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El prolapso valvular mitral (PVM) afecta del 2 al 3% de la poblacién general, sus principa-
les secuelas incluyen la regurgitacién valvular mitral, la insuficiencia cardiaca, la endocarditis
infecciosa y la posible y preocupante asociaciéon con la muerte stibita cardiaca (MSC). Presenta-
mos el caso clinico de una mujer joven de 30 afios de edad asintomatica en su vida habitual, con
evidencia de taquicardia ventricular (TV) no sostenida en mdltiples ocasiones. La ecocardiogra-
fia transtordcica revela enfermedad degenerativa por prolapso mitral bivalvar con insuficiencia
valvular moderada a severa y disyuncién del anillo mitral con hipermovilidad de la pared
posterolateral del ventriculo izquierdo (VI). El estudio por Resonancia Magnética Cardiaca
(RMC) muestra volimenes incrementados, leve deterioro de la fraccién de eyeccién y ausencia
de fibrosis focal del VI. Se han descrito multiples factores clinicos y de imagen cardiaca que
permitirfan identificar aquellos pacientes con riesgo incrementado para el desarrollo de MSC.

Arrhythmic mitral valve prolapse and its association with sudden cardiac death

ABSTRACT

Mitral valve prolapse (MVP) affects 2% to 3% of the general population; its main sequelae
include mitral valve regurgitation, heart failure, infectious endocarditis and a possible and dis-
turbing association with sudden cardiac death (SCD). We present the case report of a 30-year-
old asymptomatic woman in her usual life, with evidence of Nonsustained Ventricular Tachy-
cardia (NSVT) on multiple occasions. Transthoracic echocardiography revealed degenerative
disease due to mitral valve prolapse with moderate to severe valvular regurgitation and Mitral
Annulus Disjunction with hypermobility of the posterolateral wall of the left ventricle (LV).
Magnetic Resonance Imaging (MRI) showed increased volumes, mild deterioration of ejection
fraction and absence of focal fibrosis of the LV. Multiple clinical and cardiac imaging factors

Keywords:
Arrhythmic Mitral Valve Prolapse. have been described that would allow identifying those patients with increased risk for the
Sudden Cardiac Death. development of SCD.

INTRODUCCION terogeneidad en el método utilizado para el diagnéstico y

El prolapso valvular mitral (PVM) se estima que afec-
ta del 2 al 3% de la poblacién general. Se define como el
desplazamiento de mds de 2mm durante la sistole y la de-
generacién mixomatosa de la valvula mitral con un engro-
samiento mayor a 5mm durante la didstasis’.

La verdadera tasa anual de muerte sdbita cardiaca
(MSC) en contexto de PVM permanece atin desconocida.
Aunque algunos estudios observacionales han descrito una
prevalencia anual de 0,9 a 1,9%, existe una significativa he-

las poblaciones de estudio® Sin embargo es necesario pun-
tualizar aquellos factores de riesgo que permitirian prede-
cir el desarrollo de arritmias ventriculares fatales en este
grupo de pacientes.

CASO CLINICO
Se trata de una mujer de 30 afios de edad derivada por
presentar extrasistolia ventricular frecuente en un control
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FIGURA 1.

(A) Electrocardiograma de 12 derivaciones: Ritmo sinusal con arrit-
mia ventricular bigeminada. La extrasistolia ventricular proviene
del VI con probable foco en el musculo papilar anterior. (B) Moni-
toreo electrocardiografico de 24hrs: evidencia de TV No Sostenida
de cuatro latidos.

FIGURA 2.
Prolapso valvular mitral y regurgitaciéon moderada a severa. (A)

Vista cuatro cimaras apical del VI: vdlvula mitral mixomatosa con
evidencia de prolapso bivalvar. (B) Regurgitacion valvular mitral
excéntrica que llega hasta el techo de la auricula izquierda. (C) Flu-
jograma mitral con ausencia de hiperflujo valvular. (D) Modo M
color muestra jet regurgitante que no ocupa toda la sistole ventri-
cular, confinada a la mesotelesistole. (E) Doppler continuo trans-
valvular mitral.

de rutina, se encuentra asintomadtica en su vida habitual y
no presenta antecedentes personales ni familiares de MSC.
El examen fisico revela un soplo sist6lico en foco mitral 4/6
irradiado a axila sin otros hallazgos de relevancia. En el
electrocardiograma no se observan alteraciones de la des-
polarizacién ni la repolarizacién ventricular con un interva-
lo QT dentro de los limites normales. Ademds presenta ex-
trasistolia ventricular bigeminada con probable origen en el
miusculo papilar anterior. El monitoreo electrocardiogréfico
de 24hrs muestra en varias oportunidades episédios de TV
no sostenida (la mds prolongada de 8 latidos) sin sintomas
asociados (FIGURA1).

El ecocardiograma transtoracico revela enfermedad de-
generativa por prolapso de la valvula mitral con compro-

FC =62 lpm
DE tmpo. reg. = 119 ms

FIGURA 3.

Disyuncién del anillo mitral. (A) Eje largo paraesternal izquierdo
mostrando una amplia separacién “disyuncién anular” de 17mm
entre la pared ventricular y la base del anillo posterior mitral. (B)
Strain longitudinal con aumento del acortamiento en el segmento
posteromedial del VI de -37%.

FIGURA 4.
Anadlisis tridimensional del VI. Se estima un voltiimen telediastdlico
de 119m], telesistélico de 58ml y una FEY calculada en 51.3%.

miso de ambas valvas y regurgitacién de grado moderado
a severo (FIGURA 2). E1 PVM en esta ocasién se encuentra
asociado a disyuncién del anillo con hipermovilidad de la
pared posterolateral del VI. El andlisis por “Strain” denota
incremento del acortamiento longitudinal segmentario en
esa regioén (FIGURA 3).

La ecocardiografia tridimensional del VI muestra vola-
menes incrementados con fraccién de eyecién levemente
deprimida y la ausencia de otras alteraciones valvulares
significativas asociadas (FIGURA 4).

La resonancia magnética cardiaca (RMC) muestra ligero
incremento de los voliumenes del VI (telediastélico de 110
ml y telesistélico de 57ml) y una fraccién de eyeccion esti-
mada en 53%. Ademds se observa ausencia de realce tardio
en el VIy en los musculos papilares (FIGURA 5).

La realizacién de una prueba de esfuerzo mediante eco-
cardiograffa estrés es bien tolerada y muestra buena clase
funcional (14METS), sin la aparicién de sintomas. No se in-
ducen alteraciones segmentarias de la motilidad parietal ni
incremento del grado de regurgitacion valvular. Se constata
arritmia ventricular monofocal frecuente (bigeminia y du-
plas) sin observarse arritmias sostenidas.
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FIGURA 5.
Resonancia Magnética Cardiaca. (A) Secuencias cine cuatro y eje
corto del VI. (B) Secuencias de realce tardio mostrando ausencia

de fibrosis focal.

El tratamiento médico con betabloqueantes (bisoprolol a
méxima dosis tolerada), disminuye el nimero total de ecto-
pias ventriculares, ain con arritmia ventricular no sosteni-
da en controles subsecuentes.

El probable origen arritmico del VI en presencia de PVM
podria estar relacionado, sobre todo en aquellos casos en
donde las pruebas de imagen permiten determinar un sus-
trato anatémico para su desarrollo. Mdltiples factores de
riesgo se han descrito intentando predecir la MSC en este
excepcional grupo de pacientes, sin embargo su relacién
causal directa no estd del todo esclarecida.

DISCUSION

Algunos estudios han demostrado que el 70% al 90% de
pacientes con arritmia ventricular y PVM son mujeres, el
motivo de este hallazgo permanece atin desconocido®. Un
porcentaje mayor al 70% con historia de MSC y PVM pre-
sentan alteraciones de la onda T en el electrocardiograma
(Ondas T negativas o bifdsicas en derivaciones DII, DIII y
AVF)*. Sin embargo otro estudio demostré que hasta un
40% de pacientes con alteraciones de la onda T en el elec-
trocardiograma con PVM no tienen historia ni evidencia de
arritmia ventricular’.

La presencia de prolapso bivalvar ha sido descrito como
una caracteristica de alto riesgo y aunque se encuentra re-
lacionado a mayor arritmia ventricular, el seguimiento a
largo plazo de estos pacientes no determiné mayor nece-
sidad de Cardio Desfibrilador Implantable (CDI) ni mayor
incidencia de MSC®. Aunque la presencia de regurgitacién
mitral moderada a severa constituye un indicador inde-
pendiente para la aparicién de arritmia ventricular, un alto

porcentaje de pacientes tambien presenta insuficiencia de
grado trivial a leve’.

Un nuevo indicador ecocardiografico fue descrito para
identificar pacientes en mayor riesgo arritmico. La presen-
cia de hipermovilidad de la pared posteromedial del VI con
desplazamiento apical, puesto en evidencia por una veloci-
dad pico-sistélica mayor a 16cm/seg en el Doppler Tisular
de la pared lateral del VI "Signo de Pickelhaube” permiti6
determinar mayor carga de arritmia ventricular, mayor ni-
mero de CDI implantados y de presencia de realce tardio
en la RMC®. Se hipotetiza que la tensién que produce el
prolapso sobre el musculo papilar posteromedial y la pared
inferior induce fibrosis subvalvular, siendo éste el sustrato
anatémico de las arritmias letales.

La disyuncién del anillo mitral ha generado un interés
creciente en el PVM, es definido como la desinsercién del
anillo adrtico con el miocardio ventricular, o desprendi-
miento ventriculo-arterial de la base del anillo posterior. Si
bien se ha descrito como una variante anatémica normal
en una minoria de pacientes, se ha objetivado una preva-
lencia cercana al 55% de pacientes cuando estd asociada
al PVM °. La ecocardiograffa tridimensional transesofdgi-
ca determiné mayor niimero de segmentos prolapsantes
y mayor volimen de prolapso en individuos con dichas
caracteristicas .

Su relacién con la MSC no esté esclarecida, sin embargo
la presencia de una disyuncién mayor de 8,5mm ha identi-
ficado correctamente un 67% de pacientes que exhibieron
taquicardia ventricular no sostenida en el monitoreo elec-
trocardiografico’.

La RMC permite definir y caracterizar la composicién
del miocardio y la presencia de fibrosis focal como sustrato
arritmico en el PVM. Se han observado en pacientes con
arritmia ventricular una alta incidencia de realce tardio en
los segmentos inferobasal del VIen el 93% y en los muscu-
los papilares hasta en el 88% de los casos™. La presencia de
fibrosis intersticial detectada por la técnica "T1 Mapping”
es indicativa de disfuncién sistélica global subclinica y
podria determinar el origen de las arritmias ventricula-
res, atn sin tener fibrosis focal detectada por realce tardio
con gadolinio™. Se sugiere que la fibrosis difusa subclini-
ca constituye un precursor de la fibrosis focal en PVM y
podria ser un marcador para la identificacién temprana
pacientes en riesgo de MSC ',

Otros factores podrian estar intimamente en relacién con
la MSC en el PVM. Se ha descrito la asociacién del prolap-
so mitral con canalopatfas, sindrome QT largo, QT corto,
pre-excitacién oculta o vias anémalas, enfermedad arterial
coronaria o miocarditis que pueden producir arritmias ven-
triculares malignas e incrementar el riesgo de MSC y otros
sustratos como la repolarizaciéon precoz. Una o més de es-
tas condiciones pueden coexistir favoreciendo el riesgo de
muerte stibita en una minorfa de los casos. De alli que es
mandatorio descartar todas estas posibilidades en pacien-
tes con PVM vy arritmias ventriculares malignas para guiar
la toma de decisiones terapéuticas individualizadas'.
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No existen recomendaciones en las guias con respecto a
la implantacién de CDI para prevencién primaria en este
grupo de pacientes™. Algunos autores sugieren la realiza-
cién de un estudio electrofisiolégico con protocolos de in-
duccién de arritmias en casos seleccionados de pacientes
con evidencia de escara miocdrdica (sustrato anatémico) y
la ectopia ventricular frecuente (disparador). En los cuales
la induccién de TV monomorfa con 3 extraestimulos y de
TV o FV polimorfa con 2 extraestimulos son considerados
como positivos y se podria recomendar la implantaciéon de
un cardiodesfibrilador implantable. Cuando el estudio no
puede ser realizado la implantacién de un “loop recorder”
podria seleccionar mejor aquellos pacientes con beneficio
de esta terapia®®. Escasos reportes de ablacién por cateter ha
demostrado una tasa de éxito del procedimiento cercana al
89% y una reduccién en el nimero de terapias en aquellos
pacientes con CDI implantado®®.

A la luz de la evidencia actual la presencia de varios
pardametros permitirfan seleccionar aquellos pacientes con
mayor riesgo de desarrollar arritmia ventricular compleja
y la MSC, sin embargo no existe una clara y determinante
asociacion causal del prolapso valvular con esta entidad. Se
necesitan estudios con seguimiento a largo plazo de estos
pacientes, en los que es necesario el descarte de otras con-
diciones asociadas, junto con la utilizaciéon de estudios de
imagen cardiaca mediante la ecocardiograffa y la RMC con
realce tardio y T1 Mapping que permitan identificar de una
mejor manera la relacion causal entre el PVM y la contro-
vertida muerte stibita asociada.

CONCLUSIONES

El prolapso valvular mitral constituye una entidad muy
frecuente en la poblacién general, su asociaciéon con la
muerte stbita se encuentra atin controvertida. La presencia
de multiples factores de riesgo se ha descrito para estra-
tificar aquellos pacientes con riesgo elevado de presentar
arritmia ventricular compleja. El sexo femenino, las alte-
raciones del electrocardiograma, el prolapso bivalvar con
regurgitacion significativa, la presencia de fibrosis focal por
realce tardio en las paredes inferobasal del VI 'y en los mus-
culos papilares y la presencia fibrosis difusa detectada por
T1 Mapping en la RMC, podrian poner en evidencia el sus-
trato anatémico que justifique la atribucién de la arritmia
ventricular compleja al PVM.
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