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Morte Subita em Lactante Portadora de Prolapso da Valvula Mitral

Arritmogénico

Sudden Death in a Breastfeeding Woman with Arrhythmogenic Mitral Valve Prolapse

Erika Olivier Vilela Braganga’
RitmoCheck," Sao José dos Campos, SP — Brasil

Introducao

O prolapso da valvula mitral (PVM) é a doenca cardiaca
valvar mais comum, afetando de 2 a 3% da populacao geral
e é definido pelo deslocamento sistélico de um ou ambos os
folhetos da valvula mitral =2 mm acima do plano do anel
mitral na visao sagital da valvula mitral ao ecocardiograma.' Os
desfechos do PVM sem regurgitagao, em geral, sao benignos;
no entanto, um pequeno subgrupo mal definido de individuos
apresenta alto risco de arritmias malignas e morte sibita (MS).
Dados de autépsia mostram uma prevaléncia de 4 a 7% de
PVM em jovens com MS.? Devido a baixa taxa de evento e a
falta de coortes com um néimero robusto de pacientes, acessar
a incidéncia precisa de MS e PVM na populagao geral e em
subgrupos de pacientes permanece um desafio. O diagnéstico
de PVM arritmogénico (PVMA) é feito na presenca de PVYM
e arritmia ventricular, considerando densidade de arritmia
ventricular =5% em Holter de eletrocardiograma (ECG) de 24h
ou a presencga de arritmia complexa — taquicardia ventricular
nao sustentada (TVNYS), taquicardia ventricular (TV) ou fibrilagao
ventricular (FV) e na auséncia de outro substrato arritmogénico.?

Descricao

Relatamos o caso de JAS, paciente do sexo feminino,
27 anos, casada e internada 13 meses atrds apds parada
cardiorrespiratéria (PCR) com relatério de alta hospitalar que
informa “PCR em ritmo chocavel e reanimada com sucesso”.
O relatério informa ainda internacao por 18 dias, realizagao
de ECGs sem alteragoes significativas, ecocardiograma com
dilatagdo leve a moderada de étrio esquerdo, valvula mitral
mixomatosa com prolapso significativo de suas clspides
associada a insuficiéncia valvar moderada, dilatacao
ventricular esquerda moderada com fungao de ventriculo
esquerdo preservada (diametro do atrio esquerdo de 45
mm, didmetro diastélico do ventriculo esquerdo de 66 mm e
fracao de ejecao do ventriculo esquerdo de 67%) (Figura 1A)
e cinecoronariografia sem lesoes obstrutivas. O relatério

Palavras-chave
Prolapso da Vélvula Mitral; Morte Sibita; Arritmia.

Correspondéncia: Erika Olivier Vilela Braganga

RitmoCheck — Arritmia - Av Cassiano Ricardo, 319 sl 504. CEP 12246-870,
Ed Patio das Americas, Sdo José dos Campos, SP - Brasil

E-mail: oliviererika@hotmail.com

Artigo recebido em 20/06/2023, revisado em 11/09/2023, aceito em
25/10/2023

Editor responsavel pela revisao: Nuno Bettencourt

DOI: https://doi.org/10.36660/abc.20230358

Arq Bras Cardiol. 2024; 121(2):e20230358

e Fabio Luis Valério da Silva’

conclui que “ndo ha necessidade de prolongar internagao
para investigagdo adicional e PCR de causa indeterminada
ap6s investigacao”. A paciente recebeu alta hospitalar sem
medicagoes e foi orientada a procurar o posto de satde para
acompanhamento. Apresentou, como intercorréncias durante
a internacdo, pneumonia broncoaspirativa, insuficiéncia
renal que exigiu hemodidlise, e acidente vascular cerebral
isquémico em regido parietal esquerda.

Ap0s a alta, apresentou ciclos menstruais irregulares, nao
fazia controle de natalidade e engravidou. Era primipara,
G,P A, e a gestacdo transcorreu sem anormalidades. Foi
submetida a parto cesariana com 38 semanas por indicagao do
cardiologista, e deu a luz a um bebé do sexo feminino, pesando
2.600 gramas, com altura de 47 centimetros, e Apgar 8 e 10. A
alta hospitalar ocorreu em 48 horas. Veio na primeira e Gnica
consulta com a lactente de 2 semanas, em aleitamento materno,
acompanhada da sobrinha de 13 anos e com queixa de cansago
aos moderados esforgos. Como antecedentes pessoais, relatou
arritmia desde a infancia e os demais supracitados em relatério
de alta hospitalar. Nao apresentava antecedentes familiares
relevantes, ndo era tabagista e/ou etilista, ndo praticava
exercicios, negava outras cirurgias, nao teve COVID-19 e nao
fazia uso regular de medicagao. No exame fisico chamava
a atencdo que a paciente estava em aleitamento materno e
a ausculta cardiaca detectou-se um sopro sistélico em foco
mitral +/4+ com irradiagdo para axila e o restante era normal.
O ECG mostrava um ritmo sinusal, bloqueio interatrial de 1
grau (duragdo de onda P 125 ms), fragmentacdo de onda R
em derivagdes D1 e aVL, intervalo QTc de 420 ms, ectopia
ventricular com morfologia de bloqueio de ramo direito, com
eixo superior (D2 e D3 negativos), complexo QRS da ectopia
predominantemente negativo em derivagao V5 e duracao do
QRS da ectopia de 195 ms, o que é sugestivo de origem em
musculo papilar posterior (Figura 1B). Trazia o ecocardiograma
transtoracico ja descrito anteriormente e a imagem era sugestiva
de regurgitacao mitral importante com dilatacao de ventriculo
esquerdo (Figura TA). Também portava um Holter de ECG de
24h com frequéncias que variaram minima 42 bpm, média 68
bpm e méaxima 113 bpm, 2.449 (3%) ectopias ventriculares
bimérficas, das quais 2.428 eram isoladas, com 9 pares e 1
TVNS de 3 batimentos e frequéncia de 121 bpm, 1 ectopia
atrial era isolada, com alteracées difusas da repolarizagao
ventricular com prolongamento do intervalo QTc (QTc méximo
500 ms) e sem correlagao entre os sintomas e alteracoes
eletrocardiogréficas. A hipdtese diagnostica foi de PVYMA em
paciente recuperada de MS e o cardiodesfibrilador (CDI) e
reparo da valvula mitral foram indicados. A paciente recusou o
tratamento, a despeito de todas as orientagoes dadas, e solicitou
retornar com o marido em consulta agendada. Foi iniciado o
tratamento com betabloqueador e foi solicitada ressonancia
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Figura 1 - A) Ecocardiograma: doppler colorido da valvula mitral com importante regurgitagdo. Observa-se dilatagdo ventricular; B) Eletrocardiograma de
12 derivagdes: ritmo sinusal, bloqueio interatrial de 1 grau (duragdo de onda P 125 ms), fragmentagdo de onda R em derivagbes D1 e aVL, intervalo QTc de
420 ms, ectopia ventricular com morfologia de bloqueio de ramo direito, com eixo superior (D2 e D3 negativos), complexo QRS da ectopia predominantemente
negativo em derivagdo V5 e duragdo do QRS da ectopia de 195 ms - sugestivo de origem em musculo papilar posterior; C) Ressondncia magnética de
coragdo: importante dilatagdo esquerda, prolapso da valvula mitral com regurgitagdo severa e disjungdo do anel mitral.

magnética (RM) de coracdo. Na data da consulta, 1 més depois,
a paciente remarcou, solicitando mais um més para retornar.
Uma semana antes da data agendada a paciente apresentou
novo quadro de PCR e tentou-se realizar a reanimagao sem
sucesso. Antes da consulta, a paciente havia realizado a RM de
coracao (Figura 1C). O laudo foi obtido post mortem na clinica
que realizou 0 exame e mostrava aumento do éatrio esquerdo,
dilatagao do ventriculo esquerdo associado a PVM e disjungao
do anel mitral (DAM), regurgitacao mitral grave e excéntrica, e
aumento do trabeculado subendocéardico associado a fibrose
subendocdrdica antero e inferolateral basal e medial.

Discussao

Com a utilizagao da definicao atual, o PVM tem
prevaléncia de 0,6 a 3,1%, dependendo da idade da
populagao examinada (aumenta com a idade), e leve
predominancia no sexo feminino." Os desfechos clinicos
sao primariamente determinados pela severidade da
regurgitacao e suas consequéncias no tamanho e fungao
do ventriculo esquerdo. A estratificagdo de risco pode ser
feita baseada no contexto clinico associada ao ECG e ao
tipo de arritmia encontrado. Na auséncia de TV, os achados
de fendtipo de risco irao ditar a intensidade de screening
para a arritmia. As arritmias consideradas de risco sdao a TV
sustentada, a TV ndo sustentada polimérfica, as arritmias
rapidas (Fc >180 bpm) ou aquelas resultando em sincope.
A Figura 2 ilustra o esquema de estratificacao de risco nessa
populacao. A MS e as arritmias ventriculares (AVs) podem
ocorrer na auséncia da regurgitagdo com prevaléncia de 4 a
7% na origem mixomatosa e 13% no subgrupo de mulheres.
As arritmias complexas estdo relacionadas a mortalidade
independentemente do grau de regurgitagao.® Foi observado
prolongamento do intervalo QTc ao Holter ECG 24h que era
normal no ECG, método considerado mais adequado para
essa medida. Embora a presenga do aumento do intervalo

QTc possa estar relacionada a Sindrome do QT longo, uma
doenga arritmica priméaria que ocorre por alteragao nos canais
ionicos que afetam a repolarizacao, levando a Torsades de
Points mediado por estresse fisico ou emocional resultando
em sincope ou MS, o prolongamento do intervalo QT no
PVM, em geral, se correlaciona com prolapsos mais graves e
estd independentemente associado a AVs nessa populagao,
muito embora a correlagdo com mortalidade nessa populagao
seja incerta.’* A fragmentagao do complexo QRS é um outro
achado eletrocardiografico que estd associado a arritmias
complexas no PVM. A prevaléncia da DAM no PVM varia
de 20 a 58% e, entre aqueles com origem mixomatosa,
varia de 21,8% a 98%. A DAM é um marcador de doenca
grave, incluindo mais eventos arritmicos e maior necessidade
de intervencao da valvula mitral.> A paciente descrita foi
diagnosticada com prolapso de vélvula mitral arritmogénico e
apresentou o pior cendrio possivel, que foi a MS recuperada,
tendo indicagao classe | de implante de CDI de acordo com
a mais recente diretriz sobre o assunto (figura 3).

Conclusao

O nao reconhecimento da entidade PVMA na internacao
ap6s MS recuperada levou a um atraso na indicagao do CDI,
possibilitou a paciente ter uma gestagao, e sofrer nova MS dois
meses apds o parto com desfecho desfavoravel.
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Figura 2 - Esquema de estratificagdo de risco nos pacientes com PVM. EVs: ectopias ventriculares;, PVM: prolapso da vélvula mitral; MS: morte suabita;
CDI: cardiodesfibrilador implantavel; AE: atrio esquerdo; FEVE: fragdo de eje¢do de ventriculo esquerdo; DAM: disjungdo do anel mitral; RM: regurgitagdo mitral;
EVs: ectopias ventriculares; TV: taquicardia ventricular; LI: Looper implantavel; DAA: droga antiarritmica. #Método adicional de monitorizagdo pode ser usado
como Looper implantavel. (Modificado de EHRA expert consensus statement on arrhythmic mitral valve prolapse and mitral annular disjunction complex).®
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Figura 3 - Indicagdo de implante de CDI na prevengdo secundaria de morte
subita no PVM arritmogénico. (Modificado de EHRA expert consensus
statement on arrhythmic mitral valve prolapse and mitral annular disjunction
complex).’ PVM: prolapso da valvula mitral; FV: fibrilagdo ventricular;
TV: taquicardia ventricular; CDI: cardiodesfibrilador implantavel.

Arq Bras Cardiol. 2024; 121(2):e20230358

Fontes de financiamento

O presente estudo nao teve fontes de financiamento
externas.

Vinculagao académica

Nao hd vinculagao deste estudo a programas de pods-
graduacao.

Aprovacao ética e consentimento informado

Este artigo nao contém estudos com humanos ou animais
realizados por nenhum dos autores.



Braganca e Silva
MS Em Lactante com PVMA

Carta Cientifica

Referéncias

Freed LA, Levy D, Levine RA, Larson MG, Evans JC, Fuller DL, et al.
Prevalence and Clinical Outcome of Mitral-Valve Prolapse. N Engl ] Med.
1999;341(1):1-7. doi: 10.1056/NEJM199907013410101.

Basso C, Marra MP, Rizzo S, De Lazzari M, Giorgi B, Cipriani A, et al.
Arrhythmic Mitral Valve Prolapse and Sudden Cardiac Death. Circulation.
2015;132(7):556-66. doi: 10.1161/CIRCULATIONAHA.115.016291.

Sabbag A, Essayagh B, Barrera JDR, Basso C, Berni A, Cosyns B, etal. EHRA
Expert Consensus Statement on Arrhythmic Mitral Valve Prolapse and

Mitral Annular Disjunction Complex in Collaboration with the ESC Council
on Valvular Heart Disease and the European Association of Cardiovascular
Imaging Endorsed Cby the Heart Rhythm Society, by the Asia Pacific Heart
Rhythm Society, and by the Latin American Heart Rhythm Society. Europace.
2022;24(12):1981-2003. doi: 10.1093/europace/euac25.

Zeppenfeld K, Tfelt-Hansen J, Riva M, Winkel BG, Behr ER, Blom NA, et
al. 2022 ESC Guidelines for the Management of Patients with Ventricular
Arrhythmias and the Prevention of Sudden Cardiac Death. Eur Heart J.
2022;43(40):3997-4126. doi: 10.1093/eurheartj/ehac262.

Este é um artigo de acesso aberto distribuido sob os termos da licenga de atribuicao pelo Creative Commons

Arq Bras Cardiol. 2024; 121(2):e20230358

4



