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Disjuncao do anel mitral cursando com arritmia cardiaca: Um relato de caso

Mitral annulus disjunction with cardiac arrythmia: Case report

Disyuncién del anillo mitral con arritmia cardiaca: Reporte de un caso
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Resumo

A disjuncéo do anel mitral é uma modificacfo estrutural decorrente da insercdo anormal da linha de flexdo do anel
mitral na parede mitral. Pacientes com essa alteragdo possuem mais chance de desenvolver sindromes arritmogénicas,
sincopes e, inclusive, morte sibita. Tal condigdo ainda é pouco conhecida, porém vem ganhando destaque a medida
que métodos diagnosticos de imagem se tornam mais acessiveis. O presente estudo, realizado através de revisdo de
prontuario no Hospital Universitario Maria Aparecida Pedrossian, tem como objetivo descrever e discutir o caso de
uma paciente jovem, previamente higida, apresentando palpitagdes esporaddicas em consulta ambulatorial, cujo
eletrocardiograma demonstrava extrassistole ventricular isolada, ecocardiograma sem critério de prolapso de valva
mitral e, apds progressdo da investigacdo, com auxilio da ressonancia cardiaca, realizado diagnéstico da disjunc¢éo do
anel mitral. A partir disso, embora abordagem terapéutica ainda incerta na literatura médica, foi iniciado tratamento
sintomatico com betabloqueador, evoluindo com melhora dos sintomas. Assim, conclui-se a importancia de divulgar a
disjungdo do anel mitral como diagndstico diferencial dentre os pacientes com arritmias ventriculares para que se
prossiga na investigacdo, pois tal condicdo é potencialmente fatal e necessita ter seguimento médico regularmente
como forma de prevencao de morte subita nos portadores.

Palavras-chave: Arritmia; Morte Subita; Valva Mitral.

Abstract

Mitral annular disjunction is a structural change resulting from the abnormal insertion of the mitral annular flexion
line into the mitral wall. Patients with this alteration are more likely to develop arrhythmogenic syndromes, syncope,
and even sudden death. This condition is still little known, but it has gained prominence as diagnostic imaging
methods become more accessible. The present study, conducted through a review of medical records at the Maria
Pedrossian University Hospital, aims to describe and discuss the case of a young, previously healthy patient who
presented sporadic palpitations during an outpatient consultation. The electrocardiogram showed isolated ventricular
extrasystole, the echocardiogram did not meet the criteria for mitral valve prolapse, and after the investigation
progressed, with the aid of cardiac resonance, a diagnosis of mitral annular disjunction was made. After diagnosis,
although the therapeutic approach is still uncertain in the medical literature, symptomatic treatment with beta-
blockers was initiated, with improvement of symptoms. Thus, it is concluded that it is important to disclose mitral
annular disjunction as a differential diagnosis among patients with ventricular arrhythmias so that the investigation
can continue, as this condition is potentially fatal and requires regular medical follow-up as a way of preventing
sudden death in patients.

Keywords: Arrythmia; Sudden Death; Mitral Valve.

Resumen

La disyuncion del anillo mitral es una modificacién estructural resultante de la insercién anormal de la linea de
flexién del anillo mitral en la pared mitral. Los pacientes con este cambio tienen méas probabilidades de desarrollar
sindromes arritmogénicos, sincope e incluso muerte subita. Esta afeccion aln es poco conocida, pero estd ganando
importancia a medida que los métodos de diagnéstico por imagenes se vuelven mas accesibles. El presente estudio,
realizado a través de una revision de historias clinicas en el Hospital Universitario Maria Aparecida Pedrossian, tiene
como objetivo describir y discutir el caso de un paciente joven, previamente sano, que presentd palpitaciones
esporadicas en una consulta ambulatoria, cuyo electrocardiograma demostrd extrasistole ventricular aislada,
Ecocardiograma sin criterios de prolapso de la valvula mitral y, tras avanzar la investigacion, con ayuda de la
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resonancia cardiaca, se realiz6 el diagnostico de disyuncidn del anillo. mitral. A partir de este momento, aunque la
actitud terapéutica aun es incierta en la literatura médica, se inicié tratamiento sintomatico con betabloqueantes,
progresando con mejoria de los sintomas. Asi, concluimos que es importante divulgar la disyuncidn del anillo mitral
como diagnostico diferencial entre pacientes con arritmias ventriculares para que pueda continuar la investigacion, ya
que esta condicidn es potencialmente fatal y requiere seguimiento médico periédico como forma de prevenir la
muerte sUbita en transportistas.

Palabras clave: Arritmia; Muerte Subita; Valvula Mitral.

1. Introducgéo

O anel mitral é uma estrutura fibrosa complexa que faz parte da valva atrioventricular esquerda, servindo como local
de insercdo dos dois folhetos valvares: um anterior e um posterior. Cada uma dessas valvulas recebe cordas tendineas de mais
de um miusculo papilar, sendo que tais musculos e suas cordas sustentam a valva atrioventricular esquerda, permitindo que as
valvulas resistam a presséo gerada durante contra¢des do ventriculo esquerdo (Haugaa, 2021; Gulati, 2023).

A disjuncdo do anel mitral (DAM) ocorre quando hd um deslocamento superior do anel fibroso em relacdo ao
miocéardio ventricular esquerdo, ocasionando uma inser¢do do folheto posterior da valvula mitral diretamente na parede atrial
(Alenazy, 2022). E importante apontar que a disjuncdo ¢ diferente do prolapso da valva mitral, cuja patologia ocorre quando as
cUspides da valva mitral se projetam para dentro do atrio esquerdo durante a contracdo do ventriculo, sendo que ambas as
patologias podem coexistir ou ndo (Basso, 2019; Essayagh, 2019).

A principal causa da DAM ainda ¢ incerta, porém pesquisas recentes demonstram uma relagdo com biomarcadores
presentes nesses pacientes que apresentam maior risco arritmogénico. Dois marcadores foram analisados, tais como o
tumorigenicidade-2 (sST2), relacionado com o estiramento miocardio, e o transformador de crescimento Bl (TGFf1),
associado ao desenvolvimento de fibrose e degeneracéo da valva mitral (Scheirlynck, 2019).

A primeira descri¢do na literatura ocorreu ha mais de 30 anos em estudo de autdpsia, sendo a principio considerada
uma anormalidade estrutural benigna, mas com o aprimoramento das técnicas diagnésticas de imagem, portadores de
sindromes de arritmias ventriculares, que até entdo eram consideradas idiopaticas, constatou-se a presenca significativa de
DAM (Bennet, 2019; Haugaa, 2021). Outrossim, o curso clinico ainda esta em fase de construcdo do conhecimento acerca da
area, porém ja estd bem documento o potencial fatal e, por ser uma descoberta relativamente nova, a disseminacdo faz-se
necessaria para melhor manejo e seguimento dos portadores (Gulati, 2023). Portanto, este trabalho objetiva relatar um caso no

qual a presenga da DAM resultou em uma arritmia ventricular.

2. Metodologia

O estudo é do tipo retrospectivo com carater descritivo, observacional e analitico de natureza qualitativa do tipo
estudo ou relato de caso (Pereira et al., 2018) de um caso clinico de uma paciente atendida no Setor de Cardiologia do Hospital
Universitario Maria Aparecida Pedrossian, Avenida Senador Filinto Muler, 355 - Vila Ipiranga, Campo Grande - Mato Grosso
do Sul, CEP: 79080-190. Os dados serdo mantidos em sigilo, em conformidade com o que prevé os termos da Resolucao
466/12, 510/16 e 580/18 do Conselho Nacional de Salide, e amparado na Lei Geral de Protecdo de Dados Pessoais
13.709/2018. O projeto foi aprovado no comité de ética.

3. Resultados e Discusséo
Paciente do sexo feminino, 37 anos, nutricionista, previamente higida, procurou atendimento no ambulatério de
cardiologia com relato que em maio de 2023 teve covid e, desde entdo, apresentava episodios esporadicos de palpitagdes, sem

outros sintomas associados. Nega outras queixas. Ao exame fisico: bom estado geral, bom estado nutricional, Itcida, orientada,
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eupneica, corada e hidratada. FC 72 bpm; PA 130/80 mmhg; FR 19 irpm; saturacdo 98% ar ambiente. Sem turgéncia jugular e
sem sopro carotideo. Ausculta cardiaca: bulhas normoritmicas, normofonéticas, em 2 tempos, sem sopros. Ausculta pulmonar:
Murmario vesicular presente e simétrico, sem ruidos adventicios. Abdome plano, flacido, indolor a palpacdo superficial e
profunda, sem visceromegalias. Extremidades sem edema, com pulsos pediosos presentes e simétricos. Eletrocardiograma
realizado na consulta com ritmo sinusal, eixo QRS+45 graus; FC 79 bpm; extrassistole ventricular isolada. Solicitado
laboratorial, ecocardiograma transtoracico e teste ergométrico. No retorno trouxe exames solicitados:

a) Exames laboratoriais sem alterag6es,

b) Ecocardiograma transtoracico com fracdo de ejecdo por Teich 73%, discreto movimento posterior da valva mitral,
sem critério para prolapso mitral.

c) Teste ergométrico em esteira computadorizada continuo, sob protocolo de Ellestad. Interrompido no 4° est. 5,0 mph
10%, com tempo de esfor¢co de 08:01 min, atingindo FC subméxima. Distancia percorrida 639 m. Motivo da
Interrupcdo: por cansago respiratdrio. Medicagdo: nenhum. Sintomas: ausentes. Negativo para isquemia. Boa aptidao
Cardiorespiratéria 11,93 MET. Arritmias: Presenca de extrassistoles ventriculares isoladas frequentes, com supressdo
no pico do esfor¢o. Um par de extrassistoles ventriculares na recuperacéo.

d) Holter realizado para quantificacdo e avaliagdo complementar das arritmias. O mesmo revelou o ritmo de base foi
sinusal. A frequéncia cardiaca variou de um minimo de 55 bpm a um méximo de 128 bpm com média de 75 bpm.
Foram registradas 10913 extrassistoles ventriculares (média de 470/h) com menor densidade durante o sono.
Apresentaram-se polimorficas, com predominio de uma das morfologias, isoladas, em ciclos de bigeminismo, com
10 pares e 1 "triplet". Foram registradas 4 extrassistoles atriais. Apresentaram-se isoladas. As condugdes
atrioventriculares (PR=0,16s); intraventricular (QRS=0,08s) e a repolarizacdo ventricular ndo apresentaram
modificaces significativas no eletrocardiograma. A paciente ndo relatou sintomas.

Em investigacdo complementar foi solicitado ressonéncia cardiaca, que revelou disjuncdo do anel mitral de 1,48mm.
Com esse diagndstico foi iniciado bisoprolol, interrompido atividades fisicas e posterior avaliagdo em 3 meses, com reducdo da
extrassistolia para 6%. Iniciado reintrodugdo gradativa dos exercicios fisicos e a paciente se mantém assintomatica até o
momento.

Como observado na descricdo do caso, a paciente apresentou uma disjun¢do do anel mitral que cursou clinicamente
com arritmia cardiaca. Pacientes portadores da DAM possuem maior risco de cursar com a sindrome da disfuncéo do anel
mitral na qual a palpitagdo é o sintoma mais comum, porém a pré-sincope, a sincope, as arritmias ventriculares e até mesmo a
morte sUbita também estdo presentes (Faletra, 2019; McCarthy, 2010). Em um estudo realizado por Dejgaard et al. foram
estudados 116 pacientes portadores de DAM diagnosticados pelo ecocardiograma e ressonancia cardiaca, nos quais a
palpitacéo foi o sintoma mais comum (71% dos casos) e arritmias ventriculares graves foram detectadas em 12% dos casos, 0
prolapso de valva mitral foi detectado em 78% dos pacientes, mas houve associagdo com as arritmias ventriculares, sugerindo
que DAM esta relacionada a sintomas e arritmias independentemente da presenca de PVM, como também visto no caso
relatado. A presenca de insuficiéncia mitral e PVM deve aumentar o grau de suspeicdo para a possibilidade de DAM associada,
sendo que ela também pode estar presente isoladamente. (Dejgaard, 2018; DeMaria, 1976; Gulati, 2023).

O diagnéstico da DAM parte da suspeicao clinica, especialmente na populagdo jovem portadora de ESV sem causa
aparente, como observado no caso descrito. Assim, durante a investigacdo inicial, o ecocardiograma transtoracico (ETT) € o
primeiro exame a ser solicitado, devido sua facilidade de acesso da populacdo (Chakrabarti, 2023; Faria, 2023). Todavia, como

visto, nem sempre é possivel visualizar a disjungdo por este método, logo, deve-se prosseguir a investigacdo com outros
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exames como a ressonancia magnética cardiaca (RMC) e o ecocardiograma transesofagico (ETE), que passaram a aprimorar a
avaliacdo dessa patologia, bem como de sua extenséo e localizacdo (Eriksson, 2005; Faria, 2019).

O diagnostico da DAM no ETT é realizado medindo a distancia da juncdo 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 (Faletra, 2019; Zugwitz, 2022). Conforme visto em uma analise
retrospectiva, Konda et al, relataram 2 mm como a distancia minima que se pode mensurar pelo ETT, portanto, uma disjungao
com distancia menor pode nao ser reprodutivel de forma confiavel (Konda, 2017; Souza, 2022). Assim, o diagndstico
ecocardiografico pode ser simples se a distancia MAD for igual ou superior a 6 mm, sendo observado no corte paraesternal
longitudinal e, menos comumente, no corte apical de quatro e duas camaras. 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, ndo é utilizado rotineiramente para avaliagdo da DAM, devido a sua natureza semi-
invasiva (Perazzollo, 2016; Souza, 2022).

A RMC tem a possibilidade de distinguir estruturas adjacentes e caracterizar o tecido miocéardico, permitindo detectar
uma disjuncdo minima de até 1mm do anel valvar mitral posterior da parede do ventriculo esquerdo, aléem de ajudar na
estratificacdo de risco (Chakrabarti, 2023; Haugaa, 2021). A faixa relatada de anel deslocamento é de 1 a 15 mm, com um
deslocamento mais significativo provavelmente associado a arritmias malignas e morte sibita cardiaca. A amplitude da
extensdo do envolvimento da DAM é de 30° a 240° do anel mitral, embora areas discretas de DAM possam ser
intercaladas com tecido anular normal. Assim, conforme observado no caso clinico, foi-se necessario complementar a
investigacdo com ressonancia magnética, haja visto que a DAM possuia apenas 1,4 mm (Bennett, 2019; Romero, 2021).

Por ser uma entidade ainda em estudo, tal patologia ainda ndo possui protocolo de tratamentos bem estabelecidos
pelas diretrizes (Abbadi, 2014). O manejo atual mais adotado pelos especialistas consiste em seguimento ambulatorial com
medica¢Oes visando controle dos seus principais sintomas. Conforme observado no caso relatado, o uso de betabloqueadores

compde a principal estratégia medicamentosa (Baumgartner, 2017; Otto, 2020).

4. Concluséo

Cada vez mais a DAM vem tornando-se uma entidade a ser considerada no diagnéstico diferencial nas arritmias,
sincopes e morte subita, principalmente em pacientes jovens sem outros fatores de risco arritmogénico. De tal modo, ampliar a
divulgagdo desta patologia se faz necessario para que a investigagdo complementar e o diagndstico final sejam elucidados.
Portanto, conforme a evolucdo dos exames complementares avanca e a acessibilidade a eles aumente, mais casos serdo

diagnosticados, possibilitando uma melhor compreensdo da evolugéo clinica e propiciando novas abordagens terapéuticas.
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