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As Varias Faces do Prolapso de Valva Mitral Arritmico: Série de Casos
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Resumo

Fundamento: Embora seja uma condicaio comumente benigna, o prolapso de valva mitral (PVM) pode estar
associado a risco aumentado de arritmias ventriculares (AV), condicao conhecida como prolapso de valva mitral
arritmico (PVMA).

Objetivos: Apresentar as diversas manifestacbes do PVYMA por meio de casos clinicos que ilustrem os sintomas,
os achados no eletrocardiograma (ECG), no Holter de 24h, no ecocardiograma transtoracico (ETT) e na
ressonancia magnética cardiaca (RMC) desses pacientes, além de discutir as condutas tomadas diante de desfechos
clinicos distintos.

Métodos: Estudo retrospectivo, descritivo e observacional que analisou 5 pacientes com PVMA atendidos entre os
anos de 2019 e 2024, sendo investigados, nessa amostra, marcadores de risco elevado para desfechos clinicos graves,
sobretudo morte subita cardiaca (MSC).

Resultados: Dos 5 pacientes avaliados, a apresentacao clinica mais comum foi de palpitacdes (100% dos casos),
seguida por sincopes (40%). Trés pacientes (60%) apresentaram arritmia severa ou muito severa no Holter de 24
horas, enquanto 4 (80%) apresentaram disjuncao do anel mitral (DAM). Realce tardio positivo foi observado em 2
(40%) pacientes. Em 2 casos (40%), foi indicado implante de cardiodesfibrilador implantavel (CDI). Em 1 dos casos,
foi optado pela troca valvar mitral, porém sem resolucao das arritmias e, por conseguinte, indicada ablagao por
radiofrequéncia. Embora descrito na literatura, nenhum caso de MSC foi observado na amostra.

Conclusao: O PVMA pode apresentar distintas manifestacoes clinicas, inclusive com desfechos graves. Identificar os
marcadores de risco é essencial para o diagnéstico e tratamento precoces dessa condicao, objetivando-se reduzir a
mortalidade relacionada a MSC nesses pacientes.

Palavras-chave: Prolapso da Valva Mitral; Arritmias Cardiacas; Morte Siibita Cardiaca; Taquicardia Ventricular.

Abstract

Background: Although it is frequently a benign condition, mitral valve prolapse (MVP) may be associated with an increased risk of ventricular
arrhythmias (VA), a condition known as arrhythmic mitral valve prolapse (AMVP).

Objectives: To present diverse manifestations of AMVP by means of clinical cases that illustrate these patients” symptoms and electrocardiogram
(ECC), 24-hour Holter, transthoracic echocardiogram (TTE), and cardiac magnetic resonance imaging (CMRI) findings and to discuss the decisions
made in relation to different clinical outcomes.

Methods: This retrospective, descriptive, and observational study analyzed 5 patients with AMVP treated between 2019 and 2024, investigating
markers of elevated risk for severe clinical outcomes, especially sudden cardiac death (SCD).

Results: Among the 5 patients evaluated, the most common clinical presentation was palpitations (100% of cases), followed by syncope (40%).

Three patients (60%) had severe or very severe arrhythmia on 24-hour Holter monitoring, while 4 (80%) had mitral annular disjunction (MAD).
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Positive delayed enhancement was observed in 2 (40%) patients. In 2 cases (40%), implantable cardioverter-defibrillator (ICD) was indicated.
In 1 case, mitral valve replacement was chosen, but the arrhythmias were not resolved; consequently, radiofrequency ablation was indicated.
Although SCD has been described in the literature, no cases were observed in our sample.

Conclusion: AMVP may present distinct clinical manifestations, including severe outcomes. It is essential to identify risk markers for early
diagnosis and treatment of this condition, with the goal of reducing SCD-related mortality in these patients.

Keywords: Mitral Valve Prolapse; Cardiac Arrhythmias; Cardiac Sudden Death; Ventricular Tachycardia.
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Figura Central: As Varias Faces do Prolapso de Valva Mitral Arritmico: Série de Casos
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Fonte: Prépria (2024). DAM: disjung@o do anel mitral; MSC: morte subita cardiaca; PVMA: prolapso da valva mitral arritmico; RMC: ressondncia magnética cardiaca.

Introducao

O prolapso de valva mitral (PVM) afeta cerca de 2% a 3%
da populagao geral, sendo considerada a doenca cardiaca
valvar mais comum, sobretudo nos paises ocidentais, e
com leve predominancia pelo sexo feminino." Embora os
desfechos da PVM sejam majoritariamente benignos, ha
evidéncias em ascensao de uma relagao direta com risco
aumentado de morte sibita cardiaca (MSC).?* Tal condicdo
é denominada prolapso de valva mitral arritmico (PVMA),
definida pela combinagdo de PVM com arritmias ventriculares
(AV) frequentes ou complexas, na auséncia de qualquer outro
substrato arritmico.*

O fato de o PVMA ser uma condicao sabidamente
heterogénea torna sua discussdo cada vez mais relevante,
sobretudo na busca de dados mais robustos acerca de sua
fisiopatologia, estratificagao de risco e manejo adequado.* Nesse
cenario, estudos tém focado em determinar as caracteristicas
de alto risco para o desfecho de MSC, utilizando histéria clinica

e alteragbes em exames rotineiros, como o eletrocardiograma
(ECQ), Holter de 24 horas, ecocardiograma transtordcico (ETT)
e ressonancia magnética cardiaca (RMC)."*”

Apresentamos uma série de 5 casos que ilustram a
diversidade da apresentacao clinica do PVMA, discutindo
seus desafios diagnésticos e terapéuticos, e reforcando a
importancia do manejo individualizado desses pacientes.

Metodologia

Este é um estudo observacional, documental, retrospectivo
e descritivo, com o objetivo de retratar as multiplas possiveis
apresentagoes do PVMA. A pesquisa seguiu as recomendagoes
do Case Reports Guidelines (CARE).

As andlises foram realizadas no primeiro semestre de 2024.
Os critérios de inclusdao envolveram adultos maiores de 18
anos, procedentes do estado da Paraiba e portadores de
PVMA. Foram avaliados 5 pacientes, atendidos entre setembro

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2024;37(4):e20240073



Barbosa et al.
Faces do prolapso de valva mitral arritmico

Artigo Original

de 2019 e margo de 2024. Os dados foram coletados por meio
da andlise de prontuarios eletronicos para 2 pacientes e da
aplicagao de questiondrio em meio virtual para 3 pacientes,
totalizando os 5 casos do estudo.

Na coleta, foi reunido o histérico médico, registros
eletronicos de consultas, resultados de exames, como ECG,
RMC, Holter de 24 horas, angiotomografia de coronarias, ETT
e estudo eletrofisiolgico, e condutas dos pacientes. Todos os
aspectos éticos foram rigorosamente seguidos, com obtengao
de Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, de acordo
com as normas do Conselho de Etica em Pesquisa, da Comissao
Nacional de Etica em Pesquisa e aprovado pelo Comité de
Etica e Pesquisa do Unipé (CAAE 78186124.9.0000.5176).

O PVM foi definido como, ao exame ecocardiografico, um
deslocamento sist6lico do folheto mitral para o atrio esquerdo
(AE) de pelo menos 2 mm do plano anular mitral.> O PVYMA
foi definido pela presenca de PVM (com ou sem disjungao
do anel mitral [DAM]), combinada com AV frequente e/ou
complexa na auséncia de qualquer outro substrato arritmico

bem definido.* AV complexas foram definidas como presenga
de extrassistoles ventriculares multifocais, extrassistoles
ventriculares pareadas, taquicardia ventricular nao sustentada
(TVNS) ou onda R sobre onda T." DAM foi definida como
uma separagao sistdlica entre o miocardio ventricular e o anel
mitral que sustenta o folheto mitral posterior.” No presente
estudo, foi considerado um valor minimo de corte de 1T mm
para definir a presenga de DAM em RMC.” Este foi um exame
presente nos 5 participantes do estudo e é o que possui maior
acurdcia no diagndstico desse achado.

Resultados

Caso 1: Sexo feminino, 42 anos, apresentava queixa
de palpitagdes didrias, sem sintomas associados. Negava
comorbidades ou uso de medicamentos. Realizou ECC, que
evidenciou ritmo sinusal e onda T invertida em derivacoes
inferiores (Figura 1). Em Holter de 24 horas, 28% de AV
polimérficas foram identificadas, sendo 58 delas TVNS.
Seu ETT naquele momento, mostrava PVM com DAM de
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Figura 1 - ECG evidenciando ritmo sinusal, inversdo de onda T em D1 e AVL e extrassistole ventricular monomorfica com morfologia de bloqueio de ramo
direito e possivel localizagdo em anulo mitral anterior. Fonte: Prdpria (2024). FC: Frequéncia cardiaca.
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16 mm, fracao de ejecao preservada e aumento discreto
do AE. Ap6s inicio do uso de betabloqueadores, houve
reducdo da densidade de AV para 5%, em Holter de 24
horas subsequente. Foram solicitados teste ergométrico,
que mostrava aumento das AV no pico do esforco; e
angiotomografia de corondrias, sem lesoes significativas. A
RMC confirmou a DAM importante de 15 mm, porém com

fracao de ejecdo de 47% e realce tardio pds-contraste na
porcao inferior do anel mitral, indicando fibrose (Figura 2).
Por se tratar de paciente com miuiltiplas caracteristicas de alto
risco para MSC, foi solicitado estudo eletrofisiolégico para
estratificagao de risco, sendo induzida fibrilagao ventricular
ap6s o segundo ciclo de extra-estimulos (Figura 3), optando-
se, entdo, pelo implante de cardiodesfibrilador implantével

DAM de 15mm; FEVE=47%; fibrose na porc¢ao inferior do anulo mitral

Figura 2 - RMC evidenciando DAM de 15 mm e fibrose na porgao inferior do dnulo mitral. Fonte: Prdpria (2024). DAM: disjungdo do anel mitral; FEVE: fragéo

de ejecdo do ventriculo esquerdo.

Figura 3 - Fibrilagdo ventricular induzida em estudo eletrofisioldgico. Fonte: Prdpria (2024).
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(CDI). Apds 1 ano de acompanhamento, persiste sem choques
do dispositivo, em uso de betabloqueadores e amiodarona.

Caso 2: Sexo feminino, 63 anos, apresentou queixas
de cansago aos minimos esforgos, palpitagbes e sincopes
esporadicas sem prédromos. A paciente é hipertensa e
fazia uso de losartana 50 mg, bisoprolol 5 mg, rosuvastatina
20 mg, escitalopram 10 mg e clonazepam 0,5 mg. O ECG
de repouso estava dentro da normalidade e o teste de
esforco ndo demonstrou alteracoes. Seu ETT mostrava uma
dilatagao importante do AE, uma dilatacaio moderada do
ventriculo esquerdo e valva mitral com DAM de 8 mm
associada a degeneragdo mixomatosa e prolapso de seus
folhetos. A partir desses achados, foi solicitada uma RMC,
que demonstrou DAM e fibrose de anel mitral, evidenciada
por presenca de realce tardio pés-contraste na regiao anular
mitral junto ao segmento P1 e P2, além de refluxo mitral
discreto e aumento moderado do AE. Seu Holter de 24 horas
mostrava 1% AV polimérficas. Diante de um quadro com
sincopes inexplicadas, PVYMA, realce tardio e aumento do
AE, optou-se pelo implante de CDI.

Caso 3: Sexo feminino, 39 anos, apresentava queixas de
palpitacoes e episédios de sincope, dispneia aos pequenos
esforgos, sonoléncia, dispneia paroxistica noturna e ortopneia.
No exame fisico, apresentava sopro holossistélico em
foco mitral 3+/6+. Seu ECG demonstrava ritmo sinusal
com bigeminismo ventricular, sendo a extrassistole com
morfologia de bloqueio de ramo esquerdo, transicio em
V4 e eixo inferior. O ETT evidenciou insuficiéncia mitral
importante, além de prolapso da cispide mitral posterior.
A RMC demonstrou aumento biatrial com fragdo de ejecao
de 68% e auséncia de realce tardio. O Holter de 24 horas
revelava 31% de AV polimérficas, com predominio de uma
das morfologias, sendo 70 TVNS. Com isso, foi iniciado
tratamento medicamentoso com betabloqueadores e
amiodarona e solicitado ecocardiograma transesofagico, que
reclassificou a insuficiéncia mitral como importante. Apesar
da reducao da densidade de AV para 14% em Holter de 24
horas subsequente, evoluiu com episédio de sincope sem
prédromos, optando-se pela indicagao de troca valvar mitral
cirtirgica por prétese mecanica. Apesar disso, persistiu com alta
carga de AV, sendo realizada ablagdo de foco arritmogénico
com radiofrequéncia, localizado na porgao antero-septal da
via de saida do ventriculo direito. Apés 1 ano e 7 meses de
seguimento, persiste assintomatica.

Caso 4: Sexo feminino, 70 anos, apresentava queixas
de palpitagoes e cansago aos moderados esforgos que
iniciaram hd cerca de 10 anos. Negava sincope e outros
sintomas associados. Tinha diagnésticos de hipertensao
arterial sistémica, glaucoma, pré-diabetes e sindrome de
takotsubo; e fazia uso de 4cido acetilsalicilico 100 mg/dia,
rosuvastatina 5 mg/dia, olmesartana 20 mg/dia, metoprolol
25 mg, 2 vezes ao dia, e metformina 500 mg, 3 vezes ao dia.
Seu Holter de 24 horas revelava 21% de AV polimérficas,
porém sem TVNS; e seu ETT identificava a presenca de
refluxo mitral de grau discreto. Solicitada uma RMC,
observou-se degeneragdo mixomatosa na valva mitral,
prolapso do folheto anterior e discreta DAM (< 5 mm) na
porgao inferior e inferolateral, com regurgitagao minima;
além de valva tricGspide com degeneragao mixomatosa,
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prolapso do folheto septal e refluxo discreto. Foi indicada
ablagao de foco arritmogénico por radiofrequéncia, porém,
durante o procedimento, nao houve presencga de arritmias,
optando-se, entao, por tratamento medicamentoso
otimizado com amiodarona 100 mg/dia e metoprolol
50 mg, 2 vezes ao dia. Ap6s 7 meses de seguimento,
paciente persiste assintomatica.

Caso 5: Sexo masculino, 65 anos, apresentava sintomas
de palpitagoes e dispneia ha 3 meses. Negava sincope. Tinha
diagnosticos de hipertensao arterial sistémica e dislipidemia,
fazendo uso de tansulosina 0,4 mg/dia e rosuvastatina 20
mg/dia. O ECG revelou ritmo sinusal com atraso final de
condugao. Seu Holter de 24 horas mostrava 3% de AV
polimérficas, sem TVNS. O ETT demonstrava valva mitral
com cuspides discretamente espessadas e prolapso de folheto
posterior. A RMC, por sua vez, demonstrou insuficiéncia
mitral discreta, com DAM de 5 mm. Foi prescrito bisoprolol
5 mg/dia, com redugao significativa da densidade arritmica e
controle dos sintomas.

Discussao

Este estudo é uma das primeiras séries de casos publicadas
no Brasil a retratar a vasta mirfade de apresentagdes do
PVMA, ressaltando diferentes riscos de MSC e a
dificuldade em adotar condutas embasadas cientificamente
pela baixa prevaléncia e literatura escassa sobre a condigo.
Vale destacar que todos os participantes deste estudo foram
atendidos no sistema privado de salde, o que de certa
forma facilitou o manejo destes pacientes, uma vez que foi
necessario realizar exames e procedimentos de alto custo.

Histéria de lipotimia ou sincope, alteragoes no Holter (AV
polimérficas), no ECG (inversdo de onda T e intervalo QT
prolongado), no ETT (prolapso de folheto duplo, degeneracao
mixomatosa e DAM) e na RMC (realce tardio com gadolinio
em regidao anular e musculos papilares, indicando fibrose)
(Figura 4), sao considerados marcadores de alto risco para
MSC em pacientes com PVMA.*

A paciente descrita no caso 1 ndo apresentava sintomatologia
clinica significativa, contudo, exibiu alteragoes na ECG, ETT e
RMC sugestivas de um elevado risco para o desenvolvimento
de MSC. Diante dessa constatagao, foi indicada a realizagao
de um estudo eletrofisiolégico, que culminou na insergao
de um CDL.

A realizacao do estudo eletrofisiolégico para
estratificagcdo do risco de MSC em casos de PVMA ainda
é controverso. Em uma metanalise conduzida em pacientes
com PVMA, foi observado que esse exame pode ser Gtil no
mapeamento de AV em pacientes com alguns marcadores
de risco como sexo feminino, inversdo de onda T em ECG,
extrassistoles ventriculares polimérficas, DAM e PVM de
folheto duplo ao ETT e realce tardio em parede ventricular
inferior esquerda e musculo papilar a RMC,™ os quais
estavam presentes na paciente.

No tocante ao CDI, este vem se apresentando como a
terapia indicada para pacientes com PVMA sob elevado
risco de MSC, como foi o caso das pacientes 1 e 2. No caso
desta Gltima, houve histéria clinica de sincope inexplicada,
sugestiva de etiologia cardiogénica, que, em conjunto com
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Figura 4 — Marcadores de alto risco para MSC. Fonte: Prépria (2024). DAM: disjungdo do anel mitral; PVMA: prolapso da valva mitral arritmico;, RMC: ressonancia

magnética cardiaca.

os marcadores de alto risco (sincope, prolapso de folheto
duplo, DAM, degeneragao mixomatosa e realce tardio em
regido anular mitral), levaram-nos a ndo optar pelo estudo
eletrofisiolégico, mas sim indicar prontamente o implante
de CDI. O uso de CDI como prevengdo primdria deve ser
considerado em pacientes com PVMA se associado aos
fenétipos de alto risco para taquicardias ventriculares.*

No caso 3, a paciente apresentava PVM com insuficiéncia
mitral importante, além de, AV complexas, com frequentes
TVNS e sincopes de etiologia cardiogénica. Embora os
betabloqueadores e a amiodarona tenham reduzido a
frequéncia das AV, inicialmente, os sintomas persistiram.
A paciente foi submetida a substituicao da valvula mitral
por uma prétese mecdnica, na tentativa de corregao
da insuficiéncia mitral e redugao da carga arritmica,
no entanto, persistiu com alta densidade de AV, sendo
necessaria a realizagao de ablacdo por radiofrequéncia.
Quanto a essa escolha terapéutica, estudos realizados
evidenciaram a capacidade de redugao da carga de ectopia
ventricular, prevencao de choques do CDI e melhoria da
fungao sistélica, sendo normalmente indicada para casos
de ectopia ventricular sintomdtica frequente, fibrilagao/
taquicardia ventricular sustentada e/ou casos refratdrios
a terapia medicamentosa antiarritmica, desde que o foco
arritmogénico seja corretamente delineado.”

No caso 4, a paciente apresentava queixa de palpitagao e,
ao exame, PVM associado a DAM, na qual inicialmente optou-
se pelo tratamento medicamentoso. Existem relativamente
poucos dados sobre a eficacia de medicamentos antiarritmicos
para AV especificamente relacionados ao PVM. Entretanto,
mediante a sua relativa seguranga, o uso dessas medicagoes
continuam sendo a primeira linha de tratamento para casos de
PVMA.® Mediante a auséncia de um controle esperado, novas
possibilidades de manejo foram consideradas, como a ablagao
por radiofrequéncia. Como descrito no caso 3, a paciente

apresentava indicagao para a realizagao do procedimento, mas
aauséncia de indugao de AV durante o estudo eletrofisiol6gico
fez com que a ablagao por radiofrequéncia nao fosse
resolutiva, optando-se pela otimizacdo medicamentosa para
controle do quadro.

O paciente relatado no caso 5 ndo apresentava achados
clinicos significativos, entretanto, relatou a presenga de
palpitacdo, apresentacao mais comum da sindrome arritmica
da DAM.” No que tange ao controle das AV, o paciente
em questdo apresentou redugdo significativa da densidade
arritmica e controle dos sintomas com o uso de bisoprolol,
apesar da supressao de extrassistoles ventriculares por terapia
com medicamentos antiarritmicos em um pequeno estudo
nao ter sido eficaz.®

No presente estudo, foi possivel identificar as vérias
faces do PVMA, como a presenga de pacientes entre 39 e
70 anos, especialmente mulheres, que possuiam achados
clinicos variados como dispneia, sincope e palpitagoes.
Achados radiolégicos também foram diversificados entre os
pacientes, mas alguns se repetiram com maior frequéncia
como alteragbes estruturais em drea mitral, cabendo
citar DAM, degeneracao mixomatosa e fibrose (Figura 5).
Destaca-se que a importancia e, a0 mesmo tempo, o
desafio da estratificacdo de risco no PVM é a identificacdo
do paciente de alto risco inserido na grande populagao de
pacientes de baixo risco."

Em relagao a DAM, estudos ecocardiograficos indicam um
limite minimo de 5 mm."> No entanto, na RMC, o comprimento
da DAM pode variar de T mm a mais de 15 mm.”"
Essa variabilidade no comprimento torna o diagnéstico
desafiador, pois a falta de um critério diagndstico claro pode
levar a sobrediagnésticos, dificultando a avaliagao clinica
e o manejo adequado dos pacientes. No entanto, embora
o comprimento exato necessdrio ainda nao esteja claro,
pesquisas mostram que disjungdes menores que 5 mm sao
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Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5
Sexo e idade Feminino, 42 Feminino, 63 Feminino, 39 Feminino, 70 Masculino, 65
Dispneia,
Dispneia, palpitacdes, - -
Sintomas Palpitacdes palpitagdes, sincope, sonoléncia, P_alplta_goes € Pglpﬁa_goes €
. . dispneia dispneia
sincope ortopneia,
paroxistica noturna
Inversdo de onda T Blgerplnlsmo )
. ventricular e Atraso final de
ECG e extrassistoles Normal . — =
. extrassistole condugdo
ventriculares
com BRE
Holter de 24h 28% AV 1% AV 31% AV 21% AV 3% AV
ETT PUM, aumento AE PVM, IM PVM, IM Refluxo mitral PVM e clspide
discreto posterior espessada
PVM, DAM <5mm,
CMRI E.’AM 15 mm, PAM 8 mm, Aumento biatrial degeneragdo DAM 5 mm, IM
fibrose de AM fibrose de AM .
mixomatosa de VM

Figura 5 - As vdrias faces do PYMA do presente estudo. Fonte: Propria (2024). AE: atrio esquerdo; AM.: anel mitral; AV: arritmias ventriculares; BRE: bloqueio
de ramo esquerdo; DAM: disjungdo do anel mitral; ECG: eletrocardiograma; ETT: ecocardiograma transtoracico, IM: insuficiéncia mitral; PVM: prolapso de valva
mitral; PVT: prolapso de valva tricuspide; RMC: ressondncia magnética cardiaca VM: valva mitral; VT: valva tricaspide.

geralmente consideradas achados incidentais, enquanto
disjungbes superiores a 8,5 mm estdo ligadas a um progndstico
mais desfavoravel.'*'>

Nosso estudo tem limitacdes. A variabilidade das
manifestagbes clinicas e das respostas aos tratamentos
propostos diante de uma pequena amostra, dificulta o
achado de padrées que possam servir como recomendagao
para outros pacientes com PVMA. O nimero pequeno
de pacientes incluidos também pode favorecer vieses
que limitam a extrapolagao de alguns dos achados, sendo
necessarios para o futuro estudos com maior amostra. A
coleta de dados realizada em prontuédrio torna o estudo
vulnerdvel a erros de registro e omissao de informagdes,
ja a coleta realizada pela aplicacdo de questiondrio pode
trazer viés de memoria. Além disso, o estudo pode nao
refletir a progressao da doenca e os efeitos a longo prazo
dos tratamentos, uma vez que as andlises foram realizadas
no primeiro semestre de 2024 e o acompanhamento dos
pacientes ainda esta em andamento.

Conclusao

O PVMA pode se manifestar com diversas apresentagoes
clinicas, inclusive com desfechos desfavoraveis como a
MSC. Na pratica clinica, esse diagnéstico pode, muitas
vezes, ser desafiador, exigindo uma extensa avaliagao clinica
e a realizacao de testes diagnosticos de alto custo. Além
disso, o manejo e tratamento dessa condigao ainda nao
sdo bem estabelecidos na literatura, necessitando de novos
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e mais abrangentes estudos. Nesse contexto, a identificagao
de marcadores de risco, como a DAM e a presenga de AV,
mostra-se essencial para o diagnéstico e tratamento precoces
desses pacientes.
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