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Kazuistika

1 g ) ' | vl iE ; 4 iz
Fr e e el e A e e

Zena 29 let L

LI B B S [ R B s PR R R S e

e

\

RA: matka prolaps Mi chlopné, otec matky po operaci Mi “
chlopné a -

OA: sledovana pro malo vyznamnou MR
NO:

e 32.tyden gravidity, OHCA na podkladé maligni arytmie, 1.
dokumentovany rytmus fibrilace komor, 8x defibrilace, i.v.
amiodarone, ROSC 15 minut

* OTI+ UPV, letecky transport ad FN Motol
* priprijeti TK 100/60, TF 100/min, s.S. na hroté
* Plod viabilni, TF 140/min




Kazuistika

1. den hospitalizace
CTG — pravidelné kontrakce a 1 min, TF plodu 140/min
* Akutni cisarsky rez

2. den hospitalizace
* Extubace

3. den hospitalizace
* RHB, nacvik laktace
* |solované KES, kuplety i kratké nsKT na monitoru
4. - 6. den hospitalizace
* CT koronarografie: normalni nalez
* MR srdce: ECV 36.3 % (norma 2514 %),
bez lozisek LGE,MAD 10 mm




Kazuistika

4. - 6. den hospitalizace

CT koronarografie: normalni nalez

MR srdce: ECV 36.3 % (norma 2514 %), bez lozisek LGE,
prolaps Mi chl., anulomitralni disjunkce inferiorné 10 mm
a inferolateralné

Implantace 2D-ICD

Odbér krve na kardiogenetické vysetreni

10. den hospitalizace

Dimise pacientky i novorozence do domaciho prostredi




Kazuistika

10/ 2024 planovana kontrola ve stimulacni ambulanci

*AHRE, nsKT, 1x ATP s terminaci smKT

11/2024 volana RZS

*Palpitace, presynkopa, 1x vhimany vyboj ICD bez ztraty
veédomi

*Etiologie vyboje v.s. paroxysmalni SVT s rychlym
prevodem na komory, susp. nasledna degenerace do KT,
arytmie terminovany ATP a vybojem ICD

12/2024 prijem k EFV, béhem vykonu indukce typické

AVNR, povedena RF modifikace pomalé AVN drahy
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Anulomitralni disjunkce

strukturdlni abnormalita mitralniho anulu, definovana
jako separace (21 mm) myokadu LK od mitralniho anulu
béhem end-systoly.

poprvé byla popsana v kazuistice Bharatiho v roce 1981
a dale charakterizovana Hutchinsem roce 1986.

Tato abnormalita je vyznamné spojena s pritomnosti
prolapsu mitralni chlopné (MVP), ale Ize ji pozorovat i u
normalniho srdce.

Hypermobilita mitralniho aparatu souvisejici s MAD a
nasledny systolicky curling zpUsobuji mechanické
namahani inferobazalni stény a papilarniho svalu.

To vede k hypertrofii myokardu a fibrdéze, vytvari
arytmogenni substrat a zdroj elektrické nestability.




Mitralni regurgitace - fenotyp

* Vyznamna mitralni regurgitace

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

* Arytmogenni prolaps mitralni regurgitace

* mitralni anularni disjunkce + myxomatdzni degenerace (prodlouzeni a
ztlusténi obou cipu)

* mitralni regurgitace muze byt vyznamn3, ale také nemusi byt prfitomna
vubec

* pritomnost komorové ektopie pri absenci jiného substratu




Patologie MAD

= histologicky prolaps MI chlopné
akumulace proteoglykan, ktera zpUsobuje
redundanci cipu, prodlouzeni chord a dilataci
prstence

= Prstenec ma tvar D- a sestava z fibroznich,
muskularnich a tukovych komponent

= Jeho struktura je diskontinualni a umoznuje ——1
zanoreni zadniho cipu do hfebene svaloviny LK

= Pfipojeni cipu MV separacné do LS je na
zobrazovacich metodach znamo jako MAD

Pieter Van der Bijl et al. J Am Coll Cardiol Img 2024; 17:1229-1245



Podil disjunkce mitralniho prstence na patogenezi mitralni
regurgitace

Diastola




Diagnostika -zobrazovaci metody

* Echokardiografie




Diagnostika echokardiografie

" 100mm/s




Diagnostika — magneticka rezonance

Controls (No MVP)

Mitral Valve Prolapse
No Mitral Regurgitation Mitral Regurgitation
A A
AL A \
| |

[22%
*P < 0.001 vs MVP - MAD group




Diagnostika CT

" presneéjsi prostorove rozliseni

" nejvyssi prostoroveé rozliseni

= potencial odhalit milimetricky MAD, ktery nemusi byt
zjistitelny jinymi zobrazovacimi technikami

» vyhodnocovani skent béhem systoly

= distribuce MAD ( komisurdlni / benigni forma u
normalniho aparatu v.s. vice ,, patogenni” centralni v
oblasti zadniho cipu)

= vySka MAD — odliseni normality od patogenity



Diagnostika - PET CT




MAD a arytmie

* Hypermobilita mitralniho aparatu souvisejici s MAD a nasledny systolicky curling zpUsobuiji
mechanické namahani inferobazalni stény a papilarniho svalu.

* To vede k hypertrofii myokardu a fibroze, vytvari arytmogenni substrat a zdroj elektrické
nestability

* Mechanismus VA zahrnuje faktory: fibrézu myokardu (substrat), komorovou ektopii (spoustéc) a
prechodné modulatory (hyperadrenergni stav, hemodynamika, elektrolyty)

the same

Gulati A et al. Radiol Cardiothorac Imaging 2023;5(6):e23013



MAD a arytmie

Mitral annular disjunction: A systematic review of the
literature

Sadie Bennett BSc, MSc, Ritu Thamman MD, Timothy Griffiths BA, BSc (Med) (Hons), PG dip (Card),
Cheryl Oxley BSc, MSc, Jamal Nasir Khan BMedSci, MRCP, MBChB, PhD, ... See all authors ~

First published: 05 August 2019 | https://doi.org/10.1111/echo.14437 | Citations: 69
Results

A total of 19 studies were included in this review, and the number of noncase report
studies had between 23 and 1439 patients. The pooled rate of MAD in studies of
myxomatous mitral valve patients was 66/130 (50.8%, 3 studies), and among patients
with mitral valve prolapse was 95/291 (32.6%, 3 studies). One study suggests that 78% of
patients with MAD had mitral valve prolapse, and another suggested it was strongly
associated with myxomatous mitral valve disease (HR 5.04 95% Cl 1.66-15.31). In terms
of clinical significance, it has been reported that MAD with disjunction > 8.5 mm was ]
associated with nonsustained ventricular tachycardia (OR 10 95% C| 1.28-78.1). There is
also evidence that gadolinium enhancement in papillary muscle (OR 4.09 95% CI 1.28-
13.05) and longitudinal MAD distance in posterolateral wall (OR 1.16 95% Cl 1.02-1.33)
was predictive of ventricular arrhythmia and late gadolinium enhancement in
anterolateral papillary muscle was strongly associated with serious arrhythmic event (OR
7.3595% Cl 1.15-47.02).




MAD a chirurgicka lécba

g I Mitral Annular Disjunction of Degenerative Mitral Regurgitation:
romemiate e pretese Three-Dimensional Evaluation and Implications for Mitral
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MVP + MAD Post mitral surgery



Prirozeny prubéh onemocnéni

EXCESS

MORTALITY
Excess mortality is
observed after the
diagnosis of severe
xgg,%'gg mﬁ ventricular arrhythmias,
with progressively
Development of VA is increasing incidence
progressive over years over years
MVP to MAD
Whether MAD develops or Diagnosis of MAD in t+5-10 t+10-20
progresses over time, after MVP the context of MVP years years

diagnosis, is unknown




Algoritmus diagnostiky a lecby

( asymptomaticti pacienti ] [ palpitace, (pre)synkopa ] [ stp. nahlé smrti

/fnaky vysokého rizika \

zavazna MR

Vétsi délka MAD- Fibroza
LK

Zvyseny MD LK

LVEF <50-60 %- ZhorSeny
GLS LK- Redundnatni cipy

Deformace s dvojitym
&rcholem /
[ Periodicky holter EKG y l— [ Frekventni holter EKG ] [ Diagnosticky holter EKG ] ICD
‘TJULMM > [ medikamentozni Iécba, MVP a / nebo ICD ]




Zaver

* Pritomnost mitralni anularni disjunkce je asociovana s vyssim rizikem
komorovych arytmii a nahlé smrti, bez ohledu na zavaznost mitralni
regurgitace a systolické dysfunkce LK.

MAD je spojena s komorovymi arytmiemi, dat o stratifikaci rizika je malo

Multimodalni zobrazovani mize byt uzitecné k identifikaci vysoce rizikovych
pacientt s MAD.

Implantace ICD v primarni prevenci by mela byt zvazena u vysoce rizikovych
pacientl se zachytem komplexnich forem komorovych arytmii.

K definovani je zapotrebi prospektivnich udaju o roli prevence a |éCby u rizikovych
pacientu.




Dékuji za pozornost




