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Il pacing quale possibile causa
di dilatazione ventricolare sinistra

Se siano maggiori i benefici o gli effetti av-
versi del pacing apicale destro nei bambini
è oggi in letteratura argomento molto di-
battuto1,2. Già nel 1986 Sobczyk et al.3 ri-
portavano un caso clinico in cui l’impianto
di un pacemaker VDD in un bambino affet-
to da blocco cardiaco congenito aveva por-
tato nell’arco di pochi anni allo sviluppo di
una cardiomiopatia dilatativa. In questo re-
port la causa di tale evento era stata attri-
buita alla persistente tachicardia del pa-
ziente, al cui mantenimento aveva potuto
contribuire il dispositivo impiantato. Po-
chissimi anni dopo un altro gruppo dimo-
strava come l’incremento della capacità
cronotropa sotto sforzo, modificata me-
diante un pacemaker VVIR, in una popola-
zione di bambini affetti da disfunzione ven-
tricolare sinistra e disfunzione sinusale,
non migliorava la capacità lavorativa dei
pazienti4.

Dal 1997 al 1999 Karpawich et al.5,6

pubblicavano una serie di studi realizzati in
una popolazione pediatrica sottoposta ad
impianto pacemaker. Tali autori notarono

un graduale peggioramento della funzione
ventricolare nei pazienti sottoposti all’im-
pianto di pacemaker definitivo posto in api-
ce ventricolare destro2. Tali pazienti alla
biopsia presentavano un “disarray” delle fi-
bre muscolari cardiache5. In una loro serie
di 22 pazienti studiati con l’elettrodo tem-
poraneo posto in vari siti, i migliori valori
di performance ventricolare si notavano nei
casi in cui la stimolazione era stata effet-
tuata sul setto interventricolare basale6. 

Nello stesso periodo, nelle linee guida
per l’impianto dei pacemaker pubblicate
dall’American College of Cardiology/
American Heart Association7, non è ripor-
tato alcun riferimento agli effetti a lungo
termine del pacing o alla correlazione tra
pacing e disfunzione ventricolare sinistra.

Negli anni a seguire, in letteratura sono
comparsi numerosi lavori sugli effetti del
pacing nei pazienti affetti da blocco atrio-
ventricolare congenito completo. Diversi
gruppi hanno dimostrato una ridotta morta-
lità e morbilità nei pazienti sottoposti a sti-
molazione permanente rispetto a quelli in
cui non veniva praticata8-15. L’aumentata
mortalità di questi pazienti rispetto alla po-
polazione generale è stata imputata allo
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Ventricular pacing, typically initiated from a right ventricular apical electrode, inherently causes ab-
normal biventricular activation, decreases left ventricular function, and may cause histopathological
changes. Data regarding cardiac resynchronization therapy in pediatric patients are limited. Some
authors evaluated the potential of improving paced left ventricular function by a septal electrode im-
plant site. For this reason the role of pacing is not clear in children.

In isolated congenital atrioventricular block, cardiac pacing represents a satisfactory treatment.
However, recent evidence has demonstrated that a subset of patients with isolated congenital complete
atrioventricular block develops dilated cardiomyopathy.

Patients with congenital heart diseases after surgery represent a unique and expanding popula-
tion. Some will require pacemaker or implantable defibrillator therapy. They pose technical and
management challenges not encountered in other groups receiving pacing, and the complication and
reintervention rates specific to this population are not well defined. Moreover, the small patient size,
structural cardiac abnormalities, and growth may complicate pediatric pacemaker management.
Better knowledge of risk factors for lead failure in these patients may help improve future outcomes.
In this review we analyzed many of these problems.
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sviluppo di cardiomiopatia dilatativa10-13. L’eziopato-
genesi di quest’ultima sarebbe legata all’aumento della
gittata sistolica e quindi del precarico indotto dalla bra-
dicardia, che in fase di scompenso determina un au-
mento della pressione telediastolica e una riduzione
della contrattilità. Secondo questo modello fisiopatolo-
gico l’interruzione della bradicardia mediante stimola-
zione ventricolare potrebbe modificare la storia natura-
le della malattia8-16.

Tuttavia, nel 2001, Udink ten Cate et al.14 hanno ri-
portato una casistica in cui solamente l’80% dei pa-
zienti stimolati aveva ricevuto nel lungo termine un be-
neficio dall’impianto del pacemaker, fosse esso mono o
bicamerale. Il rimanente 8-15% dei pazienti con blocco
atrioventricolare completo congenito sottoposto all’im-
pianto di pacemaker aveva sviluppato ugualmente una
cardiomiopatia dilatativa. Le ipotesi proposte per giu-
stificare tale fenomeno erano due: la prima attribuiva la
responsabilità della dilatazione alla presenza degli au-
toanticorpi SS-A/Ro che, stimolando una reazione au-
toimmune contro i miocardiociti, potrebbero favorire lo
sviluppo della cardiomiopatia dilatativa; la seconda, in-
vece, riteneva il pacing apicale destro la causa della di-
latazione. 

Poco dopo, altri studi, di cui uno multicentrico, con-
fermavano l’incapacità del pacing nell’interrompere lo
sviluppo della cardiomiopatia dilatativa progressiva in
una paragonabile percentuale di pazienti12,13,15. In par-
ticolare il rischio di cardiomiopatia veniva correlato
con 1) un elevato livello di positività degli anticorpi an-
ti-SSA/Ro, 2) l’importanza della sintomatologia (sin-
copi, lipotimie, ecc.), 3) la persistenza della sintomato-
logia post-impianto, 4) l’entità della bradicardia, 5)
l’età di prima diagnosi8-16. Secondo Yasuda et al.12, ad-
dirittura, l’impianto profilattico di un pacemaker non
muta affatto la storia naturale della malattia. Questo ri-
sultato è stato però smentito da tutti gli altri. 

Nel 2004 il nostro gruppo ha pubblicato un lavoro
sull’upgrading di pacemaker monocamerali in bicame-
rali, nel quale, quando l’indicazione all’upgrading è
stata la disfunzione ventricolare sinistra, i risultati sono
stati deludenti17. Infatti, in tutti e 3 i bambini che asso-
ciavano al blocco cardiaco completo congenito una di-
sfunzione ventricolare sinistra, l’upgrade del pace-
maker monocamerale VVIR in DDD non ha cambiato
il corso della malattia, confermando che non c’è modo
con la stimolazione convenzionale di fermare la pro-
gressione della disfunzione ventricolare.

Sempre a conferma dei dubbi benefici della stimo-
lazione bicamerale sulla riduzione della disfunzione
ventricolare sinistra, Janousek et al.8 nel 2004 hanno ri-
portato che in 2 bambini, in seguito allo sviluppo di car-
diomiopatia dilatativa, lo spegnimento o la program-
mazione dei parametri ad una funzione “sentinella” del
dispositivo impiantato aveva determinato un netto mi-
glioramento della performance cardiaca. Questa è stata
anche la nostra esperienza. Infatti, in uno dei nostri più
piccoli pazienti con pacemaker bicamerale epicardico e

gravissima cardiomiopatia dilatativa con frazione di
eiezione 15%, candidato già a trapianto cardiaco, ab-
biamo assistito alla normalizzazione della funzione
cardiaca, dopo la programmazione del dispositivo ad
una funzione “sentinella” (VVI 50 b/min). Tutto ciò era
stato fatto per favorire il ritmo giunzionale spontaneo a
QRS stretto anche se cronotropamente inadeguato.

Recentemente è stato anche riportato che l’uso di un
dispositivo biventricolare in questi bambini con blocco
atrioventricolare cardiaco completo e cardiomiopatia
dilatativa può essere efficace18. In uno di questi report è
stato segnalato un netto miglioramento della funzione
ventricolare e una riduzione della dilatazione ventrico-
lare sinistra con l’upgrading del pacemaker bicamerale
a biventricolare19.

Il pacing nei pazienti con disfunzione
ventricolare già manifesta 

Nel 2005 Warnes20 ha intitolato una sua rassegna “The
adult with congenital heart disease: born to be bad?”,
facendo riferimento al fatto che la principale causa di
disfunzione ventricolare sinistra nei bambini è rappre-
sentata dalle cardiopatie congenite. Già nel 1982, infat-
ti, Graham21 segnalava un’elevata incidenza di disfun-
zione ventricolare nei pazienti affetti da cardiopatia
congenita. L’autore correlava lo sviluppo di quest’ulti-
ma alla durata delle alterazioni emodinamiche presenti
e alla severità dell’ostruzione all’efflusso. 

Circa 20 anni dopo anche Oechslin et al.22 segnala-
vano un pessimo outcome a lungo termine dei pazienti
affetti da ventricolo destro sistemico o da cuore uni-
ventricolare: l’aumento della mortalità era dovuto in
genere allo sviluppo di una cardiomiopatia dilatativa. 

Nel 1998 alcuni autori23, usando la risonanza ma-
gnetica e l’ecocardiografia tridimensionale, hanno evi-
denziato come la geometria e la contrattilità ventricola-
re dei pazienti con cardiopatia congenita siano total-
mente stravolte. In particolare, relativamente alla con-
trattilità, è stata rilevata la presenza di un’importante
desincronizzazione inter- ed intraventricolare. 

Tre anni dopo24, è stato dimostrato mediante eco-
cardiografia un importante ritardo nella contrazione
delle pareti laterali di entrambi i ventricoli rispetto al
setto interventricolare nel 52% di una popolazione di
pazienti affetti da sindrome di Down e pregresso inter-
vento cardiochirurgico correttivo, da cui era residuato
un blocco di branca destro.

Nonostante questi dati, a tutt’oggi i lavori relativi al-
l’uso di dispositivi resincronizzanti in questa particola-
re popolazione sono ancora sporadici. Il primo lavoro
in letteratura è di Janousek et al.25 e risale al 2001. In ta-
le lavoro è stata descritta una serie consecutiva di 8 pa-
zienti con ventricolo destro sistemico, sottoposti ad im-
pianto di uno stimolatore biventricolare. La durata me-
dia del QRS era aumentata (circa 160 ms) in tutti i pa-
zienti selezionati. In particolare, l’aumento era dovuto
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in 2 casi alla presenza di blocco di branca destro posto-
peratorio, e nei rimanenti 6 ad un pacemaker posto in
sede apicale destra. L’impianto ha apportato una ridu-
zione della dissincronia, con miglioramento della cur-
va pressione/volume di entrambi i ventricoli e aumento
della frazione di eiezione del ventricolo sistemico di
circa il 10%.

Anche Rodriguez-Cruz et al.26, pur sottolineando i li-
miti procedurali dell’impianto di tre cateteri nei pazien-
ti affetti da cardiopatia congenita, hanno segnalato un
importante beneficio della stimolazione biventricolare. 

Recentemente, uno studio multicentrico retrospetti-
vo27, realizzato raccogliendo l’esperienza accumulata
da 22 centri americani ed europei, ha valutato i benefi-
ci del pacing biventricolare, mediante analisi del Dop-
pler tessutale, in bambini che, in seguito ad una cardio-
patia congenita, avevano sviluppato disfunzione ventri-
colare sinistra. In tale studio sono stati considerati 103
pazienti, di età media di 13 anni con un follow-up me-
dio di 4 mesi. I risultati ottenuti hanno evidenziato un
importante miglioramento della frazione di eiezione,
confermando i possibili benefici a breve termine della
stimolazione biventricolare in questa popolazione.
Analogamente, Khairy et al.28, giudicando positivo
l’impatto della stimolazione biventricolare nei cardio-
patici congeniti, hanno sottolineato come la dissincro-
nia, spesso presente in questi cuori, sia una diretta con-
seguenza dell’intervento chirurgico correttivo. Tutta-
via, sarà necessario un follow-up più lungo per verifi-
care nel tempo la persistenza di tali benefici.

Non esistono a tutt’oggi dati riguardanti gli esiti a
breve o a lungo termine di una terapia resincronizzante
nella cardiomiopatia dilatativa primitiva e quella se-
condaria a processi miocarditici. 

La procedura interventistica nel bambino

Difficoltà intrinseche e possibili soluzioni
Proceduralmente l’impianto di un pacemaker nel cuore
di un bambino è molto simile all’impianto di un pace-
maker in un paziente adulto29,30. Durante la procedura
interventistica potrebbero verificarsi, a seconda delle
dimensioni del bimbo, difficoltà relative al diametro dei
vasi rispetto a quello dei cateteri, al posizionamento de-
gli stessi all’interno delle cavità cardiache molto picco-
le, alla realizzazione di un’apposita tasca dove posizio-
nare il generatore31-34. L’uso di cateteri sufficientemen-
te sottili e la possibilità di impiantare gli stessi per via
epicardica, con generatore impiantato in sede addomi-
nale, sono importanti soluzioni utilizzabili da chi opera
in questo settore, che riducono le difficoltà dell’im-
pianto31-34. I limiti attesi per questa metodica in realtà
non sono tanto da correlare all’impianto in sé, ma piut-
tosto al rapporto tra i cateteri stimolatori e le dimensio-
ni del paziente.

L’organismo del bambino e dell’adolescente è de-
stinato a crescere e la crescita staturale e l’iperattività

motoria determinano, come facilmente intuibile, un’in-
cidenza di dislocazioni e di fratture dei cateteri molto
più alta rispetto a quella di un soggetto adulto31,32. I da-
ti a nostra disposizione indicano un’incidenza di com-
plicanze a medio e lungo termine del 21%, in gran par-
te dipendente dai cateteri e proporzionale al numero de-
gli stessi. La rimozione di un elettrodo nei bambini,
inoltre, si è sempre rivelata un’operazione molto com-
plessa35-37. Infatti, l’aumentata capacità riparativa di un
organismo molto giovane facilita la formazione di bri-
glie aderenziali, sia nella tasca di impianto che all’in-
terno dell’albero vascolare.

Dal 1982 ad oggi nel nostro centro sono stati im-
piantati 387 pacemaker. Per vari motivi, in 15 casi è sta-
to necessario ricorrere all’estrazione del catetere. Rela-
tivamente alla procedura estrattiva, eseguita sempre in
centri con alta esperienza, abbiamo incontrato compli-
canze a lungo termine nel 13% dei casi.

Altra complicanza più frequente nei bambini rispet-
to agli adulti è l’incidenza di infezioni35-38. Nella nostra
casistica, pur nel massimo rispetto della sterilità, l’inci-
denza di infezioni in sede di tasca di impianto e sul ca-
tetere si aggira intorno al 5% dei casi. È interessante
notare che le infezioni nella nostra esperienza si sono
verificate anche a lunga distanza (3-4 anni) dalla data
dell’impianto. Una frequenza maggiore hanno anche le
endocarditi su cateteri, che sono una delle indicazioni
assolute all’estrazione del catetere. Su 387 pacemaker
impiantati, abbiamo potuto diagnosticare tre episodi di
endocardite su catetere.

In base alla nostra casistica possiamo affermare con
certezza che minore è il peso del bambino, maggiore è
la crescita stimata e quindi maggiore sarà il numero di
complicanze attese. Di conseguenza, molti autori con-
sigliano nei bambini l’impianto di un numero di catete-
ri più esiguo possibile2,39. Sulla base di questi dati,
l’impianto di tre elettrodi nel cuore di un bimbo in fun-
zione di una stimolazione biventricolare potrebbe ave-
re conseguenze di non poco peso. Il posizionamento in
un elettrodo per via endocardica in seno coronarico in
un bambino molto verosimilmente pregiudicherebbe la
possibilità di un reimpianto per la formazione di ade-
renze. E quindi tale impianto potrebbe essere utile solo
come “ponte” al trapianto cardiaco. In alternativa si po-
trebbero impiantare gli elettrodi per via epicardica, ma
il posizionamento di un elettrodo epicardico in parete
posteriore necessita di soluzioni chirurgiche molto in-
vasive27,33. 

Possibili alternative al pacing biventricolare
Possibili alternative al pacing biventricolare nei bambi-
ni con disfunzione ventricolare potrebbero essere o
quella di usare siti alternativi di stimolazione ventrico-
lare o quella di usare nuovi algoritmi “rate-responsi-
ve”6,40-42. Come già detto in precedenza, Karpawich et
al.6 hanno riportato una casistica di 22 pazienti con cuo-
re strutturalmente sano in cui l’elettrodo posto in ven-
tricolo destro era stato posizionato nella regione basale
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del setto interventricolare. I risultati di questo studio
hanno dimostrato un miglioramento della curva pres-
sione di riempimento/volume telediastolico. 

Per quanto ancora non si abbiano risultati sul fol-
low-up a lungo termine, e tanto meno non esistano di-
mostrazioni che un pacing con tali caratteristiche possa
giovare in bambini con disfunzione ventricolare sini-
stra, la stimolazione settale rimane una delle più grandi
promesse in campo di elettrofisiologia pediatrica. Tut-
tavia, un corretto posizionamento dell’elettrodo in tali
sedi richiede un maggior investimento economico da
parte delle aziende produttrici di pacemaker, al fine di
produrre elettrodi più idonei. A tal riguardo, le positive
esperienze di impianto nella popolazione adulta42,43 di
elettrodi stimolatori in posizione settale per ottenere un
accorciamento del QRS e un miglioramento degli indi-
ci di desincronizzazione, non sono facilmente applica-
bili nella popolazione pediatrica. Ciò è dovuto alla dif-
ficoltà di muovere l’elettrocatetere in ventricoli destri
molto piccoli, alla facilità alla dislocazione in quella se-
de dopo la formazione del “loop” del catetere in atrio
per impedirne la trazione con la crescita del paziente, e
infine per l’impossibilità all’uso, nei pazienti più pic-
coli, degli introduttori “deflectable” che hanno un dia-
metro traverso molto ampio.

Un’altra interessante alternativa potrebbe essere
l’uso di algoritmi di regolazione della frequenza car-
diaca in grado di ottimizzare meglio la frequenza di sti-
molazione. Recentemente, Cron et al.44 hanno dimo-
strato i benefici del sistema di pacing “closed-loop sti-
mulation” (CLS), in possesso di alcuni pacemaker, nel
migliorare la performance del ventricolo sinistro. Il ra-
zionale di tale algoritmo sarebbe quello di valutare lo
strain delle pareti del ventricolo destro attraverso un si-
stema in grado di calcolare l’impedenza ventricolare tra
la punta del catetere e la cassa del pacemaker. Attraver-
so la misura dello “strain”, indiretta espressione del to-
no simpatico, il pacemaker è in grado di ottimizzare la
frequenza di stimolazione rendendola più idonea al gra-
do di tono simpatico.

Nella nostra esperienza, dopo aver studiato accura-
tamente l’efficienza del sistema CLS in una popolazio-
ne pediatrica45, abbiamo scelto di utilizzarlo in un grup-
po di 8 pazienti affetti da blocco cardiaco congenito e/o
disfunzione sinusale con disfunzione ventricolare sini-
stra. Tutti i pazienti erano stati precedentemente sotto-
posti ad impianto di pacemaker definitivo: AAIR in 1
caso, VVIR in 3 casi e DDDR in 4 casi. Usando una ta-
le strategia abbiamo osservato un miglioramento stati-
sticamente significativo della frazione di eiezione ad un
follow-up di 2 anni in tutti i pazienti tranne uno (dati
non pubblicati). 

Visti tali risultati, una possibilità da non escludere
in futuro, se la tecnologia ci verrà incontro in tal senso,
potrebbe essere quella di unire il sistema CLS con la
stimolazione settale parahissiana. Tutto ciò potrebbe
veramente realizzare un modello di stimolazione artifi-
ciale estremamente vicino alla normale fisiologia car-

diaca, eliminando definitivamente il problema del man-
cato adattamento del cuore del bambino alla stimola-
zione artificiale.

Conclusioni

In conclusione, l’impianto di un pacemaker nel bambi-
no presenta numerose problematiche e complicanze.
Tra queste c’è anche il fatto che la stimolazione ventri-
colare destra, a lungo termine, potrebbe essere respon-
sabile dello sviluppo di cardiomiopatia dilatativa. Po-
chi studi fino ad ora ci aiutano a capire quale sia la mi-
gliore cosa da fare per ovviare a questo evento progno-
sticamente negativo. Siti o algoritmi alternativi di sti-
molazione, stimolazione biventricolare epicardica, con
tutte le perplessità e le difficoltà tecniche, sembrano a
tutt’oggi le migliori strategie. È sicuramente necessario
un grande sforzo degli operatori e delle ditte produttri-
ci di pacemaker per trovare la strategia ottimale in or-
ganismi in crescita che sono destinati, come noi tutti
speriamo, ad un lungo follow-up.

Riassunto

Il pacing apicale destro di per sé determina l’attivazione asin-
crona dei due ventricoli, con una riduzione della funzione ven-
tricolare sinistra, e dimostrati cambiamenti istopatologici del
muscolo cardiaco. Per tale motivo l’impianto di un pacemaker in
un bambino è da discutere attentamente. Nel blocco atrioventri-
colare congenito isolato la stimolazione cardiaca rappresenta og-
gi un trattamento di primo impiego. Tuttavia, recentemente, è
stato dimostrato come in un sottogruppo di pazienti con blocco
atrioventricolare completo congenito isolato si sviluppi una car-
diomiopatia dilatativa in seguito all’impianto. 

I pazienti con cardiopatie congenite dopo correzione chirur-
gica rappresentano una popolazione unica e in espansione. Al-
cuni richiederanno uno stimolatore cardiaco o un defibrillatore
impiantabile, e le tecniche di impianto dovranno essere spesso
codificate di caso in caso, in vista della stravolta anatomia. 

L’impianto in un bimbo piccolo di un pacemaker mostra
spesso numerose complicanze procedurali, direttamente relazio-
nabili al numero di cateteri impiantati. Ancora oggi pertanto i da-
ti relativi alla terapia cardiaca di resincronizzazione nei pazienti
pediatrici sono limitati. Alcuni autori hanno valutato la possibi-
lità di migliorare la funzione ventricolare sinistra impiantando
l’elettrodo a livello del setto interventricolare basale. In questa
rassegna abbiamo analizzato molti di questi problemi.

Parole chiave: Blocco atrioventricolare; Pacing cardiaco; Pa-
zienti pediatrici; Terapia  di resincronizzazione cardiaca.
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