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PLACEC ™ ETA’
PEDIATRICAI
.. ma ahime....il paziente pediatrico puo essere:
d Neonato
d Lattante

(J Bambino

(] Adolescente
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PLACE© ™ Impatto clinico

La sincope puo
essere il primo

pediatrico segno di un
problema cardiaco

Paziente

La sincope puo La sincope puo
precedere la interferire
morte con la qualita
improvvisa di vita

La sincope in eta
pediatrica é per lo piu
benigna

NEUROMEDIATA
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L’ obiettivo iniziale dovrebbe essere sempre quello di
escludere le cause cardiache

La parte piu importante e |’anamnesi dettagliata di ogni
evento

Nel caso dei pazienti in eta prescolare la mamma ¢ la
persona piu attendibile nella raccolta della storia
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PLACF© == Epidemiologia

» Incidenza in eta 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 Ml 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 eta pediatrica & la Ml
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Sincope cardiaca

Sincopi cardiache

Strutturali

» Cardiopatia valvolare

e Cardiomiopatia ipertrofica ostruttiva

e Mixoma atriale

e Cardiomiopatia aritmogena Vdx

e Malattie del pericardio, tamponamento
cardiaco

e Embolia polmonare, ipertensione polmonare
e Anomalie coronariche congenite o acquisite
(malattia di Kawasaki)

e S/P chirurgico (Mustard, Senning, Fontan)

| Cardiac

5%

Unexplained

25%

NCS
60-80%
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Sincope cardiaca
Sincopi cardiache
Aritmiche:

Tachiaritmiche o bradiaritmiche \ Cardiac

5%

e Disfunzione sinusale
e Disturbi della conduzione AV
e TPSV/TV

Unexplained
e S. del QT lungo / S. di Brugada 25%

e Malfunzionamento di dispositivi impiantabili
e Proaritmia indotta da farmaci

NCS
60-80%
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PLACE® pediatric Syncope: A Systematic Review

Rennette Zavala, MD,* Benjamin Metais, MD,T Lynnia Tuckfield, BS.}
Michael DelVecchio, MD,} and Stephen Aronoff, MD, MBA}

TABLE 1. Summary of Research Articles

First Author No. Patients Age Range Most Common Etiology

Atik* 73 <I8y Vasovagal
Bo® 156 1-18y Vasovagal
Gordon® 73 2520y Unknown
Ikiz’ 268 1-18y Vasovagal
Li* 888 5-18y POTS
Massin' 226 0-16y Vasovagal
Pratt” 40 121y Vasovagal
Raucci' 1073 Imo-18y Vasovagal
Steinberg'' 169 418y Vasovagal
Zhang O° 474 617y Vasovagal
Zhang Q" 260 0-18y Tilt induced

© 2020 The Author(s). Published by Wolters Kluwer Health, Inc.
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TABLE 2. Summary Table by Syncopal Etiologies

95% Credl
No. Average,

Diagnosis Patients % Lower Upper
Vasovagal 1933 522 50.6 53.9
Unknown 676 183 17 19.5
POTS 486 13.1 12.1 14.2
Cardiac 148 4.0 3.39 4.65
Neurologic 115 311 2:57 3.69
Breath holding spell 89 241 1.94 292
Tilt induced 7T 2.08 1.65 2.56
Psychiatric 73 1.97 1:55 245
Orthostatic hypotension 47 127 0.935 1.66
Situational 27 0.730 0482 1.03
Hyperventilation 7 0.189 0.076  0.353
Intoxication 4 0.108 0.03 0.237
Hypoglycemia 4 0.108 0.03 0.237
Migraine headache 4 0.108 0.03 0.237
Trauma 3 0.081 0.017  0.195
BPPV 2 0.054 0.07 0.151
Diabetes 1 0.027 0.001 0.1
Anemia 1 0.027 0.001 0.1
Subarachnoid hemorrhage 1 0.027 0.001 0.1
DeMorier syndrome 1 0.027 0.001 0.1
Muscular dystrophy 1 0.027 0.001 0.1

BPPV indicates benign paroxysmal positional vertigo.

e

—
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PLACE© ™

@ESC

ESC GUIDELINES

European Heart Journal (2018) 39, 18831948

Supplementary Data Table |

European Society ¢oi:10.1093/eurheartjlehy037

of Cardiology

2018 ESC Guidelines for the diagnosis and
management of syncope

Frequency of the causes of syncope according to age

Age Source Reflex | Orthostatic Cardiac | Non-syncopal | Unexplained |Setting
(%) hypotension (%) | (%) TLOC (%) (%)
<40 years Olde Nordkamp' (| 51 2.5 1:1 GB) 27 ED and chest pain unit
40 — 60 years | Olde Nordkamp' | 37 6 3 19 34 ED and chest pain unit
<65 years Del Rosso? 68.5 0.5 12 - 19 Cardiology department
>60/65 years | Del Rosso” 52 3 34 - 11 Cardiology department
Ungar® 62 8 11 - 14 Geriatric department
Olde Nordkamp' | 25 8.5 13 125 11 ED and chest pain unit
>75 years Ungar3 36 30 16 - 9 Geriatric department.
Note. In a further 8% of patients,
the diagnosis was multifactorial
or drug-related

©ESC 2018

ED = emergency department; TLOC = transient loss of consciousness.
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PL ACE@ ~enene - Stratificazione del rischio nel paziente con
sincope in eta pediatrica

Pazienti a rischio basso

Pazienti senza elementi di rischio per potenziale patologia cardiaca
oppure soggetti con sincope gia definita dopo la prima valutazione
Gestione ambulatoriale in tempi ordinari dal pediatra e/o dallo
specialista di competenza

« Pazienti con elementi di potenziale rischio per patologia cardiaca o
con un episodio transitorio di perdita di coscienza non definito
 Gestione in tempi brevi in ambulatorio specialistico o tramite
* osservazione breve in Dipartimento di Emergenza
Pazienti a rischio elevato
« Pazienti risultati positivi per patologia cardiaca
« Gestione in regime di ricovero in urgenza con I’esecuzione immediata
di adeguate procedure diagnostiche e terapeutiche
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PLACE®

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.

9* Edizione

Conventional Diagnostic Methods/Y1eld

Test/Procedure

History and Physical
(including carotid sinus massage)

ECG

Electrophysiology Study without SHD*
Electrophysiology Study with SHD
Tilt Table Test (without SHD)

Ambulatory ECG Monitors:
| Holter

[ External Loop Recorder
(2-3 weeks duration)

Insertable Loop Recorder
(up to 14 months duration)

Neurological

(Head CT Scan, Carotid Doppler)

Yield

(based on mean time to diagnosis of 5.1 months’

49-85% '

2-11%
11% 3
49% *

11-87% **

2% 7
20% 7

65-88% ¢’

0_4% 4589,10

Day S, et al. Am J Med. 1982; 73: 15-23.
10 Stetson P, et al. PACE. 1999; 22 (part I1): 7

Kapoor, JAMA, 1992
6 Krahn, Circulation, 1995
7 Krahn, Cardiology Clinics, 1997.
8Eagle K,, et al. The Yale J Biol and Medicing
56: 1-8.
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PLACEC ™ ANAMNEST

Domande sulle circostanze immediatamente prima della sincope
— Posizione (supina, seduta o in piedi)
— Attivita (riposo, cambiamento postura, durante o dopo esercizio, durante o
dopo 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

e  Domande ai Testimoni

— Modalita di caduta ( improvvisa o piegando le ginocchia), colore della pelle
( pallore, cianosi, arrossamento),

— durata della perdita di coscienza, movimenti (tonico-clonici, minime
mioclonie, automatismi) e loro durata, esordio dei movimenti e la loro
relazione con la caduta, morsicatura della lingua
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PLACE@ ) Eﬁ’;peﬂi clinici suggestivi di cause specifiche (1)
* Sintomi o segni Possibili cause

— Dopo una visione, suono od
odore spiacevole

— Prolungato ortostatismo in
luogo caldo e affollato

— Entro un ora dal pasto

Vasovagale

® Vasovagale o disautonomia

— Dopo esercizio fisico

— Entro pochi minuti
dall’assunzione di
ortostatismo

— Durante sforzo o in
posizione supina

— Preceduta da palpitazioni

Postprandiale(disautonomia)

€ Vasovagale

Ipotensione ortostatica




ROMA 30 Settembre - 1 Ottobre 2022 Centro Congressi di Confindustria Auditorium della Tecnica

PLACE@ ) Edm/o"fspe tti clinici suggestivi di cause specifiche (2)

— Storia familiare di morte S$.QT lungo, S di Brugada,
improvvisa Displasia aritmogena Vdx

— Associata a
vertigini,disartria,diplopia TIA

— In seguito a movimenti delle
braccia

Furto della succlavia

— Stato confusionale dopo Epilessia

I'attacco per piu di 5 min.
— Movimento tonico-clonici,

automatismi, cianosi,

morsicatura lingua, aura

— Relazione temporale con .
assunzione di farmaci Indotta da farmaci

Epilessia

-~

B o




ROMA 30 Settembre - 1 Ottobre 2022 Centro Congressi di Confindustria Auditorium della Tecnica

PLACE@ " Convulsioni

» Le sincopi neuromediate possono produrre improvvisa e
profonda ipotensione e bradicardia con perdita di
coscienza associata ad attivita convulsiva

» Un terzo dei pz. inizialmente diagnosticati come epilettici
avevano una causa cardiovascolare responsabile degli
episodi convulsivi.

» Al contrario delle convulsioni nella sincope, nelle forme
epilettiche le convulsioni sono prolungate > 1 min),
ritmiche, e generalmente non provocate dagli stimoli che
comunemente provocano la sincope
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Esame Obiettivo

* La misurazione della pressione ortostatica € raccomandata dopo 5-10
min. di decubito supino

e Le misurazioni vengono effettuate dopo 1 e 3 min di ortostatismo e
ripetute se la pressione continua a scendere

 Un decremento della PAS ¢ 20 mmHg o un decremento della
mmHg € definito ipotensione ortostatica indipendente dalla presenza o
meno di sintomi
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e —
PLACE ECG

* Un ECG normale e
associato a basso rischio
di sincope cardiaca
(eccetto TPSV).
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2018 ESC Guidelines for the diagnosis and
management of syncope

Cardiac syncope

Arrhythmic syncope is highly probable when the ECG shows>~%:

Persistent sinus bradycardia <40 b.p.m. or sinus pauses >3 s in awake state and in absence of physical training;
Mobitz Il second- and third-degree AV block;

Alternating left and right BBB;

VT or rapid paroxysmal SVT;

Non-sustained episodes of polymorphic VT and long or short QT interval; or

Pacemaker or ICD malfunction with cardiac pauses.

Cardiac ischaemia-related syncope is confirmed when syncope presents with evidence of acute myocardial ischaemia with or

without myocardial infarction.> %

Syncope due to structural cardiopulmonary disorders is highly probable when syncope presents in patients with prolapsing
atrial myxoma, left atrial ball thrombus, severe aortic stenosis, pulmonary embolus, or acute aortic dissection.
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P|_ ACE@ "= Aritmie e sincope

Stratificazione del rischio nel paziente con sincope -

in eta pediatrica

Cause cardiache di morte improvvisa in eta pediatrica

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

Dissociazione _ . Bradiaritmia
Elettromeccanica 5% 15-20%

Tachiaritmia Ventricolare (TV/FV)
75-80%
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PL ACE o@j o Edizione . . | .‘5% -
Esami di laboratorio "

* Gli esami di laboratorio sono indicati
solo se si sospetta che la sincope sia
dovuta ad una perdita di volume
circolante (disidratazione, emorragia
ecc) o nei quadri pseudo-sincopali
quando si sospetta una causa
metabolica (ipoglicemia,
iperventilazione con ipocapnia ecc.)
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Classificazione
Sincope o presincope

Pseudo -sincope o non sincope

(18 %)
Sincope *  Metabolica (ipossiemia,i poglicemia)

« Sincope cardiaca * Neurologica (epilessia, cefalea, accidenti

aritmica o da anomalie cerebrovascolari, traumi)

strutturali *  Psicogena (disturbi di somatizzazione e/o
* Neuromediata conversione, depressione, iperventilazione
* Ipotensione ortostatica psicogena, attacchi di panico, narcolessia)

* Intossicazione da farmaci
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PLACE© ™
NEUROCARDIOGENICHE

* Sincopiriflesse o

Sincopi cardiovascolari .
neuromediate

extracardiache 1. Sincope vaso-vagale

(o da anomalie del tono- 2.  Sincope situazionale

controllo- volume vascolare o 3.  Breath holding spells o “spasmi
autonomiche) incidenza 61-80% affettivi”.

* |potensione ortostatica
Neuromediata in eta pediatrica:

=Presente nelle diverse eta

=Pjcco d’incidenza tra 12 e 16 anni

=Pju frequente nelle femmine

=Spesso con completa risoluzione in 1-2 anni
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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 intestinali
ecc.)

 Aumento di 30 battiti della fc o > 120 bpm nei primi
10’ del tilt test o Standing test
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PLACES ™ Head-up Tilt Test (HUTT)

oU

NON e un buon predittore di ricorrenza di sincope né di efficacia del
trattamento.

Puo aiutare quando la storia & confusa o inadeguata ( testimoni).
Evoca i sintomi che il pz. non sa descrivere

INDICAZIONI :

Sincopi ricorrenti con > 2 episodi ogni 6 mesi
anche singolo episodio sincopale se e’ stato causa di trauma o di
incidente (soprattutto se avvenuto in situazioni potenzialmente
pericolose e senza prodromi)

Sincopi da causa ignota senza evidenza di cardiopatia significativa

Presenza di una cardiopatia che potrebbe non essere la causa dell’episodio

sincopale, dopo che sono state comunque escluse cause cardiache
Ricorrenti episodi convulsivi da causa ignota, con EEG ripetutamente negativi
e che non rispondono a terapia standard
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Sincope Neuromediata

TILT TEST
Introdotto nel 1986

TEST DI PROVOCAZIONE (classe Ila)

Protocollo pediatrico :
10’ clinostatismo , poi tilt table inclinato ad 80° per 30 minuti.

Sensibilita 20-90 % ( OBG: 62%)
Specificita 83-100 % (specificita piu alta se durata del test piu breve!)

“NON e il Gold standard” , ma nella nostra esperienza

e spesso estremamente utile
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P| ACE® * = Aritmie e sincope

Epidemiologia

5% dei bambini sani

Familiarita 20% -35% dei casi

Probabile eredita autosomica dominante con
ridotta penetranza

L’eta di insorgenza varia dai 6 ai 12 mesi di eta,
raramente si presenta nella prima settimana di
vita o dopo i due anni ( 66% dei pz)

In genere, terminano verso i 3-4 anni e
raramente durano fino a 6-7
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PLACE€S ™ Aritmie e sincope

Epidemiologia

Frequenza variabile da >1/giorno a 1/anno
La distribuzione nei due sessi e simile.

Il 10-15% dei soggetti puo arrivare a presentare
spasmi clonici generalizzati (convulsioni
anossiche)

Il 15-20%, terminati gli spasmi, puo soffrire in eta
peripuberale di sincopi vasovagali
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Pl ACEF© =  Aritmie e sincope
e Breath Holding Spells

Terapia

Terapia marziale
(solfato ferroso 5-6 mg/kg /die per almeno 8
settimane)*

Risposta completa: 30-50% dei casi
Risposta parziale( > = 50%): 20-35% dei casi
NB: Maggiore efficacia se presente anemia sideropenica!

>kDaua’ 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
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PLACEC "™

Valutazione neurologica e
psichiatrica

* E’indicata una valutazione neurologica nei pz. in
cui la perdita di coscienza non puo essere attribuita
ad una sincope (epilessia, narcolessia, drop attack)

* In caso di sincope certa, una valutazione
neurologica come un EEG non e consigliata

* Lavalutazione psicologica/psichiatrica e consigliata
nel sospetto di sincope psicogena o in caso di
malattia psichiatrica nota.
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PLACE®™  Parenting Stress Index

SUPPORTO
SOCIALE

RELAZIONE CON
IL CONIUGE

N

ATTACCAMENTO
GENITORIALE ’

CARATTERISTICH

E
DEL BAMBINO

«— SALUTE
(DEL GENITORE)

RUOLO

RESTRIZIONE DI

RAUMA DELLA
— RELAZIONE
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La NCS in eta pediatrica puo essere
considerata un sintomo somatico “stress-
related”

Nel trattamento di questi pazienti si dovrebbe
considerare anche un programma di
valutazione e intervento psicologico

| nostri dati sembrano individuare un profilo
psicopatologico caratterizzato specialmente da
tendenza alla somatizzazione, difficolta alla
socializzazione e difficolta nella strutturazione
del pensiero
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PLACE€ "™ 2018 ESC Guidelines for the diagnosis and
- management of syncope

Reflex syncope

.

Severe/recurrent form

|
S S T

Hypotensive | | Dominant

" LowBP ‘
‘ phenotype ‘ | 7 Eladiomes 7 \ drugs /_cardioinhibition®
/
No or
Yes  yery short
r £ S
'L / Y Y v )

Stop/reduce

Cardiac pacing
(Class lla/lIlb)

* Fludrocortisone |  Counter-pressure
* Midodrine manoeuvre hypotensive ]
(Class lIb) (Class lla) drugs See Figure 10
(Class lla)

Tilt training j

_ Younger [ (Class IIb) Older
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PLACEC™™  Sincope Unit OPBG

La Sincope Unit € una unita funzionale multidisciplinare, situata
all’interno dell’'ospedale, che, partendo da risorse gia disponibili,
riunisce e coordina in modo rapido le competenze di diversi
specialisti implicati nella gestione della sincope al fine di
ottimizzare il rapporto costo/efficacia del percorso
dinostico-terapeutico del singolo paziente

Specialita coinvolte:
Pediatria
Cardiologia
Neurologia

DEA <z
1 L4 ,
Psicologia Bambino Gesu

OSPEDALE PEDIATRICO




ROMA 30 Settembre - 1 Ottobre 2022 Centro Congressi di Confindustria Auditorium della Tecnica

PEDIATRI |
TERRITORIO |

DEA
(protocollo DS)

SINCOPE UNIT

ORGANIZZAZIONE

= Ambulatorio

— DH

Reparto

SINCOPE ELETTROFISIOLOGIA E
CARDIACA CARDIOSTIMOLAZIONE

SOSPETTA SINCOPE FOLLOW
NEUROMEDIATA §]>

L PSEUDOSINCOPE

! Neuroriabilitazione

Endocrinologia

Psicologia Clinica
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PLACE@ ™

Sincope Tera_pla
cardiaca ~ medica/
interventistice

Iter diagnostico
dil, Il e lll livello
Visita +ECG,

Eco2D,Holter ECG, Holter PA, Tilt test e
Test da sforzo, Sincope

Loop recorder, SEF, non cardiaca . _
RMN cardiaca psicologica

consulenza

Follow up a lungo termine e valutazione dell’efficacia
dell’intervento
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LACEO ™
Conclusioni

Ospedalizzare solo pz. la cui probabile causa di
sincope e potenzialmente letale per la vita

Applicare un iter diagnostico razionale sulla base
della “valutazione iniziale”.

Cercare comungue (riesame) di arrivare ad una
ragionevole conclusione diagnostica




