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ETA’……….PEDIATRICA!
… ma ahimè….il paziente pediatrico può essere:
❑ Neonato❑ Lattante❑ Bambino
❑ Adolescente



Pazientepediatrico
La sincope puòessere il primosegno di unproblema cardiaco

La sincope in etàpediatrica è per lo piubenignaNEUROMEDIATA

La sincope puòinterferirecon la qualitàdi vita
La sincope puòprecedere lamorteimprovvisa

Impatto clinico



 L’ obiettivo iniziale dovrebbe essere sempre quello diescludere le cause cardiache
 La parte più importante è l’anamnesi dettagliata di ognievento
 Nel caso dei pazienti in età prescolare la mamma è lapersona più attendibile nella raccolta della storia

DIAGNOSI



 Incidenza in età pediatrica: 125.8/100.000
 15% soggetti < 18 aa: un episodio sincopale in anamnesi
 Ricorso al DEA/PS: 0,4 -1%/anno

•3,4 – 4,5% consulenze cardiologiche
•5% casi: breath holding spell (spasmi affettivi)
•Degenza media: 3 giorni

12.000 giornate degenza (Min. Salute)
 Incidenza di MI in bambini/ragazzi sani: 1-3 per 100.000/anno

(valutazione retrospettiva rivela spesso un’anamnesi positiva per sincope)
 10% delle cause di morte in età pediatrica è la MI

Epidemiologia



La sincope in età pediatrica: Linea Guida. Prospettive in Pediatria 2009; 39: 180 - 195.

Sincope cardiaca
Sincopi cardiache
Strutturali• Cardiopatia valvolare• Cardiomiopatia ipertrofica ostruttiva• Mixoma atriale• Cardiomiopatia aritmogena Vdx• Malattie del pericardio, tamponamentocardiaco• Embolia polmonare, ipertensione polmonare• Anomalie coronariche congenite o acquisite(malattia di Kawasaki)• S/P chirurgico (Mustard, Senning, Fontan)



Sincope cardiaca
Sincopi cardiache
Aritmiche:Tachiaritmiche o bradiaritmiche• Disfunzione sinusale• Disturbi della conduzione AV• TPSV/TV• S. del QT lungo / S. di Brugada• Malfunzionamento di dispositivi impiantabili• Proaritmia indotta da farmaci

La sincope in età pediatrica: Linea Guida. Prospettive in Pediatria 2009; 39: 180 - 195.









Flow ChartSINCOPE
Anamnesi,E.O.PAS clino & ortoECG

Step 1 Diagnosi
Ipotesidiagnostiche

Neuromed. Cardiaca Neuro-Psichiatrica
TT, AST Eco Es. Neuro ,EEG

Step 2

Diagnosi
+Holter,TDS,RMN,SEF

+
+

-
Diagnosi

+ -
ILR- Reveal-



Pazienti a rischio basso• Pazienti senza elementi di rischio per potenziale patologia cardiacaoppure soggetti con sincope già definita dopo la prima valutazione• Gestione ambulatoriale in tempi ordinari dal pediatra e/o dallospecialista di competenzaPazienti a rischio intermedio• Pazienti con elementi di potenziale rischio per patologia cardiaca ocon un episodio transitorio di perdita di coscienza non definito• Gestione in tempi brevi in ambulatorio specialistico o tramite• osservazione breve in Dipartimento di EmergenzaPazienti a rischio elevato• Pazienti risultati positivi per patologia cardiaca• Gestione in regime di ricovero in urgenza con l’esecuzione immediatadi adeguate procedure diagnostiche e terapeutiche

Stratificazione del rischio nel paziente consincope in età pediatrica



Conventional Diagnostic Methods/Yield
Test/Procedure Yield(based on mean time to diagnosis of 5.1 months7

History and Physical(including carotid sinus massage) 49-85% 1, 2

ECG 2-11% 2

Electrophysiology Study without SHD* 11% 3

Electrophysiology Study with SHD 49% 3

Tilt Table Test (without SHD) 11-87% 4, 5

Ambulatory ECG Monitors:
l Holter 2% 7

l External Loop Recorder(2-3 weeks duration) 20% 7

l Insertable Loop Recorder(up to 14 months duration) 65-88% 6, 7

Neurological †
(Head CT Scan, Carotid Doppler) 0-4% 4,5,8,9,10

1 Kapoor, et al N Eng J Med, 1983.2 Kapoor, Am J Med, 1991.3 Linzer, et al. Ann Int. Med, 1997.4 Kapoor, Medicine, 1990.

5 Kapoor, JAMA, 19926 Krahn, Circulation, 19957 Krahn, Cardiology Clinics, 1997.8Eagle K,, et al. The Yale J Biol and Medicine. 1983;56: 1-8.

9Day S, et al. Am J Med. 1982; 73: 15-23.10 Stetson P, et al. PACE. 1999; 22 (part II): 782.



ANAMNESI
• Domande sulle circostanze immediatamente prima della sincope– Posizione (supina, seduta o in piedi)– Attività (riposo, cambiamento postura, durante o dopo esercizio, durante odopo minzione, defecazione, tosse o deglutizione)– Fattori predisponenti (es. luoghi caldi e affollati, prolungato ortostatismo,periodo post-prandiale) ed eventi precipitanti (paura, dolore intenso,movimenti del collo)
• Domande sui prodromi della Sincope– Nausea, vomito, dolore addominale, sudorazione, aura ,dolore
• Domande ai Testimoni

– Modalità di caduta ( improvvisa o piegando le ginocchia), colore della pelle( pallore, cianosi, arrossamento),– durata della perdita di coscienza,movimenti (tonico-clonici, minimemioclonie, automatismi) e loro durata, esordio dei movimenti e la lororelazione con la caduta, morsicatura della lingua



Aspetti clinici suggestivi di cause specifiche (1)
• Sintomi o segni

– Dopo una visione, suono ododore spiacevole– Prolungato ortostatismo inluogo caldo e affollato– Entro un ora dal pasto
– Dopo esercizio fisico– Entro pochi minutidall’assunzione diortostatismo– Durante sforzo o inposizione supina– Preceduta da palpitazioni

Possibili cause
 Vasovagale
® Vasovagale o disautonomia

 Postprandiale(disautonomia)
 Vasovagale

 Ipotensione ortostatica

 Cardiogena
 Tachiaritmia



Aspetti clinici suggestivi di cause specifiche (2)
• Sintomi o segni– Storia familiare di morteimprovvisa– Associata avertigini,disartria,diplopia– In seguito a movimenti dellebraccia– Stato confusionale dopol’attacco per più di 5 min.– Movimento tonico-clonici,automatismi, cianosi,morsicatura lingua, aura– Relazione temporale conassunzione di farmaci

• Possibili cause
 S.QT lungo, S di Brugada,Displasia aritmogena Vdx
 TIA
 Furto della succlavia
 Epilessia
 Epilessia

 Indotta da farmaci



Convulsioni
 Le sincopi neuromediate possono produrre improvvisa eprofonda ipotensione e bradicardia con perdita dicoscienza associata ad attività convulsiva
 Un terzo dei pz. inizialmente diagnosticati come epiletticiavevano una causa cardiovascolare responsabile degliepisodi convulsivi.
 Al contrario delle convulsioni nella sincope, nelle formeepilettiche le convulsioni sono prolungate (> 1 min),ritmiche, e generalmente non provocate dagli stimoli checomunemente provocano la sincope



Esame Obiettivo
• La misurazione della pressione ortostatica è raccomandata dopo 5-10min. di decubito supino• Le misurazioni vengono effettuate dopo 1 e 3 min di ortostatismo eripetute se la pressione continua a scendere• Un decremento della PAS 20 mmHg o un decremento della PAS <90mmHg è definito ipotensione ortostatica indipendente dalla presenza omeno di sintomi



ECG
• Un ECG normale èassociato a basso rischiodi sincope cardiaca(eccetto TPSV).





Aritmie e sincopeStratificazione del rischio nel paziente con sincopein età pediatrica
Cause cardiache di morte improvvisa in età pediatrica

1. Cardiomiopatie (miocarditi, CMPI, CMPD)2. Cardiopatie congenite (cc complesse, s/p chirurgico)3. Canalopatie (LQTS, Brugada)
Bradiaritmia15-20%

Tachiaritmia Ventricolare (TV/FV)75-80%

DissociazioneElettromeccanica 5%



Esami di laboratorio
• Gli esami di laboratorio sono indicatisolo se si sospetta che la sincope siadovuta ad una perdita di volumecircolante (disidratazione, emorragiaecc) o nei quadri pseudo-sincopaliquando si sospetta una causametabolica (ipoglicemia,iperventilazione con ipocapnia ecc.)



Sincope• Sincope cardiacaaritmica o da anomaliestrutturali• Neuromediata• Ipotensione ortostatica

Pseudo -sincope o non sincope(18 %)• Metabolica (ipossiemia,i poglicemia)• Neurologica (epilessia, cefalea, accidenticerebrovascolari, traumi)• Psicogena (disturbi di somatizzazione e/oconversione, depressione, iperventilazionepsicogena, attacchi di panico, narcolessia)• Intossicazione da farmaci

Sincope o presincope
Classificazione



SINCOPINEUROCARDIOGENICHE
Sincopi cardiovascolariextracardiache(o da anomalie del tono-controllo- volume vascolare oautonomiche) incidenza 61-80%

• Sincopi riflesse oneuromediate1. Sincope vaso-vagale2. Sincope situazionale3. Breath holding spells o “spasmiaffettivi”.• Ipotensione ortostatica
La Sincope Neuromediata in età pediatrica:
Presente nelle diverse etàPicco d’incidenza tra 12 e 16 anniPiù frequente nelle femmineSpesso con completa risoluzione in 1-2 anni



POTS: postural orthostatic tachycardia syndrome(13%)
• Intolleranza alla posizione ortostatica
• Vari sintomi associati di disfunzione autonomica(sudorazione ,disturbi della termoregolazione,vertigini, astenia, disfunzioni vescicali e intestinaliecc.)
• Aumento di 30 battiti della fc o > 120 bpm nei primi10’ del tilt test o Standing test



Head-up Tilt Test (HUTT)
❑ NON è un buon predittore di ricorrenza di sincope né di efficacia deltrattamento.❑ Può aiutare quando la storia è confusa o inadeguata ( testimoni).❑ Evoca i sintomi che il pz. non sa descrivere

INDICAZIONI :• Sincopi ricorrenti con > 2 episodi ogni 6 mesianche singolo episodio sincopale se e’ stato causa di trauma o diincidente (soprattutto se avvenuto in situazioni potenzialmentepericolose e senza prodromi) Sincopi da causa ignota senza evidenza di cardiopatia significativa Presenza di una cardiopatia che potrebbe non essere la causa dell’episodiosincopale, dopo che sono state comunque escluse cause cardiache Ricorrenti episodi convulsivi da causa ignota, con EEG ripetutamente negativie che non rispondono a terapia standard



Sincope Neuromediata
TILT TEST

Introdotto nel 1986
TEST DI PROVOCAZIONE (classe IIa)Protocollo pediatrico :10’ clinostatismo , poi tilt table inclinato ad 80° per 30 minuti.

Sensibilità 20-90 % ( OBG: 62%)Specificità 83-100 % (specificità più alta se durata del test più breve!)

“NON è il Gold standard” , ma nella nostra esperienza
è spesso estremamente utile



Aritmie e sincopeBreath Holding Spells
Epidemiologia

• 5% dei bambini sani• Familiarità 20% -35% dei casi• Probabile eredità autosomica dominante conridotta penetranza• L’età di insorgenza varia dai 6 ai 12 mesi di età,raramente si presenta nella prima settimana divita o dopo i due anni ( 66% dei pz)• In genere, terminano verso i 3-4 anni eraramente durano fino a 6-7



Aritmie e sincopeBreath Holding Spells
Epidemiologia

 Frequenza variabile da >1/giorno a 1/anno La distribuzione nei due sessi è simile. Il 10-15% dei soggetti può arrivare a presentarespasmi clonici generalizzati (convulsionianossiche) Il 15-20%, terminati gli spasmi, può soffrire in etàperipuberale di sincopi vasovagali



Aritmie e sincopeBreath Holding Spells
Terapia

❑ Terapia marziale(solfato ferroso 5-6 mg/kg /die per almeno 8settimane)*
Risposta completa: 30-50% dei casiRisposta parziale( > = 50%): 20-35% dei casiNB: Maggiore efficacia se presente anemia sideropenica!

*Daud et al, J Pediatr.1997; Mocan et al, Arch Dis Child 1999; Bathia et al Indian Pediatr 1990** Orii et al, J child Neurol 2002



Valutazione neurologica epsichiatrica
• E’ indicata una valutazione neurologica nei pz. incui la perdita di coscienza non può essere attribuitaad una sincope (epilessia, narcolessia, drop attack)
• In caso di sincope certa, una valutazioneneurologica come un EEG non è consigliata
• La valutazione psicologica/psichiatrica è consigliatanel sospetto di sincope psicogena o in caso dimalattia psichiatrica nota.



Parenting Stress Index

STRESSGENITORIALE

GENITORIALITADISFUNZIONALE SALUTE(DEL GENITORE)

CARATTERISTICHEDEL BAMBINO

SUPPORTOSOCIALE

ATTACCAMENTOGENITORIALE

RESTRIZIONE DIRUOLO

RELAZIONE CONIL CONIUGE

TRAUMA DELLA
RELAZIONE



❑ LaNCS in età pediatrica può essereconsiderata un sintomo somatico “stress-related”
❑ Nel trattamento di questi pazienti si dovrebbeconsiderare anche un programma divalutazione e intervento psicologico
❑ I nostri dati sembrano individuare un profilopsicopatologico caratterizzato specialmente datendenza alla somatizzazione, difficoltà allasocializzazione e difficoltà nella strutturazionedel pensiero





Sincope Unit OPBG
La Sincope Unit è una unità funzionale multidisciplinare, situataall’interno dell’ospedale, che, partendo da risorse già disponibili,riunisce e coordina in modo rapido le competenze di diversispecialisti implicati nella gestione della sincope al fine diottimizzare il rapporto costo/efficacia del percorsodinostico-terapeutico del singolo paziente

Specialità coinvolte:PediatriaCardiologiaNeurologiaDEAPsicologia



Neuroriabilitazione

Endocrinologia

Psicologia Clinica

SINCOPEUNITDEA
(protocollo DS)

PEDIATRITERRITORIO

Ambulatorio
DH

Reparto

SINCOPECARDIACA

SOSPETTA SINCOPENEUROMEDIATA

PSEUDOSINCOPE

ELETTROFISIOLOGIA ECARDIOSTIMOLAZIONE

FOLLOWUP



Follow up a lungo termine e valutazione dell’efficaciadell’intervento

Sincopenon cardiaca

Sincopecardiaca
Terapiamedica /interventistica

Tilt test econsulenzapsicologica

Iter diagnosticodi I, II e III livelloVisita +ECG,Eco2D,Holter ECG, Holter PA,Test da sforzo,Loop recorder, SEF,RMN cardiaca

SINCOPE



Conclusioni
 Ospedalizzare solo pz. la cui probabile causa disincope è potenzialmente letale per la vita
 Applicare un iter diagnostico razionale sulla basedella “valutazione iniziale”.
 Cercare comunque (riesame) di arrivare ad unaragionevole conclusione diagnostica


