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RIASSUNTO
La non compattazione del ventricolo sinistro (NVM)
è un riscontro non comune causato dall’arresto
della normale morfogenesi del miocardio ven-
tricolare traducentesi nello sviluppo di profon-
de trabecolature; la NVM rappresenta a oggi un’ac-
cesa fonte di discussione in merito al ruolo del-
la patologia stessa nella genesi di aritmie. Nel
novembre 2007 è giunto alla nostra osservazio-
ne un giovane di 23 anni originario del Burkina
Faso a cui era stata diagnosticata, presso altro
centro, NVM dopo esecuzione di RMN-cuore. Tale
accertamento era stato motivato dalla compar-
sa di astenia e cardiopalmo sulla scorta dei qua-
li si era proceduto a esecuzione di ECG-holter,
che rivelava bradicardia sinusale, QRS stretto,
frequenti BEV a cadenza bigemina e TVNS, ed
ecocardiogramma che evidenziava una dilata-
zione del ventricolo sinistro con globale ipoci-
nesia, FE 35%, assenza di dissincronia intra- e
interventricolare e aspetto trabecolato del mio-
cardio ventricolare; iniziava terapia orale con
ASA, enalapril e carvedilolo. La coronaroventri-

colografia mostrava coronarie angiograficamen-
te indenni. Negativa risultava la ricerca dei virus
noti. Sulla base di questi dati il paziente veniva
inviato al nostro centro per valutare l’opportu-
nità dell’impianto di un ICD. Durante la degen-
za è stata osservata bradicardia sinusale persisten-
te con brevi parossismi di tachicardia atriale. Il
paziente si presentava alla nostra osservazione
in classe NYHA II e pertanto secondo le recenti
linee guida AIAC presentava un’indicazione all’im-
pianto di classe II; tuttavia, i dati in letteratura
hanno sostenuto la nostra scelta di procedere all’im-
pianto di ICD riportando, in studi condotti su popo-
lazione adulta, non solo evidenze di parossismi
di aritmie sopraventricolari ma anche l’inciden-
za di aritmie ventricolari maligne nel 47% dei casi
considerati e di morte cardiaca improvvisa in
quasi la metà della popolazione affetta. È stato
impiantato un dispositivo bicamerale in conside-
razione dell’evidenza di bradicardia sinusale, del-
la necessità di praticare terapia beta-bloccante e
allo scopo di migliorare la capacità di discrimina-
zione delle aritmie sopraventricolari. Recenti evi-
denze sembrano ridimensionare il ruolo aritmo-
genico della malattia; a nostro parere la rarità
della patologia non consente a oggi di valutare
il reale rischio aritmico di questi pazienti, consi-
derando che la disfunzione sistolica è presente
anche nei soggetti asintomatici e che il substra-
to anatomico della NVM potrebbe essere, di per
sé, fonte di meccanismi di rientro.
Parole chiave: Non compattazione del ventri-
colo sinistro, Impianto di ICD

SUMMARY
Noncompaction of the ventricular myocardium (NVM)
is an uncommon cardiomyopathy, characterized
by the persistence of fetal myocardium with pro-
minent trabecular meshwork and deep intertra-
becular recesses. Ventricular arrhythmias are often
reported. On November 2007, a 23 years old guy
from Burkina Faso, was referred to our elec-
trophysiology laboratory after the diagnosis of
NVM. Both echocardiogram and MRI demonstra-
ted left ventricle dilatation, diffuse hypokinesis
with an ejection fraction of 30%, heavy trabecu-
lar meshwork. Virus isolation was negative and
the coronaroventriculography showed normal
vessels. Literature reports the incidence of mali-
gnant ventricular arrhythmias in as many as 47%
and cardiac sudden death in almost half of
patients and this supported our decision to
perform ICD implantation. Moreover the anato-
mical substrate could be a source for myocardial
macro-reentry.
Key words: Noncompaction of the ventricular
myocardium, ICD implantation 
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Introduzione
Il miocardio non compattato (NVM), noto anche
come “miocardio spongioso”, è una rara patolo-
gia  caratterizzata dalla persistenza di miocardio
morfologicamente embrionale con grossolane tra-
becolature e profondi recessi intertrabecolari secon-
dari ad arresto della morfogenesi cardiaca.1-3 La
diagnosi di NVM è primariamente ecocardiogra-
fica, tramite dimostrazione di tali  trabecolature
e recessi, associati o meno a disfunzione sistoli-
ca e/o dilatazione ventricolare. Nella metà dei
casi  anche il ventricolo destro risulta affetto da
suddette alterazioni morfologiche. L’incidenza del-
la patologia sembra essere maggiore nel sesso
maschile, mentre la prevalenza che inizialmente
sembrava maggiore nella popolazione pediatri-
ca si attesta allo 0,014% dei pazienti che afferi-
scono a un laboratorio di ecocardiografia, dimo-
strando così la presenza della malattia negli adul-
ti e persino negli anziani.4

I pochi dati presenti in letteratura, considerata
la rarità della patologia, ci presentano una clini-
ca molto variabile: assenza di sintomi, scompen-
so cardiaco conclamato, tromboembolismo e, non
ultime, aritmie ventricolari.1-3 È appunto sulla pre-
senza di aritmie ventricolari e sul loro peso pro-
gnostico che vogliamo porre la nostra attenzio-
ne riportando il caso di un giovane ragazzo,
affetto da NVM e aritmie sopraventricolari e
ventricolari, sottoposto recentemente a impian-
to di ICD.

Caso clinico
Nel novembre 2007 è giunto alla nostra osserva-
zione un giovane di 23 anni originario del Burkina
Faso a cui era stato diagnosticato, presso altro
Centro, un NVM dopo esecuzione di ecocardio-
gramma e  RMN-cuore; tali accertamenti diagno-
stici erano stati motivati dalla presenza da lun-
go tempo di astenia e cardiopalmo. Sulla scorta
di tali riscontri si era inizialmente proceduto
all’esecuzione di ECG basale, che mostrava rit-
mo sinusale con alti voltaggi di “R” nelle deri-
vazioni precordiali, alterazioni della fase di ripo-
larizzazione del tipo “labilità della T” e presen-
za di onda “U” negativa in V5 e V6, e di ECG
holter, che rilevava bradicardia sinusale, QRS stret-
to, frequenti battiti ectopici ventricolari (BEV) a

cadenza bigemina ed episodi di tachicardia ven-
tricolare non sostenuta (TVNS).
L’ecocardiogramma evidenziava una dilatazio-
ne del ventricolo sinistro  (VTD 180 ml) con
spessori parietali normali (SIV e PP 10 mm) e glo-
bale ipocinesia (FE 35%), miocardio ventricola-
re con aspetto trabecolato soprattutto in sede api-
cale e laterale, atrio sinistro e radice aortica di
normali dimensioni, sezioni destre e VCI nei
limiti. Al flusso transmitralico normale pattern
di rilasciamento ventricolare e alla flussimetria
doppler presenza di IM lieve-moderata, IT lieve
e assenza di segni indiretti di ipertensione pol-
monare; assenti inoltre segni di dissincronia
intra- e interventricolari. La RMN-cuore, esegui-
ta in condizione di base e dopo somministrazio-
ne di mdc paramagnetico con studio di perfu-
sione a riposo e sequenze di delayed enhance-
ment, confermava la presenza di trabecolature
in corrispondenza dei segmenti medio-ventrico-
lari e apicali e di recessi intertrabecolari in con-
tiguità con la cavità ventricolare sinistra, marca-
ta globale ipocinesia (EF 21%, gittata cardiaca pari
a 3,6 l/min) e cavità ventricolare sinistra aumen-
tata di volume (Fig. 1). Da segnalare durante l’e-
secuzione dell’esame diversi episodi di TVNS non
sintomatici. Si eseguivano inoltre ricerca di virus
noti, risultata negativa, e coronaroventricologra-
fia che mostrava coronarie angiograficamente inden-
ni e cardiomiopatia dilatativa con interessamen-
to biventricolare e non compattazione del ven-
tricolo sinistro. Pertanto, sulla scorta del quadro
clinico-strumentale si  iniziava terapia orale con
ASA, enalapril e carvedilolo e venivano presi con-
tatti col nostro laboratorio di elettrofisiologia
per valutare l’eventuale impianto di ICD per la
profilassi della morte improvvisa, in un sogget-
to nel cui futuro a lungo termine si prospetta la
candidatura a trapianto cardiaco. 
All’arrivo presso il nostro reparto, a 3 mesi cir-
ca dalla diagnosi, il paziente si presentava in buon
compenso emodinamico e in Classe NYHA II. Si
eseguivano ECG (Fig. 2) ed ecocardiogramma,
che confermavano i dati riscontrati presso il cen-
tro cardiologico di provenienza eccetto che per
la frazione di eiezione ventricolare, valutata
intorno al 30%, dato che potrebbe ascriversi in
egual misura alla ben nota variabilità operato-
re-dipendente o alla progressione della malattia.
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Nella norma gli esami ematochimici di routine.
Il breve monitoraggio ECGrafico, eseguito nei gior-
ni antecedenti l’impianto dell’ICD, mostrava bra-
dicardia sinusale persistente e brevi parossismi
di tachicardia atriale.
Il paziente si presentava alla nostra osservazio-
ne in Classe NYHA II, pertanto le indicazioni all’im-
pianto del dispositivo erano di Classe II (livello
di evidenza B) secondo le recenti linee guida AIAC
e di classe I (livello di evidenza B) secondo le linee
guida ACC/AHA/ESC.5,6 Il paziente è stato sot-

toposto a studio elettrofisiologico endocavitario
per verificare la possibile induzione di aritmie
ventricolari mediante un protocollo di stimola-
zione programmata a 3 cicli diversi (500, 400, 330
msec) con uno, due e tre extrastimoli con inter-
vallo minimo di 200 msec, da due diversi siti all’in-
terno del ventricolo destro (apice e tratto d’ef-
flusso). Non abbiamo osservato l’insorgenza di
tachicardia ventricolare sostenuta né di fibrilla-
zione ventricolare, tuttavia, la decisione di pro-
cedere con l’impianto di un ICD è stata suppor-
tata dai dati presenti in letteratura che dimostra-
no, per la popolazione adulta affetta da NVM,
un’incidenza di aritmie ventricolari maligne e di
morte cardiaca improvvisa pari al 47% in alme-
no metà della popolazione stessa.1,3,7 Il riscontro
di aritmie sopraventricolari in pazienti affetti da
NVM e la necessità di terapia beta-bloccante, nono-
stante il trend bradicardico del nostro paziente,
hanno determinato la scelta di ricorrere a un devi-
ce bicamerale. Il paziente veniva successivamen-
te dimesso con l’indicazione a routinari control-
li cardiologici presso la cardiologia di prove-
nienza, che si occuperà del follow-up clinico in
previsione del trapianto cardiaco, e presso la
nostra cardiologia per i controlli routinari del dispo-
sitivo e in caso di shock erogati.
Alla prima interrogazione dell’ICD, eseguita a 1
mese dall’impianto, non sono stati evidenziati epi-
sodi aritmici degni di nota; alla visita il pazien-
te si è mostrato in buon compenso emodinami-
co e in Classe NYHA II.

Discussione
Il NVM si caratterizza per la presenza di trabe-
colature miocardiche e recessi intertrabecolari secon-
dari ad arresto della normale morfogenesi embrio-
nale. Tali alterazioni, visibili con le comuni meto-
diche di imaging cardiovascolare, si associano nel-
la maggior parte dei casi a disfunzione sistolica
e a dilatazione ventricolare sinistra. Il quadro cli-
nico di tale cardiomiopatia, secondo i pochi dati
raccolti in letteratura in questi ultimi 20 anni, con-
templa l’assenza di sintomi, così come lo scom-
penso cardiaco conclamato, il tromboembolismo
e le aritmie. Mentre sembra unanime il compor-
tamento terapeutico da adottare in presenza di
scompenso cardiaco, più controversa è invece la
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Figura 1

Immagini RMN.
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linea da seguire in presenza di aritmie sopraven-
tricolari e ventricolari. La letteratura presenta un’in-
cidenza di aritmie ventricolari maligne fino al 47%
dei casi e di morte cardiaca improvvisa in quasi
la metà della popolazione adulta affetta da
NVM;1,3,7 migliore sembra la prognosi nella popo-
lazione infantile.3,8 Tuttavia, recenti evidenze sul-
la popolazione adulta, in contrasto con quanto
appena detto, sembrano ridimensionare il ruolo
aritmogenico della malattia, anche in presenza
di ridotta frazione di eiezione.9 È però doveroso
riflettere sul fatto che le aritmie ventricolari sono
state associate a incremento di mortalità in pazien-
ti con cardiomiopatia dilatativa idiopatica e che
in alcuni studi l’incremento dei volumi ventri-
colari poneva comunque il paziente in una clas-
se di rischio più elevata per morte cardiaca
improvvisa.10 Tutti i principali meccanismi arit-
mogenici – rientro, attività triggerata e automa-
tismo – sono stati implicati nella genesi di arit-
mie ventricolari in pazienti con cardiomiopatia

dilatativa; inoltre, tali meccanismi possono esse-
re potenziati in questi pazienti dallo squilibrio
elettrolitico secondario a uso di diuretici, ACE-
inibitori, sartanici o antiaritmici e dalla bradicar-
dia.11 Così come il meccanismo di macro-rientro
è quello maggiormente chiamato in causa  nelle
aritmie ventricolari in presenza di cardiomiopa-
tia dilatativa, il NVM, con le sue trabecolature e
i recessi intertrabecolari,  potrebbe rappresenta-
re il modello fisiopatologico ideale per questa moda-
lità aritmogena. A nostro parere, la rarità della
patologia non consente a oggi di valutare il rea-
le rischio aritmico di questi pazienti, in cui spes-
so coesiste disfunzione sistolica asintomatica.
Inoltre, probabilmente l’osservazione ECG hol-
ter delle 24 ore eseguita in alcuni studi,9 anche
se periodica, potrebbe non essere la metodica idea-
le per lo studio osservazionale delle aritmie in
questa ristretta coorte di popolazione; forse un
prolungato monitoraggio tramite loop recorder
potrebbe dare informazioni più attendibili. 
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Figura 2

ECG basale.

GIAC Unico  23-09-2008  17:40  Pagina 91

- Copyright - Il Pensiero Scientifico Editore downloaded by IP 216.73.216.242 Sun, 06 Jul 2025, 22:37:08



Conclusioni
Le aritmie ventricolari e la morte cardiaca improv-
visa sono state riportate in pazienti affetti da NMV.
La rarità della patologia e l’esiguità dei dati pre-
senti in letteratura non permettono però di poter-
si esprimere con certezza sulla prognosi dei
pazienti affetti da NVM. Anche gli interventi
terapeutici quindi vengono lasciati al medico, che
di fronte al singolo caso cerca di comportarsi secon-
do scienza e coscienza. In considerazione della
giovane età del paziente, della storia di TVNS e
della ridotta funzione sistolica, supportati anche
dalle linee guida, abbiamo ritenuto opportuno l’im-
pianto dell’ICD.
Fino a quando ulteriori e maggiori evidenze
scientifiche non smentiranno i dati attualmente
disponibili sulle aritmie ventricolari e sulla mor-
te improvvisa nei pazienti con NVM, tale atteg-
giamento, più aggressivo ma anche più garanti-
sta per la vita del paziente, ci sembra il più cor-
retto da seguire.
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