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Resumo

A disjuncao do anel mitral (DAM) é uma insergao anormal
da linha de flexdo do anel mitral na parede atrial. O anel
mostra uma separagao (disjungao) entre a jungao folheto
posterior-parede atrial e a crista miocérdica ventricular
esquerda.’ A DAM foi descrita pela primeira vez ha mais de
30 anos em estudo de autépsia, estando relacionada com
prolapso da valva mitral (PYM) em 92% dos casos.? Desde
entdo, foram realizados diversos estudos, sendo a prevaléncia
de DAM em pacientes com PVM reportada de forma variavel,
podendo ou nao estar associada a insuficiéncia mitral. O
ecocardiograma transtordcico (ETT) faz parte da avaliagao
inicial do prolapso valvar mitral, permitindo o diagnéstico e
a avaliacao de complicagdes relacionadas. Com a evolugao
de novos métodos diagndsticos, a ressondncia magnética
cardfaca (RMC) e o ecocardiograma transesofagico (ETE)
passaram a aprimorar a avaliagao dessa patologia, bem como
de sua extensdo e localizacdo. Contudo, as caracteristicas
fenotipicas do PVM que estdo mais associadas a DAM
permanecem incertas, sobretudo devido ao ndimero limitado
de pacientes, nos estudos classicos sobre o tema. Portadores
de DAM podem desenvolver sintomas relacionados a
arritmias ventriculares, configurando a sindrome arritmica
da DAM (SDAM), podendo evoluir para morte stbita. Na
literatura, os dados progndsticos ainda sao conflitantes entre
os diversos estudos acerca do tema, indo desde critérios claros
de diagnéstico, o melhor método de imagem a ser aplicado,
o tratamento e o prognostico.

Esta revisdo descreve as caracteristicas da DAM associada
ou ndo ao prolapso valvar, auxiliando no diagnéstico e na
conduta dessa importante patologia.

Disjuncao do anel mitral e modalidades
diagnosticas de imagem
A DAM é sugerida como anormalidade estrutural muitas

vezes associada ao PVM e a arritmias malignas. Atualmente, o
ETT, o ETE e a RMC sdo as técnicas que podem ser empregadas
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para avaliagdo da DAM. Contudo, até o presente momento,
nenhuma dessas modalidades foi adotada como referéncia
padrao para o diagnéstico dessa entidade.?

Analise da disjuncao do anel mitral pela ecocardiografia
transtoracica e transesofagica

No ETT, o diagnéstico da DAM pode ser feito no corte
paraesternal longitudinal e, menos comumente, no corte
apical de quatro e duas cdmaras. Habitualmente, a distancia
da DAM no ETT é medida da juncéo da valva mitral com a
parede atrial esquerda até a base da parede do ventriculo
esquerdo, durante a sistole final no corte paraesternal eixo
longo, sendo definida como a distancia longitudinal da DAM
na parede inferolateral. As projegdes de imagem equivalentes
na RMC também sdo capazes de detectar a presenca, a
extensdo e a localizagdo da DAM na fase sistélica.*

Embora a visao de duas cameras raramente tem sido
analisada para avaliagdo da DAM, parece plausivel que
ela possa ser clinicamente identificada por imagem
ecocardiogréfica ao longo da parede inferior do ventriculo
esquerdo (VE) de forma semelhante a parede inferolateral,
uma vez que estudos patoldgicos descrevem a DAM
em qualquer ponto ao redor do anel valvar mitral. Essas
observagdes reforcam ainda mais a importancia de uma
avaliagao de rotina da DAM abrangendo toda a circunferéncia
do anel valvar.

Outro aspecto importante que deve ser analisado no
ETT é a presenca do sinal de Pickelhaube (Figura 1). Trata-
se de uma onda S com pico sistélico de alta velocidade ao
Doppler tissular do anel mitral (velocidade sist6lica anular
>16cm/s) que pode ser Gtil na detecgao de hipermobilidade
significativa do anel valvar mitral. Embora ainda faltem dados
mais consistentes na literatura, alguns estudos o apontam
como um marcador de risco para a sindrome arritmogénica
associada a DAM.®

Tani et al. analisaram exames de ETT de 185 pacientes com
regurgitacao mitral severa por PVM. Durante essa andlise, os
pesquisadores classificaram os pacientes em quatro subtipos
baseados na mobilidade do anel valvar: tipo 0/sem DAM, tipo
| (segmento ventricular esquerdo basal hipermével sem DAM),
tipo Il (<5mm DAM) e tipo Ill (>5mm DAM). Nesse cendrio,
66,5% dos pacientes foram classificados no tipo I, 25,4% como
tipoll, 7,6% no tipo 0 e apenas 0,5% com disjungdes maiores
que 5mm.° Esses achados podem estar subestimados devido
a maior acuracia da RMC em detectar DAM, principalmente
quando préximas de 2mm.*

Durante a realizagdo do ETT, a medida da fragao de ejegao
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Ao: aorta; AE: atrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo. Fonte: Hospital Sdo Rafael, Salvador (BA), Brasil.

Figura 1 - Figura A e C demonstra a presenga de disjungéo do anel mitral associada a insuficiéncia mitral. (B) Sinal de Pickelhaube.

pelo método de Simpson deve ser realizada com cautela, pois
a regido que apresenta a disjungao nao apresenta miocéardio
e deveria ser excluida da andlise. Dessa forma, apesar de
algumas séries de casos demonstrarem queda na fragao de
ejecdo nesses pacientes, isso pode ser, na verdade, um erro
de célculo desse valor. Nesses casos, também é importante
considerar que a queda na fracdo de ejegdo do ventriculo
esquerdo (FEVE) pode estar mais relacionada a concomitancia
com a insuficiéncia mitral.?

Na pratica clinica, o ETE é solicitado principalmente em
pacientes com ETT inconclusivo ou tecnicamente dificil, com
o intuito de definir melhor a anatomia da valva mitral antes

da cirurgia. Contudo, nao é utilizado rotineiramente para
avaliagdo da DAM, devido a sua natureza semi-invasiva.”

Analise da disjuncao do anel mitral pela ressonancia
magnética

A capacidade de visualizar o anel valvar e sua respectiva
disjuncao varia entre diferentes técnicas de imagem. A RMC
tem a possibilidade de distinguir estruturas adjacentes e
caracterizar o tecido miocdrdico, permitindo detectar uma
disjungao minima de até Tmm do anel valvar mitral posterior
da parede do ventriculo esquerdo (Figura 2). Além disso, pode
identificar com precisao a presenga de fibrose miocardica na
regido posterior do masculo papilar e no segmento inferobasal
do ventriculo esquerdo, pelo realce tardio com gadolineo.*

Dejgaard et al. estudaram pacientes com DAM utilizando
a RMC e descobriram que o realce de gadolinio no mdsculo
papilar e a distancia longitudinal da DAM na parede
inferolateral foram informagoes preditivas da presenca de
arritmia ventricular. Além disso, nesse estudo, o realce tardio
por gadolinio no musculo papilar anterolateral foi fortemente
associado a evento arritmico grave.?

Comparacao entre ecocardiografia e ressonancia para
analise da disjuncao do anel mitral

Mantegazza et al. estudaram 130 pacientes com PVM
e presenga de disjungao do anel valvar mitral avaliando
a concordancia entre os achados documentados nas trés
modalidades de imagem (ETT, ETE e CMR). Nesse estudo,

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2022;35(3):eabc300

foi estabelecida como DAM disjungdo =2mm detectada pela
RMC. Nesse cendrio, 88,7% dos pacientes diagnosticados
com DAM pela RMC também foram detectados pelo ETT e
94,7% também tiveram seu diagnéstico detectado pelo ETE.
A precisao do ETT e do ETE melhorou para 97,0% e 96,5%,
assumindo um valor de corte para comprimento da DAM por
ressondncia =6mm e =4mm, respectivamente®.

A taxa de detecgao mais baixa da DAM pela ecocardiografia
transtoracica pode ser atribuida a diferentes mecanismos,
como janela acUstica inadequada, sombreamento ou
reverberagdes causadas por calcificagdo posterior do anel
valvar mitral e uma menor resolugao espacial em comparacao
com a RMC

Estudos em grande escala demonstraram que pequenas
disjuncoes (<4mm) podem ser responsaveis por eventos
ventriculares malignos e, nesse sentido, a realizagao de RMC
pode ser desejavel para identificar melhor a presenca de DAM
e PVM com alto risco arritmogénico.?

Analise da deformacao miocardica por métodos diferentes
na disjuncao do anel mitral

A DAM pode estar associada a diferencas na deformagao
miocérdica do ventriculo esquerdo devido a reducado de
musculo cardiaco no segmento de disjungao, como o
segmento basal inferolateral (Figura 3). Tendo em vista isso,
Wang et al. analisaram o strain longitudinal global, radial e
circunferencial utilizando o ETT e a RMC em 63 pacientes
divididos em trés grupos com niimeros iguais de participantes
(grupo 1: paciente com DAM e PVM; grupo II: pacientes
apenas com PVM; e grupo lll: pacientes sem alteracoes
cardiacas estruturais).®

A andlise de strain por RMC mostrou que os pacientes com
DAM e PVM apresentam valores estatisticamente menores
nos segmentos basais, especialmente inferolateral, quando
analisada a deformacao circunferencial e radial. Apesar
de nao ser estatisticamente significante, houve tendéncia
similar de menor magnitude nos segmentos basais pelo strain
longitudinal naqueles com DAM e PVM em comparacao
com os outros grupos (Figura 4). O ponto de corte da
deformacao circunferencial global de RMC foi de -18,0%, com
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Ao: aorta; AE: étrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo.

Figura 2 - Ressonéncia magnética cardiaca mostrando, pela marcagao em vermelho, a disjungéo do anel mitral durante a sistole ventricular, medindo 6,65mm.

Figura 3 - Ressonéancia magnética cardiaca realizada em paciente com disjuncéo do anel mitral. (A) Realce tardio em musculo papilar anterolateral, revelando fibrose.

(B) Realce tardio revelando fibrose da parede inferolateral.
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Fonte: Hospital Sdo Rafael, Salvador (BA), Brasil.

Figura 4 - Strain global longitudinal realizado em paciente com disjungao do anel mitral. Neste exemplo, ha comprometimento regional (septo basal) com strain global

longitudinal preservado.

sensibilidade de 76% e especificidade de 76% para identificar
DAM (4rea sob a curva de 0,75). Essas observacoes sobre
deformacao miocardica verificadas na RMC em individuos
com PVM e DAM podem ser explicadas pelos segmentos de
disjungao, sendo arrastados na diregao longitudinal no sentido
apical pelo resto do miocérdio durante a sistole, porém, com
deformacao e contragio na direcdo circunferencial ou radial
nao tao vigorosas.’
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Os achados da literatura demonstram que pacientes com
DAM apresentam padroes distintos de strain em comparagao
com pacientes com PVM sem DAM, principalmente nos
segmentos basais.® Além disso, a RMC pode ser uma
modalidade superior ao ETT para avaliar as caracteristicas
do VE associadas a DAM.? Tanto para Wang et al. como para
Essayagh etal., os valores de strain longitudinal, circunferencial
e radial no ETT foram inferiores em pacientes com DAM,
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porém sem significdncia estatistica.> Entretanto, mais estudos
de imagem prospectivos e utilizando coortes maiores sao
necessarios para confirmar esses achados e avaliar de maneira
mais minuciosa a utilidade da técnica de strain por ETT e RMC
em pacientes com DAM.

Disjuncao do anel mitral em coracao normal

O achado anatomico de DAM tem recebido foco
crescente nos estudos recentes. A utilizacdo de métodos
complementares em imagem tem papel fundamental na
melhor caracterizagao do anel mitral no diagnéstico de
DAM.™ Existe ainda controvérsia sobre a prevaléncia de
DAM em individuos normais, pois ainda ndo estd claro
se o diagndstico anatdmico isoladamente confere relagdo
progndstica, independentemente do PVM e da insuficiéncia
valvar associada. Para a evolugdo do entendimento sobre
DAM em coragdes normais, mais estudos prospectivos sao
necessarios.

Disjuncao do anel tricispide

Adisjungao do anel trictspide (DAT) é uma separacao entre
o anel da valva trictspide e o miocérdio basal do ventriculo
direito (VD) no final da sistole. Pode estar associada ao
prolapso da valva tricispide (PVT) e ao PVM e tem uma grande
correlagdo com a DAM, podendo estar presente em 50% dos
casos. Essa grande correlacdo pode ser justificada pela presenca
da doenca do anel fibroso nesse grupo de pacientes.''?

Aabel et al. avaliaram o lado direito do coragcdao em
84 pacientes com DAM diagnosticados previamente e
observaram a presenga de DAT em 42 deles. Neste estudo,
a DAT foi definida pela RMC como uma distdncia maior que
Tmm longitudinal entre o folheto da trictspide e o segmento
basal da parede livre do VD, analisado tanto na regiao lateral
(janela quatro camaras) quanto na regido inferior da parede
livre do VD (via de entrada e saida do VD).

Houve grande associagao entre a presenca de disjuncao
bianelar e pacientes mais idosos, distdncias maiores da DAM,
disjuncao mitral circunferencial e PVM. Entretanto, nao houve
associagao com arritmias cardfacas, podendo ser um viés de
selecao, mostrando a necessidade de mais estudos desenhados
para avaliagdo do PVT e DAT."

Implicacoes clinicas

O curso clinico da DAM ainda é um tema controverso
que vém gerando mais estudos devido a sua associagdo
com arritmias e morte stbita na presenca ou nao de PVM,
constituindo a SDAM.

A SDAM é composta de sinais e sintomas de arritmias
presentes em pacientes portadores de DAM. A palpitagao é
a apresentagao clinica mais comum, porém a pré-sincope, a
sincope e as arritmias ventriculares documentadas também
compdem o quadro.?

A DAM pode ser detectada tanto em pacientes portadores
de PVM como também naqueles sem alteragbes estruturais
ao ecocardiograma. Contudo, a frequéncia de DAM é maior
em portadores de PVM. Estudos retrospectivos demonstraram
prevaléncia de 16% a 71% de DAM em portadores de PVM."
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Diversos fatores podem estar associados a maior
frequéncia DAM em portadores de PVM. Putnam et al.
investigaram retrospectivamente 90 pacientes portadores
de PVM e IM de grau importante que realizaram tomografia
computadorizada no pré-operatério. A DAM foi detectada em
20% desses pacientes, tendo associagao com sexo feminino,
menor tamanho do anel mitral e maior comprimento do
folheto posterior.™

Adicionalmente, a presenga de DAM em portadores de
PVM esta relacionada ao aumento de risco de arritmias e
morte stbita. Um dos mecanismos estudados é que a maior
mobilidade dos folhetos levaria ao estresse mecanico da
parede inferolateral e masculos papilares do VE, resultando
em hipertrofia e posterior fibrose miocardica.?

Estudo prévio de Perazzolo Marra et al. detectou
correlagdo significativa entre DAM de maior extensao e
presenca de realce tardio na RMC em portadores de PVYM
(R:0.61; p<0.001). Na analise anatomopatolégica dos casos
de morte stibita, DAM de maior extensdo estava presente
em 50 casos daqueles com PVM e fibrose miocdrdica e em
20 casos sem PVM.'?

Observa-se que a extensao da DAM é relacionada
significativamente com a presenca de taquicardia ventricular
ndo sustentada (TVNS), sendo extensiao maior que 8.5mm
preditora de TVNS.

Dejgaard et al.?> estudaram 116 pacientes portadores
de DAM diagnosticados pelo ecocardiograma e RMC.
Palpitagdes foram o sintoma mais comum (71% dos casos) e
arritmias ventriculares graves foram detectadas em 12% dos
casos. Casos de arritmias foram mais comuns em pacientes
mais jovens, com menor FEVE e maior frequéncia de fibrose
dos masculos papilares. Maior extensdo da DAM na parede
inferolateral pela RMC foi fator de risco independente para
arritmias ventriculares. Adicionalmente, PVM foi detectado
em 78% dos pacientes, mas nao houve associagdo com
as arritmias ventriculares, sugerindo que DAM estd
relacionada a sintomas e arritmias independentemente
da presenca de PVM.3

A presenga de insuficiéncia mitral e PVM deve aumentar
o grau de suspeigdo para a possibilidade de DAM associada,
sendo que ela também pode estar presente isoladamente,
especialmente na populagdo jovem portadora de ESV sem
Causa aparente.

O uso de RMC pode ser (til na estratificagdo de risco
devido a detecgao de fibrose de misculo papilar e a medida
da distancia longitudinal da DAM na parede inferolateral.’®'”

Contudo, o curso clinico da DAM ainda é um tema
controverso, ainda em fase de construcao do conhecimento
acerca da érea.

Fatores preditores na plastia cirtrgica

A plastia cirdrgica de portadores de PVM com IM associada
ja é um procedimento bem estabelecido na prética clinica, com
seguranga e eficicia comprovadas. Entretanto, com a capacidade
crescente do diagnéstico de DAM, questionamentos quanto ao
progndstico cirdrgico e os resultados imediatos e tardios tém
sido fonte de questionamentos. As reais consequéncias da
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dindmica alterada do anel mitral lateral no aparato subvalvar
nessas situagoes e a influéncia no resultado da plastia mitral
permanecem incertas e sua melhor compreensao é importante
para planejamento cirdrgico.

A DAM estd habitualmente relacionada ao PVM com
expressao fenotipica de doenga mixomatosa difusa, grave,
com profunda alteragdo da dinamica anular, com excesso de
dilatagao do anel no final da sistole, que pode contribuir para
coaptagao reduzida de seus folhetos, associado a insuficiéncia
mitral grave. No entanto, a DAM nao prejudica a viabilidade
e a qualidade do reparo valvar, mas requer sutura cuidadosa
do anel ao ventriculo esquerdo, para que a DAM residual nao
persista ap6s o reparo. Assim, o diagnéstico de DAM deve
ser detectado na avaliagao pré-operatdria e sinalizado para o
cirurgiao e o Heart Team em pacientes com PVM e IM grave.®

Estudo recente avaliou portadores de PVM associado a
insuficiéncia severa candidatos a plastia mitral. O desempenho
cirtirgico foi estudado em pacientes com o diagnéstico de
DAM associada ou nao a PVM, comparando os dois grupos
quanto ao sucesso da plastia. A DAM foi observada em cerca
de 40% dos pacientes com PVM, sendo que o envolvimento
das duas cuspides era o tipo mais frequente, com invaridvel
acometimento do segmento P2. A plastia mitral foi realizada
em 60 pacientes (98%), e a resseccao de folheto foi mais
frequente em pacientes com DAM do que nos sem DAM.
Nao houve diferenga entre os grupos quanto a implantagao
de cordas e presenca ou ndo de IM residual, assim como no
tempo de clampeamento adrtico. Os fatores com significancia
estatistica no que influenciaram no resultado da plastia com
ou sem DAM foram o didmetro intercomissural, a drea da
clspide e o volume do prolapso.®

Ap6s quase duas décadas de estudos e debates, o uso ou
nao do anel na correcdao da IM depende da preferéncia do
cirurgido. Entretanto, grandes séries de centros de exceléncia tém
demonstrado a eficacia do anel em prevenir a recorréncia tardia
da IM. DiBardino et al. e Gillinov et al. confirmaram a significativa
vantagem da anuloplastia com anel em relagdo ao reparo mitral
sem anel quanto a durabilidade de reconstrugao.’*

Referéncias

1. Faletra FF, Leo LA, Paiocchi VL, Schlossbauer SA, Pavon AG, Ho SY, et al.
Morphology of mitral annular disjunction in mitral valve prolapse. ] Am
Soc Echocardiogr. 2022;35(2):176-86. doi: https://doi.org/10.1016/j.
echo.2021.09.002

2. Hutchins GM, Moore GW, Skoog DK. The Association of Floppy
Mitral Valve with Disjunction of the Mitral Annulus Fibrosus. N Engl ]
Med [Internet]. 1986;314(9):535-40. doi: https://doi.org/10.1056/
NEJM198602273140902

3. Dejgaard LA, Skjglsvik ET, Lie @H, Ribe M, Stokke MK, Hegbom F, et al.
The mitral annulus disjunction arrhythmic syndrome. ] Am Coll Cardiol.
2018;72(14):1600-9. doi: https://doi.org/10.1016/j.jacc.2018.07.070

4. Mantegazza V, Volpato V, CGripari P, Ghulam Ali S, Fusini L, Italiano G, et al.
Multimodality imaging assessment of mitral annular disjunction in mitral
valve prolapse. Heart. 2021;107(1):25-32. doi: https://doi.org/10.1136/
heartjnl-2020-317330.

5. Carmo P, Andrade MJ, Aguiar C, Rodrigues R, Gouveia R, Silva JA. Mitral
annular disjunction in myxomatous mitral valve disease: a relevant

5 de 6 paginas

O anel mitral rigido em forma de sela tem sido largamente
reconhecido como capaz de prevenir a recorréncia de IM
em casos de PVM.?" A plastia sem anel é um fator de risco
independente de recorréncia da IM no pés-operatério.?

Jensen et al. demonstraram que anuloplastia com o anel
rigido em forma de sela pode fornecer uma distribuicao
uniforme de forgas de tensao quando comparado com anéis
flexiveis, além de poder manter o alinhamento medial dos
musculos papilares, facilitando a coaptagdo das cispides e
levando a uma maior durabilidade do reparo.?%

Até o momento, ainda nao existe consenso sobre a eficicia
do resultado da plastia cirtirgica na presenga de DAM. Existem
beneficios tedricos de que o uso de anéis rigidos em sela em maos
de cirurgides experientes aumentaria a expectativa de vida.’

Consideracoes finais

A DAM esta frequentemente associada ao prolapso valvar
mitral, e seu diagnéstico ocorre por meio da multimodalidade
em imagem cardiovascular. A ecocardiografia e a ressonancia
magnética cardiaca exercem papel complementar para a
avaliagao diagnéstica e a caracterizagao prognéstica. Embora
o curso clinico possa assumir caracterizagao evolutiva variavel,
parte da importancia crescente desse diagnéstico decorre da
possivel associagdo com arritmias ventriculares e morte stbita.
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