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Kazuistika

Žena 29 let

RA: matka prolaps Mi chlopně, otec matky po operaci Mi 
chlopně

OA: sledována pro málo významnou MR

NO: 

• 32. týden gravidity, OHCA na podkladě maligní arytmie, 1. 
dokumentovaný rytmus fibrilace komor, 8x defibrilace, i.v. 
amiodarone, ROSC 15 minut

• OTI + UPV, letecký transport ad FN Motol

• při přijetí TK 100/60, TF 100/min , s.š. na hrotě

• Plod viabilní , TF 140/min



Kazuistika

1. den hospitalizace

CTG – pravidelné kontrakce á 1 min, TF plodu 140/min

• Akutní císařský řez

2. den hospitalizace

• Extubace

3. den hospitalizace

• RHB, nácvik laktace

• Isolované KES, kuplety i krátké nsKT na monitoru

4. – 6. den hospitalizace

• CT koronarografie: normální nález

• MR srdce: ECV 36.3 % (norma 25±4 %), 

bez ložisek LGE,MAD 10 mm



Kazuistika

• 4. – 6. den hospitalizace

• CT koronarografie: normální nález

• MR srdce: ECV 36.3 % (norma 25±4 %), bez ložisek LGE,

prolaps Mi chl., anulomitrální disjunkce inferiorně 10 mm 

a inferolaterálně

• Implantace 2D-ICD

• Odběr krve na kardiogenetické vyšetření

10. den hospitalizace

• Dimise pacientky i novorozence do domácího prostředí



Kazuistika

10/ 2024 plánovaná kontrola ve stimulační ambulanci

•AHRE, nsKT, 1x ATP s terminací smKT

11/2024 volána RZS

•Palpitace, presynkopa, 1x vnímaný výboj ICD bez ztráty

vědomí

•Etiologie výboje  v.s. paroxysmální SVT s rychlým

převodem na komory, susp. následná degenerace do KT,

arytmie terminovány ATP a výbojem ICD

12/2024 příjem k EFV, během výkonu indukce typické 

AVNR, povedena RF modifikace pomalé AVN dráhy



Anulomitrální disjunkce

• strukturální abnormalita mitrálního anulu, definovaná 
jako separace  (≥1 mm) myokadu LK od mitrálního  anulu
během end-systoly. 

• poprvé byla popsána v kazuistice Bharatiho v roce 1981 
a dále charakterizována Hutchinsem roce 1986. 

• Tato abnormalita je významně spojena s přítomností 
prolapsu mitrální chlopně (MVP), ale lze ji pozorovat i u 
normálního srdce. 

• Hypermobilita mitrálního aparátu související s MAD a 
následný  systolický curling způsobují  mechanické 
namáhání inferobazální stěny a papilárního svalu. 

• To  vede k hypertrofii myokardu a fibróze, vytváří 
arytmogenní substrát a zdroj elektrické nestability. 



Mitrální regurgitace - fenotyp

• Významná mitrální regurgitace
• chirurgická korekce (plastika / náhrada) vede k redukci celkové mortality i 

rizika náhlé smrti

• Arytmogenní prolaps mitrální regurgitace
• mitrální anulární disjunkce + myxomatózní degenerace (prodloužení a 

ztluštění obou cípů)

• mitrální regurgitace může být  významná, ale také nemusí být přítomná 
vůbec

• přítomnost komorové ektopie při absenci jiného substrátu



Patologie MAD

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

 histologicky  prolaps MI chlopně
akumulace proteoglykanů, která způsobuje 
redundanci cípu, prodloužení chord a dilataci 
prstence

 Prstenec má tvar D- a sestává z fibrozních,
muskulárních a tukových komponent 

 Jeho struktura je diskontinuální a umožnuje
zanoření zadního cípu do hřebene  svaloviny LK

 Připojení cípu  MV separačně do LS je na 
zobrazovacích metodách  známo jako MAD



Podíl disjunkce mitrálního prstence na patogenezi mitrální
regurgitace

TelesystolaProtosystola MezosystolaDiastola 



Diagnostika  -zobrazovací metody

• Echokardiografie 



Diagnostika echokardiografie 



Diagnostika – magnetická rezonance 



Diagnostika  CT

 přesnější prostorové rozlišení
 nejvyšší prostorové rozlišení
 potenciál odhalit milimetrický MAD, který nemusí být  

zjistitelný  jinými zobrazovacími technikami 
 vyhodnocování skenů během systoly
 distribuce MAD  ( komisurální / benigní forma u 

normálního aparátu v.s. více „ patogenní“ centrální v 
oblasti zadního cípu)

 výška MAD – odlišení normality od patogenity



Diagnostika  - PET CT



MAD a arytmie

• Hypermobilita mitrálního aparátu související s MAD a následný  systolický curling způsobují  
mechanické namáhání inferobazální stěny a papilárního svalu. 

• To  vede k hypertrofii myokardu a fibróze, vytváří arytmogenní substrát a zdroj elektrické 
nestability

• Mechanismus VA  zahrnuje faktory: fibrózu myokardu (substrát), komorovou ektopii (spouštěč) a 
přechodné modulátory (hyperadrenergní stav, hemodynamika, elektrolyty)

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



MAD a arytmie



MAD a chirurgická léčba 



Přirozený průběh onemocnění



Algoritmus diagnostiky a léčby

asymptomatičtí pacienti
Palpitace nebo Palpitace  
palpitace , (pre)synkopa stp. náhlé smrti

Znaky vysokého rizika
závažná MR 
Větší délka MAD- Fibróza 
LK
Zvýšený MD LK 
LVEF ≤50-60 %- Zhoršený 
GLS LK- Redundnatní cípy 
Deformace s dvojitým 
vrcholem

Periodický holter EKG Frekventní holter EKG ICDDiagnostický holter EKG

VT
Palpitace nebo Palpitace  
medikamentozní léčba, MVP a / nebo ICD

NE ANO



Závěr

• Přítomnost mitrální anulární disjunkce  je asociovaná s vyšším rizikem

komorových arytmií a náhlé smrti, bez ohledu na závažnost mitrální

regurgitace a systolické dysfunkce LK.

• MAD je spojena s komorovými arytmiemi, dat o stratifikaci rizika je  málo  

• Multimodální zobrazování může být užitečné k identifikaci vysoce rizikových 
pacientů s MAD. 

• Implantace ICD v primární prevenci by měla být zvážena u vysoce rizikových 
pacientů se záchytem komplexních forem komorových arytmií.

• K definování je zapotřebí prospektivních údajů o roli prevence a léčby u rizikových 
pacientů.



Děkuji za pozornost


