenzione : ferro per prevenire la microcitosi
                       propranololo 2mg/kg in 3 somministrazioni
 
in urgenza :   Squa;ng
                       Riempimento
                       Fase tonica:        sedazione Valium.
                       Fase ipotonica:   β-bloccante (stop se brady)

SINCOPE Cardiaca: cause stru:urali  



 

 

 

 •  s/p intervento cardiochirurgico (Mustard,
Senning, Fontan)

 
• In genere cause aritmiche
• Disfunzione VD sistemico o VU
• In Mustard/Senning : ostruzione del canale
  polmonare  o  ipertensione polmonare
  postcapillare

SINCOPE Cardiaca: cause stru3urali  



 

Mustard / Senning Switch arterie

TGA

•ostruzione del canale
  polmonare  o
 ipertensione polmonare
  postcapillare
 



MUSTARD

VD

VS

VD

•ostruzione del canale
  polmonare  o
 ipertensione polmonare
  postcapillare
 



 

 

 

 Disfunzione sinusale
Disturbi della conduzione AV
Tachy parossis8che SV e ventricolari
Sindromi ereditarie
Malfunzionamento disposi8vi impiantabili
Proaritmia indo>a da farmaci

SINCOPE Cardiaca: cause aritmiche



 

 

 

 

CASO  CLINICO

Paziente Down di 14 anni,  da tempo e2che5ato come epile7co,
viene inviato a visita cardiologica per valutare se esistono
controindicazioni  all’introduzione di un nuovo farmaco an2comiziale.
 
 
Dopo colloquio con i genitori, il cardiologo si consulta con
l’aritmologo che propone l’impianto di un Loop Recorder
so5ocutaneo.



 

 

 

 

Paziente Down

Dopo una se*mana dall’impianto, la mamma telefona dicendo che
il ragazzo l’ha fissata a lungo,
                “… come fa di solito prima di perderecome fa di solito prima di perdere
                  conoscenza                  conoscenza…”   ma  “…poi  però si è ripresopoi  però si è ripreso…”
 
L’aritmologo allora interroga il device ….



 

 

 

 

Tachicardia Ventricolare

SINCOPE Cardiaca: cause aritmiche



 

 

 

 

Pre-eccitazione ventricolare

SINCOPE Cardiaca: cause aritmiche



 

 

 

 

 

 

 

 

AVRT Ortodromica

Sindrome di WPW

SINCOPE Cardiaca: cause aritmiche



 

 

 

 

AVRT An'dromica

Sindrome di WPW

SINCOPE Cardiaca: cause aritmiche



 

 

 

 

 

 

 

 

LQTS

Sindromi ereditarie - Channellopa1e
SINCOPE Cardiaca: cause aritmiche



LQTS

Sindromi ereditarie - Channellopa1e
SINCOPE Cardiaca: cause aritmiche

1:2000



Sincope in piscina

 

 

 

 

LQTS

Sindromi ereditarie - Channellopa3e
SINCOPE Cardiaca: cause aritmiche



 

 

 

 

LQTS

Sindromi ereditarie - Channellopa1e
SINCOPE Cardiaca: cause aritmiche

TRIGGERS
 
• :po 1 (KCNQ1)
     esercizio fisico (nuoto…)
 
• :po 2 (KCNH2)
     s:molo udi:vo o suono
      improvviso
 
• :po 3 (SCN5A)
      a riposo o nel sonno



LQTS

Sindromi ereditarie - Channellopa1e
SINCOPE Cardiaca: cause aritmiche



 

 

 

 

LQTS

Sindromi ereditarie - Channellopa1e
SINCOPE Cardiaca: cause aritmiche

• evitare i triggers
 
• β-bloccan@
 
• mexile@na
 
• evitare farmaci no@*
 
• simpa@cectomia
 
• ICD

www.QTdrugs.org*




