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Arritmia maligna en prolapso de la valvula mitral:
¢es suficiente el tratamiento quirurgico?

Malignant arrhythmia in mitral valve prolapse: is surgical management enough?
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Resumen

El prolapso de la valvula mitral es una enfermedad ampliamente conocida, la cual es benigna en la mayoria de casos; sin
embargo, puede estar en asociacion con alteraciones del ritmo cardiaco, especificamente arritmias ventriculares malignas y
muerte cardiaca subita. Pese a que esta asociacion y su desenlace estan descritos en la literatura médica, su baja inciden-
cia conduce a la falta de evidencia en cuanto a su manejo y estratificacion. Se presenta el caso de una mujer joven, cuya
manifestacion inicial fue sincope, con posterior desarrollo de insuficiencia mitral grave, con hallazgo de extrasistoles ventri-
culares frecuentes, en quien se realizo tratamiento quirdrgico con plastia mitral y crioablacion del musculo papilar anterola-
teral. La evolucion clinica fue satisfactoria, ya que se evidencio mejoria de la sintomatologia y control de la carga arritmica.

Palabras clave: Prolapso de la vdlvula mitral. Prolapso arritmico de la valvula mitral. Contracciones ventriculares prematuras.
Arritmia ventricular. Crioablacion. Ablacion quirdrgica.

Abstract

Mitral valve prolapse is a well-known condition that is generally benign, but it can be associated with cardiac arrhythmias,
particularly malignant ventricular arrhythmias and sudden cardiac death. This association and its outcome have been described
in medical literature, but the low incidence leads to a lack of evidence regarding its management and stratification. The case
of a young woman is presented, whose initial manifestation was syncope, with subsequent development of severe mitral in-
sufficiency, followed by severe mitral regurgitation and the discovery of frequent ventricular extrasystoles. She underwent
surgical repair with mitral valve plasty and cryoablation of the anterior papillary muscle. The clinical outcome was favorable,
as evidenced by an improvement in symptoms and control of arrhythmia burden.
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Introduccion

El prolapso de la vélvula mitral es una de las enfer-
medades valvulares mas comunes. Esta puede ser
asintomatica por un largo periodo de tiempo y puede
ser expresada por diversas manifestaciones clinicas,
las cuales varian desde leves y no arritmicas, hasta el
posible desarrollo de insuficiencia mitral grave, con
dilatacién ventricular izquierda y, en ocasiones especi-
ficas, de arritmias ventriculares, que pueden asociarse
a eventos de muerte cardiaca subita, con una presen-
tacion del 1.2 al 1.4% por afio'-2. Estas particularidades
hacen que esta sea de amplio interés clinico.

El sustrato fisiopatoldgico que puede explicar las
arritmias ventriculares fatales puede estar relaciona-
do a sustratos anatémicos, como la aparicion de fi-
brosis parcheada entre la valvula mitral, los musculos
papilares y el miocardio adyacente inferobasal del
ventriculo izquierdo y desencadenantes, vinculados
al estiramiento de los musculos papilares, los cuales
ocasionan despolarizaciones tempranas, que inician
y perpetlan la actividad desencadenada®. Adicio-
nalmente, se han descrito mecanismos subya-
centes, que incluyen aumento de la actividad
adrenérgica, trastornos de la regulacién de las cate-
colaminas y alteracion en la relacion del sistema
renina-angiotensina-aldosterona“.

Durante la descripcion y caracterizacion de esta
condicion reciente, los diferentes estudios clinicos
han podido identificar factores de riesgo asociados
directamente con la muerte cardiaca subita y las arrit-
mias malignas en pacientes con prolapso de la valvula
mitral; entre estos se encuentran el sexo femenino, el
prolapso de ambas valvas, las anomalias del anillo
mitral (como dilatacién y disyuncién), las ano-
malias de la repolarizacion electrocardiografica,
especificamente en las derivaciones inferolaterales,
las contracciones ventriculares prematuras frecuentes
y la presencia de fibrosis miocérdica en los musculos
papilares”®.

El caso que se expone a continuacidn evidencia el
beneficio de la estratificacion adecuada en una pacien-
te con factores de alto riesgo y sintomatica, en quien
una intervencion quirurgica temprana no solamente
mejord su calidad de vida, sino que disminuyd la carga
arritmica. Este caso abre el camino para indagar acer-
ca del papel protector de la cirugia en las arritmias
malignas por prolapso de la valvula mitral y resaltar el
beneficio del seguimiento clinico multidisciplinario.

Caso clinico

Se presenta el caso de una mujer de 38 afios, pre-
viamente sana, quien consultd inicialmente por sincope
con hallazgo de prolapso mitral de ambas valvas e in-
suficiencia leve a moderada, en quien, inicialmente, se
considerd seguimiento clinico. En el control posterior a
su embarazo, se identificé aumento de los signos clini-
cos de falla cardiaca y progresion ecocardiografica de
la insuficiencia mitral, de moderada a grave, prolapso
de ambas valvas con predominio de la posterior, aso-
ciado a disyuncion del anillo mitral de 8 mm, signo de
pickelhaube y dilatacion de cavidades izquierdas, con
funcion ventricular del 60% (Fig. 2C y E). Se realizé una
estratificacion multidisciplinaria que incluyé monitoriza-
cion Holter de 24 horas, en la que se hallaron extrasis-
toles ventriculares frecuentes de dos morfologias
predominantes, incluyendo tracto de salida del ventri-
culo derecho y posteromedial, con una carga arritmica
del 11%, al igual que extrasistoles supraventriculares
frecuentes (Fig. 1). Adicionalmente, se realiz6 resonan-
cia magnética cardiaca (Fig. 2A) que evidencio realce
tardio de gadolinio miocérdico lineal entre el segmento
basal de la pared anterolateral y los musculos papilares.
En vista de la clinica, su evolucidn y los hallazgos ima-
genoldgicos, se indicd manejo quirdrgico.

En cirugia se identificé (Fig. 2B) valvula mitral con
cambios degenerativos sugestivos de enfermedad de
Barlow, prolapso de ambas valvas de predominio de P2
y disyuncion del anillo mitral posterior. Ademas, se evi-
denciaron focos de fibrosis sobre el musculo papilar
posteromedial y anterolateral, como se habia visualiza-
do inicialmente en la resonancia cardiaca.

Se procedid a la crioablacion intraoperatoria guiada
por la inspeccion visual de la fibrosis, con una duracién
de 120 segundos sobre los musculos papilares descri-
tos hacia anterior, posterior y en su punta. Se realizé
un reparo de la vélvula mitral mediante una reseccion
triangular de P2, y una anuloplastia con anillo mitral
Physio 1l 36 mm. La ecocardiografia transesofagica
intraoperatoria mostrd valvula mitral reparada sin insu-
ficiencia residual.

El ecocardiograma posoperatorio evidencié fraccion
de eyeccién del 40% y plastia mitral normofuncionante
sin insuficiencia residual (velocidad pico 0.9 m/s, gra-
diente medio: 2 mmHg) (Fig. 2D) y resolucion de signo
del pickelhaube (Fig. 2F). Adicionalmente, el Holter de
control, realizado al tercer dia del procedimiento, re-
portd ectopias ventriculares, reduccion de carga arrit-
mica al 8%, episodios de dupletas y episodio del ritmo
idioventricular de cuatro latidos de duracién.
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Figura 1. Holter prequirGrgico en el que se evidencian extrasistoles ventriculares frecuentes de dos morfologias, al
igual que extrasistoles supraventriculares frecuentes.

Figura 2. A: resonancia cardiaca que muestra refuerzo tardio del gadolinio en el misculo papilar posteromedial.
B: correlacion macroscopica con zona de fibrosis en la cabeza del misculo papilar posteromedial. C: prolapso mitral
asociado a curling y disyuncion del anillo mitral. D: reparo mitral con adecuada superficie de coaptacion. E: signo de
pickelhaube preoperatorio. F: resolucion del signo de pickelhaube después del reparo mitral.

La paciente continud en seguimiento multidisciplina-  con carga arritmica del 10% con dupletas en monito-
rio en conjunto con el servicio de electrofisiologia, que  rizacién Holter de control de 72 horas a los seis meses.
identifico ritmo sinusal con extrasistoles ventriculares  Adicionalmente, el electrocardiograma  report6
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extrasistoles ventriculares de morfologia de bloqueo de
rama derecha y de posible origen del tracto de salida,
foco que no habia sido evidenciado de manera preope-
ratoria y que no mejord con la intervencion realizada,
por lo que probablemente no tenga relacion con el
prolapso de la valvula mitral. Por lo anterior, requirié
modulacién del sustrato arritmico percutaneo por elec-
trofisiologia, con posterior resolucién completa de la
carga arritmica.

Discusién

Este fenotipo arritmico de prolapso de la valvula mi-
tral tiene una estrecha relacion con la disyuncion anu-
lar mitral, debido a su asociacion fisiopatoldgica con la
fibrosis local y progresiva de los musculos papilares y
la pared inferolateral del ventriculo izquierdo®. Pese a
que el prolapso de la valvula mitral y la disfuncién anu-
lar mitral pueden coexistir o ser entidades independien-
tes, es claro que la disyuncion anular mitral es un factor
predictor de riesgo de arritmias’. La prevalencia de
prolapso de la vélvula mitral y la disyuncién del anillo
mitral varian entre el 20 y el 58%. Aunque no todos los
tipos de disyuncion anular mitral se asocian con arrit-
mias ventriculares, los que si lo hacen tienen una
concordancia directa con la enfermedad mixomatosa
avanzada.

Miller et al.® describieron los mecanismos que inte-
ractian con el desarrollo de arritmias ventriculares
sostenidas y muerte subita en pacientes con prolap-
so de la valvula mitral: a) sustrato (cicatriz), b)
desencadenante (automaticidad, reentrada y actividad
desencadenada), y ¢) modulador transitorio (estado
hiperadrenérgico, hemodinamia y electrolitos). Otros
factores fuertemente asociados son los cambios del
segmento ST, que pueden ser entendidos como cam-
bio secundario a una anomalia estructural y a una
marcada redundancia de las valvas. El signo de pic-
kelhaube se ha descrito como un nuevo marcador eco-
cardiografico y de disfuncién eléctrica temprana
durante estudios electrofisiolégicos para el sindrome
de prolapso arritmico mitral. Se define como un pico
de aceleracion mesosistolico de alta velocidad, gene-
rado por una traccion mecanica del musculo papilar
posteromedial por las valvas mixomatosas en prolapso,
que causa el desplazamiento abrupto de la pared pos-
terobasal adyacente del ventriculo izquierdo hacia el
apice, representando el estrés mecéanico del aparato
valvular y subvalvular, secundario al prolapso mitral y
a la disyuncién anular mitral®?.

La sobrevida de los pacientes con prolapso de la
valvula mitral y arritmias ventriculares, se asocia direc-
tamente con la complejidad de las contracciones pre-
maturas y la carga arritmica, ya que estas se encuentran
relacionadas con la probabilidad de muerte subita'.
Sin embargo, solo el 10% de los pacientes con prolap-
so de la vélvula mitral presentan arritmias graves, las
cuales predominan en pacientes con dilatacion auricu-
lar y ventricular izquierdas, y con enfermedad mixoma-
tosa degenerativa'l.

La evidencia disponible en el momento ha reportado
la relacién que existe entre la gravedad de las arritmias
ventriculares en estos casos y los desenlaces fatales
relacionados; no obstante, es poco claro el rol de las
ablaciones de foco arritmico y el momento de realizar-
las (pre-, intra- y posoperatorias) para prevenir el ries-
go de arritmias malignas, y si solo el reparo mitral es
suficiente'®. EI-Ashmawi et al.'? publicaron una serie de
casos en la que pacientes con prolapso arritmico mitral
maligno son llevados a reparo de la valvula mitral y
realizan una crioablacion hacia los focos de fibrosis vy,
a corto plazo, evidenciaron una reduccion de la carga
arritmica. Sin embargo, en nuestra experiencia no es
posible afirmar una reduccién significativa de la carga
arritmica poscrioablacion, pero si una mejoria sintoma-
toldgica asociada con el reparo mitral.

El subconjunto de pacientes con prolapso de la valvula
mitral, disyuncién del anillo y arritmias ventriculares,
requiere una estratificacion y valoracién multidisciplina-
ria por un Heart team extendido (cardiologia, cirugia
cardiovascular, electrofisiologia y radiologia), que permi-
ta identificar aquellos pacientes que se benefician de un
manejo quirdrgico temprano, ablacién intraoperatoria di-
recta y seguimiento multidisciplinario, ya que estos pue-
den requerir intervenciones percutaneas, como ocurre
en el caso que se expone. En la actualidad, para su
estratificacion, se emplea la monitorizaciéon Holter, la
resonancia magnética cardiaca y la ecocardiografia, con
el fin de identificar factores de riesgo, establecer la carga
arritmica y correlacionar las cicatrices con posibles sus-
tratos arritmicos y establecer el plan de manejo.

Conclusion

En este reporte de una paciente con prolapso de la
valvula mitral, se encontré mejoria de la sintomatologia
al asociar la crioablacién de sustrato arritmico en los
sitios de realce tardio con gadolinio con el reparo de
la valvula mitral. Sin embargo, hasta el momento, la
crioablacion quirdrgica no permite asegurar una reduc-
cion en el riesgo de muerte subita, asi haya indicios



previos en este sentido. Por lo anterior, este subcon-
junto de pacientes requiere una estratificacion, una
valoracion y un manejo multidisciplinario integral antes
y después de la cirugia. Se necesita, ademas, realizar
un estudio aleatorizado para definir si la ablacién in-
traoperatoria de los musculos reduce la carga arritmica
en comparacion con el reparo mitral aislado.
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