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Fibrosi nella cardiomiopatia ipertrofica
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Galati et al., Circ HF 2016Cui et al., JACC 2021
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Ho et al., NEJM 2010

PICP: C-terminal propeptide of type I procollagen 
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Ho et al., Circ CVI 2013



Pesce et al., Nat Rev Card 2023

Fibroblasta Cardiomiocita
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Cause di ischemia nella CMI

↑ domanda 

Ipercontrattilità miocitaria 

Ipertrofia miocardica 

Disfunzione diastolica 

Ostruzione all’efflusso 

↓ apporto 

Malattia dei piccoli vasi 

Ridotta densità capillare 

Ridotta riserva di 

perfusione coronarica 
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Aritmogenesi nella cardiomiopatia ipertrofica

Coppini et al., CVR 2020



1423 pazienti a 
rischio basso-
intermedio 
Età 56±14 anni 
FUP 4,7±2 anni 
686 sottoposti a 
miectomia

40 SCD  
20 interventi 
appropriati ICD

Mentias et al., JACC 2018 
 

LGE e rischio aritmico nella CMI



Età
Sincope idiopatica
Gradiente al TEVS

Spessore miocardico massimo VS
Diametro atrio sinistro

TVNS
Storia familiare di MCI
Funzione sistolica VS

Estensione della fibrosi

Linee guida ESC

Calcolo del rischio 
con HCM Risk-SCD

Rischio basso
<4% a 5 anni

Rischio intermedio
≥4% e <6% a 5 anni

≥1 fattore di 
rischio clinico*

Impianto 
defibrillatore 
(Classe IIb)

Impianto 
defibrillatore 
(Classe IIb)

Rischio alto
≥6% a 5 anni

Impianto 
defibrillatore

(classe IIa)

Presenza di almeno 1 tra:
Storia familiare di MCI

Ipertrofia massiva del VS
Sincope idiopatica
Aneurisma apicale

FEVS <50%

No

TVNS

No

LGE esteso alla RM

Sì

Calcolo del rischio con 
HCM Risk-SCD 

per processo decisionale 
condiviso

Impianto 
defibrillatore

(classe IIa)

Calcolo del rischio con 
HCM Risk-SCD 

per processo decisionale 
condiviso

Impianto 
defibrillatore 
(Classe IIb)

Bambini

Adulti

Impianto 
defibrillatore 

controindicato 
(Classe III)

Sì

No

Arbelo et al., EHJ 2023; Ommens et al., Circ 2024 
 

LGE e rischio aritmico nella CMI



Kiaos et al., JACC CVI 2024

Metanalisi di 11 studi 
5550 pazienti 
FUP mediano 5,2 anni 
7 studi utilizzano 6 SD

LGE e rischio aritmico nella CMI



2698 pazienti, tutti con 
RM e biomarcatori (ma 
esclusi portatori di ICD!)  
Età 50 anni 
FUP 6,9 anni

Kramer et al., JAMA 2026

34 SCD 
43 aritmie 
ventricolari non 
fatali

C index 0,76

LGE e rischio aritmico nella CMI
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58 pazienti sottoposti ad 
impianto di ICD 
Età 44±14 anni 
HCM Risk-SCD: 5,3±3,2% 
26% end stage

 Scar architecture and arrhythmias

Francia et al., JACC CVI 2023
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410 pazienti  
Età 52±17 anni 
26 (6,3%) LVEF<50% 
298 (72,6%) LGE+ 
140 (47,0%) BZ channels+

Francia et al., EHJ CVI 2026

 Scar architecture and arrhythmias
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 Scar architecture and arrhythmias



Aritmogenesi nella cardiomiopatia ipertrofica

Substrato

Fibrosi 
Ischemia 
Ipertrofia

Trigger SNA



Baudenbacher et al., JCI 2008

Modello murino che esprime varianti della 
troponina T umana associate ad HCM

L’aumentata affinità al calcio crea un substrato aritmico



D
e

↑ consumo ATP 

↓ Connexin 43

WT 
Tnnt2 I79N

Baudenbacher et al., JCI 2008; Huke et al., Circ Res 2013

L’aumentata affinità al calcio crea un substrato aritmico

Modello murino che esprime varianti della 
troponina T umana associate ad HCM



Aritmogenesi nella cardiomiopatia ipertrofica

Substrato

Trigger SNA

Coppini et al., CVR 2020; Baudenbacher et al., JCI 2008; Galati et al., Circ HF 2016 




