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How to  diagnose Hypertrophic  Cardiomyopathy
HYPERTROPHIC CARDIOMYOPATHY  (‘64   IHSS)

Il Nethalide (noto anche come Pronethalolo o con il 
nome commerciale Alderlin) è stato uno dei primi 
farmaci beta-bloccanti non selettivi ad essere 
sintetizzato.  
Sviluppato nei primi anni '60 dal pioniere James Black, 
fu il primo farmaco di questa classe ad entrare in uso 
clinico per il trattamento di angina e aritmie 
Tuttavia fu ritirato precocemente per lo scarso profilo 
di sicurezza, come anche successivamente il Practololo.  

Il Propanololo dimostrò invece un profilo di sicurezza 
ottimale ed è ancora in uso



Prevalence in  Adults  
1:500 (2 per ‰)

Cut off value  LV wall 
thickness ≥ 15 mm in  
any LV segment that is not 
explained solely by loading 
conditions (ESC 2023)

HYPERTROPHIC CARDIOMYOPATHY

Family members ≥13 mm 
Prevalence in  Adults  

1:200 (5 per ‰)

Heterogeneous	 	 Variable (Dynamic)

HCM is a PHENOTYPE      



Aumentata lunghezza del  
lembo anteriore mitralico  

per classi di età 
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Maron MS et al. Circulation 2011

Prof.  Franco Cecchi, MD  

Attacco anomalo  
del muscolo papillare 



L’ostruzione all’efflusso del ventricolo sinistro  è una condizione VARIABILE ,  
che può aggravarsi o migliorare a seconda di alcune condizioni :

• Pasti abbondanti  
    (pasta, pizza, etc)

• Sforzi importanti 
• sollevamento pesi 
• esercizio fisico

• Farmaci: Diuretici, sartani 

• Disidratazione                   



Florence + Minneapolis

  

CMI ostruttiva provocabile  (latente): 
1. manovra di Valsalva 
2. dopo pasto carboidrati  
3. Eco da sforzo su pedana o cicloergometro



JACC 2017

• Trombosi 
apicale 

• TV  
sostenuta  

      monomorfa



HYPERTROPHIC CARDIOMYOPATHY

Heterogeneous		 Variable (Dynamic)



HCM  

PATIENTS JOURNEY



STAGE I 
(gene + )

STAGE 
II

STAGE  
III

STAGE  
IV

 ~20-25% Basal LVOTO± MR 

 ~20-25% Provokable LVOTO± MR 

 ~50% Symptoms 

 No or mild Fibrosis (LGE)

No  
Symptoms 

ECG may be 
abnormal 

~20-25% Basal LVOTO ± MR 

~20-25% Provokable LVOTO ± MR 

~100% Symptoms 

 Moderate-severe Fibrosis (LGE)

NO LVOTO ~  
100% MR 

Severe symptoms 
Severe Fibrosis (LGE)



	     Sarcomeric versus non sarcomeric disease 
	 	 	    

    

HCM  PHENOTYPE      



Rare Variants (10%) 
MYL2,ALPK3,et al

Other genetic or  
non genetic causesPoligenic +  

environmental 
• Obesity 
• Hypertension (youngs) 
• Drugs 
• Intense sport activity

et al.

	  
Red flag approach  



HCM 
  

TREATMENT OPTIONS



● Sacubitril 
● SGLT2  
    inhibitors

● MV repair 
● Mitraclip

● VT  
ablation

●  AV pacing + 
Disopyramide > 60yrs

Myosin 
Inhibitors 

 Mavacamten 
Aficamten

Nadolol  
Disopyramide 

or 
Nadolol & 

Disopyramide

Therapeutic 
armamentarium 

in 2026

● SGLT2  
    inhibitors

● SGLT2  inhibitors



HCM:   WHAT ARE WE STILL MISSING ?       



HCM:   WHAT ARE WE STILL MISSING ?        NEXT STEPS 

N Engl J Med 2003

• WHY CARDIAC ARREST OCCUR 

• THE ROLE OF  
• GENE VARIANTS (e.g. VOUS) 
• SNP 
• ENVIRONMENT 

• THE ROLE OF GENE THERAPY

• ANY OPTION BEYOND ICD ? 

• HOW TO PREVENT MYOCARDIAL FIBROSIS ?

• HOW TO BETTER IDENTIFY HIGH RISK PTS



Et al.

MULTIDISCIPLINARY  
HCM CENTERS

AICARM APS   “Servizio «Cuori in ascolto”

Dal 2022, oltre 650 pazienti o familiari hanno 
utilizzato il  servizio di sostegno ai pazienti con 
Cardiomiopatia, prestato telefonicamente da 
volontari esperti 

Gli utenti di Cuori in Ascolto possono ottenere 
sostegno psicologico e confrontarsi con altri 
pazienti in merito alle proprie esperienze di 
malattia e percorso terapeuticoe/o familiari

AICARM  ASSOCIAZIONE  
ITALIANA CARDIOMIOPATIE Aicarm.it



AICARM APS      Associazione italiana  Cardiomiopatie	     www.aicarm.it
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