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Definizione di cardiomiopatia (ESC 2023)

Le cardiomiopatie sono disordini del muscolo cardiaco in 
cui il miocardio è strutturalmente e funzionalmente 
anormale, in assenza di coronaropatia, ipertensione, 
valvulopatia o cardiopatia congenita sufficienti a spiegare 
l’anomalia osservata.

ESC Guidelines for the Management of Cardiomyopathies, 
Eur Heart J 2023



Classificazione fenotipica

• Ipertrofica (HCM)

• Dilatativa (DCM)

• Restrittiva (RCM)

• Aritmogena (ARVC)

• Non dilatativa (NDLV-nuova categoria)

→Eziologia familiare/genetica o acquisita.

→I fenotipi possono essere sovrapposti



RED FLAGS CLINICHE

• Familiarità per SCD, CMP o trapianto < 50 anni

• Sincope inspiegata o durante sforzo

• Dispnea, palpitazioni, pre-sincope in soggetto giovane o atleta

• SCC non spiegato da coronaropatia o ipertensione arteriosa

• ECG anomalo: onte T invertite, Q patologiche, BAV, epsilon Wave.



Work-up diagnostico multiparametrico

• Anamnesi dettagliata e albero familiare (3–4 generazioni)

• ECG e Holter

• Esami di laboratorio mirati di I (tutti i pz) e II livello (pz selezionati)

• Ecocardiografia e CMR (Cardiac Magnetic Resonance)

• CTCA, stress test/CPET, scintigrafia ossea, PET-CT, biopsia miocardica

• Test genetico e counselling

• Biopsia miocardica

ESC Guidelines for the Management of Cardiomyopathies,
Eur Heart J 2023



RUOLO DELL’IMAGING



Ruolo della genetica

• Test genetici raccomandati in tutte le forme con sospetto familiare
per definire diagnosi, prognosi e terapia

• Counselling genetico prima e dopo i test

• Screening dei parenti di primo grado



Principi di gestione clinica

• Approccio centrato sul paziente e la famiglia

• Screening genetico e counselling

• Terapia farmacologica guidata dal fenotipo

• Considerare device e trapianto nei casi
avanzati



Stratificazione del rischio di Sudden Cardiac Death 

Analisi integrata di:

• Genetica e storia familiare

• Cicatrice miocardica (LGE)

• Aritmie documentate

• Funzione ventricolare e sintomi

• Fattori di rischio maggiori





Cardiomiopatia ipertrofica (HCM)

• Screening genetico

• Gestione dell’ostruzione LVOT:

-Terapia farmacologica: β-bloccanti selettivi, verapamil/diltiazem, disopiramide, 
Mavacamten, anticoagulanti se FA

-Opzioni interventistiche: miectomia o alcolizzazione settale

• GDMT in disfunzione VS

• Profilassi SCD secondo rischio (HCM Risck-SCD)





Cardiomiopatia dilatativa (DCM)

• Screening familiare genetico (Madrid DCM Genotype score)

• GMDT: ACE-i/ARB/ARNI, β-bloccanti, MRA, SGLT2i + tp specifica delle 
forme acquisite.

• ICD/CRT se indicato

• Stima rischio SCD 



Cardiomiopatia non dilatativa del ventricolo sinistro

• Nuovo fenotipo riconosciuto dalle LG ESC 2023

• Anomalie strutturali (cicatrice non ischemica o sostituzione fibro-
adiposa) e funzionali senza dilatazione significativa

• Background genetico in comune con DCM e ARVC e maggior 
determinante del rischio di SCD

• Rilevante per la stratificazione del rischio aritmico

• GDMT per sintomi HF



Cardiomiopatia aritmogena (ARVC)

• Genetica e gestione familiare

• Prevenzione aritmica e SCD

→farmaci (BetaB, antiaritmici,ablazione)

→restrizione attività fisica intensa

• Stima del rischio SCD (caratteristiche ad alto rischio e calcolatore 
del rischio per ARCV)



Cardiomiopatia restrittiva (RCM)

• Fisiopatologia restrittiva, normale spessore parietale
• Focus su diagnosi eziologica (infiltrativa, autoimmune, fibrosi 

interstiziale, malattia endomiocardica, disordini metabolici )
• Terapia mirata alla causa + GDMT
• Indicazione ICD per amilodosi cardiaca e se TV non tollerate 

emodinamicamente
• Timing del trapianto



Follow-up e monitoraggio

• Controlli periodici clinici e strumentali

• Rivalutazione della funzione ventricolare e aritmie

• Aggiornamento genetico nel tempo



Raccomandazioni principali per l’organizzazione della cura

1. Approccio multiparametrico obbligatorio (Classe I)

2. Accesso a centri di riferimento esperti (Classe I)

3. Screening familiare sistematico (Classe I)

4. CMR nella stratificazione del rischio (Classe IIa)

5. Team multidisciplinare per gestione completa (Classe I)



RUOLO DELLA CARDIOLOGIA RIABILITATIVA?
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Conclusioni

Le linee guida ESC 2023 rappresentano un salto di qualità nella
gestione integrata delle cardiomiopatie.

Approccio genetico, imaging avanzato e lavoro in team sono le 
chiavi per una cura efficace e personalizzata.



GRAZIE
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