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Secondo i dati epidemiologici,

in [talia dovrebbero esserci

110-120 mila casi. Ma ai centri

di riferimento ne arriva

meno di un decimo

di Ruggiero Corcella

a
P

Aicarm
[Associazione
italiana per
l'assistenza ela
ricerca delle
cardiomiopatie
onlus: aicarmuit)
coimolge medic,
infermier
pazienti e
benefattori. La
sua missione é:
® promuovers
l'aggregazione
dei pazientl con
cardiormiopatie;
& contribuire alla
ricerca scientifica
di Universita,
Ircss, ospedali;

o divulgare
informagzioni sulle
cardiomiopatie
anche di origine
genetica;

o mighorare lo
standard di
assistenza ai
pazienti;

& aiutane i
pazienti durante
il percorso di
Cura.

on ci sono soltanto lo-

o il danese Christian

Eriksen, crollato a ter-

ra con il cuore fermo

durante la partita tra

Danimarca e Finlan-
dia agli Europel 2021, o l'argentino
Sergio Aguero, che nell'ottobre scorso
ha lasciato il ampo per un malore ¢
ha poi scoperto di avere un'aritmia
cardiaca, che lo ha costretto a ritirarsi
dal calcio giocato,

I due atleti sono sopravvissuti, Ma
da noi, ad esempio, la morte cardiaca
improvvisa ha stroncato sul campo i
caleiatori Pler Mario Morosini e Davi-
de Astori (deceduto nel sonno) e il
pallavolista Vigor Bovolenta.

Difficile quantificare il fenomeno,
che tuttavia appare rilevante. Nel 2015,
la Fondazione Giorgio Castelli ha pas-
sato al setaccio le fonti sul web e ha
contato gg2 morti cardiache improy-
vise in g anni. A soccombere, in oltre il
70 per cento dei casi, sono stati gli
samatoris e non i professionisti tesse-
rati con una squadra. In uno studio del
dicembre 2020 pubblicato sul British
Medical Journal (autori, il professor
Florian Egger, universita di Saarbruc-
ken e altri), il comitato incaricato di
registrare le morti cardiache improy-
vise nel calcio, collegato alla Federa-
zione internazionale di calcio (Fifa),
ha identificato «617 casi di morte im-
provvisas» tra il 2014 e il 2018, ovvero
piu di 100 all'anno.

Giovani atleti ma non solo
Le cause dellarresto cardiaco improy-
viso possono essere diverse: fra gli at-
leti pii1 giovani la pin diffusa negli Sta-
ti Uniti é la cardiomiopatia ipertrofica,
in Italia la cardiomiopatia aritmogena
non diagnosticata alla visita di idonei-
ta. Comungue forme diverse di car-
diomiopatia, spesso ereditaria, su ba-
se genetica,

«5i tratta di una patologia relativa-
mente misconosciuta. 1 dati dei colle-
ghi americani, ma anche nostri, ci di-
conao che oltre 'S0 per cento dei pa-
zienti non sono ancora diagnosticati.
In tutto il mondo, la cardiomiopatia
ipertrofica é presente in circa il 2 per
mille della popolaziones, spiega il
professor Franco Cecchi, cardiologo e
presidente di Aicarm (Associazione
italiana perl'assistenza e laricercadel-
le cardiomiopatie onlus, si veda la
scheda) fondata a Firenze insieme al
professor Lacopo Olivotto e ad altri
colleghi e pazienti nel dicembre 201g.

«[n Italia, dungue, dovrenuno ave-
re circa no-12omila casi. Ma quelli che

persone su mille soffrono
di cardiormiopatia ipertrofica
nel mondo (&ha 2015, stima)

Cardiomiopatie

vediamo nei centri non sono pit di 10
mila in tutto. Quindi é una patologia
non ben diagnosticata. Quando emer-
ge: Quando, appunto, gli sportivi
muoiono, quando ¢'e una persona che
nel mondo dello spettacolo ne viene
affetta. Pero i centri specializzati, i co-
siddetti centri di riferimento si conta-
no sulla punta delle ditas, aggiunge.
Le cardiomiopatie sono malattie
del muscolo cardiaco e comprendono
cingue forme diverse, a seconda di di-

[ iniziativa

Una proposta di legge
per rendere pit efficace
la verifica delle cause

I n caso di «morte cardiaca improvvisas

¢ fondamentale risalire alle cause. Perché
di solito sono genetiche e dungue una volta
identificate & possibile estendere lanalisi ai
parenti del defunto evitando aliri decessi. Per
farlo, occorre eseguire un‘autopsia, In Italia
questo esame € obbligatorio in caso di morte
improvvisa del lattante e del feto, ma non in
quella dei giovani. «Per questo il 2 luglio 2021
€ stata presentata una proposta di legge
firmata dall'onorevole Paolo Siani che ¢i ha
chiesto di appoggiarlas, dice il professor
Cecchi. Cosa prevede? «Che di fronte a una
morte improvvisa di una persona di et
inferiore a o annd, sia effettuata lautopsia

€ il cuore e gli organi siano mandati ad un
centro di riferimento identificato per la sua
capacita di precisare la causa di morte con
esami istologici ¢ geneticis.

mensioni e spessore delle paretl del
ventricolo sinistro, o del destro o di
ambedue. Per lungo tempo possono
essere del tutto asintomatiche, cioe
non danno disturbi, Ma possono an-
che manifestarsi improvvisamente
con eventi come scompenso cardiaco,
oppure aritmie come la fibrillazione
atriale o aritmie ventricolari gravi, che
possono determinare arresto cardiaco
e morte improvvisa (aseguito ditachi-
cardia o fibrillazione ventricolare).

La diagnosi viene fatta attraverso
esami diagnostici di primo e secondo
livello: elettrocardiogramma (Ecg),
Ecocardiogramma  colordoppler
(Eco), Ecg dinamico (quest ultimo per
valutare eventuali aritmie), Risonanza
magnetica cardiaca (Rmn), insieme
ad esami ematochimici. Successiva-
mente in centri specializzati possono
essere effettuati anche analisi geneti-
ca e altri esami specific, per identifi-
care la malattia che ha generato la car-
diomiopatia, 'eventuale coinvolgi-
mentodi altri organi ed infine decide-
re la terapia ottimale.

«lno dei problemi é che in Italia
l'analisi genetica viene eseguita so-
stanzialmente in tre o quattro centr,
non di pit. Sitratta di una prestazione

mila gli adulti che in Italia
soffrono di cardiopatie
congenite (Fonte: Istat 2018)

Ancora troppo poco
riconosciute

che 1l Servizio sanitario nazionale ri-
conosce. Perd il paziente guasi sem-
pre si deve recare nel centro di consu-
lenza genetica. Quindi alcuni lo fan-
no, altri no perché chiaramente non
hanno voglia di andare a Firenze o a
Napoli o a Milano. Ma la diagnosi ge-
netica é importante per precisare la
malattia e il suo trattamentos.

E su questo terreno che Alcarm sta
lavorando: collegare [ vari centri spe-
cialistici, federarsi con le eventuali al-

Spesso le patologie
sono ereditarie, percio
serve I'analisi genetica
Ma le strutture dove

si esegue sono scarse

tre associazioni, diventare un punto di
riferimento e di ascolto per i pazienti
che sono affetti da queste cardiopatie
e che spesso si sentono soli e abban-
donati.

Pazienti «esperti»

«Abbiamo lanciato dei corsi per for-
mare pazienti espert in malattie ere-
ditarie del miocardio e periloro fami-
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liari per la gestione delle emergenze ¢
per la rianimazione cardiopolmona-
re. Abblamo formato cingue gruppl di
lavoro sui bisogni dei malati, che van-
no dal riconoscimento dell'invalidita,
ai problemi familiari e a quelli psico-
logici», sottolinea il presidente di Ai-
Carm.

Terapie

Sul fronte delle terapie, le opzioni a di-
sposizione sono diverse: medica, car-
diochirurgica, ablazione delle arit-
mie, defibrillatori transvenosi o sotto-
cutanei (5-Ied), impianto di pace-
maker (anche per resincronizzazione)
fino al trapianto cardiaco, quando ne-
cessario.«Sevengono seguiti corretta-
mente, 0g2gi i pazienti possono davve-
ro garantirsi una sufficiente qualita
della vita e anche evitare rischi che 30
anni fa non eravamo capaci di evitare,
sia perché non avevamo farmaci sia
perché non avevamo strumenti come
il defibrillatore. O strumenti chirurgi-
el come la miectomias, aggiunge il
professor Cecchi.

Il future® E la terapia genica, per i
pazienti nei quali la variante che causa
la patologia viene identificata. «La
sperimentazione su animali ¢ gia in
corso da anni. Sull'uome, soloinalou-
ne rarissime forme di malattie ceneti-
che. Accanto a gquesto, pero, i sono
anche tutta una seric di farmaci nuovi
che si chiamano modualatori della
miosing. Allospedale Careggi di Fi
renye, Uniti Cardiomiopatie ha par
tecipato alla sperimentazione di que
sti furmaci che hanno dato ottimi i
sultati e or & sottoposta alliter di ap
provazione delly Fda americana.
Nell'anno in corso, verosimilmente,
questo genere di farmaci doveebbe
pol essere immesso sul mercato. Co-
me it quelli nuovd, Il nodo da risol-
vere sara la loro sostenibilitas,

& Ao FELFue 1R

mila bambini I'anno nascono
con una cardiopatia congenita
in [talia (Fonte: Sin, Sicp 2020)

La storia

La vita di Ginevra salvata
in classe da un’insegnante
e dalla «catena della sopravvivenza»

he cosa vuol dire vivere sul
C filo del rasoio di una malat
* tia cardiaca® Ne sa qualcosa
Ginevra (il nome & di fantasia),
una ragazza di 16 anni che fre-
quenta un Istitnto di Agraria.

Allo scoccare dei 15 anni, una
mattina come tante altre, rientra
in classe con i compagni. Sisiede.
Neanche il tempo di guardarsi in-
torno e scivola a terra: arresto car-
diaco.

I'insegnante, a conoscenzai
della cardiomiopatia della quale
soffre, inguadra subito la gravita
della situazione. Quando si rende
conto che il cuore di Ginevra e fer-
mo fa uscire tutti gli alunni, da
l'allarme, chiama il 8. Dalla cen-
trale operativa le comunicano le
istruzioni necessarie e lei inizia a
fare il massaggio cardiaco allal-
lieva.

Viene anche usato il defibrilla-

| tore automatico esterno (Dae).

Questo dispositivo che rida
aTitmos al muscolo cardiaco non
solole salveri la vita, ma impedira
che si verifichino danni irreversi-
hili al cervello.

Nella «catena della sopravvi-
venzas, ovvero la sequenza di in-
terventi che le linee guida interna-
zionali hanno individuato come
cruciali per garantire di salvare
una vita nei casi di arresto cardia-
co, tutto si gioca in pochissimo
tempo: la defibrillazione, infatti,
deve avvenire entro i fatidici «cin-
que minuti d'oros, dicono gli stu-
di internazionali.

Cosa € accaduto a Ginevraz 1l
padre ricorda quel momenti, che
pol diventeranno glornd, di atroce
attesa. «Il 118 é arrivato dopo 18
minuti. Intanto mia figlia é stata
“defibrillata” e il cuore é ripartito.
Poi T'hanno portata in ospedale,
sedata e intubata in Terapia inten-
siva, Si e risvegliata dopo due

La ragazza,

16 anni, soffre
di una patologia
ereditata dalla
madre. Il suo

cuore si e fermato

a scuola e lei e
sopravvissuta
perché e stata
rianimata

tempestivamente
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giomni». Diciotto minuti sono tan-
ti e qualche strascico comungue
lo lasciano. Ginevra ha vuoti di
MEMOTIA, NON Fesce J camming-
re. Ma il suo cervello non riporta
danni irreversibili. Laragazzacela
fae siriprende. Accettache le ven-
@a inserito un defibrillatore sotto-
cutaneo. Ne parla con i cardiologi,
con I genitori e decide.

Anche se haappenaibanni, an-
che se lei, cosi magra, dovra con-
vivere a lungo con una piccola
sporgenza li, vicino al cuore.

Lasuanon e unastoria facile, La
madre, architetto, aveva una pato-
logia cardiaca non identificata,
che allora veniva chiamata «sin-
drome X». Negli anni 'go, @li ac-
certamenti non erano soflisticati
come adesso.

La donna aveva fibrillazioni,
dolori anginosi, doveva evitare gli
sforzi ma faceva una vita attiva.
Non accettava di curarsi con i far-
maci che le avevano prescritto, i
betabloccanti, perché secondo lei
le inibivano le emozioni.

Lagravidanza purtroppo le sara
fatale: morira durante il parto.
L'autopsia rivelera che aveva una
cardiomiopatia.

Quando nasce Ginevra, le pro-
babilita che la patologia materna
faccia parte del suo patrimonio
genetico sono del 50 per cento.
Ma é ancora troppo presto peruna
diagnosi: controllata a Firenze, il
S110 Cuore appare normale.

Ginevra cresce e il suo sviluppo
fa dimenticare quel probabile
«dannoe che potrebbe anche non
manifestarsi mai.

Gloca a pallavolo, va in palestra,
camming in montagna senva al-
cun problema.

A 11 anni, durante l'ora di edo-
cazionc fisica, ha un dolore al pet-
to. Scatta I'allarme ¢ gli accerta-
mentl che vengono fatti nei due
centrl di eccellenza di Firenze ¢
Milano non lasciano dubbi.

(incvra hauna forma di cardio-
miopatia dello stesso tipo della
madre. «Scoppit in un pianto di-
rotto. Perlei fu un momento maol
to difficile. Solo nel tempo, con
parienza, e riuscita o costruirsi un
nuowvo eguilibrios, dice il padre.

Lia seuola Fha aiutata inseren
dola inun percorso formativo me-
no stressante. Lei ha trovato altri
interessi, falanimatrice nei centri
Cstivi ¢ negli oratori.

R.Co.
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