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@PL ACE%g Cardiomiopatia infiammatoria ad esordio infantile

Ad 1 anno e 4 mesi, in corso diinfezione respiratoria viene eseguita
RX torace che mostra cardiomegalia.
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Cardiomiopatia dilatativa
ad esordio infantile

Metabolica/Mitocondriale Sarcomerica

Pannello NGS cardiomiopatie: VOUS
CASQ2 ereditata dalla madre.

Screening metabolico:

e Lattati

e« Amminoacidi plasmatici
e Ac organici urinari

e Acilcarnitine

* Isoforme transferrina

Inflammatoria

« hsTNT 144 pg/

ml
e NTproBNP
>5000 pg/ml

« PCR 3,56 pg/ml

CONGRESSO RoMA, 25 - 27 Giugno 2026



OPLACEZ

PLATFORM OF LABORATORIES FOR ADVANCES IN CARDIAC EXPERIENCE

Eseguiti CC e BEM: infiltrato infiammatorio linfomonocitario interstiziale con diffusa aggressione
e frammentazione citotossica delle miocellule.

Esame conclusivo per
MIOCARDITE LINFOCITARIA ATTIVA
assenza di fibrosi interstiziale ed endocardica e
negativita delle PCR virali.

AHA, AECA e AIDA negativi

T . Courtesy of Dr Francatanci;
« Avviata terapia con Cortisone, Azatioprina (mutazione TPMT assente) + anti-scompenso cronico
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A 3 mesi completo recupero della funzione VS, BNP e hsTNI nella norma.
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Inizia lento decalage della terapia cortisonica con sospensione dopo 6
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Effettuata BEM: non diagnostica.
e o * 3 Virologici negativi
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PLATFORM OF LABORATORIES FOR ADVANCES IN CARDIAC EXPERIENCE

Ipocinesia diffusa con disfunzione sistolica severa (LVEF 32%) nelle condizioni di studio. Estese e diffuse alterazioni della
caratterizzazione tissutale miocardica a distribuzione intramurale che coinvolgono pressoché tutte le pareti del ventricolo sinistro, in

particolare il setto interventricolare, e che orientano in prima ipotesi per alterazioni flogistiche croniche in fase attiva.

CONGRESSO RoMA, 25 - 27 Giugno 2026




AAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAA

C+AZA AZA C+AZA AZA C+MMF+CSA
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o Avvia terapia immunosoppressiva con:
« Cortisone;
w8 * n « Ciclosporina;
“ « Acido Micofenolico.

lug-17 feb-18 lug-18 mag-19 gen-20

B £ M NTproBNP [l hsTNT
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C+AZA AZA C+AZA AZA C+MMF+CSA
172 5.98k
Nuovi tentativi di decalage di terapia
129 4.49k
con cortisone FALLITI
2 . . .
w86 3 per ricomparsa di disfunzione VS e
g
" rialzo dei biomarcatori cardiaci.
1.5k
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PLATFORM OF LABORATORIES FOR ADVANCES IN CARDIAC EXPERIENCE

BEM infiltrato inflammatorio linfo-
R Leh e e cmesa o monocitario (CD3++, CD4+, CD8+,
598 CD20- e CD163++) con frammentazione
e necrosi miocellulare (necrosi

citotossica). Virus neg.
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Boli di Cortisone

43

Stop Ciclosporina

10
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Inizia Tacrolimus
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Maggio 2025

EPIOCVx 10/0612022 1249:41 03171974 0PB6. EPIQ CVx 1010612022 12:4955
TIS03  MI12 G — TIS09  MI11

aVR V4

aVL vs ! ) ' f

BEM: Tre minuti frammenti di tessuto endomiocardico contrassegnati da miocellule con nucleo leggermente
polimetrico e polimorfo. Nell'interstizio sono presenti occasionali elementi linfomonocitari (CD3+ e CD20-) in assenza

di una chiara aggressione delle miocellule. Le arteriole hanno parete normostrutturata e lume pervio. Lieve

ispessimento fibroso dell'endocardio. Virus negativi. e
ool
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PLATFORM OF LABORATORIES FOR ADVANCES IN CARDIAC EXPERIENCE

Anticorpi anti-cuore positivi: grading 3/5

Prosegue MMF
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Holter ECG: frequenti BEV Isolati e organizzati In coppie e S triplette.

Coppia Ventricolare 7,5s FC78BPM  25mm/s 10mm/mV 0-60Hz  10/07/2025 15:53:50
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Riprende in terapia Tacrolimus
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La mattina successiva ACC rianimato (ROSC dopo circa 40-50 minuti) a domicilio.

Nuovo episodio di ACC in FV durante il trasporto trattato con DC shock.

Severa disfunzione ventricolare sinistra FE 10% + instabilita emodinamica

nonostante supporto inotropo e vasopressorio elevato, per cui si posizionava

ECMO V-A.

Stato di coma GCS 3

e Dopo 9 giorni morte cerebrale.
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AUTOPSIA

Infiltrato linfomonocitari (CD3+,CD20+, CD68+ e CD38-). Espansione fibrosa dell'interstizio con pattern a "graticcio"
(perimiocellulare) o di tipo sostitutivo (fibrosi a stampo). Aree di necrosi coagulativa delle miocellule.
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Grazie per l'attenzione

nicoletta.cantarutti@opbg.net

CONGRESSO RoOMA, 25 - 27 Giugno 2026



