ARYTMOGENNI PROLAPS MITRALNI
CHLOPNE A MITRALNi ANULARNI
DISJUNKCE

Kardiologicka klinika 2. LF UK a FN Motol
3.12.2024




KAZUISTIKA

29 letd pacientka v 32. tydnu gravidity

OHCA, spatrena zastava, TANR, AED za 2 minuty - vyboj,
RLP za 5 minut, 1. dokumentovany rytmus fibrilace komor

8x defibrilace, i.v. amiodarone, ROSC 15 minut

OTI + UPV, letecky transport ad FN Motol




KARDIOPULMONALNI RESUSCITACE V GRAVIDITE

* Incidence 1.7 — 8.3 /100 000 (vs 20.1 / 100 000 u netéhotnych)
* Prezivani 16.6 % u OHCA, az 58 % u IHCA (odlisna etiologie)
* SPECIFIKA KPR U TEHOTNE

Manualni odklonéni délohy vlevo ¢/
PodloZeni pravého boku %

Zilni vstup (intravendzni & intraosealni) nad branici
Emergentni cisarsky rez

ECMO ve vybranych pripadech



KAZUISTIKA

TK 98/60 mmHg, TF 121/min

Systolicky Selest na hroté (4/6)

Gynekologicky UZ: plod viabilni, TF 140/min

Pracovni diagnéza:
maligni arytmie na podkladé arytmogenniho
prolapsu mitralni chlopné
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PROLAPS MITRALNI CHLOPNE

» Systolické vydouvani ( >2 mm) jednoho nebo obou '
cipl pod uroven mitrdlniho anulu

* Prevalence v populaci 2 az 3 %, vétSinou benigni L y am—
onemocnéni

* Mala cast pacientd ( <1 %) je ve zvySeném riziku
komorovych arytmii a nahlé smrti (nezavislé na
zavaznosti mitrdlni regurgitace a tize systolické -
dysfunkce)

Gulati A et al. Radiol Cardiothorac Imaging 2023;5(6):e230131



MITRALNI ANULARNI DISJUNKCE

» Separace myokardu LK od mitralniho anulu v systole,
abnormalni pohyb mitrdlniho anulu v systole (curling)

Mozny prekurzor prolapsu a degenerativnich onemocnéni
mitralni chlopné

Prevalence v populaci 7.2 — 8.7 %, vyskyt vyssi u mladsich zen

Asociace se zvySenym vyskytem arytmii

= integralni soucast arytmogenniho prolapsu Mi chlopné

Van Der Bijl P et al. JACC Cardiovasc Imaging 2024;10:1229-1245



DIAGNOSTIKA
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DIAGNOSTIKA
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DIAGNOSTIKA

FIGURE § Distribution of Left Ventricular Extracellular Volume on CMR in Patients With MAD

Controls (No MVP)

Mitral Valve Prolapse

Mo Mitral Regurgitation Mitral Regurgitation

[z

*P < 0.001 vs MVP - MAD group

Left ventricular extracellular volusme detected with CMR was compared between normal controls, patients with mitral regurgitation without prolapse, and patsents with
mitral regurgitation, prolapse, and MAD. Patients with mitral valve prolapse {(MVP) and concomitant MAD had higher percentages of left wentricular extraceilular
welume than patients without mitral valve prolapse/MAD. Reproduced with permission from Pavon et al.™ A = anterior; AL = anterolateral; AS = anteroseptal;

| = infierior; IL = inferolateral; IS = inferoseptal; other abbreviations zs in Figures 1 and 4.

Van Der Bijl P et al. JACC Cardiovasc Imaging 2024;10:1229-1245




FENOTYP

e TEZKA MITRALNIi REGURGITACE

* chirurgicka korekce (plastika / nahrada) vede k redukci celkové mortality i rizika ndhlé smrti

« ARYTMOGENNI PROLAPS MITRALNi CHLOPNE
* mitralni anuldrni disjunkce + tézkd myxomatdzni degenerace (prodlouzeni a ztlusténi obou
cipl)
* mitrdini regurgitace maze byt tézka ale také nemusi byt pritomna vibec

* pritomnost komorové ektopie pfi absenci jiného substratu




PROLAPS MITRALNI CHLOPNE

SYNKOPA PREZIVSi NAHLE
(NEVYSVETLENA) SMRTI

ASYMPTOMATICKY PALPITACE

R|Z|KOVE HIGH RISK KT
komplexni nebo cetna
FAKTORY komorova ektopie
inverze T vin
polymorfni KES
MAD, LGE+
EFLK<50%
dilatace LS Vyznamna'

mitralni
regurgitace

sledovani

Upraveno dle: Sabbag A et al. Europace 2022;24(12):1981-2003



PRIMARNE PREVENTIVNI IMPLANTACE ICD

Consensus statement on SCD prevention Symbol Ref
Primary prevention

MVP with LVEF <35% and symptomatic HF despite 23 months of OMT should receive an ICD.
In patients with AMVP, history of unexplained syncope and sustained ventricular tachycardia, likely arising from the mitral apparatus, the implantation of a defibrillator is reasonable. Expert Consensus
Expert Consensus

In patients with AMVP, history of unexplained syncope and NSVT, likely arising from the mitral apparatus, an implantation of a defibrillator may be reasonable.

In patients with AMVP, 1 high risk feature” and 2 or more phenotypic risk featuresa the option of an ICD maybe be reasonable. Expert Consensus

Sabbag A et al. Europace 2022;24(12):1981-2003



CHIRURGICKA KOREKCE MITRALNI VADY

Preoperative Postoperative Mortality

VT VF  Appropriate shock Inappropriate shock VT VF  Appropriate shock Inappropriate shock

1 0 3 3 0 0 0 0 0 Alive
2 1 2 4 0 2 0 2 1 Alive
3 0 1 1 0 0 0 0 0 Alive
4 4 (VT/VF) 4 1 0 0 0 0 Alive
5 i 0 ) 0 0 1 2 1 Alive
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Vaidya VR et al. J Interv Card Electrophysiol 2016;46 (2):137-143



KAZUISTIKA

1. den hospitalizace
* CTG — pravidelné kontrakce & 1 min, TF plodu 140/min

* Akutni cisarsky rez

2. den hospitalizace

e Extubace

3. den hospitalizace

* RHB, nacvik laktace

* |Isolované KES, kuplety i kratké nsKT na monitoru



KAZUISTIKA

4. - 6. den hospitalizace

* CT koronarografie: normalni ndlez







KAZUISTIKA

4. - 6. den hospitalizace
* CT koronarografie: normalni ndlez
* MR srdce: ECV 36.3 % (norma 25+4 %), bez loZisek LGE







KAZUISTIKA

4. - 6. den hospitalizace

CT koronarografie: normalni nalez
MR srdce: ECV 36.3 % (norma 2514 %), bez loZisek LGE
Implantace 2D-ICD

Odbér krve na kardiogenetické vysetreni

10. den hospitalizace

* Dimise pacientky i novorozence do domaciho prostredi




KAZUISTIKA

31.10.2024 planovana kontrola ve stimulacni ambulanci

* AHRE, nsKT, 1x ATP s terminaci smKT

14.11.2024 volana RZS

 Palpitace, presynkopa, 1x vhimany vyboj ICD bez ztraty védomi

* Interogace ICD: CL 230ms, adekvatni vyboj s terminaci arytmie

* BB v medikaci, indikovana k EFV

3.12.2024 pfijem k EFV
. P77

1: V Sense Amp AutoGain (0,4 mm/mV) 3. Markers
2: Discrimination AutoGain (0,7 mm/mV)
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ZAVER — TAKE HOME MESSAGE

Prolaps mitrdlni chlopné je ¢asté, ve vétsiné pripadl benigni onemocnéni.

* Pouze minimum pacientu je ve zvyseném riziku komorovych arytmii a ndhlé smrti. Opakovana
rizikova stratifikace je indikovana u vSech sledovanych pacientd.

* Pfitomnost mitralni anularni disjunkce a myxomatdzni degenerace je asociovana s vyssim rizikem,
nehledé na zavaznost mitralni regurgitace a systolické dysfunkce LK.

* Implantace ICD v primdrni prevenci by méla byt zvaZzena u vysoce rizikovych pacientll se zachytem
komplexnich forem komorovych arytmii.



DEKUJI ZA POZORNOST.



