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Hypertrophic cardiomyopathy outlines a pathological condition of considerable interest not only in the field
of cardiology but also for medical-legal aspects. Along with a great variability in symptoms, the evaluation of
injury from a medical-legal point of view is not always of easy interpretation. The purpose of this review is to
provide a targeted medical-legal evaluation on the basis of well known clinical and prognostic indications, al-

so with reference to the quality of life.
(G Ital Cardiol 2010; 11 (7-8): 573-577)

Introduzione

La cardiomiopatia ipertrofica (CMI), per la
quale e possibile confermare un’eziologia ge-
netica nel 30-60% dei casi, si configura come
una patologia a carico del ventricolo sinistro,
che si presenta primitivamente ipertrofico,
ipercontrattile e non dilatato, in assenza di al-
tre possibili cause etiopatogenetiche.

Lo scopo di questo studio & quello di veri-
ficare la possibilita di collegare ai determinan-
ti clinico-prognostici della CMI una valutazio-
ne del danno conseguente dal punto di vista
medico-legale, di tipo tabellare specifico.

Parametri clinico-prognostici
fondamentali, di riferimento anche
in ambito medico-legale valutativo

La CMI si presenta con quadri clinici estrema-
mente variabili, che spaziano dalla completa
asintomaticita (senza necessita di particolari
cure e senza riduzione dell’aspettativa di vita)
fino a quadri di grave scompenso cardiaco
(SC) e di morte improvvisa (Ml), che puo com-
plicare anche le forme piu lievi.

Generalmente, la prognosi a lungo termi-
ne é favorevole' ed il 60% dei pazienti adulti
vive oltre gli 80 anni2. La mortalita annua per
la popolazione non selezionata, mediamente,
e dell’1%3.

Marker prognostici negativi della CMI so-
no: familiarita per MI, anamnesi positiva per
sincope da sforzo, eta giovanile, estensione e
gravita dell'ipertrofia, malperfusione corona-
rica, maladattamento emodinamico da sfor-
zo, ostruzione all’'efflusso ventricolare sini-
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stro, fibrillazione atriale (FA), tachicardie ven-
tricolari (TV) sostenute all’ECG dinamico Hol-
ter delle 24h4.

Anche se non ¢ possibile individuare sicu-
ramente i soggetti a rischio di M, precedenti
episodi di arresto cardiaco o di TV sostenuta,
familiarita per Ml prematura, TV non sostenu-
ta all'ECG dinamico Holter delle 48h ripetuto
piu volte, sincopi ricorrenti, ipertrofia severa
(=30 mmHg), risposta pressoria allo sforzo di
tipo piatta od ipotensiva configurano un sot-
togruppo ad alto rischio®; viceversa i pazienti
con negativita di tali marker sono considerati
a basso rischio, con un’aspettativa di vita so-
vrapponibile a quella della popolazione gene-
rale®.

La M, in circa un terzo dei casi, si produce
in corso o immediatamente dopo sforzi fisici
intensi, ma nei due terzi dei casi a riposo o in
rapporto a lavori leggeri oppure addirittura
durante il sonno’.

Qualita della vita

E dimostrato che molti pazienti affetti da CMI
tendono a presentare alti livelli di ansia (ri-
schio relativo 3.5), di depressione (rischio rela-
tivo 4.5) e disadattamento socio-sessuale, con
isolamento, pessimismo, riduzione o perdita
della libido, riduzione dei rapporti sessuali (ri-
schio relativo 2.1)8.

Essendo la MI sempre possibile ed impre-
vedibile, tale condizione viene spesso vissuta
in modo angoscioso, generando un senso di
impotenza che rende difficile I'adattamento
alla quotidianita; nei genitori che hanno tra-
smesso la malattia ai figli ricorrono altresi sen-
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Ragionevoli certezze. La cardiomiopatia ipertrofica & una ma-
lattia di cui & possibile un inquadramento per categorie di
gravita; una tale classificazione € utile in un ambito medico-
legale di valutazione del danno e a fini idoneativi.

Questioni aperte. La cardiomiopatia ipertrofica resta una ma-
lattia la cui portata invalidante in ambito previdenziale o as-
sistenziale va accertata caso per caso, partendo rigorosamen-
te dalla valutazione del grado di menomazione funzionale,
nonché sulla base di comprovati criteri prognostici.

Le ipotesi. E auspicabile I'elaborazione di un sistema tabella-
re validato e la formulazione di un protocollo diagnostico-va-
lutativo condiviso.

si di colpa e frustrazione. Tali disturbi possono ampiamen-
te giovarsi del supporto psicologico, della famiglia e degli
amici, essendo fondamentale I'accettazione della malattia
ed un vissuto equilibrato della stessa. La prevalenza della
depressione risulta del 21%, per i tre quarti del quale si
tratta di una depressione maggiore, mentre la prevalenza
dei disturbi d'ansia & del 39%3.

| pazienti afferenti ai centri di riferimento per la CMI
evidenziano una netta riduzione della qualita di vita
(Qol), che é stata analizzata tramite lo Short Form 36, un
questionario multidimensionale, che valuta otto diverse
dimensioni della QoL: capacita funzionale, limitazione del
proprio ruolo a causa dei problemi fisici o psicologici, rap-
porti sociali, salute mentale, autopercezione della salute
generale, vitalita, dolore fisico. Il punteggio finale puo
spaziare da 0 (salute peggiore possibile) a 100 (salute mi-
gliore possibile). A seconda dei sottogruppi di pazienti, il
punteggio della capacita funzionale varia da 57 a 65 ri-
spetto a 88 della popolazione generale, quello delle limi-
tazioni del ruolo prodotte da problemi fisici da 43 a 57 ri-
spetto a 85, quello delle limitazioni psicologiche del ruolo
da 59 a 76 rispetto a 82, quello dei rapporti sociali da 67 a
80 rispetto a 88, quello della percezione della salute gene-
rale da 43 a 49 rispetto a 73, quello della vitalita da 42 a 47
rispetto a 61°.

La capacita di adattamento alla malattia € buona in un
terzo dei pazienti, ma nei due terzi risulta di grado solo
moderato; essa dipende, principalmente, dall’autoperce-
zione della QoL e dal benessere psichico, piuttosto che dai
problemi clinici®.

Molti pazienti si giovano notevolmente di un buon
rapporto di comunicazione con lo staff clinico, cosi come
richiedono di assumere un ruolo attivo nella gestione del-
la malattia.

Dal punto di vista lavorativo il 41% di questi pazienti ri-
sulta occupato a tempo pieno, il 14% disoccupato, il 18%
assistito finanziariamente per la disabilita, il 27% in pen-
sione?.

Aspetti medico-legali
Per dottrina e prassi consolidata, ai fini della valutazione di

un danno di pertinenza medico-legale, si € soliti fare rife-
rimento a sistemi tabellari, che possono essere di legge o
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non, tassativi o indicativi, nell’'ambito dei quali cercare la
voce di “danno” la piu possibile identificativa del quadro
clinico da valutare, data la patologia di base o, in mancan-
za di un riferimento specifico, si procede per analogia con
quadri similari o assimilabili.

In mancanza di riferimenti tabellari specificamente ela-
borati per i quadri clinici di CMI, gli autori suggeriscono di
prendere in considerazione nella valutazione medico-lega-
le del singolo paziente i principali elementi clinico-progno-
stici della malattia, che assumono la rilevanza di indicatori
primari, quali: la classe NYHA, la capacita funzionale, la so-
glia ischemica, la severita della disfunzione diastolica, i se-
gni di SC, il rischio di M, la sintomatologia, gli approcci te-
rapeutici; tra i secondari ricordiamo: la presenza di ostru-
zione all’efflusso ventricolare sinistro, la FA, I'insufficienza
mitralica, I'entita dell’ipertrofia, la Qol, il fenotipo preco-
ce, il cattivo adattamento allo sforzo.

La ricorrenza o meno di tali condizioni sintomatologi-
che, obiettive e strumentali consente un inquadramento
per fasce ingravescenti di invalidita, tenuto altresi conto di
alcuni coefficienti correttivi e di altri parametri di suppor-
to o secondari. Avremo cosi casi che possono spaziare da
una condizione clinica di quasi normalita, a cui si associa
una condizione medico-legale di contenuto-basso tasso in-
validante, fino a quadri assai impegnativi sul piano sinto-
matologico-funzionale, con associata condizione marcata-
mente invalidante-inabilitante.

Premesso che in ambito INPS' per la peculiarita del-
I'oggetto della tutela (perdita della capacita di lavoro se-
mispecifica od attitudinale) non & applicabile alcun riferi-
mento tabellare, le prestazioni di maggior rilievo sono:
I'assegno ordinario di invalidita, la pensione ordinaria di
inabilita e I'assegno per I'assistenza personale continuati-
va. L'assegno ordinario di invalidita e riconosciuto all’”as-
sicurato la cui capacita di lavoro, in occupazioni confacen-
ti alle sue attitudini, sia ridotta in modo permanente a cau-
sa di infermita o difetto fisico o mentale a meno di un ter-
zo0”. La pensione ordinaria di inabilita € concessa “all’assi-
curato o al titolare di assegno di invalidita il quale a causa
di infermita o difetto fisico o mentale, si trovi nell’assoluta
e permanente impossibilita di svolgere qualsiasi attivita la-
vorativa”. L'assegno per |'assistenza personale continuati-
va é riservato “agli inabili impossibilitati a deambulare od
impossibilitati a svolgere gli atti quotidiani della vita”.

Conseguentemente gli autori, anche sulla base di una
personale lunga e consolidata esperienza nel settore, pro-
pongono:
¢ il non riconoscimento della condizione di invalidita nei

pazienti:

1. con la sola alterazione genetica,

2. in classe NYHA | o Il, abitualmente occupati in attivi-
ta lavorative a basso impegno ergonomico,

3.in cui non si evidenzia intolleranza allo sforzo od
ischemia miocardica da sforzo o con intolleranza allo
sforzo o ischemia miocardica da sforzo ad alto carico
di lavoro [massimo consumo miocardico di ossigeno
(VO, max) >24.5 ml/kg/min, >7 METS, >115 W], an-
ch’essi occupati in attivita lavorative a basso impegno
ergonomico,

4. asintomatici senza o con terapia medica o sintomati-
ci durante attivita piu impegnative di quelle della vi-
ta quotidiana nonostante terapia medica,
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5. senza fattori di rischio maggiori per M,

6. in cui sia stato impiantato il defibrillatore (ICD),

7. senza segni di SC;

e il riconoscimento della condizione di invalidita nei pa-
zienti:

1. in classe NYHA Il, abitualmente occupati in attivita la-
vorative ad alto impegno ergonomico ed in tutti
quelli in classe NYHA I,

2. abitualmente occupati in attivita lavorative a basso
impegno ergonomico con intolleranza allo sforzo od
ischemia miocardica da sforzo a basso carico di lavoro
(VO, max >10.5 <17.5 ml/kg/min, >3-<5 METS, >35-
<75 W) o abitualmente occupati in attivita lavorative
a moderato impegno ergonomico con intolleranza al-
lo sforzo od ischemia miocardica da sforzo a medio
carico di lavoro (VO, max >17.5-<24.5 ml/kg/min, >5-
<7 METS, >75-<115 W) o a carico inferiore o abitual-
mente occupati in attivita lavorative ad alto impegno
ergonomico con intolleranza allo sforzo o ischemia
miocardica da sforzo ad alto carico di lavoro o a un ca-
rico inferiore,

3. sintomatici durante le attivita della vita quotidiana,

4. con lievi segni di SG;

e il riconoscimento della condizione di inabilita nei pa-
zienti:

1. in classe NYHA IV o frequente passaggio dalla classe
Il alla classe 1V,

2. con intolleranza assoluta allo sforzo od a bassissimo
carico (VO, max <10.5 ml/kg/min, <3 METS, <35 W),

3. in cui si evidenzia ischemia miocardica a riposo od a
bassissimo carico,

4. sintomatici a riposo od a bassissimo carico,

5. con disfunzione diastolica di terzo-quarto grado e/o
con dilatazione, disfunzione sistolica ventricolare si-
nistra, franchi segni o sintomi di SC sistolico.

Per i quadri piu gravi si configura la possibilita dell’as-
segno di accompagnamento.

Ulteriori parametri che, opportunamente aggregati,
possono influenzare la valutazione medico-legale di que-
sti pazienti sono rappresentati da:

a) presenza di ostruzione,

b) ipertrofia severa,

¢) FA, diametro atriale sinistro >45 mm,

d) insufficienza mitralica severa,

e) QoL scadente,

f) fenotipo precoce,

g) maladattamento emodinamico allo sforzo.

Per quanto riguarda la Ml & bene rimarcare che il piu
delle volte essa si verifica in pazienti asintomatici o oligo-
sintomatici e senza particolari limitazioni nelle attivita
quotidiane.

Infine ricordiamo che in ambito INPS il rischio assicura-
to & la perdita di capacita di lavoro semispecifico e che,
pertanto, la spettanza di vita puo essere solo un elemento
di riferimento.

Per quanto riguarda I'Invalidita Civile'?, sono definiti
invalidi civili “i cittadini affetti da minorazioni congenite o
acquisite, anche a carattere progressivo ..., che abbiano su-
bito una riduzione permanente della capacita lavorativa
non inferiore ad un terzo” ed ove per la valutazione del-
I'invalidita & specificamente previsto il ricorso a tabelle di
legge “indicative”, il baréme suggerito dagli autori, speci-
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ficamente tarato sulla tipicita della CMI, si basa su un raf-

fronto con alcune tra le piu note tabelle medico-legali di

riferimento per le cardiopatie, le quali prevedono tutte

quattro voci ingravescenti di danno. Tra queste:

1. la tabella di valutazione del grado di riduzione della ca-
pacita lavorativa generica, specificamente prevista per
I'Invalidita Civile, di cui al D.M. 5/2/92'3, inquadra le mio-
cardiopatie e le valvulopatie sulla base di una classifica-
zione che tiene conto dell’entita dell’insufficienza car-
diaca (lieve - classe NYHA |, moderata - classe NYHA I,
grave - classe NYHA lll, gravissima - classe NYHA IV), con
una valutazione della perdita della capacita lavorativa
dal 21% al 100%;

2. la guida elaborata dalla Commissione ex D.M. 26/5/04
per la valutazione del danno biologico in responsabilita
civile' prevede una classificazione delle cardiopatie sul-
la base della classe NYHA e della frazione di eiezione,
con un danno biologico da 0% a >80%;

3. la guida orientativa per la valutazione del danno biologi-
co's, pubblicata nel 2001 sotto I'egida della Societa Italia-
na di Medicina Legale e delle Assicurazioni, prevede una
classificazione delle cardiopatie sulla base della sola clas-
se NYHA, con un danno biologico da <10% a >80%);

4. le tabelle delle menomazioni conseguenti alle lesioni
dell’integrita psicofisica comprensive degli aspetti dina-
mico-relazionali conseguenti ad infortuni sul lavoro e
malattie professionali'®, di cui al D.lgs. 38/2000, prevede
una classificazione delle cardiopatie anch’essa sulla ba-
se della classe NYHA e della frazione di eiezione, con un
danno biologico da <10% a >70%.

Pertanto gli autori, facendo riferimento ad una mag-
giore gamma di indicatori del danno funzionale e specifi-
camente tratti dalla storia clinica della CMI, propongono,
in termini di riduzione della capacita lavorativa generica, il
riconoscimento di una:

e invalidita civile <34% nei pazienti:

1. con la sola alterazione genetica,

2. in classe NYHA |,

3. in cui non si evidenzia intolleranza allo sforzo o ische-
mia miocardica da sforzo,

4. asintomatici senza terapia medica,

5. senza fattori di rischio maggiori per M,

6. senza segni di SC;

¢ invalidita civile 34-50% nei pazienti:

1. in classe NYHA I,

2. con intolleranza allo sforzo o ischemia miocardica da
sforzo ad alto carico di lavoro,

3. asintomatici dopo terapia medica,

4. sintomatici durante attivita piu impegnative di quel-
le della vita quotidiana nonostante terapia medica,

5. senza segni di rischio maggiore per M,

6. senza segni di SC,

7. a cui sia stato impiantato I'ICD;

e invalidita civile 51-80% nei pazienti:

1. in classe NYHA III,

2. con intolleranza allo sforzo o ischemia miocardica da
sforzo a medio carico di lavoro,

3. con intolleranza allo sforzo o ischemia miocardica da
sforzo a basso carico di lavoro,

4. sintomatici durante le attivita della vita quotidiana;

e invalidita civile 81-100% ed indennita di accompagna-
mento nei pazienti:
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1. in classe NYHA IV o frequente passaggio dalla classe
Il alla classe 1V,

2. con intolleranza assoluta allo sforzo o a bassissimo ca-
rico,

. con ischemia miocardica a riposo o a bassissimo carico,

. sintomatici a riposo o a bassissimo carico,

. con disfunzione diastolica di terzo-quarto grado,

. con dilatazione, disfunzione sistolica ventricolare si-
nistra, franchi segni o sintomi di SC sistolico.

Anche in questo caso, vi sono ulteriori parametri che,

opportunamente aggregati secondo le considerazioni pre-

cedentemente espresse in ambito INPS, devono influenza-

re la valutazione medico-legale di questi pazienti.

Naturalmente, il richiamo all’attivita lavorativa assume
valenza allo scopo di applicare eventualmente il fattore
correttivo di 5 punti in pil 0 meno, cosi come normativa-
mente previsto.

Tale baréme proposto, come avviene per tutti i sistemi
tabellari, puo in qualche caso risultare troppo rigido e non
corrispondente alla realta biologica e medico-legale di un
particolare soggetto. In tali casi, poiché la tabella resta pur
sempre un sistema “indicativo” per la valutazione del dan-
no, € sempre possibile, opportunamente motivando, pre-
scindere e discostarsi dalla stessa.

Infine, assumono particolare rilevanza medico-legale
le richieste di espressione di giudizio di idoneita: ad una
determinata mansione, alla guida di autoveicoli privati o
commerciali, ad attivita sportiva. Nel primo caso potra es-
sere riconosciuta l'idoneita lavorativa al paziente asinto-
matico e senza fattori di rischio maggiori che esplica o do-
vra esplicare un lavoro manuale con impegno fisico lieve-
moderato; viceversa si porra indicazione di non idoneita
per il paziente che puo essere chiamato a svolgere un’atti-
vita fisica ad elevato dispendio energetico, specialmente
se di tipo isometrico. Negli altri casi ci si basera essenzial-
mente sui risultati della prova da sforzo cardiopolmonare
e sull’entita del rischio di MI. Una diminuzione del VO, di
picco, tra I'80% ed il 50% del valore teorico atteso, tenuto
conto dell’eta, del sesso, della massa corporea e del grado
di allenamento del soggetto, esprime una compromissione
funzionale compatibile, di massima, con un giudizio di ti-
po idoneativo al lavoro per mansioni a carico ergonomico
proporzionali all’entita della compromissione. Una dimi-
nuzione del VO, di picco, superiore al 50% del valore teo-
rico atteso, esprime una severa compromissione funziona-
le incompatibile, di massima, con un giudizio di tipo ido-
neativo al lavoro.

Il paziente portatore di ICD deve evitare lavori che lo
espongono al contatto con apparecchi che producono for-
ti campi elettromagnetici, come saldatrici ad arco, potenti
magneti, grossi generatori di corrente, grandi motori, mo-
tori a scoppio, apparecchiature sanitarie per diatermia o
diatermocoagulazione, cavi di trasmissione di alta energia
elettrica, strumenti elettrici a batteria come trapani.

Un caso particolare di idoneita alla mansione si pone
per il pilota d’aereo. Poiché la CMI pud determinare, anche
in soggetti completamente asintomatici fino a quel mo-
mento, oltre la MI, anche altri disturbi improvvisi ed impre-
vedibili, quali sincope o lipotimie, che sono capaci di pro-
durre riduzione od incapacita del soggetto ad espletare il
proprio lavoro con la consueta perizia ed attenzione, anche
solo attenuando la sua capacita di giudizio o di risolvere un
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problema, & doveroso esprimere un giudizio di inidoneita
alla mansione. Pur tuttavia, si segnala che recentemente il
National Transportation Safety Board americano ha rinno-
vato la licenza ad un pilota d’aereo commerciale, al quale
dopo 20 anni di pilotaggio era stata posta diagnosi di CMI
ostruttiva a basso rischio di Ml e con un profilo clinico favo-
revole, caratterizzata da asintomaticita, anche durante I'at-
tivita lavorativa e sportiva, da assenza di Ml familiare e di
aritmie significative all’'ECG dinamico Holter, da negativita
della prova ergospirometrica con un VO, max di 29
ml/kg/min e della scintigrafia miocardica di perfusione e da
uno spessore del setto interventricolare <30 mm'’. Nel se-
condo caso si rileva che in Italia, in pratica, il paziente con
CMI a basso rischio ed asintomatico non ha alcuna restrizio-
ne alla guida; dopo applicazione di ICD in prevenzione pri-
maria si pud riprendere la guida di un autoveicolo privato
dopo 1 mese dall'impianto, mentre per applicazione in pre-
venzione secondaria 6 mesi dopo I'impianto o dopo I'ulti-
mo episodio aritmico minaccioso; la guida commerciale e
impedita sempre in caso di impianto di ICD.

Recentemente, |’American Heart Association/North
American Society of Pacing and Electrophysiology hanno
pubblicato le linee guida circa la pubblica sicurezza per i
pazienti con ICD ed hanno determinato che la guida priva-
ta € inibita per una settimana dopo l'impianto di ICD in
prevenzione primaria e per 6 mesi in prevenzione seconda-
ria, mentre quella commerciale € inibita totalmente sia in
prevenzione primaria che secondaria; inoltre, i pazienti
con ICD in prevenzione primaria che subiscono una scarica
per TV o fibrillazione ventricolare devono sottostare alle
stesse regole di quelli con ICD impiantato in prevenzione
secondaria’s.

Nel terzo caso & prevista, di massima, |'esclusione dallo
sport competitivo per i soggetti con CMI a causa dell’alto
rischio di MI'%, ma i pazienti con un quadro clinico favore-
vole, cioé asintomatici, con un diametro atriale sinistro <45
mm, ipertrofia miocardica <20 mm, assenza di ostruzione
a riposo e di altri fattori di rischio per MI, possono parteci-
pare ad attivita sportive ricreative, che richiedono uno
sforzo fisico lieve-moderato, con controlli piu frequenti
della norma?°.

Riassunto

La cardiomiopatia ipertrofica delinea un quadro patologico di no-
tevole interesse non solo cardiologico ma anche medico-legale.
Parallelamente alla grande varieta sintomatologica dei quadri cli-
nici I'inquadramento medico-legale in un ambito valutativo del
danno puo risultare di non agevole interpretazione. Lo scopo del
presente lavoro e quello di fornire un personale contributo, sulla
base di ponderate indicazioni clinico-prognostiche, ad un approc-
cio valutativo medico-legale il piu possibile orientato e motivato,
con riferimenti anche alla qualita della vita.

Parole chiave: Aspetti medico-legali; Cardiomiopatia ipertrofica.
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