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Prefazione

«Modificare la propria pratica clinica significa, comunque, costruire nuove conoscen-
ze su quelle che gia si posseggono; & un processo complesso nel quale le motivazioni
del singolo giocano un ruolo rilevante, insieme alla “massa critica” di nuove conoscen-
ze che la comunita scientifica mano a mano acquisisce e a un'organizzazione del siste-
ma sanitario che recepisca le novita importanti e ne promuova l'adozione».

ALFREDO PISACANE, ISABELLA CONTINISIO, Come fare educazione continua in medicina,
1l Pensiero Scientifico Editore, Roma 2007

La proposta di formazione a distanza (FAD) ACP, erogata da Quaderni acp dal 2013, continua a garantire
un percorso di qualita ed efficacia centrato su argomenti clinici inerenti la pratica professionale quotidiana.
Contenuti, metodi e reale possibilita di conciliare questa particolare modalita di aggiornamento con una
formazione di base di qualita hanno come presupposto la cura della progettazione didattica, centrata su ar-
gomenti e conoscenze da “mobilizzare” e fare propri da parte del pediatra generalista che deve essere in gra-
do di svolgere/trattare efficacemente e in modo appropriato compiti e situazioni non di rado complesse. E
anche conta la cura della struttura dei materiali di apprendimento, con la definizione precisa degli obiettivi,
l'aderenza alla letteratura, l'accuratezza nella stesura dei testi e delle loro sezioni di approfondimento, la loro
chiarezza e leggibilita.

Tutto questo continua a fare la differenza nell'ambito delle attuali possibilita di accesso alla conoscenza
in medicina e nell'acquisizione di un sapere corretto e metodologicamente appropriato per I'operato e le de-
cisioni cliniche quotidiane in contesti organizzativi oggi non sempre facili.

La FAD cosi progettata e messa in campo e uno degli impegni che I'’Associazione Culturale Pediatri in-
tende continuare a perseguire, a garanzia di una formazione continua di qualita, interessante, occasione di
confronto e condivisione fruibile anche in piccolo gruppo e dal pediatra in formazione.

Continuano a essere risorse in tal senso I'impegno della redazione di Quaderni acp nella programmazio-
ne dei contenuti formativi, nella scelta e coinvolgimento degli autori e nella revisione dei dossier monotema-
tici pubblicati in ciascun numero della rivista; la competenza degli autori; il lavoro costante e prezioso di L.
Reali, responsabile formazione ACP, curatrice di tutti i casi didattici proposti come problemi da risolvere a
tappe e, come tali, strumento di apprendimento e formazione per competenze, oltre che di valutazione effi-
cace di ciascuna parte affrontata nel percorso formativo; il supporto organizzativo della segreteria nazionale
ACP; l'attento coordinamento di Michele Gangemi, Direttore di Quaderni acp e responsabile scientifico del
progetto FAD ACP.

Unringraziamento particolare al provider Accademia Nazionale di Medicina per la professionalita dimo-
strata nella collaborazione protratta nel tempo.

Le-book, edito da ACP, raccoglie il materiale FAD relativo al periodo 2015-2017 e va ad aggiungersi alla pri-
ma pubblicazione del 2015 (allora in formato cartaceo).

Un bagaglio prezioso per tutti noi.

Questa opera apre anche la collana di dieci volumi, in formato cartaceo o e-book, che vede 'ACP in veste
di editore.

Federica Zanetto
Presidente ACP












La sincope in eta pediatrica

Rodolfo Paladini

U0 di Cardiologia, Ospedale Pediatrico Santobono, Napoli

La sincope (S) ¢ una perdita di coscienza
(PdC) improvvisa a carattere transitorio,
con incapacita a mantenere il tono postu-
rale e possibile caduta a terra, preceduta o
meno da prodromi e seguita da risoluzio-
ne, solitamente spontanea e rapida. Sebbe-
ne la maggior parte degli episodi di S nella
popolazione pediatrica sia il risultato di
una reazione vasovagale benigna, essi rap-
presentano comunque un motivo di gran-
de preoccupazione e ansia, soprattutto per
lo stretto rapporto tra alcune cause di S e
la morte improvvisa, la cui valutazione re-
trospettiva rivela, in eta pediatrica, una-
namnesi positiva per S, in almeno il 25%
dei casi.

Lincidenza di morte improvvisa in bambini
apparentemente sani e di 1-1,5 per 100.000;
essa costituisce il 10% di tutte le cause di
morte in eta pediatrica e resta sconosciuta
in pit del 15% dei casi.

Almomento della valutazione i pazienti con
PdC sono di solito asintomatici e quindi la
relazione causale fra sintomatologia riferita
e anormalita, rivenute nel processo diagno-
stico, resta presuntiva.

E necessario quindi conoscere a fondo tut-
te le cause in grado di provocare la S, sape-
re cosa ricercare nell'anamnesi, quali sono
i segni clinici di allarme, le “red flags” e qual
e il corretto impiego degli esami di diagno-
stica strumentale, allo scopo di individuare
quelle forme rare che richiedono ricovero
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Figura 1. Basi patofisiologiche della sincope
da Linee guida per la diagnosi e il trattamento
della sincope (versione 2009) (G ltal Cardiol
2010; 11 (10 Suppl 2): €94-e135).

ospedaliero e ridurre, altresi, le responsabi-
lita medico-legali connesse a un'errata dia-
gnosi.

Generalita e definizione

La S & una PdC provocata da un’alterazione
della funzione cerebrale diffusa, seconda-
ria a un’ipoperfusione transitoria globale.
Questa definizione permette di superare la
prima difficolta gestionale dell’iter diagno-
stico delle PdC, che ¢ quella di differenziare
la S “vera” da altre condizioni simili, in cui
la perdita dello stato di coscienza non ¢ cau-
sata da ipoperfusione cerebrale (epilessia,
cefalea, disturbi metabolici, ipossia ecc.) o
in cui l'alterazione dello stato di coscienza
¢ solo apparente (disturbi di somatizzazio-
ne e/o conversione, iperventilazione psico-
gena, attacchi di panico ecc.); queste forme,
infatti, devono essere indicate come pseu-
do-sincopi (o Syncope-like).

La S puo essere improvvisa, ma nella mag-
gior parte dei casi € preceduta da prodromi
con sintomi non specifici, che rappresenta-
no per il paziente un avvertimento dell’in-
combente PdC.

La presincope (termine che deve sostituire
quello obsoleto di lipotimia, fonte di ulterio-
re confusione) & caratterizzata da una sen-

sazione di malessere con restringimento
dello stato di coscienza.

I'sintomi sono aspecifici ma di solito sono ti-
pici per il paziente e possono sovrapporsi a
quelli associati alla fase prodromica della S.
In eta pediatrica, una S puo costituire il sin-
tomo iniziale di alcune cardiopatie, ancora
non diagnosticate, potenzialmente fatali e
con elevata mortalita.

Fisiopatologia

La perdita di coscienza e del tono postura-
le nella S sono la causa di una disfunzione
cerebrale transitoria, secondaria a una bru-
sca riduzione del flusso ematico globale,
che provoca una riduzione dell’apporto di
ossigeno a livello delle strutture del sistema
nervoso centrale (mesecenfalo-diencefali-
che), deputate al mantenimento dello stato
di coscienza. Siccome la pressione di perfu-
sione cerebrale dipende direttamente dalla
pressione arteriosa sistemica, tutti i fattori
in grado di ridurre la gittata cardiaca, e im-
pedire ai sistemi di compenso di superare la
forza di gravita durante l'ortostatismo, pro-
vocano ipoperfusione cerebrale (figura 1).
Se essa ¢ di brevissima durata, determina la
classica sintomatologia presincopale; se in-
vece ha una durata di 8-10 secondi, compor-

EPILESSIA

SINCOPE

Elem enti osservati dai testimoni

Movimenti tonico-clonici prolungati, il loro
inizio coincide con la perdita di coscienza

Movimenti tonico-clonici di breve durata (<15
sec) cheiniziano dopo laperdita di coscienza

Movimenti clonici omolaterali

Chiariautomatismi come masticare o
schioccare le labbra

Presenza dischiumaallabocca

Morso linguale

Faccia cianotica

Sintomi che precedono l'evento

Aura (es. odori intensi)

Nausea, vomito, abdominal discomfort,
sensazione difreddo, sudorazione (sintomi
neurovegetativi)

Sintomi dopo l'evento

Confusione prolungata

Disolitodibreve durata

Dolori muscolari

Nausea, vomito, pallare (sintomi neurovegetativi)
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tauna perdita di coscienza completa; infine,
se si prolunga per piu di 15 secondi, deter-
mina contrazioni tonico-cloniche genera-
lizzate, segni di decorticazione simmetrica
e fenomeni convulsivi secondari.

Questi fenomeni convulsivi secondari de-
vono essere differenziati da quelli primiti-
vi, propri dell’epilessia, non determinati da
ischemia cerebrale globale, ma da alterazio-
ni elettriche parossistiche del sistema ner-
voso centrale (tabella 1).

La presenza di traumi nelle S & un elemen-
toin grado diinfluenzare prognosi e terapia.
Essi si verificano nelle cadute al suolo im-
provvise, tipiche delle S con scarsi o assenti
prodromi, in cui sono inibiti i normali mec-
canismi di difesa.

Eziologia

Dal punto di vista eziologico, le S (PdC da
ipoperfusione cerebrale globale) vanno
distinte a seconda che la causa sia “extra-
cardiaca”, dovute a una reazione riflessa va-
so-vagale, indicate come S neuromediate (0
riflesse o autonomiche), che hanno progno-
si buona e sono assai frequenti, da quelle
a causa “cardiaca” (strutturale o aritmica)

SINCOPICARDIOVASCOLARI
EXTRACARDIACHE NEUROMEDIATE

1) Sincopi riflesse o neuromediate
> Svasovagale

> Ssituazionale

> Sviscero-riflessa

> Spasmi affettivi

2) Ipotensione ortostatica (idiopatica,
disautonomia familiare)
SINCOPI CARDIACHE

A. Strutturali

> Cardiopatia valvolare

Cardiomiopatia ipertrofica ostruttiva
Mixoma atriale

Dissezione aartica acuta

Malattie del pericardio in grado di
provocare tamponamento

Embolia polmanare, ipertensione
polmonare

Anomalie coronariche congenite
Anomalie coronariche acquisite (Malattia
di Kawasaki)

> Cardiopatie (Congan, Mustard e Senning)

B. Aritmiche

> Disfunzione sinusale

> Blocchi atrioventricolari avanzati

> Tachicardie parossistiche
sopraventricolari

> Tachicardie ventricolari

> Predisposizioni aritmiche eriditarie
(Sindrome del QT lunga, Sindrome di
Brugada, CVPT, Sindrome del QT corto)

> Proaritmiaindotta (farmaci, alterazioni
elettrolitiche)

v v Vv v v

v v

che hanno prognosi sfavorevole e sono re-
lativamente rare (tabella 2). Le pseudo-S
(PdC non secondarie a una ipoperfusione
cerebrale globale) vanno differenziate, a lo-
ro volta, in due sottogruppi a seconda che la
PdC sia “reale”, a causa principalmente neu-
rologica, o “apparente”, a causa principal-
mente psichiatrica (tabella 3).

Epidemiologia

Negli adulti la S € una causa frequente di
accesso al Dipartimento di Emergenza-Ac-
cettazione (DEA) essendo responsabile del
3-5% degli accessi e dell'l-6% dei ricove-
ri. In eta pediatrica la stima del fenomeno
risulta pit difficile, e sebbene il ricorso al
Pronto Soccorso pediatrico sia meno fre-
quente rispetto agli adulti (0,4-1% degli ac-
cessi annuali), I'entitd dell'incidenza dei
casidi Sresta elevata: circa il 15% dei bambi-
ni ha esperienza di almeno un episodio sin-
copale entro i 18 anni, anche se molti di essi
non giungono all'osservazione del medico.
Le S che richiedono un intervento del medi-
co sono circa 126/100.000 e sono motivo di
una consulenza cardiologica nel 3,4-4,5%.
La S neuromediata ¢ sicuramente la cau-
sa piu frequente di PdC transitoria in eta
pediatrica (61-80% dei casi), seguita dalle
pseudo-S neurologiche-neuropsichiatriche
(11-19%) e dalla S cardiaca (6-11,5%).

Nel 5% dei soggettila S € determinata dauna
condizione esclusiva dell’eta prescolare, de-
finita come breath holding spells o “spasmi
affettivi” o sincope infantile.

Clinica

Le manifestazioni cliniche delle varie forme
di S sono simili, essendo causate dallo stes-
SO meccanismo patogenetico, ma esistono
delle peculiarita che sono proprie di ciascu-
na forma, da ricercare gia alla valutazione
iniziale. Lerrore da non commettere ¢ ef-
fettuare una diagnosi direttamente in base
all’eta (che condurrebbe, in eta pediatrica, a
diagnosticare solo S benigne), senza seguire
quella procedura, descritta dettagliatamen-
te quando sara trattata la valutazione inizia-
le della S, che prevede un‘attenta disamina
dell'anamnesi (familiare e personale), del-
le caratteristiche cliniche, della ricerca dei
segnali di allarme (tabella 4) e dei risultati
dell'ECG.

Spasmi affettivi - Sono episodi di apnea
nei bambini, con possibile PdC transitoria
e modificazioni del tono posturale, fonte di
notevole ansia per i familiari.

Sono tipici dell'eta prescolare, comuni (in
circa il 5% della popolazione), prevalente-
mente benigni, con incidenza simile nei ma-
schi e nelle femmine.

Gli spasmi affettivi sembrano avere una fa-
miliaritd, dimostrabile in almeno il 30% dei
casi, ed essere collegati con le crisi sinco-
pali neuromediate dell’'eta peripuberale, di
cui ne soffrira circa il 20%. Leta d’insorgen-
za varia dai 6 ai 18 mesi di vita, raramente
si presentano nella prima settimana di vita
o dopo i due anni. In genere terminano en-
tro i tre anni; non sono mai presenti oltre il

DISTURBICON PDC COMPLETA O PARZIALE VERA
INASSENZADIIPOPERFUSIONE CEREBRALE
GLOBALE

DISTURBICON PDC APPARENTE

> Epilessia

> Disturbi metabolici: ipoglicemia, ipossia, iper-
ventilazione con ipocapnia

> Intossicazioni da farmaci - sostanze da abuso

> Altre cause neurologiche (cefalea, accidenti
cerebrovascolari, traumi)

Disturbi a origine psicagena (somatizza-
zione e/o conversione, depressione, iper-
ventilazione psicogena, attacchi di panico,
Sindrome di Munchausen per procura)

Drop attack

Catalessia

> Familiarita per morte cardiaca improvvisa

ipertrofica)

> Familiarita per aritmia o cardiopatia a rischio (sindrome del QT lungo, miocardiopatia

> Malattia cardiaca strutturale o aritmogena nota

>

> Sincorso dieserciziofisico
> Sinposizione supina

> Sinpiscina
>
>
>
>

Sdoporumore forte/fastidioso
Ssenzaprodromi e contraumatismo

Comparsaimprovvisa di palpitazione (senza prodromi) a cui segue sincope

Sincorso difebbre (nondurante la defervescenza)

Sche necessita dirianimazione cardiopolmonare

> ECGalterato

> Rilievi obiettivi di ritmo irregolare, toni e soffi cardiaci patologici, sfregamenti pericardici




LASINCOPE IN ETA PEDIATRICA

quarto anno di eta. La diagnosi e basata sul
riconoscimento di una specifica sequenza
di eventi: una causa scatenante (rabbia, fru-
strazione, dolore) che porta a pianto o sta-
to emozionale, é seguita da una prolungata
espirazione forzata, associata a variazione
del colorito cutaneo e, nelle forme severe,
a PdC con successivi spasmi clonici gene-
ralizzati, opistotono e bradicardia. E nota
da tempo unassociazione fra spasmi affet-
tivi e carenza marziale, probabilmente de-
terminata dal ruolo complesso del ferro nel
metabolismo delle catecolamine e nel fun-
zionamento di alcuni enzimi e neurotra-
smettitori del SNC. Se ne distinguono due
tipi: cianotico e pallido.

Lo “spasmo affettivo cianotico” & carat-
terizzato da pianto vigoroso, dispnea, ga-
sping, arresto del respiro, cianosi e perdita
di coscienza.

Lo “spasmo affettivo pallido” ¢ meno co-
mune ed ¢ considerato di maggiore gravita.
[ caratterizzato da un pianto piu flebile (in
genere scatenato da traumi dolorosi) e dara-
pida perdita di coscienza, secondaria a un’a-
sistolia che puo durare anche molti secondi.
Nelle forme pallide & stato dimostrato un
esagerato riflesso oculocardiaco con una
maggiore incidenza di asistolia (60% dei ca-
si) rispetto alle forme cianotiche (25% dei
casi). Negli spasmi affettivi in genere la sola
raccolta di un‘accurata anamnesi ¢ esausti-
va e da sola permette la diagnosi.

Sincope neuromediata (o riflessa) - |
preceduta da alcuni stati emozionali (spa-
vento, disgusto, forte emozione, vista del
sangue, manovre strumentali), o insorge
in stati di disidratazione (scarsa assunzio-
ne di liquidi o diete iposodiche, o, nel sesso
femminile, durante il ciclo mestruale) op-
pure per stimoli di tipo ortostatico (posi-
zione eretta prolungata, stazionamento in
ambienti caldi o affollati) e si associa a sin-
tomi da attivazione del sistema autonomo
(nausea, abdominal discomfort, vomito, su-
dorazione, pallore, dilatazione delle pupille,
cardiopalmo, sbadiglio, incontinenza) e da
ipoperfusione cerebrale (oscuramento della
vista preceduta da perdita della visione co-
lorata). In alcuni pazientila S e scatenata da
trigger stereotipati che determinano feno-
meni ricorrenti (minzione, defecazione, tos-
se, deglutizione ecc.).

In questi casi le sincopi sono note come vi-
sceroriflesse. Se i triggers sono costituiti
da particolari condizioni (bagno o doccia
calda, altitudine, diving in apnea ecc.) le S
sono indicate come situazionali. Una S si-
tuazionale puo verificarsi dopo esercizio
fisico intenso in soggetti sani (anche piti fre-
quentemente negli atle ti allenati). Il mecca-
nismo sottostante, nei soggetti predisposti,

¢ determinato da complesse interazioni au-
tonomiche (iperventilazione), associate alla
relativa disidratazione, che entrano in gioco
alla cessazione dell’'esercizio fisico.
Tale tipo di S insorge sempre alla fine dell’e-
sercizio fisico e deve essere accuratamente
differenziata da quella che sopravviene du-
rante l'esercizio, tipica dei pazienti con car-
diopatie strutturali o con tachiaritmie gravi
di tipo adrenergico.
In base al tipo dirisposta cardiovascolare, le
sincopi neuromediate si distinguono in:
* forme vasodepressive, in cui prevale la
vasodilatazione;
* forme cardioinibitorie, in cui prevale la
bradicardia;
* forme miste, in cui sono presenti sia la
vasodepressione sia la cardioinibizione.
Il meccanismo cardioinibitorio € meno fre-
quente, tipico della postpuberta, precedu-
to da sintomi premonitori meno evidenti e
spesso complicato da traumatismo. La S ri-
flessa presenta tipicamente tre fasi: quella
prodromica, la perdita di coscienza e il pe-
riodo di recupero.
La fase prodromica puo durare da secondi
ad alcuni minuti ed ¢ quasi costantemen-
te ricordata dal paziente. Sintomi comuni
di questa fase sono: vertigini, confusione,
nausea, dolore addominale, sensazione di
caldo o freddo, diaforesi, cardiopalmo, mo-
dificazione della vista o dell'udito, cefalea e
anticipazione della perdita di coscienza. La
sensazione di cardiopalmo ritmico e/o di
pulsatilita addominale, ben documentabile
al tilt test, da tachicardia sinusale e iperat-
tivita dell'aorta addominale, va distinta dal
cardiopalmo delle tachicardie maligne in
grado di provocare S cardiaca. Caratteristi-
ca distintiva e che, in queste ultime, il car-
diopalmo inizia improvvisamente e sempre
in assenza di tutti gli altri prodromi tipici
della S neuromediata.
La PdC e di durata variabile, da pochi secon-
di ad alcuni minuti (in genere 15-20 secondi)
e non ¢ ricordata dai pazienti. Durante que-
sta fase il paziente e pallido, cinereo, con cu-
te fredda, sudorazione profusa e raramente
incontinente. Questa fase puo essere costitu-
ita anche da un’alterazione dello stato di co-
scienza, in cui il paziente conserva la capacita
di udire le voci dei presenti, ma non ha la ca-
pacita di rispondere. La fase di recupero dura
da5a 30 minuti ed e caratterizzata da astenia,
sonnolenza e nausea, a volte con cefalea, an-
che marcata, ma di breve durata. Il ritorno alla
normalita, rapido e completo, € laregola, tanto
che la persistenza di un‘alterazione maggiore
dello stato di coscienza dopola S deve comun-
que suggerire la ricerca di una causa neurolo-
gica (anche concomitante).

Sincope cardiaca - In eta pediatrica la S
puo essere il sintomo di esordio di patologie

cardiache rare, in grado di provocare una
morte improvvisa.

Tutte le condizioni in grado di provocare
una S cardiaca sono elencate in tabella 2;
esse sono suddivise in cause strutturali e
aritmiche. La S cardiaca & quella a progno-
si pitt infausta: la mortalitd annuale € infatti
superiore al 30%.

La cardiomiopatia ipertrofica (CMI) ¢
una malattia genetica (numerose varianti)
con un fenotipo caratterizzato da ipertrofia
cardiaca. La forma ostruttiva puo provoca-
re S da sforzo e rappresenta la forma piti co-
mune di morte improvvisa tra i giovani. La
CMI puo provocare anche S aritmiche per
aumentata suscettibilita alle tachiaritmie
ventricolari, oppure per diminuzione del-
la pressione arteriosa durante tachiaritmie
(tachicardia parossistica sopraventricolare,
bradiaritmie) che, in assenza dell'ostruzio-
ne all'efflusso, sarebbero ben tollerate sul
piano emodinamico. Una CMI puo essere
sospettata all'ECG e trovare conferma all’e-
same ecocardiografico.

La displasia aritmogena del ventrico-
lo destro (AVRD) e una malattia genetica
che coinvolge principalmente il ventricolo
destro. Costituisce un'importante causa di
aritmia ventricolare nei bambini, in grado
anche di provocare una S aritmica e morte
improvvisa. Puo essere sospettata per un
particolare pattern ecografico (onde epsi-
lon, T invertite) e per il quadro ecocardio-
grafico.

La preeccitazione ventricolare o sindrome
di Wolff-Parkinson-White provoca tachi-
cardie parossistiche in eta pediatrica. Puo
essere causa di S e raramente di morte im-
provvisa. Presenta quadri ecografici tipici.
Cause potenziali importanti di S aritmica e
di morte improvvisa, in assenza di cardio-
patia strutturale, sono rappresentate dalle
malattie elettriche primarie, che frequen-
temente hanno un‘anamnesi familiare po-
sitiva per morte improvvisa. Ciascuna di
queste rare canalopatie ¢ caratterizzata da
particolari caratteristiche genetiche e clini-
che.

La sindrome del QT lungo (LQTS) & ca-
ratterizzata nella maggioranza dei casi da
un prolungamento dell’intervallo QTc (in
eta pediatrica >440 ms) e da un aumentato
rischio di aritmie ventricolari e arresto car-
diaco. Esistono diverse varianti di LQTS e
ognuna ha trigger aritmici tipici: nella LQT1
gli eventi sono principalmente scatenati
dall’esercizio fisico e soprattutto dal nuoto;
nella LQT2 dagli stress di tipo emotivo (im-
provvisi suoni di elevata intensita come sve-
glia o telefono), anche se possono insorgere
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con l'esercizio fisico o a riposo; nella LQT3
gravi aritmie insorgono principalmente du-
rante il sonno.

La sindrome di Brugada (BS) ¢ una malat-
tia aritmogena genetica, caratterizzata da
sopraslivellamento del tratto ST nelle deri-
vazioni precordiali, con morfologia caratte-
ristica.

Pud provocare una § aritmica (torsione di
punta e/o fibrillazione ventricolare) soprat-
tutto nei periodi di riposo, durante fasi di
prevalenza vagale. Una caratteristica tipi-
ca della BS in eta pediatrica ¢ che, in corso
di febbre, il tipico pattern ecgrafico si rende
evidente o si accentua e aumenta il rischio
di S aritmiche.

La tachicardia ventricolare polimor fa
catecolaminergica (CPVT) & una patolo-
gia aritmogena genetica a cuore struttural-
mente integro. Le tachicardie ventricolari
(piu tipica e la tachicardia bidirezionale) e
la S si manifestano principalmente durante
sforzi fisici. I pazienti affetti da CPVT posso-
no avere una lunga storia di S recidivanti e
alcuni di essi sono erroneamente sottoposti
aterapia per l'epilessia.

La sindrome di Kearns-Sayre ¢ una rara
malattia neuromuscolare, che insorge pri-
ma dei 20 anni, caratterizzata da oftalmo-
plegia e retinopatia pigmentosa associata a
uno o piu di questi fattori: blocco atrioven-
tricolare avanzato, atassia cerebellare, in-
cremento dei livelli di proteine (>100 mg/dl)
del liquido cefalorachidiano; puo presentar-
si con una S cardiaca da blocco atrioventri-
colare avanzato o da tachiaritmie.

Pertanto riconoscere, anche in queste forme
rare, i sintomi sospetti e avviare immediata-
mente questi pazienti a quegli accertamen-
ti strumentali adeguati all'individuazione

A.Sincope neuromediata

> Assenza di malattia coronarica

> Lunga storia di recidive sincopali

> Dopo unavisione, unsuono, un odo- re
oundolore improvviso, inatteso e
spiacevole

> Prolungato ortostatismo in luoghi caldi e
affollati

> Sconnausea e vomito

Durante o dopo un pasto

Dopo esercizio fisico

.Sincope ortostatica
Dopo assunzione della posizione eretta
Farmaci con proprieta vasodilatatorie
Prolungato ortostatima in luoghi caldie
affollati
> Presenza dineuropatia autonomica
accertata

v v

v v v m

della condizione morbosa che ha provoca-
tola S, rappresenta la vera sfida per il pedia-
tra e il cardiologo, per la quale ¢ giustificato
applicare tutti gli sforzi ed eseguire tutti gli
esami disponibili.

Lasindrome da tachicardia posturale or-
tostatica (POTS) ¢ una forma d’insufficien-
za vegetativa che si manifesta nell'inabilita
del sistema vascolare periferico a vasoco-
stringersi adeguatamente, in risposta allo
stimolo ortostatico.

La POTS colpisce caratteristicamente le
giovani adolescenti, a seguito di un episodio
infettivo minore, talvolta un trauma o un in-
tervento chirurgico.

La caratteristica distintiva rispetto ad altre
forme riflesse e che durante I'insorgenza
dell'evento presincopale/sincopale la pres-
sione arteriosa si mantiene costante o di-
minuisce minimamente, al contrario della
frequenza cardiaca che aumenta marcata-
mente.

Strategia diagnostica: valutazione
iniziale della sincope
Una valutazione iniziale comprensiva di
anamnesi rivolta al paziente (compatibil-
mente con l'etd) e ai testimoni, di esame
obiettivo, con rilievo di pressione arteriosa
in clinostatismo e in ortostatismo a 1-3-5-
10 minuti e di un ECG a 12 derivazioni, ¢ in
grado di identificare una S a eziologia car-
diaca, con una sensibilita pari al 96%, con-
duce alla diagnosi di S nella maggior parte
dei pazienti senza cardiopatia, permette
una stratificazione del rischio (basso, inter-
medio, elevato) e orienta su tipo e priorita
dell'approfondimento diagnostico.
La strategia diagnostica pit semplice pre-
vede che il medico che affronta una PdC
si ponga inizialmente tre domande fonda-
mentali:
* laperdita di coscienza e di origine sinco-
pale o si tratta di una pseudo-S?
° e presente una patologia cardiaca?
* com'el'anamnesiriguardante la S?
Sono da ricercare pertanto, in primo luogo,
le caratteristiche tipiche dell’'ipoperfusio-
ne cerebrale globale o piuttosto quelle della
pseudo-S (tabella 3); quindi vanno esclusi
quegli elementi considerati di allarme per
una potenziale eziologia cardiaca (red flags)
elencati nella tabella 4 ed esclusa l'eviden-
za diuna cardiopatia all'esame preliminare
e al'ECG. Lanamnesi va orientata anche al
successivo iter diagnostico ed in essa devo-
no essere ricercati tutti gli aspetti elencati
nella tabella 5. Quando alla valutazione ini-
ziale sono presenti tutti elementi congruenti
con una S benigna, l'aspetto pitt complesso
non é rappresentato dalla diagnosi, ma piut-
tosto dal rassicurare i genitori e convincerli
dell'inutilita di altri accertamenti.

Nell'esame clinico una particolare cura va
riservata al rilievo dei livelli pressori. Negli
adolescenti un valore cut-off di pressione
arteriosa sistolica in ortostatismo inferio-
re a 80 mmHg indica la necessita di un ap-
profondimento diagnostico. Sintomi tipici
di preS associati a un calo di 20-30 mmHg
o pitt della PA sistolica e/o di 10 mmHg della
PA diastolica dopo 3 minuti di ortostatismo,
rispetto ai valori basali in clinostatismo, so-
no diagnostici d’ipotensione ortostatica. Se
la stessa sintomatologia ¢ associata a una
marcata tachicardia (incremento della fre-
quenza cardiaca oltre 28-30 bpm rilevati do-
po 10 minuti di ortostatismo), ma con valori
normali di pressione arteriosa, puo invece
essere diagnosticata una POTS. Immedia-
tamente dopo una S neuromediata possono
essere rilevati valori di pressione arteriosa
sistolici (meno frequentemente diastolici)
elevati.

Essinon sono legati a una preesistente iper-
tensione arteriosa quanto piuttosto a feno-
meni neurovegetativi di rimbalzo.
Losservazione prolungata, in questi casi,
evidenzia una loro rapida normalizzazione.

ECG

L'ECG a 12 derivazioni rappresenta un esa-
me fondamentale nella diagnosi di S ed e
I'unico esame strumentale che fa parte della
valutazione iniziale.

Latabella 6 elenca tutto cid che varicercato
nell'ECG.

LECG, oltre che essere utile per identifica-
re condizioni aritmiche responsabili della
S, integra l'esame obiettivo nel sospetto di
malattie cardiache strutturali sottostanti.
Esso deve sempre far parte della valutazio-
ne iniziale poiché un'anormalita dellECG
dibase nei pazienti con PdC, oltre a costitu-
ire un possibile predittore di S cardiaca, rap-
presenta comunque un fattore prognostico
negativo qualunque sia la causa della PdC.
Va rilevato che la refertazione dell'ECG do-
vrebbe essere fatta da un cardiologo con
esperienza pediatrica, anche ricorrendo a
sistemi con trasmissione elettronica e refer-
tazione a distanza.

Indicazione al ricovero

Il ricovero € considerato necessario nei pa-
zienti con S al di sotto di un anno, con la sola
esclusione dei casi tipici di spasmi affettivi
cianotici.

Per il passato alcuni episodi di PdC con ap-
nea ostruttiva e cianosi, in bambini al di
sotto di un anno, sono stati considerati se-
condari a reflusso gastroesofageo (GER),
anche in assenza di una storia clinica di vo-
mito e rigurgito.

Con l'acronimo di ALTE (Apparent Life
Threatening Event) s'intende, in bambini al
di sotto di un anno di vita, un episodio ca-
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ratterizzato da unavariabile associazione di
apnea (centrale e occasionalmente ostrutti-
va), variazione del colorito cutaneo (pallo-
re, cianosi o eritrosi), marcata alterazione
del tono muscolare (ipo o ipertono), appa-
rente soffocamento o conati di vomito, non
preceduto dalla sequenza stereotipata de-
gli spasmi affettivi. Episodi di ALTE sono
stati descritti in corso di malattie neurolo-
giche e di infezione delle vie aeree (oltre ad
altre cause rare), anche se molti clinici han-
no finora considerano questi episodi quasi
esclusivamente legati a un rapporto di cau-
sa-effetto con il GER.

In realta linee guida recenti non conferma-
no il ruolo patogenetico del GER negli ALTE
e ritengono pitt probabile un esagerato che-
moriflesso laringeo.

Oltre I'anno di vita il ricovero resta subor-
dinato alla prognosi della patologia che si
sospetta e comunque ¢ indicato negli ado-
lescenti in cui la S ha provocato importan-
ti traumatismi, nei cardiopatici o in quelliin
cui alla valutazione iniziale si riscontra uno
(o pit di uno) degli aspetti di allarme elen-
catiin tabella 4.

Esami diagnostici dill livello

Esiste una grande varieta di esami diagno-
stici che possono offrire un contributo piti o
meno determinante nella diagnosi della S,
ma nessuno di essi rappresenta il gold stan-
dard. Le indagini diagnostiche non invasive
considerate utili, quando indicate, sono il
tilt test, l'ecocardiografia, 'ECG dinamico
secondo Holter e il test ergometrico; tutte le
altre (compreso EEG, RMN e TC, ecografia
dei TSA) sono invece considerate general-
mente non utili.

Tilt test (HUTT: Head-Up Tilting test) Negli
ultimi dieci anni il tilt test si e imposto quale
metodicadiagnosticadiriferimento, sempli-
ce, a basso rischio e di facile esecuzione, per
il riconoscimento di una suscettibilita indi-
viduale alla S neuromediata, anche in eta
pediatrica. Lortostatismo passivo protratto
¢ uno stimolo in grado di indurre la compar
sa di un riflesso vasovagale in soggetti pre-
disposti. Il sequestro di sangue nella parte
declive dell'organismo, per effetto della for-
za digravita e della mancanza dell’azione di
pompa dei muscoli agli arti inferiori, com-
porta una riduzione del ritorno venoso e
quindi della gittata cardiaca. Questo deter-
mina un'importante attivazione simpatica
e un'inibizione del tono vagale con vaso-
costrizione periferica e aumento dell'ino-
tropismo e del cronotropismo cardiaci. Cio
porta a una contrazione energica del cuore
a cavita relativamente vuote, responsabi-
le, nei soggetti predisposti, di un'abnorme
stimolazione dei meccanocettori cardiaci
e un‘aumentata scarica delle fibre afferenti

vagali dirette ai centri vasomotori (fibre C).
1l risultato finale e un meccanismo rifles-
so che induce una riduzione paradossa del
tono simpatico e/o un‘attivazione del pa-
rasimpatico, in grado di determinare la ca-
duta della portata circolatoria (bradicardia
e/o ipotensione) e quindi indurre la S. Varie
osservazioni cliniche e sperimentali sono a
favore dell'equivalenza tra S indotta dal tilt
test e S clinica. Il tilt test pertanto e indicato
nei pazienti con PdC di origine indetermi-
nata, in cui una risposta positiva all'esame
rende molto probabile che la causa sia dovu-
ta a unareazione neuromediata.

11 tilt test e ben effettuabile in pediatria, in
soggetti di eta non inferiore a 7 anni, istru-
iti sulle modalita di esecuzione dell'esame.
Consiste nel posizionamento del paziente
su un lettino basculante, fornito di suppor-
ti per piedi e di cinghie per assicurare il pa-
ziente, che € innalzato fino alla posizione
verticale (70°) durante monitoraggio elet-
trocardiografico e pressorio non invasivo
battito-battito.

La normale risposta all'ortostatismo, quel-
la cioe dei soggetti sani senza sincopi e con
tilt test negativo, ¢ caratterizzata da un au-
mento di circa 10 mmHg della pressione
arteriosa diastolica, da modificazioni non
significative della pressione sistolica e daun
incremento della frequenza cardiaca di cir-
ca 10-15 bpm.

11 tilt test & considerato positivo se, invece,
¢ in grado di indurre una sincope. Lesame
ha comunque un basso potere diagnostico
con molti falsi positivi e negativi, e non &
neppure un buon predittore di ricorrenza
della S o di efficacia nel trattamento. Una

risposta negati va non esclude la diagnosi
di S riflessa. Per questi motivi non trova in-
dicazioni in pazienti con episodi sincopali
isolati con chiare caratteristiche anamne-
stiche di tipo neuromediato. Le indicazioni
al tilt test in eta pediatrica sono elencate in
tabella 7. Nell'eta pediatrica I'esame trova
indicazione anche nei pazienti con sospet-
ta epilessia (con o senza terapia antiepilet-
tica), ma con EEG ripetutamente negativi,
in cui un errore diagnostico (fra una pseu-
do-S neurologica ed una S neuromediata)
costituisce un‘evenienza non rara. Con-
troindicazioni all'esame sono la presenza
di una grave ostruzione all’efflusso ven-
tricolare sinistro, una stenosi mitralica
critica e altre condizioni (coronaropatia
trivasale e stenosi critica cerebrovascola-
re) che, di fatto, non sono mai presenti in
questa fascia di eta.

Nel nostro laboratorio ¢ eseguito alla pre-
senza di almeno un genitore, con un pro-
tocollo che prevede una fase iniziale con il
paziente monitorato in clinostatismo per
20 minuti, senza eseguire l'incannulazio-
ne venosa (riservata solo a casi particolari),
seguita da una fase di altri 18 minuti in or-
tostasi passiva a 70° in caso di negativita e
eseguito un potenziamento farmacologico
con dose fissa di nitroglicerina sublinguale
(spray di 0,30 mg). Nelle S indotte dal test, &
possibile osservare uno spettro di risposte
anomale caratterizzate da comportamen-
ti emodinamici peculiari, che identificano
distinti disordini associati a intolleranza
all'ortostatismo.

Secondo prevalenza e successione crono-
logica tra ipotensione e bradicardia é pos-

A.Sincope aritmica

BAV2° grado
bradicardia sinusale

tachicardia ventricolare
preeccitazione ventricolare
intervallo QT lungo o breve

v VvV vV Vv Vv Vv v Vv Vv

blocco bifascicolare (BBS o BBD associato EAS o EPS)
altre turbe della conduzione intraventricolare sinistra (QRS > 120 ms)

blocchisenoatrialiin assenza diassunzione di farmaci cronotropi negativi

morfologia tipo BBD con sopraslivellamento del tratto ST-T(sindrome diBrugada)

B. Sincope in cardiopatia strutturale

> onde Q di pseudonecrosi
> ipertrofia ventricolare sinistra

> onde T negative nelle derivazioni precordiali destre, onde epsilon

sincope indotta 0 associata ad attivita fisica

v v v v v Vv

allaterapia

sincopiricorrenti con > 2 episodi ogni 6 mesi

sincopi da causa ignota senza evidenza di cardiopatia significativa

anche un singolo episodio sincopale se e stato causa di trauma

riscontro di cardiopatia che potrebbe non essere la causa dell'episodio sincopale

episodi convulsivi recidivantiattribuiti ad epilessia ma con ECG negativi e che nonrispandono
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sibile distinguere tre tipi fondamentali di

comportamento emodinamico:

 tipo 1 osincope mista;

* tipo 2 o sincope cardioinibitoria, suddi-
viso in ulteriori due sottogruppi (2A e 2B)
aseconda chela PA cali prima o successi-
vamente alla frequenza cardiaca;

* tipo 3 o S vasodepressiva.

Unarisposta di tipo cardionibitorio al tilt test

¢ altamente predittiva di sincope spontanea

asistolica, mentre una risposta vasodepressi-
va, mista o addirittu ra negativa, non esclude
la presenza di asistolia in corso di S sponta-
nea. Il tilt test ¢ indicato anche nei pazienti
con sospetta POTS. In questi si osserva entro

i primi 10 minuti dall'inizio dell'esame unin-

cremento della frequenza cardiaca a valori

superiori a 130 bpm oppure un aumento di

almeno 30 battiti rispetto al valore pre-tilt as-

sociato a ipotensione di grado lieve, anche se
durante l'esame questi pazienti lamentano
in genere sintomi di tipo presincopale senza

giungere a un'effettiva S.

Ecocardiogramma

Lecocardiogramma & raccomandato nel
paziente con S quando si sospetta, alla va-
lutazione iniziale, una malattia cardiaca
strutturale. Consente una diagnosi eziologi-
ca di S solo nei casi di mixoma atriale, ste-
nosi aortica severa, anomalie coronariche
congenite e tamponamento cardiaco, ma
puo fornire un utile supporto anche in caso
di miocardiopatia ipertrofica, di cardiomio-
patia dilatativa e di embolia polmonare.

Test da sforzo

1l test da sforzo massimale, su ergometro
trasportatore, & da richiedere nei pazienti in
cui e stata riscontrata una S durante eserci-

zio fisico, al fine di riprodurla ed escludere
aritmie ventricolari adrenergiche o blocchi
atrioventricolari avanzati, oltre a quei raris-
simi casi, in eta pediatrica, in cui l'episodio
sincopale e legato a ischemia miocardica da
lavoro muscolare. Nei pazienti con S neuro-
mediata dopo sforzo fisico in genere il test
da sforzo massimale con arresto brusco ¢
capace diriprodurre la S e pertanto puo tro-
vare indicazione nei casi in cui e difficile
capire dall'anamnesi se la S sia insorta du-
rante o dopo lo sforzo fisico.

ECG dinamico secondo Holter

E indicato nei pazienti che presentano S
aritmica ed episodi sincopali frequenti (set-
timanali) e nei pazienti con cardiopatia
strutturale, nei quali si sospetti possa essere
un‘aritmia, e non la cardiopatia, la causa di
S. In realta € diagnostico solo nei rarissimi
casi in cui si verifichi una preS o S durante
laregistrazione.

Esami ematochimici

Trovano indicazione soltanto se nella valu-
tazione iniziale emergono elementi sospetti
per un'emorragia, una disidratazione o una
causa metabolica.

Lipoglicemia, in eta pediatrica, rappresen-
ta una causa francamente sovrastimata di
PdC. Essa si accompagna ad astenia, sudo-
razione, tachicardia e altri sintomi che de-
vono essere accuratamente differenziati
da quelli tipici del meccanismo riflesso. Le
PdC non sono secondarie a diminuzione del
flusso cerebrale, hanno un esordio non im-
provviso e mancano di recupero spontaneo,
essendo necessario, quasi sempre, un inter-
vento terapeutico.

EEG

L'EEG ¢ indicato solo nel sospetto di epiles-
sia e nei soggetti con disturbo dello stato di
coscienza non definito, quindi non attribui-
bile a S o a disturbi metabolici. Il suo impie-
go “largo” e giustificato soltanto nei primi
anni divita.

TC RMN

Le indagini neuroradiologiche (TC) o di
neuroimaging (RMN) vanno eseguite solo
nei soggetti con segni focali o altri elemen-
ti suggestivi d’interessamento del SNC e de-
vono essere concordate con la consulenza
neurologica.

Valutazione psichiatrica

Lavalutazione psichiatrica ¢ indicata quan-
do i sintomi suggeriscono un episodio di
pseudo-S di origine psicogena, con perdita
di coscienza apparente. E indicata inoltre
negli episodi sincopali neuromediati, con-
nessi a crisi di panico. Il monitoraggio elet-
trocardiografico invasivo (loop recorder
impiantabile), lo studio elettrofisiologico
endocavitario e il cateterismo cardiaco so-
no eseguiti in casi selezionati e solo su indi-
cazione diun cardiologo pediatra esperto in
aritmologia.

Trattamento della sincope

Le S cardiache e le pseudo-S devono essere
trattate in ambienti ad elevata specializza-
zione, scelti sulla base delle caratteristiche
della patologia sottostante e all'evidenza dei
risultati degli esami di diagnostica strumen-
tale cui sono sottoposti. Il trattamento della
S neuromediata consiste principalmente
nel rassicurare il soggetto e 'ambiente fami-
liare sulla benignita dell'evento e nel consi-

Consigli da seguire

aumentare l'introito disale

v Vv v v

dormire con la testa sollevata: opportuno alzare la testiera del letto di circa 10° dal piano del letto
praticare una costante e moderata attivita fisica senza interrompere bruscamente lo sforzo
eventuale tilt training: l'esercizio prevede la stazione eretta con le spalle appog- giate al muro e i piedia 20 cm dal muro stesso da mantenere per
Sminutiper poi aumentare progressivamente la stazione eretta di un minuto al giorno fino a un massimo di 15 minuti

> bere molti liquidi: durante Uesercizio fisico e la stagione calda bere acqua ricca di sali minerali, bevendone buona parte (500 ml) al mattino e/o
circa 15 minuti prima di eventuali situazioni scatenanti

Situazioni da evitare

assumere bibite ghiacciate

assumere droghe

v Vv v v v

soprattutto al mattino

situazioni di stress emotivo e/o fisico

v v v v

assumere pasti troppi abbondanti: € consigliabile fare pasti piccolie frequenti

> starein piedi o seduti per troppo tempo soprattutto in posti caldi, affollati e con scarso ricambio d'aria; nel caso sia necessario rimanere in
posizione eretta 0 se- duta contrarre periodicamente i muscoli dei polpacci e delle cosce o alzarsi sulle punte dei piedi
temperature ambientali elevate (in particolare bagni caldi)

cambiare posizione troppo velocemente: in particolare porre attenzione nel pas- saggio dalla posizione seduta o sdraiata a quella in piedi,
informare il medico nel caso ditendenza alla sincope durante prelievivenosi o altre procedure invasive ed eseguirle in posizione distesaa

eseguire esercizio fisico intenso, soprattutto in ambienti caldo-umidi e quando siindossano abiti non adatti
informare il medico dellatendenzaalla sincope quando sidevono assumere nuovi farmaci
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gliare tutti gli accorgimenti sulle modalita

di prevenzione della S (tabella 8), durante

i prodromi con le manovre di contropres-

sione (quali un esercizio isometrico con le

braccia, handgrip, oppure incrociando le
gambe, contraendo i muscoli, al fine di au-

mentare la pressione arteriosa) e in caso di

S (assumendo immediatamente la posizio-

ne supina e alzando le gambe), in grado,

comunemente, di far abortire l'episodio sin-
copale.

Se gli episodi di accertata natura neurome-

diata hanno provocato traumi fisici e/o non

risentono delle rassicurazioni, dei consigli e

delle manovre di contropressione, puo esse-

re indicata una terapia medica.

In eta pediatrica solo tre agenti farmacologici

hanno dimostrato, in studi prospettici rando-

mizzati con placebo, una certa efficacia:

1 Midodrina, alfa-agonista selettivo, che
riduce la capacitanza venosa, a dosaggi
che non aumentano la pressione arterio-
sa, senza effetti sul SNC (non oltrepassa
la barriera ematoencefalica).

2 Fludrocortisone, agisce favorendo il
mantenimento della volemia, ed ¢ effi-
cace soprattutto nelle forme legate a di-
sidratazione, persistenti all'aumentata
assunzione di liquidi.

3 Paroxetina, inibitore selettivo del reup-
take della serotonina, che ¢ efficace nel
trattamento delle POTS.

Grande cautela in eta pediatrica deve esse-
re riservata ai rari casi di S neuromediata
cardioinibitoria recidivante, che provocano
traumi e che non risentono né dei consigli
generici che della terapia con midodrina (S
neuromediate maligne).

Quasi tutti questi pazienti sono giovani,
con pause prolungate al tilt test. Alcuni di
essi sono stati sottoposti a impianto di pa-
cemaker bicamerale, ma questa possibili-
ta allo stato non e validata da studi clinici e
comunque rientra in una valutazione com-
plessa specialistica.

Conclusioni

In eta pediatrica la gestione della S genera
ancora piu criticita di quanto avviene nel
paziente adulto. I principali fattori di criti-
cita sono rappresentati dal persistere di una
terminologia confusa, che utilizza defini-
zioni non univoche, da un'eccessiva percen-

tuale di ricoveri (50-70%) di lunga durata,
da un elevato numero di accertamenti e in-
fine da un‘eccessiva percentuale di S non
diagnosticata, anche dopo il ricovero. Nel
processo diagnostico sono largamente uti-
lizzati esamia basso potere diagnostico e ad
alto costo (EEGRM-TC), mentre esami con
rapporto costo-beneficio molto favorevole
(tilt test) sono ampiamente sottoutilizzati.

E prevedibile che anche in eta pediatrica un
approccio clinico basato sull'applicazione
delle linee guida internazionali, sull'innova-
zione tecnologica e su un'ottimizzazione dei
percorsi, possa essere in grado di determina-
re una maggiore appropriatezza insieme con
un risparmio delle risorse, quindi migliori
risultati sia in termini clinici che economici.
E auspicabile che, anche in eta pediatrica,
questi obiettivi siano ricercati individuan-
do strutture specializzate nella diagnostica
e nel follow up delle S (Syncope unit), che in
Italia hanno ridotto 'incidenza della S in-
spiegata al 3% nella popolazione generale e
al 10% in quella geriatrica.
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Caso didattico 1

Spasmi affettivi

Stefano é un bambino sano e vivace di 8 mesi, € sempre cresciuto bene, é allattato al seno. La madre lo porta una sera d'urgenza dal pediatra,
perché la baby sitter ['aveva chiamata mentre era al lavoro, raccontandole che il bambino aveva perso conoscenza mentre stavano giocando.
La mamma era quindi corsa a casa e, pur avendo trovato che Stefano stava bene e sembrava del tutto normale, lo aveva portato subito dal pe-
diatra, per capire cosa potesse essere successo.

Cosa pensi debba fare il pediatra in prima battuta?

O Inviare il bambino in PS per gli accertamenti del caso.

O Richiedere un EEG urgente per una sospetta crisi epilettica.
0 Richiedere un ECG con visita cardiologica.

O Effettuare una accurata anamnesi.

Commento

Inviare in PS un bambino che al momento sta bene, é sicuramente una misura eccessiva. Richiedere un’indagine diagnostica come un EEG o
un ECG, senza avere informazioni chiare e precise su cosa é successo € poco appropriato e poco utile. La decisione clinica pitt corretta in prima
battuta, di fronte ad un evento di perdita di coscienza, é indagare accuratamente sull anamnesi recente. Solo dopo aver raccolto dati clinici suf-
ficienti per formulare un’ipotesi diagnostica puo essere corretto richiedere eventuali accertamenti diagnostici.

Il pediatra, che ben conosce la storia clinica personale e familiare di Stefano e sa che é completamente muta per patologie cardiache, chiede
alla baby sitter di raccontare con accuratezza cosa é successo al bambino quel pomeriggio, mentre la mamma era al lavoro. Peraltro la baby
sitter, straniera, e stata assunta da poco, parla male l'italiano ed & molto spaventata. Dal suo racconto si evince che mentre il bambino stava
giocando con le costruzioni seduto accanto a lei, é caduta la torre che avevano appena costruito, il bambino é scoppiato a piangere per il di-
sappunto e all'improvviso é caduto all’indietro sul tappeto. Per qualche secondo non ha risposto ai richiami della baby sitter era cianotico e ha
manifestato tremolii e scosse degli arti. Infine, dopo un tempo che alla baby sitter é parso interminabile, si é ripreso spontaneamente, come
se nulla fosse successo e cosi lamamma lo ha trovato che giocava di nuovo con le costruzioni. La mamma riferisce che il marito ha avuto crisi
convulsive febbrili da piccolo.

Quale accertamento pensi che il pediatra debba fare a questo punto?
0 Nessun accertamento, il bambino si € ripreso e sta bene.

® Un accurato esame obiettivo.

0 Richiedere una visita cardiologica con ECG.

® Richiedere un EEG dati i tremolii e le scosse agli arti riferite.

Commento

Pur nella difficolta di raccogliere il racconto della baby sitter, é chiaro che il bambino ha prima pianto e poi ha perso conoscenza. Questa se-
quenza sembra escludere problemi di tipo convulsivo, nonostante i tremolii e le scosse rilevate alla fine, anche perché il bambino si é ripreso
subito da solo, senza alcuna fase post-critica. Questo escluderebbe l'utilita di un EEG che, peraltro, immediatamente dopo una sospetta crisi
convulsiva puo essere poco significativo. La richiesta di una visita cardiologica con ECG potrebbe essere giustificata, data la giovane eta, anche
sela perdita di coscienza si é verificata dopo il pianto e non all’ improvviso e lanamnesi familiare e personale per problemi cardiaci é completa-
mente muta. Comunque prima di prescrivere qualsiasi accertamento diagnostico il pediatra deve eseguire un accurato esame clinico del bam-
bino, cosi da orientare meglio le eventuali successive indagini diagnostiche da richiedere.

Il pediatra visita accuratamente Stefano e rileva: condizioni generali buone, vivacita e reattivita nella norma. C'é una modesta iperemia fa-
ringea, l'obiettivita per il resto & completamente negativa, in particolare l'attivita cardiaca é regolare, i battiti sono ritmici e validi e le pause
libere. T°37.4°.

Quali accertamenti diagnostici deve effettuare il pediatra a questo punto?

0 EEG, ilbambino ha un‘alterazione della temperatura e probabilmente ha avuto una crisi convulsiva febbrile, come € capitato al padre da piccolo.
® ECG dinamico secondo Holter per sospetta sincope cardiaca.

® Analisi ematiche di 1°livello per chiarire la causa della febbre.

©® Rassicurare i genitori: data la sequenza si tratta di spasmi affettivi e non ci sono accertamenti da fare, tranne un ECG di base.
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Commento

La richiesta di un EEG ¢é poco appropriata in questo caso, sia per lanamnesi e l'esame obiettivo, che non orienta verso una crisi convulsiva
febbrile, sia perché in questo caso é arduo parlare di febbre. Un ECG Dinamico secondo Holter é un’indagine di II° livello che trova scarsa indi-
cazione in un I°episodio di perdita di coscienza, dove l'anamnesi personale e familiare per problemi cardiaci é muta. La richiesta di esami di
sangue che possano spiegare una temperatura cosi modestamente alterata e un quadro clinico di semplice iperemia faringea semba anch'essa
poco appropriata. La sequenza descritta dalla baby sitter sembra fortemente indicativa per un episodio di spasmi affettivi (causa scatenante,
che porta a pianto o stato emozionale ed é seguita da una prolungata espirazione forzata, associata a variazione del colorito cutaneo), con per-
dita di coscienza e possibili successivi spasmi clonici. Puo comunque essere indicato un ECG di base, visto che non mai stato effettuato.

Conclusioni

Il pediatra spiega ai genitori che Stefano ha avuto un episodio di spasmi affettivi. Illustra loro il meccanismo per cui si verifica e li educa alla
corretta gestione di questo problema, rassicurandoli sul fatto che si autorisolve con la crescita. Anche se non ci sono accertamenti specifici
da fare, e peraltro corretto richiedere un ECG a 12 derivazioni, visto che Stefano non lo ha mai eseguito.

Lamamma di Stefano perd € molto ansiosa e teme che il bambino sia anemico, perché mangia molto poco, rifiutala carne e alei sembra pal-
lido. Parla a lungo col pediatra, che non riesce a contenere la sua ansia se non che concordando di sottoporre Stefano anche ad un prelievo
di sangue, per verificare una eventuale carenza di ferro. LECG richiesto risulta perfettamente normale, il prelievo di sangue evidenzia una
modesta anemia da carenza di ferro, risolvibile con una dieta adeguata, che viene prescritta. La madre perd dopo circa 2 settimane telefona
al pediatra perché nonriesce a seguire la dieta, il bambino continua a rifiutare la carne e lei & sempre pitt preoccupata.

Alla fine il pediatra accoglie la richiesta della madre e prescrive terapia marziale per 3 mesi, durante i quali Stefano presenta altri 2 episodi
di spasmi affettivi con la classica sequenza, sempre in corso di pianto, senza pero arrivare a completa perdita di coscienza e con rapida e
autonoma ripresa. Gli episodi si fanno poi nel tempo sempre piti rari e lievi e dall’eta di 2 anni il bambino e sempre stato bene e non ha piu
avuto problemi.
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