Arrhythmic mitral valve prolapse and mitral annular disjunction: pathophysiology, risk

stratification, and management[1] — streszczenie artykutu.
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Wypadanie ptatka zastawki mitralnej (MVP — mitral valve prolpase) jest najczestsza
wadg zastawkowa obserwowang w krajach rozwinietych (do 2,4% populacji). Z uwagi na
pojawiajace si¢ opisy przypadkow niewyjasnionych zgondéw u pacjentdw, u ktorych jedyna
obserwowana anomalig bylo MVP, wadg t¢ zaczeto taczy¢ z podwyzszonym ryzykiem naglego
zgonu sercowego (SCD — sudden cardiac death). Problem ten pozostaje przedmiotem dyskusji
z uwagi na brak jednoznacznych danych naukowych oraz znacznag roéznorodno$¢ obrazu
klinicznego pacjentow z MVP. Ztozona architektura przestrzenna zastawki mitralnej (MV —
mitral valve) sprawia, iz rozpoznanie MVP moze by¢ niejednokrotnie postawione na wyrost.
Dane populacyjne wskazuja, iz w przypadku prawidlowej funkcji skurczowej lewej komory
(LV — left ventricle) oraz braku nasilonych zmian degeneracyjnych, ryzyko SCD u pacjentéw
z tagodnym MVP jest poréwnywalne do populacji ogélnej. Czy zatem MVP powinno
znajdowac si¢ w orbicie zainteresowan lekarzy zajmujacych si¢ prewencjag SCD? Okazuje sig,
iz mozliwe jest wyodrebnienie subpopulacji chorych z MVP u ktorych ryzyko SCD jest istotnie
podwyzszone.

Pacjenci z MVP bez lub jedynie z tagodng komponentg degeneracyjng (DMR —
degenerative mitral regurgitation) a takze gdy wypadanie dotyczy jednego ptatka nie wydaja
si¢ by¢ obarczeni istotnie wyzszym ryzykiem SCD. Pacjenci z MVP, u ktorych wypadaniu
ulegaja oba ptatki MV moga by¢ obarczeni wyzszym ryzykiem SCD juz w przypadku tagodne;j
DMR. Chorzy z MVP oraz ptatkiem cepowatym i/lub istotng niedomykalno$cig MV, ale bez
wspotistniejagcej dysfunkceji skurczowej LV obarczeni sg dwukrotnie wyzszym ryzykiem SCD
niz populacja ogoélna. Ostatecznie wyodrgbniono szereg cech MVP zwigzanych z ryzykiem
arytmii komorowych (VAs — ventricle arrhytmias) pozwalajacych na wyszczegdlnienie
fenotypu arytmicznego MVP (AMVP — arrhytmic mitral valve prolapse). Sktadajg si¢ na niego:

a.  Zastabnigcia i/lub omdlenia
b.  Cigzkie zwyrodnienie sluzowate MV
c.  Dysjunkcja pierscienia zastawki mitralnej (MAD — mitral annular disjunction)

d.  Dynamiczne zmiany odcinka ST-T w odprowadzeniach znad $ciany dolnej i bocznej



e.  VAs z punktem wyjscia w obrebie aparatu podzastawkowego MV

f. Zwloknienie migsnia komoér w badaniu rezonansu magnetycznego

MAD okresla si¢ jako makroskopowe oddzielenie si¢ czesci pierScienia MV bedacego w
tacznosci z ptatkiem tylnym od migsnia LV. Moze to prowadzi¢ do remodelingu LV i jej
wloknienia. MAD wigze si¢ takze z nieprawidlowym ruchem pier§cienia MYV.
Wspotwystepowanie MVP z MAD zwigksza ryzyko wystapienia VAs dwukrotnie.

Postawienie rozpoznania AMVP z definicji wymaga, aby VAs nie byly wynikiem
jakiejkolwiek innej jawnej choroby miokardium. Wyr6znia si¢ dwa fenotypy wybitnie

zwiazane z ryzykiem groznych arytmii komorowych:

a. AMVP spowodowane ci¢zka formg DMR — ryzyko SCD jest podwyZszone niezaleznie
od wspotwystepujacych VAs, dysfunkcji skurczowej LV czy objawow niewydolno$ci

serca. Korekcja chirurgiczna wady wigzata si¢ ze zmniejszeniem ryzyka arytmicznego.

b. AMVP z cigzkim zwyrodnieniem §luzowatym niezaleznie od stopnia DMR — nadmiar
tkanki w obrebie ptatkow MV oraz MAD zwlaszcza gdy wspotwystepujg nieutrwalone

czestoskurcze komorowe (VT — ventricular tachycardia) i/lub omdlenia.

Ocena pacjenta z AMVP:

a. Omdlenia zwlaszcza o niewyjasnionej przyczynie sa najwazniejszym objawem, ktory
powinien wzbudzi¢ podejrzenie VAs. Objaw o znacznie wigkszym znaczeniu niz
kotatanie serca.

b. Zaburzenia okresu repolaryzacji (inwersja zatamkow T) w odprowadzeniach znad
$ciany dolnej i bocznej w spoczynku jest czynnikiem ryzyka V As. Postuluje si¢ zwigzek
tego zjawiska z nieprawidlowym rozcigganiem mi¢s$ni brodawkowatych.

c. Diagnostyka obrazowa pod postacig echokardiografii i rezonansu magnetycznego serca
(CMR - cardiac magnetic resonance). Stanowig podstawe¢ oceny morfologii zastawki
a zwlaszcza ocen¢ nasilenia zwyrodnienia Sluzowatego ptatkow i/lub obecnosci MAD,
ktore wigze si¢ z wyzszym ryzykiem VAs. Wykorzystanie technik oceny pdznego
wzmocnienia pokontrastowego (LGE — late gadolinium enhancement) w trakcie CMR

pozwala na ocen¢ ognisk widknienia, ktore czesto wystepuja w okolicy pier§cienia MV,



migs$ni brodawkowatych oraz segmentow przypodstawnych §ciany dolnej i boczne;.
Zmiany te wigzg si¢ z wyzszym ryzykiem VAs.

d. Techniki tomografii komputerowej (TK) oraz pozytonowej tomografii emisyjnej (PET)
mogg by¢ przydatne w ocenie morfologii zastawki oraz identyfikacji niewielkich ognisk

zapalenia miokardium.

Wystepowanie wspomnianych powyzej zardwno klinicznych jak i1 morfologicznych
czynnikéw ryzyka powinno sktania¢ nas do intensyfikacji dziatan diagnostycznych. Ich
podstawa bedzie monitorowanie Holterowskie (w tym kilkudniowe). U pacjentow z
niewyjasnionym omdleniem wskazane moze by¢ wykorzystanie wszczepialnych rejestratoréw
petlowych. Utrwalone VT, spontaniczne polimorficzne nieutrwalone VT (nsVT - nonsustained
VT) oraz monomorficzne nsVT o czgstosci >180/min zwigzane sg z wysokim ryzykiem SCD.
Natomiast polimorficzne dodatkowe pobudzenia komorowe (w tym formy ztozone) oraz
monomorficzne nsVT o czgstosci <180/min sg umiarkowanymi czynnikami ryzyka SCD.

Podstawe terapii pacjentow z AMVP stanowig leki antyarytmiczne. W zaleznosci od
dodatkowych obciagzen chorego moga by¢ to beta-blokery, werapamil, flekainid, propafenon,
amiodaron czy sotalol. Z uwagi na niewielkg ilos¢ dowodow naukowych kontrowersje dotycza
zabezpieczenia chorych z wykorzystaniem kardiowertera-defibrylatora (ICD — implantable
cardioverter-defibrillator). Wg konsensusu EHRA z 2022 roku implantacja ICD jest zasadna
u pacjentow z AMVP, niewyjasnionym omdleniem oraz utrwalonym lub nieutrwalonym VT
prawdopodobnie wywodzacym si¢ z aparatu MV[2]. W przypadku pacjentow z AMVP i
jednym czynnikiem wysokiego ryzyka (niewyjasnione omdlenie i/lub nsVT) oraz przynajmniej
dwoma zmianami morfologicznymi (inwersja zatamkow T nad S$ciang dolna; liczne,
polimorficzne dodatkowe pobudzenia komorowe; MAD; powigkszenie lewego przedsionka;
dysfunkcja skurczowa LV; LGE w CMR) implantacja ICD moze by¢ przedyskutowana. W
przypadku wystepowania istotnej niedomykalnosci MV konieczne jest leczenie chirurgiczne

(wymiana zastawki lub jej plastyka) badz przezcewnikowe z wykorzystaniem zapinek (TEER).
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