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❑ Le aritmie rappresentano la causa di MI nella maggior parte 
delle CC (particolarmente in quelle cianogene) 

    (Pillutla P et al. Am Heart J 2009)



Assenza GE et al, JAMA 2026

❑ Circa l’80% delle CC cianogene è rappresentato dalla 
Tetralogia di Fallot (0.35% dei nati vivi), con sopravvivenza 
del 90% a 30 anni dalla correzione chirurgica

• Rigurgito moderato-severo della valvola tricuspide (20-32%)​ 

• Tachicardia atriale e FA (20-45% dopo i 45 aa)​ 

• Disfunzione della valvola polmonare protesica (25-40%)​ 

• Aumentato rischio di endocardite infettiva (1.3-1.6% a 10 aa)​ 

• Aritmie ventricolari: prevalentemente TV monomorfa (15%) 



▪ Rischio aritmico in Tetralogia di Fallot (T4F) s/p correzione. 

Esordio relativamente precoce (> 5 anni dall’intervento) di: 

▪ BAV (per chiusura DIV) 
▪ Tachiaritmie atriali 
▪ Tachicardie ventricolari

Walsh EP and Cecchin F, Circulation 
2007

MI prevalentemente su base aritmica 0.6 - 6%



❑ Studio multicentrico su 1147 pazienti sottoposti a 
correzione di T4F: l’8% ha mostrato un outcome composito 
di MI, arresto cardiaco resuscitato, TV sostenuta in FU 
medio di 8 anni (età media 27 anni al reclutamento)



“…1189 of 25790 adults (5%) died, of whom 213 died suddenly (19%)…” 



Le aritmie nei pazienti con CC dipendono da: 

- Anomalie elettriche intrinseche alla malformazione 
strutturale di base (rare…) 

- Substrati secondari alla chirurgia correttiva come: 
▪ cicatrici chirurgiche (A e/o V) 
▪ dilatazione delle camere (> di volume) 
▪ ipertrofia (> di pressione) 
▪ cianosi (elemento peggiorativo)

NB. Più complessa è la CC      più complesso è il substrato aritmogeno….Europace, 2018
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Il concetto di “substrato aritmogeno” nella T4F riparata 
chirurgicamente non nasce subito come concetto raffinato.  
Per anni è stata una scatola nera…

Negli anni ’70 - ’80 il problema viene riconosciuto in modo 
clinico ed elettrocardiografico: i pazienti operati di T4F 
sopravvivono di più, ma alcuni sviluppano, anni o decenni 
dopo, TV e MI. In questa fase il substrato è ancora 
concettualmente vago: si parla di aritmie tardive post-
chirurgiche, spesso associate a blocco di branca destra, 
extrasistolia ventricolare, QRS largo, ventricolotomia destra e 
cicatrici del RVOT



Nasce il concetto che l’aritmia sia una conseguenza post-
CCH: 

• la TV origina da un rientro localizzato nel sito della 
precedente chirurgia (ventricolotomia)

Si sta identificando un circuito anatomico: 

• dai primi studi di mappaggio intraoperatorio si definisce 
che la TV è causata da un macro-rientro nel RVOT

Si correla il mappaggio intraoperatorio con l’istologia: 

• il sito della chirurgia mostra alterazioni istopatologiche 
ed il trattamento di ablazione chirurgica può eliminare 
l’aritmia



▪ Dal 2007…l’era degli istmi anatomici 
con conduzione lenta (SCAI)

Zeppenfeld K et al, Circulation 2007

*

* Activation map by CARTO BW (grey zone)



Istmo 1: tricuspid annulus ↔ RVOT patch

Istmo 2: RV incision ↔ pulmonary annulus 

Istmo 4: VSD patch ↔ tricuspid annulus

Istmo 3: pulmonary annulus ↔ VSD patch

Si distinguono 4 istmi «classici»:



Larghezza: distanza più breve tra confini non eccitabili (con soglia > 10 mA)

Lunghezza: distanza tra il primo elettrogramma bipolare normale su ciascun lato

Tempo di attivazione locale: deflessione di picco degli elettrogrammi bipolari che 
coincide con la massima discesa del segnale unipolare

Caratteristiche EF e patogenicità degli istmi:



Conduction velocity index (CVi)*:

Caratteristiche EF e patogenicità degli istmi:

Lunghezza istmo (mm) 

Tempo di conduzione attraverso l’istmo (ms)
(m/s)

* N.B. non correlato all’età del paziente



▪ Tutti gli istmi sono uguali…?

Gli istmi correlati alla TV erano significativamente più lunghi e tendevano ad 
essere  più stretti (con verosimile maggior rallentamento della propagazione 
dell’impulso), rispetto agli istmi dei pazienti senza TV

Tuttavia, la differenza più importante per definire un istmo critico era rappresentato 
da un basso CVi (< 0.5 m/s nei pz con TV spontanea e/o inducibile)

Presenza di elettrogrammi frammentati, di basso voltaggio e possibili potenziali 
tardivi



Attilio (23.06.1982) - T4F s/p correzione con patch monocuspide. Alla RMN: 1) Insufficienza polmonare 
severa (RF 47%), in assenza di stenosi significativa. 2) Non stenosi significative delle arterie polmonari 
con distribuzione del flusso polmonare bilanciata (RPA/LPA 56%/44%). 3) Ventricolo destro 
severamente dilatato (RVEDVi 160 mL/m2, RVEDV/LVEDV 1.8, RVESVi 82 mL/m2) con funzione sistolica 
globale ai limiti inferiori (RVEF 48%). SEF negativo per inducibilità di TV…





Gli autori dimostrano che alcune caratteristiche anatomiche ottenute mediante 
TC, in particolare lo spessore miocardico dell’istmo (wall thickness), la larghezza 
dell’istmo, la presenza di calcificazioni dei patch chirurgici e i rapporti anatomici 
con le arterie coronarie, sono strettamente correlate alle proprietà elettriche 
osservate durante il mappaggio elettroanatomico

Larghezza alla TC: sovrastimata rispetto al mappaggio 
elettroanatomico

Spessore parete miocardica alla TC: correlato con le 
proprietà anatomiche funzionali dell'istmo 

conduzione bloccata: 2.6 mm
Sia la larghezza dell'istmo sia lo spessore del miocardio 
sono stati associati a un maggior numero di applicazioni di 
energia durante l'ablazione della TV

Rischio aritmico massimo associato ad istmi con spessore intermedio che 
mantengono una conduzione lenta

conduzione lenta: 4.8 mm

conduzione normale: 5.6 mm

▪ Gli istimi tra mappaggio 3D e TC…



▪ Gli istmi più «strani»…



▪ Substrati delle aritmie ventricolari non istmo-correlati (circa il 10%)





Scopo dello studio

In uno studio retrospettivo, osservazionale e monocentrico: valutare il valore 
predittivo dello studio elettrofisiologico (SEF eseguito tra 2009 e 2014) per 
aritmie ventricolari potenzialmente letali nei pazienti con T4F o altre CC che 
coinvolgano il tratto d’efflusso del ventricolo destro in un FU > 10 anni.



Materiali e metodi

Popolazione totale (112 pazienti) 
Maschi 45 (40.2%)

Media (± DS)

Età (anni) 18.5 (6)

Peso (Kg) 57.1 (14.8)

Età alla correzione chirurgica (anni) 1.5 (2)

Tipologia delle CC native n. (%)
Tetralogia di Fallot 100 (89.3)

AP + DIV 6 (5.4)

SP + DIV 2 (1.8)

CAV (tipo Fallot) 3 (2.7)

VDDU (tipo Fallot) 1 (0.9)

Caratteristiche demografiche e cliniche della popolazione dello studio

Popolazione totale (112 pazienti) 
Sindromi genetiche associate 19 (17%)
DiGeorge 9 (8%)

Down 7 (6.3%)

Alagille, Kabuki, Delezione 8q 1

Sintomi pre-SEF 16 (17%)

Palpitazioni 14 (87.5% dei sintomatici – 12.5% pop. totale)

Sincope 2 (12.5% dei sintomatici – 1.8% pop. totale)



Materiali e metodi

Popolazione totale (112 pazienti) 

Indicazioni al SEF n. (%)

Dilatazione del VD alla RMN 56 (50)

Aritmie ventricolari (classe di Lown > 2) 20 (17.9)

Entrambe le indicazioni 36 (32.1)



Materiali e metodi

Aritmie ventricolari pre-SEF
Aritmie ventricolari pre-SEF 83 (74.1%)
Extrasistolia ventricolare complessa 70 (84.3% degli aritmici – 62.5% pop. totale)
TV monomorfa NS 12 (14.5% degli aritmici – 10.7% pop. totale)
TV monomorfa sostenuta - -
TV polimorfa NS - - 
TV polimorfa sostenuta 1 (1.2% degli aritmici – 0.9% pop. totale)

Modalità di riscontro delle aritmie*
ECG di Holter delle 24h 62 (74.7% degli aritmici – 55.4% pop. totale)
Test ergometrico 20 (24.1% degli aritmici – 17.9% pop. totale)
Interrogazione device impiantati 1 (1.2% degli aritmici – 0.9% pop. totale)

Caratteristiche cliniche e strumentali della popolazione dello studio

* Tutti i pazienti sono stati sottoposti a controlli semestrali/annuali



Materiali e metodi

Ultimo FU Pre-SEF Ultimo FU Post-SEF

ECG Media (± DS) Media (± DS)
QRS in V1 139.3 ms (24.8) 143.2 (22.9)

n. (%) n. (%)

f-QRS 22 (19.6) 26 (23.6)

Ecocardiogramma Ecocardiogramma

Insufficienza polmonare 91 (81.25) 81 (72.3)
Lieve-moderata 36 (39.6 – 32.1 pop. tot.) 60 (74.1 – 53.6 pop. tot.)
Severa 55 (60.4 – 49.1 pop. tot.) 21 (25.9 – 18.7 pop. tot.)
Dilatazione VD 98 (87.5) 96 (85.7)
Lieve 30 (30.6 – 26.8 pop. tot.) 44 (45.8 – 39.3 pop. tot.)
Moderata 48 (49 – 42.8 pop. tot.) 35 (36.5 – 31.2 pop. tot.)
Severa 20 (20.4 – 17.8 pop. tot.) 17 (17.7 – 15.2 pop. tot.)
FE VS 62.2% (± 7.6) 57.5% (± 6.6)

RMN

EDV del VD indicizzato 146 ml/m2 (± 33.3) 119 ml/m2 (± 25.5)

FE VD 52.1% (± 8.7) 51.6% (± 6.7)
Frazione rigurgito polmonare 39.2% (± 17.1) 19.4% (± 14.7)

Dati ECG e di imaging

Età media alla 1° valvul. 16.8 anni



Popolazione totale (112 pazienti) 

Media (± DS)

Durata del FU (anni) 12.4 (1.3)

Età all’ultimo FU (anni) 30.9 (6.1)

Età al SEF (anni) 18.6 (8.5)

Peso al SEF (Kg) 57 (14.7)

Δt Correzione chirurgica – SEF (anni) 17.1 (7.4)

Materiali e metodi



Popolazione totale (112 pazienti) 

n. (%)

Inducibilità aritmie ventricolari complesse (3 sintomatici) 6 (5.4)

• TV monomorfa NS (CL medio 275 ms) 4 (3.6)

• TV monomorfa sostenuta - -

• TV polimorfa NS (CL 175 ms) 1 (0.9) –> impianto ICD

• TV polimorfa sostenuta (CL 245 ms)/FV 1 (0.9) –> impianto ICD

                                 Anni +/- DS

• Età all’esordio delle aritmie ventricolari                         24.7 (3)

• ∆t SEF – esordio delle aritmie ventricolari 6.2 (4.8)

Risultati
Dati SEF/FU



Risultati

SEF
Aritmie ventricolari nel FU

Totale

No Si

 Negativo 105 1 106
 Positivo 4 2 6

 Totale 109 3 112

Specificità: 96.3% Sensibilità: 66.7%

Valore predittivo negativo: 99.1%

Valore predittivo positivo: 33.3%

P: 0.007



▪ Conclusioni

La TV nei pazienti sottoposti a riparazione chirurgica della 
T4Fcostituisce una prevalentemente forma paradigmatica di aritmia 
da macro-rientro correlata ad un substrato anatomico post-
chirurgico 

L’identificazione degli SCAI ha rappresentato la principale 
innovazione concettuale degli ultimi 20 anni, consentendo: 
• comprensione fisiopatologica del circuito aritmico 
• sviluppo di ablazioni TC mirate (sempre…ed in tutti???) 
• miglioramento ed integrazione della stratificazione del rischio 
• riduzione dei casi di MI  
• slancio per innovazioni (AI, imaging integrato,…)

Tuttavia, il paradigma EF contemporaneo è che la T4F s/p 
correzione chirurgica non sia soltanto «una malattia degli istmi» 
ma una cardiomiopatia elettrica e fibrotica progressiva in cui gli 
SCAI rappresentano il substrato dominante ma non esclusivo, 
soprattutto nella popolazione più anziana






