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SANTRUMPOS

EKG - elektrokardiograma

KP — kairysis prieSirdis

KS — kairysis skilvelis

MAD — mitralinio voztuvo ziedo disjunkcija (angl. trumpinys MAD — mitral annulus disjunction)
MI — miokardo infarktas

MRT - magnetinio rezonanso tomografija

MYV — mitralinis voztuvas

MYVP — mitralinio voztuvo prolapsas

PP — priesirdziy plazdéjimas

PV — priesirdziy virpé€jimas

PSS — prieslaikiniai skilveliy susitraukimai

ST — skilveliné tachikardija

SV —skilveliy virpéjimas

SSD — sirdies susitraukimy daZnis

UMI - iimus miokardo infarktas

VKMK - vélyvasis kontrastinés medziagos kaupimas

VULSK - Vilniaus universiteto ligoniné Santaros klinikos



SANTRAUKA

Mitralinio voZtuvo prolapsas — dazna patologija, kurios paplitimas populiacijoje yra 2—
3 proc. (1). Si patologija paprastai susijusi su gera prognoze (2), ta¢iau naujausi tyrimai rodo, kad su
mitralinio voztuvo prolapsu susijusi staigi Sirdiné mirtis dél skilveliniy aritmijy pasireiskia dazniau —
metiné rizika: 0,2 proc.—1,9 proc. (3, 4). Su kompleksinémis skilvelinémis aritmijomis siejama
patologija dar vadinama aritminiu mitralinio voZztuvo prolapsu (3). Siame darbe aprasoma 30 mety
paciente, serganti mitralinio voztuvo prolapsu, iSgyvenusi staigig Sirding mirt] dél monomorfinés
save palaikancios skilvelinés tachikardijos epizodo, nepaisant sékmingos dviburio voZztuvo
nesandarumo plastikos paauglystéje.

Atliekant Sirdies vaizdinius tyrimus ieSkoma Zymeny, padedanciy atrinkti pacientus,
turin¢ius didesn¢ mirtino aritmijos jvykio rizikg (5). 33-78 proc. pacienty, turiniy piktybines
aritmijas, susijusias su didele staigios Sirdinés mirties rizika, randamas invertuotas arba dvifazis T
dantelis apatinése ir Soninése derivacijose, nustatoma zidininé kairiojo skilvelio speniniy raumeny
arba bazinio Soninio kairiojo skilvelio segmento fibrozé (88 proc.) (6) ir mitralinio ziedo disjunkcija
(7).

Aritminio mitralinio voztuvo prolapso atveju chirurginis gydymas, kuris, riboty tyrimy
duomenimis, naudingesnis jaunesniems pacientams, teoriSkai palengvina speniniy raumeny
tempima, mazina skilvelio remodeliacija, tod¢l sumazéja skilveliniy aritmijy pasireiskimo daznis
(8). Radiodaznuming skilveliniy ritmo sutrikimy abliacija yra perspektyvus gydymo metodas, taciau
teigiamas poveikis paciento iSgyvenamumui dar néra jrodytas (9). Darbo tikslas — apzvelgti
prieinamag literatiirg apie aritminj mitralinio voztuvo prolapsa, apraSyti klinikinj atvejj, akcentuojant
tokiy pacienty rizikos vertinimo svarbg ne tik pries, bet ir po mitralinio voztuvo chirurginio gydymo.

Raktiniai Zodziai: aritminis mitralinio voztuvo prolapsas; skilveliniai ritmo sutrikimai,
staigi Sirdiné mirtis, mitralinio voztuvo Ziedo disjunkcija; miokardo fibroze.

Keywords: arrhythmic mitral valve prolapse; ventricular arrhythmias; sudden cardiac

death; mitral annular disjunction, myocardial fibrosis.



SUMMARY

Mitral valve prolapse is a common pathology with a population prevalence of 2-3 % (1).
This disorder generally has a good prognosis (2), however recent observations suggest that sudden
cardiac death from ventricular arrhythmias associated with mitral valve prolapse can occur more
often, with an estimated annual risk ranging from 0.2 % to 1.9 % (3, 4). Arrhythmic mitral valve
prolapse is defined as mitral valve prolapse that is associated with complex ventricular arrhythmias
(3). Our clinical report describes a 30-year-old female patient with mitral valve prolapse who
experienced sudden cardiac death due to an episode of sustained ventricular tachycardia, despite
successful and durable mitral valve repair 15 years ago.

Imaging studies of the heart assist to look for markers that help select patients with a higher
risk of fatal arrhythmic event (5). Between 33 % and 78 % of the patients with malignant ventricular
arrhythmias at risk of sudden cardiac death have been found to have an inverted and biphasic T-wave
in the inferior and lateral leads. Signs of left ventricular transmural replacement fibrosis in papillary
muscles (88 %) or inferolateral left ventricular basal wall (93 %) (6) and mitral annular disjunction
were also found (7).

Surgical repair theoretically relieves stretch on the papillary muscles and facilitates
ventricular remodelling, leading to reduction in ventricular arrhythmias (8). Catheter ablation using
invasive electroanatomic mapping is a promising treatment option for patients with arrhythmic mitral
valve prolapse, but the positive effects on patient survival have not yet been well documented (9).

Despite some sparse evidence that mitral valve surgery can be beneficial in reducing
ventricular arrhythmias especially in younger patients, by demonstrating clinical case report and
reviewing available literature we would like to stress importance of risk stratification not only before
mitral valve surgery but also after successful mitral valve repair.

Keywords: arrhythmic mitral valve prolapse; ventricular arrhythmias; cardiac death;

mitral annular disjunction; myocardial fibrosis.



1.  IVADAS

Mitralinio voztuvo prolapsas (MVP) — tai patologiné biikl¢, kai viena ar abi mitralinio
voztuvo (MV) burés juda netaisyklingai, o sistolés metu matomas buriy jlinkimas j kairjji prieSirdj
daugiau nei 2 mm, lyginant su mitralinio voztuvo Ziedo plok§tuma. Nors MVP paprastai yra laitkomas
gerybine bukle, nepageidaujamos MVP pasekmés yra reikSmingas mitralinio voztuvo
nesandarumas, Sirdies nepakankamumas, infekcinis endokarditas, insultas, Sirdies aritmijos ir
maziausiai iStirta, bet sunkiausia komplikacija — staigus Sirdies sustojimas (2). Sgsaja tarp MVP ir
staigios Sirdinés mirties pirma karta buvo aprasyta pries kelis deSimtmecius, taciau i§ pradziy buvo
manoma, kad rizika yra nepaprastai maza, ir biita nedaug jrodymy bei apraSyty atvejy, leidzianciy
manyti kitaip. Vis délto pastaraisiais metais dazniau aptinkamas rysys tarp MVP ir mirtino aritmijos
epizodo (10). MVP, siejamas su sudétingomis aritmijomis, dar vadinamas aritminiu MVP (3). 2022
m. Europos Sirdies Ritmo asociacijos kongrese buvo pristatytas aritminio MVP eksperty sutarimas
(kol kas nepublikuotas), pagal kurj aritminis MVP yra apibréziamas kaip MVP (su/be MV
disjunkcijos), kartu esant daznoms skilvelinéms ekstrasistoléms (=5 proc.) ir (ar) kompleksinéms
skilvelinéms aritmijomis (skilveliy tachikardija ir (ar) skilveliy virpéjimas), nesant kito nustatyto
aritminio substrato (aktyvios iSemijos, skilvelio rando, pirminés kardiomiopatijos ar kanalopatijos).
Aritminiam MVP budinga miksomatozin¢ mitralinio voztuvo buriy degeneracija (7), mitralinio
ziedo disjunkcija ir speniniy raumeny bei apatinés bazinés kairiojo skilvelio sienelés fibrozé.
Autopsijy, Sirdies vaizdiniy ir elektrofiziologiniy tyrimy duomenys rodo, kad aritminio MVP metu
ektopija atsiranda dél uzdegimo, fibrozés ir randy kairiojo skilvelio baziniame apatinés — Soninés
sienelés segmente, speniniuose raumenyse bei Purkinje skaidulose. Numatyti mechanizmai apima
pasikartojantj iy sri¢iy pazeidimg dél sistolinio speniniy raumeny tempimo, staigaus mitralinio
ziedo judrumo (nukrypimo ir iSsigaubimo, angl. curling). Nors aritminis MVP yra gana daznai (iki
30 proc.) nustatomas pacientams, turintiems MVP, su MVP susijusi staigios Sirdinés mirties rizika
yrareta (2—4 proc.) (11). Naujausi tyrimai rodo, kad istikus staigiai mir¢iai, MVP gali buti vienintelé
anomalija kitais atzvilgiais strukttiriSkai normalioje Sirdyje (12).

Sirdies vizualizavimas, naudojant perkritininj ir perstemplinj ultragarsinj tyrima ir irdies
magnetinio rezonanso tomografija (MRT) suteikia vertingos informacijos rizikos stratifikavimui.
Dar 1994 metais Zuppiroli ir kt. parodé ry§j tarp mitralinio voztuvo audinio pertekliaus, ypac
priekinio mitralinio lapelio sustoréjimo, ir kompleksiniy skilveliniy aritmijy atsiradimo. Be to, su
MVP susij¢s dviburio voztuvo nesandarumas buvo jvertintas kaip skilveliniy aritmijy prognozés

rodiklis (9).



Aritminio MVP atveju mitralinio voZtuvo chirurginis gydymas teoriskai palengvina speniniy
raumeny tempimg ir mazina skilvelio remodeliacija, dél ko sumazéja skilveliniy aritmijy
pasireiSkimo daznis. Tyrimai rodo, kad mitralinio voztuvo chirurgin¢ plastika gali biiti ypac
naudinga jaunesniems pacientams mazinant skilvelines aritmijas (8). Vergara ir bendraautoriai
pazymi, kad radiodaznuminé abliacija, panaudojant invazinj elektrofiziologinj iStyrima, laikoma
perspektyviu gydymo metodu pacientams, sergantiems aritminiu MVP, taciau teigiamas poveikis
paciento iSgyvenamumui kol kas néra tiksliai dokumentuotas (9).

Siame darbe pateikiamas klinikinis atvejis, kai jauna pacienté, serganti MVP, i$gyveno
staigig Sirding mirtj dél monomorfinés save palaikancios skilvelinés tachikardijos epizodo.

Darbo tikslas: iSsamiai aprasSyti aritminio MVP klinikinj atveji ir apibendrinti, remiantis
prieinamais bei patikimais literatiiros Saltiniais, esminius aritminio MVP patologijos pozymius,
epidemiologija, patofiziologija, diagnostikos ir gydymo metodus, akcentuojant rizikos
stratifikavimo svarba.

Darbo uzdaviniai:

a) pateikti klinikinj atveji, kuriame apraSoma aritminiu MVP serganti jauna moteris, kuri
patyré staigia Sirding mirtj, nepaisant anksciau atliktos seékmingos chirurginés mitralinio voztuvo
plastikos dél didelio laipsnio pirminio mitralinio voztuvo nesandarumo;

b) palyginti apraSomg atvejj su literatiiroje apraSomais pavyzdziais;

c) aptartt MVP ir gyvybei grésmingy aritmijy sgsajas;

d) pasidlyti MVP serganciy pacienty rizikos stratifikavimo algoritma;

e) remiantis aprasytu klinikiniu atveju ir literatiros apzvalga, suformuluoti iSvadas ir
rekomendacijas klinikinei praktikai.

Literatiiros Saltiniu pasirinkimo Kriterijai: literatiiros analizei atlikti pasirinkti patikimi
Saltiniai remiantis jy aktualumu, citavimy kiekiu ir zurnaly, kuriuose jie buvo iSspausdinti, jtakos
faktoriumi (angl. impact factor). Darbe pateikta informacija spausdinta tokiuose auksty jtakos
faktoriy turin€iuose medicininiuose zurnaluose kaip Circulation, Journal of the American College
of Cardiology (JACC), The Journal of the American Medical Association (JAMA), European Heart
Journal - Cardiovascular Imaging, American Heart Journal ir International Journal of Molecular
Sciences. Visi cituojami straipsniai yra i§ zurnaly, kurie priklauso Clarivate Analytics Web of Science
duomeny bazei. Didzioji dalis Saltiniy yra nesenesni nei 5 mety, o senesnieji Saltiniai, naudoti darbe,
yra pateikiami kaip pagrindiné naudota literatiira ir naujausiuose straipsniuose. Perzvelgti 177
straipsniai, i$ jy 49 buvo iSanalizuoti. Citavimui ir Saltiniy paieSkai naudotasi PubMed ir UpToDate

duomeny bazémis.



2. KLINIKINIO ATVEJO APRASYMAS

30 mety pacienté atvyko j Vilniaus universiteto ligoninés Santaros klinikas (VULSK) dél ne
ligoningje jvykusio Sirdies sustojimo dél save palaikancios monomorfinés skilvelinés tachikardijos
epizodo (1 paveikslas) bei sékmingo gaivinimo. Sirdies veikla atkurta po vienos nesinchronizuotos
defibriliacijos 300 J impulsu. Pries §j epizoda pacienté buvo sekama kardiology dél juntamy Sirdies
permusimo epizody, fiksuoty ramybés elektrokardiogramoje (EKG) ir atlickant kartotinus 24 val.
EKG monitoravimo tyrimus. Paskutiniame prie§ hospitalizacija atliktame 24 val. EKG
monitoravimo tyrime stebétos 1901 skilvelinés ekstrasistolés, 5 skilveliniai kupletai ir 1 skilvelinis
tripletas. Dél dokumentuotos skilvelinés ekstrasistolijos pacienté¢ buvo gydoma mazomis geriamo
metoprololio dozémis (7ab. Metroprololi succinati 25 mg p/o). IS anamnezés zinoma, kad pacientei
2004 m. (15 mety amziaus) buvo atlikta mitralinio voztuvo chirurginé plastika dél didelio laipsnio

pirminio mitralinio voZtuvo nesandarumo, esant MVP.

1 paveikslas. Ramybés EKG. Skilvelin¢ tachikardija, fiksuota

greitosios medicinos pagalbos gydytojo gaivinimo metu.

Objektyvi apzitra, atlikta VULSK priémimo skyriuje buvo be esminiy nukrypimy nuo
normos: arterinis kraujo spaudimas 125/83 mmHg, $irdies susitraukimy daznis (SSD) 65 k./min.,
plau¢ivose vezikulinis alsavimas be karkaly, pilvas minkStas bei neskausmingas, Sirdinés
dekompensacijos pozymiy nestebéta.

Ramybés EKG stebétas sinusinis ritmas, 64 k./min, T danteliy inversijos II, III, aVF

standartinése derivacijose bei dvifaziai T danteliai V2-V6 derivacijose (2 paveikslas).
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2 paveikslas. Ramybés EKG. VULSK priémimo skyriuje atliktos ramybés EKG
radiniai: sinusinis ritmas, 64 k./min, T danteliy inversijos II, III, aVF standartinése

derivacijose, dvifaziai T danteliai V2-V6 derivacijose.

Atlikty laboratoriniy kraujo tyrimy rodikliai buvo normos ribose. Atlikti instrumentiniai
tyrimai:

1. invaziné vainikiniy arterijy angiografija: vainikinés arterijos be hemodinamiskai
reikSmingy pakitimy ir stenoziy;

2. perkriitininis Sirdies ultragarsinis tyrimas: kairiojo skilvelio dilatacija (kairiojo skilvelio
diametras diastolés pabaigoje apie 59 mm), kairiojo skilvelio iSstiimio frakcija saikiai sumazinta apie
51 proc., KP dilatacija, sutrikusi bazinio apatinio — Soninio kairiojo skilvelio segmento kontrakcija,
nedidelio — vidutinio laipsnio mitralinio voztuvo nesandarumas po mitralinio voztuvo (MV)
plastikos (3 paveikslas), nedidelio laipsnio triburio ir nedidelio laipsnio aortos voztuvo

nesandarumai (4 paveikslas).



3 paveikslas. Perkriitininés echokardiografijos 4 Sirdies ertmiy vaizdai: a) sistoléje

(rodykle pazymétas spalvinio doplerio pagalba gautas MV nesandarumo spektras); b)

atitinkamas vaizdas diastolé¢je.

4 paveikslas. Perkriitininés echokardiografijos triju Sirdies ertmiuy vaizdai:

a) sistoléje (rodykle pazymétas spalvinio doplerio pagalba gautas MV nesandarumo

spektras); b) atitinkamas vaizdas diastoléje.

3. 1,5 T Sirdies magnetinio rezonanso tomografija (Siemens Avanto, Erlangen, Vokietija):
nedaug sumazinta kairiojo skilvelio i§stimio frakcija apie 50 proc., diskinetiski baziniai apatinés ir
Soninés sieneliy segmentai, mitralinio voztuvo ziedo disjunkcija, sistolinis iSsigaubimas (angl.
curling) ir transmuralinis kontrastinés medziagos kaupimas baziniame apatinés — Soninés kairiojo
skilvelio sienelés segmente vélyvojo kontrastinés medziagos kaupimo (VKMK) sekose (zidininé

fibrozé) (59 paveikslai).



4K_retro_ZOOMETL

5 paveikslas. Sirdies magnetinio rezonanso tomografijos keturiy Sirdies
ertmiy sustabdyti judesio vaizdai: a) diastol¢je (rodykle pazymétas Soninés
sienelés bazinio segmento iSplonéjimas — mitralinio ziedo disjunkcija), b) sistol¢je
(rodykle pazymétas iSplonéjusio Soninés sienelio bazinio segmento sistolinis

i1§sigaubimas).

6 paveikslas. Sirdies magnetinio rezonanso tomografija, trumposios aSies
sustabdyti judesio vaizdai diastoléje. Matomas apatinés ir apatinés Soninés

sieneliy baziniy segmenty iSplon¢jimas ir i§sigaubimas (pazZyméta rodyklémis).



7 paveikslas. Sirdies magnetinio rezonanso tomografija, dviejy

Sirdies kamery sustabdyti vaizdai: a) sistol¢je, b) diastol¢je.

8 paveikslas. Sirdies magnetinio rezonanso tomografija, triju
Sirdies kamery judesio sustabdyti vaizdai. Matomas apatinés Soninés
sieneliy baziniy segmenty iSplonéjimas ir iSsigaubimas (pazyméta

rodyklémis: a) sistol¢je, b) diastol¢je.

9 paveikslas. Magnetinio rezonanso vélyvojo kontrastinés medZiagos
kaupimo (VKMK) sekos (rodyklémis pazyméta transmurali zidininé fibrozé):
a) keturiy Sirdies ertmiy vaizdas, b) trijy Sirdies ertmiy vaizdas, c) trumposios

aSies vaizdas baziniy segmenty lygyje.

Po atlikty tyrimy pacientei antrinei staigios mirties prevencijai implantuotas kardioverteris
defibriliatorius ir tgstas konservatyvus gydymas peroraliniu 50 mg metoprololiu vieng kartg per
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dieng (Tab. Metoprololi succinati 50 mg) bei peroraliai vartojamu amiodaronu 200 mg vieng karta

dienoje po jsotinamojo periodo.

3. LITERATUROS APZVALGA

3.1. Mitrailinio voZtuvo prolapsas: klasifikacija ir klinikiné iSraiSka

MVP yra viena dazniausiy MV nesandarumo priezas¢iy. Apskaiciuota, kad MVP paplitimas
tarp vidutinio ir vyresnio amziaus asmeny Vakary 3alyse yra 2—4 proc. (13). Siuo metu yra skiriami
trys MVP tipai:

1) I tipas — miksomatoziné mitralinio voZtuvo buriy degeneracija — mitralinio voztuvo burés ir
chordos sustoré¢jusios, pailgéjusios. D¢l jose susikaupusiy mukopolisacharidy pleciasi mitralinio
voztuvo ziedas. Galimi Seiminiai (paveldimi autosominiu dominantiniu biidu) ir neSeiminiai atvejai.
Zenkli difuziné mitralinio voZtuvo buriy miksomatoziné degeneracija yra vadinama Barlovo (ang].
Barlow) liga;

2) II tipas — mitralinio voztuvo prolapsas — nesant ryskiy miksomatoziniy visy buriy pokyciy,
dazniausiai gali buiti pakit¢ atskiri buriy segmentai. Vyresniems pacientams mitralinio voztuvo
prolapsas gali biiti sukeltas fibroelastinés buriy degeneracijos;

3) III tipas — mitralinio voztuvo prolapsas, susijes su kitomis paveldimomis jungiamojo
audinio ligomis, pavyzdziui, Marfano, Ehlers-Danlos sindromais ir kt.

MVP turintys pacientai ilgai nepatiria jokiy simptomy, véliau ima ryskéti mitralinio
Sirdies plakimas, ortostatiné hipotenzija, nerimas, panikos priepuoliai, dusulys, kriitinés skausmas
(dazniau kardialginis), asteniné kiino sandara, skolioz¢, jdubusi kriitine (lot. pectus excavatus). MVP
gali kompikuotis aritmijomis, Sirdies nepakankamumu dél sunkaus laipsnio dviburio voztuvo
nesandarumo (retai) bei kartais pasireisSkianciais tromboemboliniais jvykiais (14). Auskultuojant
pacientg sistolés viduryje girdimas spragteléjimas, tiZzesys veélyvos sistolés metu. Pagrindinis MVP

diagnostikos metodas yra perkriitininis Sirdies ultragarsinis tyrimas.

3.2.  Serganciyjuy mitralinio voZtuvo prolapsy skilveliniy aritmijy

patofiziologija

Tiriant su aritminiu mitralinio voZtuvo prolapsu susijusiy gyvybei pavojingy skilveliniy

aritmijy iSsivystymo rizika, yra iSskiriama keletas klinikiniy veiksniy, kuriy dauguma galima
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jvertinti taikant neinvazinius diagnostikos biidus. Budingi rizikos veiksniai yra mitralinio Ziedo
anomalijos (mitralinio voztuvo ziedo disjunkcija), kairiojo skilvelio miokardo fibrozé, pakitusi
mitralinio ziedo greicio konfigtracija, hiperadrenerginé bukle, moteriska lytis, kompleksiné kairiojo
skilvelio ektopija ir poky¢iai elektrokardiogramoje (T-dantelio inversijos apatinése derivacijose).

Siame skyriuje i§samiai aptariamas kiekvienas rizikos markeris.

3.2.1. Mitralinio voZtuvo Ziedo disjunkcija

Mitralinio voztuvo ziedas yra pluostiné struktiira, esanti Sirdies pluostinio skeleto centre. Jis
prasideda mitralinio ir aortos voztuvy sandiiroje ir tesiasi kaip elipsé, pritvirtinta prie kairiojo
priesirdzio ir kairiojo skilvelio, ant Ziedo tvirtinasi priekiné ir uzpakaliné mitralinés burés. Mitralinis
ziedas atlieka trigubg funkcijg — atskiria kairjji prieSirdj nuo skilvelio, pritvirtina MV bures prie
atrioventrikulinés jungties, o kairjjj priesirdj — prie skilvelio miokardo. Normalus mitralinis Ziedas
jterpia ,,8aknis* (t.y. kaip medis) | bazinius kairiojo skilvelio sienelés segmentus, tai uztikrina
tinkamg skilvelio voztuvo jtvirtinimg. Be §ios anatominés tvirtinimo paskirties, MV Ziedas atlieka ir
svarbias fiziologines funkcijas: ankstyvojoje sistol¢je, kai pradeda didéti skilveliy slégis, mitralinés
burés susijungia, taip iSvengiant ankstyvo dviburio voztuvo nesandarumo. Kadangi ziedas yra
pluostinis, Si kinetiné savybé gali biti siejama su skilvelio susitraukimu, sukelianc¢iu ziedinj judéjima
per tvirtg ziediniy Sakny susitvirtinimg su skilvelio miokardu. Toks susijungimas uztikrina, kad
skilvelio susitraukimo metu biity tinkamai palaikoma dviburio voZtuvo struktiira ir prieSirdziy forma
bei matmenys (18).

Mitralinio voztuvo ziedo disjunkcija (angl. MAD — mitral annulus disjunction) — tai
patologija, daznai stebima pacientams, sergantiems miksomatoziniu MVP, kai ir sistolés, ir diastolés
metu, uzpakalinés mitralinés burés jungimosi prie mitralinio ziedo vieta atsiskiria nuo kairiojo
skilvelio miokardo ir jsiterpia i uzpakaling prieSirdzio sienele (19). Tai nustatoma perkriitininio
Sirdies ultragarsinio tyrimo ar Sirdies magnetinio rezonanso tomografijos pagalba (20, 21). MAD
atveju mitralinis ziedas nuo mitraliniy buriy ir nuo kairiojo priesirdzio sienos neatsiskiria, taip pat
nepakinta priekinés mitralinés burés pagrindas, pazeidziama tik sritis po uzpakaline bure (10
paveikslas) (18). Sistolés ir diastolés metu, kai miokardas susitraukia, uZpakalinés mitralinés burés
jungimosi prie mitralinio ziedo vieta ,,pasislenka® ir atsiskiria nuo KS miokardo keliy milimetry
atstumu, o kartais Sis atstumas gali siekti ir daugiau nei 1 cm. Ankstesniy tyrimy duomenimis,
diastoléje MAD nestebéta, taciau naujausi duomenys rodo, kad MAD turi buti nustatomas ir
sistol¢je, ir diastoleje (19). Pirmg karta MAD apraSyta daugiau nei prie§ 3 deSimtmecius. Tuo metu
Sis terminas panaudotas apibrézti mitralinio voztuvo ziedo anatominj pokytj, galimai jgimta
anomalija, apibidinant pacienta, ilgg laikg jautusj Sirdies plakimo epizodus ir patyrusj staigia Sirding
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mirtj. 2021 m. tyrimo duomenys rodo, kad aritmijos rizika didéja proporcingai MAD ilgiui, kas rodo
MAD rysj su aritminiu MVP (9).

MAD diagnostika gana sudétinga, daznai pakitimas gali likti nepastebétas, todél kartais yra
vadinamas ,,pamirstu“ miksomatozinés mitralinio voztuvo ligos komponentu, nors yra $iai ligai gana

specifinis (7).

Normali uZpakalinés mitralinés burés jungties padétis

10 paveikslas. Skirtingi mitralinio voZtuvo Ziedo anatomijos variantai.

A, B, F, G, H, I paveikslai yra Sirdies magnetinio rezonanso tomografijos vaizdai, o D ir E
atitinkamai yra perkriitininio ir perstemplinio ultragarsinio tyrimo vaizdai. A—C normali
uzpakalinés mitralinio voZtuvo burés jungties padétis, D-F ,,pseudo” MAD ir G-I ,tikroji*
MAD. Raudonas taskas Zzymi jungt] tarp mitralinio voztuvo ziedo ir mitralinio voZtuvo
uzpakalinés burés. Balta punktyriné linija zymi uzpakaling mitralinio voztuvo bur¢. Raudona
rodyklé Zymi povoztuving membrang tarp uzpakalinés mitralinio voztuvo buré€s jungties su
mitralinio voZtuvo Ziedu ir kairiojo skilvelio miokardo. Raudona linija rodo kairiojo priesirdzio
sienele. lliustracija (19) koreguota, gavus Elsevier ir Autoriy teisiy valdymo centro (angl.

Copyright Clearance Center's RightsLink service) leidimq.

MAD yra glaudziai su MVP siejamas radinys. Naujausi tyrimai rodo ry§j tarp MAD, skilveliy

aritmijos ir speninio raumens fibrozés (10, 21). Nustatyta, kad pacientams, sergantiems MAD,
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dazniau pasireiskia skilvelinés ekstrasistolés ir skilveliné tachikardija, lyginant su tais, kurie neturi
MAD. Tiriant 50 staigios Sirdinés mirties atvejy, $i patologija buvo ryskesné, o galutinis sistolinis ir
galutinis diastolinis mitralinio Ziedo skersmuo buvo didesnis MVP pacientams, sergantiems aritmija
nei tiems, kuriems nebuvo aritmijy. Nustatyta, kad pacienty, serganciy aritminiu MVP, mitralinio
voztuvo aparatui yra biidingas MAD ir sistolinis i§sigaubimas, kurie laikomi pagrindu paradoksalaus
mitralinio Ziedo skersmens padidéjimui, progresuojanciai miksomatozinei mitraliniy lapeliy
degeneracijai ir miokardo tempimui KS baziniame apatinés — Soninés kairiojo skilvelio sienelés
segmente (10).

Kai kurie tyrimai rodo, kad MAD gali formuotis ir be MVP, taciau klinikinis §ios i§vados
reikSmingumas néra aiskus (19, 22).

Rysys tarp MAD ir MVP leisty interpretuoti MAD kaip potencialy rizikos markerj skilveliniy
jtraukimo kriterijumi néra galutiniai, tritksta standartizuoty vaizdiniy protokoly aptikti ir kiekybiskai

jvertinti MAD.

3.2.2. Miokardo fibrozés jtaka aritminio MVP formavimuisi

Aiskinant skilveliniy aritmijy patofiziologija yra iSskiriami du veiksniai: kairiojo skilvelio
miokardo fibrozé (substratas) ir kompleksiné skilvelio ektopija (trigeris), taip pat trumpalaikiai
moduliatoriai, tokie kaip hiperadrenergin¢ biiklé, hemodinamikos bei elektrolity koncentracijos
poky¢iai. Manoma, kad prolapso metu dél prolabuojancios burés padarytos mechaninés traukos,
fibrozé dazniausiai formuojasi tose struktiirose, kurios palaiko mitralinj aparatg, t.y. ant kairiojo
skilvelio baziniy segmenty ir speniniy raumeny, kurie yra labiausiai jautriis mechaninéms tempimo
jégoms, sukeltoms buriy judéjimo (23, 24). MVP didina speniniy raumeny susitraukimg ir bazinés
kairiojo skilvelio sienos jtemptuma bei Ziedo iSsiplétimg sistolés metu. Visi Sie veiksniai yra galimi
fibrozés dirgikliai (25, 26). Mechaniskai sukelta kairiojo skilvelio fibrozé¢ veikia kaip skilveliniy
aritmijy substratas pacientams, turintiems skilveliy disfunkcijg (27) (11 paveikslas).

Sirdies MRT leidzia jvertinti miokardo Zidinine fibroze, naudojant vélyvojo kontrastinés
medziagos kaupimo metodika (VKMK) (28). Irodyta, kad Zidininés fibrozés buvimas ir mastas yra
susij¢ su nepalankiomis klinikinémis baigtimis ir skilveliy aritmija pacientams, sergantiems

vainikiniy arterijy liga ir neiSemine kardiomiopatija (29, 30).
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PIKTYBINES SKILVELINES ARITMIJOS

11 paveikslas. Skilveliniy aritmijy patofiziologija, sergant MVP: mechaninio trigerio
ir nenormalaus substrato derinys (Padua hipotez¢). MAD ir sistolinis iSsigaubimas yra
pagrindas nenormaliam mitralinio ziedo skersmens padidéjimui sistolés metu ir KS miokardo
tempimui KS baziniame segmente ir speniniuose raumenyse. Tai ilgainiui sukelia hipertrofija
ir fibrozg. KS — kairysis skilvelis; MAD — mitralinio Ziedo disjunkcija; MV — mitralinis

voztuvas.

Sirdies MRT gali padéti nustatyti miokardo fibrozinius pakitimus — specifinius aritmijos
rizikos veiksnius (6). Analizavus pacientus, patyrusius staigig Sirding mirtj bei turincius
kompleksines skilvelines aritmijas, daugumai pacienty rasta zidininé KS speniniy raumeny fibrozé
(88 proc.) bei bazinio apatinio KS segmento fibrozés pozymiai (93 proc.). VKMK radiniai, atliekant
Sirdies MRT, koreliuoja su histopatologine fibroze. Sie pastebéjimai buvo patvirtinti
nepriklausomoje 3680 autopsijy grupéje, is kuriy MVP rastas 62 pacientams (1,7 proc.) (31). Tyrimy
metu kairiojo skilvelio fibrozé, apimanti vieng arba abu speninius raumenis (daugiausia
posteromedialinj speninj raumenj) ir gretima kairiojo skilvelio sieng (daugiausia KS bazinio Soninés-
apatinés sienelés segmenta), nustatyta 74 proc. atvejy. RySys tarp MVP ir miokardo fibrozes
aprasytas 2018 m. tyrime, kuriame dalyvavo pacientai, turintys dviburio voztuvo nesandarumg. Su
MVP susijes dviburio voztuvo nesandarumas yra laikomas nepriklausomu skilveliniy aritmijy

rizikos veiksniu. Tyrimo duomenimis, pacientams, kuriems nustatytas pirminis dviburio voztuvo
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nesandarumas, KS miokardo fibrozé nustatyta dazniau, jei MV nesandarumas sglygotas MVP (9).
Tyrime dalyvavo MVP sergantys (n = 177) ir nesergantys (n = 179) asmenys. Buvo jrodyta, kad
fibroz¢ didéja priklausomai nuo dviburio voztuvo nesandarumo laipsnio (32), yra linkusi atsirasti
specifinése kairiojo skilvelio vietose ir yra susijusis su save palaikancia (angl. sustained) skilveline
tachikardija ar skilveliy virp¢jimu. Kairiojo skilvelio fibrozé nustatyta 36,7 proc. MVP turinciy
pacienty, palyginti tik su 6,7 proc. ne MVP pacienty. Steb&jimo metu aritmijos reiskiniai, apibrézti
kaip spontaniné ar save palaikanti skilvelin¢ tachikardija, pasireiské 4,5 proc. MVP pacienty.
DidZiausias aritmijos reiSkiniy daZnis nustatytas MVP pacientams, turintiems zidining fibroze
(7,7 proc.), po to seké MVP pacientai, neturintys zidininés fibrozés (2,7 proc.) ir ne MVP pacientai
(0,6 proc.) (32). MVP pacientams, sergantiems zidinine fibroze, ji dazniausiai nustatyta baziniame
Soninés-apatinés kairiojo skilvelio sienelés segmente (31,1 proc.) taip pat baziniame apatinés KS
sienelés segmente (10,7 proc.). Pacientams, sergantiems MVP stebima zidininé fibrozeé, kurios
kaupimg (12 paveikslas). Toks fibrozés pasiskirstymas biidingas tik pacientams, sergantiems MVP,
ir jo negalima priskirti KS remodeliacijai
dél dviburio voztuvo nesandarumo (22).
Aritminis MVP gali biiti susijes su
difuzine kairiojo skilvelio miokardo
fibroze, nustatoma taikant parametrinj
MRT T1 vazdinimg, kuris gali padéti
stratifikuoti rizikg jvertinant fibrozg (22,
33). Tyrimas parodé, kad difuzin¢ KS
fibroz¢, nustatyta MRT T1 vaizdinimo

seka, yra susijusi su padidéjusia

kompleksiniy skilveliniy aritmijy rizika

pacientams, sergantiems MVP (33). 12 paveikslas. Zidininés fibrozés, nustatomos

Siame tyrime autoriai nustaté Zymiai
trumpesn] pokontrastinj T1 laikg tarp
pacienty, serganciy MVP ir skilvelinémis
aritmijomis, lyginant su tais, kurie neturi
aritmijy. Taciau bitina atlikti tolesnius
tyrimus, kad biity galima jsitikinti, ar $ie
MRT TI1 laiko pokyc¢iai yra ankstyvi

biisimos KS Zidininés fibrozés Zymenys,

Sirdies MRT pagalba, pobudis.

A— midmiokardinis VKMK pobtdis
(midmiokardinés strijos);
B — subepikardinis smulkiazidininis kaupimas.

lliustracija pritaikyta gavus Elsevier ir Autoriy teisiy

valdymo centro leidimg.
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ar tam tikra kardiomiopatija, su kuria susijusios skilvelinés aritmijos.

2017 m. Muthukumar ir bendraautoriai apras¢ Pickelhaube’o Zenklg — staigaus stipraus
miokardo tempimo Zymenj, apibiidinamg kaip didziausias sistolinio Soninio mitralinio ziedo greitis
(>16 cm/s) (49). Didesni greiciai rodo miokardo tempima, kai prolabuojancios burés staigiai tempia
speninius raumenis bei gretima kairiojo skilvelio miokardg sistolés metu. Naudojant pulsinés bangos
doplerj, 21 MVP pacienty imtyje iSmatuotas mitralinio voztuvo ziedo greitis. Pacientai buvo
suskirstyti | tuos, kuriems nustatytas Pickelhaube zenklas ir j tuos, kuriems jis nenustatytas (<16
cm/s) (31). 12 pacienty i§ 21 Soniniame mitraliniame ziede pastebétas iSskirtinis grei¢io Suolis nuo
vidurinés sistolés iki vélyvosios sistolés. IS $iy 12 pacienty 8 pacientai steb¢jimo metu nustatytos
piktybinés skilvelinés aritmijos (67 proc., lyginant su 22 proc.). Autoriai iSkélé hipoteze, kad
prolabuojanc¢ios miksomatozinés mitralinio voztuvo burés tempiamas posteromedialinis speninis
raumuo lemia KS sienelés tempimag link virStnes ir Pickelhaube zenklo buvimas gali biiti piktybinio
miksomatozinio MVP fenotipo rodiklis (19). Sis mechaninis fenomenas gali sukelti elektring
disfunkcija, net jei néra Sirdies MRT pagalba aptiktos fibrozés (9).

Pacienty, turin¢iy difuzing subkliniking intersticing fibroze¢ ir sergan¢iy MVP su dviburio
voztuvo nesandarumu, tyrimai parodé, kad difuzinés nezidininés subklinikinés skilveliy fibrozés
buvimas yra susijes su kompleksinés skilvelinés aritmijos atvejais (30). Literatiroje placiai
dokumentuota, kad randy buvimas gali sukelti skilveliy aritmijos atsiradimg. Gyvybingi audiniai,
jsiterpe | tanky randinj audinj, gali sudaryti létus laidumo kanalus, kurie sukuria pakartotinio jéjimo
(angl. re-entry) rata, sukeliantj aritmijas (19). Taip pat didelé skilveliy fibrozé esant sumazéjusiam
repoliarizacijos rezervui skatina ankstyvaja depoliarizacijg ir gali sukelti skilveling tachikardijg ir
skilveliy virpéjima (ST ir SV). Padidéjusi skilveliy fibroz¢ atlieka pagrindinj vaidmenj, leidZiantj
oksidacinio ir metabolinio streso sukeltai ankstyvajai depoliarizacijai veikti kaip trigeriui,
sukelian¢iam ST ir SV. Tokio aritmogeninio poveikio nebuvimas, veikiant tiems patiems stresoriams
Sirdyse, kuriose fibrozé nerandama, pabrézia fibrozés svarba ST ir SV atsiradimui. Sie duomenys
rodo, kad antifibrozinis gydymas kartu su gydymu, skirtu padidinti skilveliy repoliarizacijos rezerva,
gali veikti sinergiskai ir sumazinti staigios Sirdinés mirties rizikg (32). Taciau reikalingi papildomi
jrodymai, norint pagristi, kad Zidininé ar difuziné fibrozé yra pagrindiné skilveliy aritmijos

priezastis MVP sergantiems pacientams.

3.2.3. Laikinieji moduliuojantys veiksniai: autonominé nervuy sistema ir katecholaminai

Yra nustatyta, kad pacientams, sergantiems MVP, pasireiSkia autonominé disfunkcija,
iskaitant padidéjusj simpatinj ir sumazéjusj parasimpatinj tonusg (33). Hiperadrenerginé bikle gali
padidinti skilveliy ektopijos daznj, taip pat miokardo polinkj j ektopinj aktyvuma. Prolabuojantis
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mitralinis voztuvas traukia speninius raumenis, suaktyvindamas vietinius tempimo receptorius ir
sukeldamas nervy galiiniy membranos depoliarizacija ir nenormaly mechanoelektrinj griztamajj rysj
1 centring nervy sistema, sukeliant] ST arba SV. Be to, padid¢jes katecholaminy kiekis gali sukelti
jony kanalo moduliacijg ir sarkoplazminio tinklo apkrova kalcio jonais, dél to véluoja depoliarizacija
ir véliau prisideda prie aritmijy vystymosi. Taip pat nustatyta, kad hiperadrenerginés buklés metu
mechaniskai suaktyvinti prieslaikiniai skilveliy susitraukimai (PSS) dél mitralinio voztuvo aparato
struktiiriniy ar fibroziniy anomalijy kartu su padidéjusiu autonominiu tonusu, gali vesti j staigios

Sirdinés mirties rizikos padidéjima (23).

3.2.4. Lyties, amZiaus ir MV nesandarumo chirurginés korekcijos jtaka

Nustatyta, kad gyvybei pavojingos su MVP susijusios skilvelinés aritmijos daZniau
pasireiskia moterims (duomenys rodo, kad 70-90 proc. paveikty asmeny yra biitent moterys) (34).
Si ly¢iy neatitikimo priezastis yra nezinoma ir gali biti daugiaveiksné: abiejy buriy MVP daZzniau
yra biidingas moterims bei joms reciau yra atlickama chirurginé mitralinio voztuvo plastika (35).

Jaunesniems pacientams patoanatominés MVP ypatybés atsiranda dél perteklinio audinio
formavimosi ant MV buriy, vedancio i Barlow liga, o vyresnio amziaus pacienty patoanatominiai
pazeidimai dazniausiai pasireiSkia fibroelastine degeneracija. Abi ligos formos gali sukelti MVP ir
chordy prailgéjima arba plySima (36).

Tyrimuose, kuriuose dalyvavo jauni pacientai (~ 42 mety) ir vyresni pacientai (~ 62 mety),
buvo nustatyta, kad MV chirurginé plastika, mazinant skilveliniy aritmijy daznj, naudingesné
jaunesniems pacientams, lyginant su vyresniyjy grupe (37). Aritmijy progresavimas, fibrozes
iSplitimas speniniuose raumenyse, sausgysliniuose sitiluose (chordose) ir mitraliniame ziede,
atsizvelgiant ] paciento amziy ir gretutines ligas, galimai yra §iy ypatumy priezastis. Taip pat
vyresnio amziaus pacientams dazniau vystosi difuziné (o ne zidininé) fibroze ir skilvelineé ektopija,
ko negalima gydyti vien mitralinio voztuvo chirurgija (8, 40). Duomenys rodo, kad chirurgin¢ MV
plastika ne visada garantavo teigiamg aritmijy kontrole (8), tac¢iau jrodyta, kad mitralinio voztuvo
keitimas ar chirurginé plastika, sumaZina aritmijy na$ta pacientams, turintiems MVP. Sie
preliminariis duomenys rodo, kad MV chirurginé korekcija netolygiai sumazina skilveliniy aritmijy
nastq pacientams, sergantiems MVP, taciau tie pacientai, kuriems nasta sumazéjo, yra jaunesni, o
tai galbiit rodo, kad ankstyva chirurginé intervencija gali pakeisti pagrindinj elektrofiziologinj

aritmijy substratq (8).

17



3.2.5. Mitralinio voZtuvo prolapsas ir staigios Sirdies mirties rizika

Nuo MVP priklausancig staigios mirties rizikg didina keli, vienas su kitu susije, veiksniai:
miokardo fibrozé (speninis raumuo, baziné kairiojo skilvelio sienel¢), mitralinio voztuvo Ziedo
disjunkcija, skilveliné ektopija, hiperadrenerginé bukl¢ ir hemodinamikos ar elektrolity
koncentracijos pokyciai. Stebéjimo tyrimy metu rizika jvertinta nuo 0,9 proc. iki 1,9 proc. per metus,
taCiau metodologijose ir tiriamosiose populiacijose yra biidingas didelis heterogeniSkumas. Be to,
atliekant tyrimus, kuriuose pranesama apie su MVP susijusios staigios Sirdinés mirties daznj, lieka
neaiSku, kokie voztuvo morfologijos kriterijai buvo naudojami (39). Atliekant autopsija, MVP
dazniausiai klasifikuojamas kaip ,nenustatytas® arba ,tikriausiai susijes” su mirtinu
kardiovaskuliniu jvykiu. Vienu atveju, autopsijos tyrimo metu nebuvo nustatyta numanoma mirties
priezastis 50 proc. tirty jauny motery (nuo 35 iki 44 mety amziaus) ir buvo jvardinta kaip
,hepaaiskinamos etiologijos staigi Sirdies mirtis“. Taciau i§ ,,nepaaiskinamy‘ atvejy daugiau nei
pusei mirusiyjy autopsijos metu buvo rastas MVP (40). D¢l $iy klasifikavimo trikumy gali buti
nepakankamai jvertintas tikrasis su MVP susijusios staigios mirties daznis, ypa¢ kai autopsijos
tyrimai rodo, kad MVP islieka viena dazniausiy kitu atzvilgiu sveiky jauny mirusiyjy pacienty
patologijy (12, 44).

MVP pacientams, iSgyvenusiems staigig Sirding mirtj, rekomenduojama implantuoti
kardioverterj — defibriliatoriy (IKD). Dideléje 595 pacienty grupéje 9 proc. sirgo kompleksinémis
skilvelinémis aritmijomis (ST > 180 karty per minutg ir (arba) anamnezéje buvo jrodyta ST/SV),
27 proc. sirgo vidutinio sunkumo (ST 120-179 kartai per minute), 8 proc. buvo lengvos skilvelinés
aritmijos (= 5 proc. PSS ir (arba) ST <120 karty per minutg), o 57 proc. netur¢jo reikSmingos
ektopijos (<5 proc. PSS). Aritmijos sunkumas buvo stipriai susijes su nepalankiomis baigtimis,
mirtingumas pra¢jus 8 metams po diagnozés svyravo nuo 10 + 2 proc. pacienty, kuriems néra
reik§mingy skilveliniy aritmijy, iki 15 + 3 proc. lengvo arba vidutinio sunkumo ir 24 + 7 proc. sunkiy
aritmijy atvejais (9).

Dviburis MVP yra vienas i§ pagrindiniy skilveliniy aritmijy ir staigios Sirdinés mirties rizikos
padidéjimo veiksniy. PraneSama, kad beveik 70 proc. atvejy, sergantiesiems MVP ir patyriusiems
staigg Sirding mirtj, nustatytas abiejy mitralinio voztuvo buriy prolapsas, o tik 26 proc. atvejy —

uzpakalinés mitralinio voztuvo burés prolapsas (19).

3.3. Aritminio MVP diagnostika

3.3.1. Elektrokardiograma
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Daugumos pacienty, sergan¢iy MVP, 12 derivacijy EKG poky¢iy néra. Kai kuriy pacienty,
turin¢iy MVP ramybés EKG rodo invertuotg arba dvifazj T dantelj apatinése (II, III, aVF) ir Soninése
(I, aVL, V5-6) derivacijose. Tokie radiniai rasti 33—78 proc. pacienty, kuriems nustatytos
kompleksiné sklivelinés aritmijos ir pasireiské staigi Sirdiné mirtis. Minétos derivacijos apima srit],
kur yra pazeisti KS speninis raumuo bei KS miokardas, formuojasi netinkamas tempimas, kas
mechaniskai gali skatinti PSS. PSS yra daznas reiskinys MVP populiacijoje (nuo 49 proc. iki
85 proc. MVP pacienty) ir ne visada yra susije¢ su piktybinémis baigtimis. Taciau MVP pacientams,
patyrusiems staigig Sirding mirtj, ambulatorinio EKG steb¢jimo metu rastas didesnis skilveliniy
ekstrasistoliy, pasireiSkianciy kupletais, bei skilvelinés tachikardijos daznis. Taip pat nustatyti
skilvelinés repoliarizacijos sutrikimai, prailgejes QT intervalas (42). EKG tyrimai taip pat parode¢,
kad pacientams, sergantiems MVP, ST yra deSiniosios Hiso pluosto kojytés blokados morfologijos,
kas rodo, kad aritmijos atsiranda kairiajame skilvelyje (43).

PSS pasireiSkimas MVP pacientams, neturintiems ritmo sutrikimy simptomy, atlikus 12
derivacijy EKG buvo 17 proc., fizinio kriivio EKG méginio metu 50 proc., o atlikus 24 valandy
ambulatorinj EKG monitoravima 83 proc. (43). Taigi, galima teigti, kad atliktas 24 valandy EKG
Holterio monitoravimas leidzia jvertinti skilveliniy aritmijy naStg net ir simptomy neturintiems
pacientams.

Misy aprasomos pacientés 12 derivacijy ramybés elekardiogramoje stebéti panaSis |
literatiiroje aprasytus pakitimus: T dantelio inversijos II, III, aVF standartinése derivacijose bei
bifaziai T danteliai V2-V6 derivacijose (2 paveikslas), o pries hospitalizacijg atliktame 24 val. EKG
monitoravimo tyrime stebétos 1901 skilvelinés ekstrasistolés, 5 skilveliniai kupletai ir 1 skilvelinis

tripletas.

3.3.2. Perkritininis Sirdies ultragarsinis tyrimas

Sirdies ultragarsinio tyrimo metu galima greitai jvertinti irdies morfologija ir funkcija.
Tyrimo pagalba randami keletas mitralinio voztuvo aparato ir miokardo pakitimy rodo s3sajas su
skilvelinémis aritmijomis: tai mitralinio voztuvo burés storis diastoléje >5 mm, MAD, paradoksinis
sistolinis mitralinio voztuvo ziedo skersmens padidéjimas, sistolinis i§sigaubimas ir baziné Soniné
KS hipertrofija. Taip pat yra jrodyta, kad funkcinés anomalijos, jskaitant Pickelhaube pozymyj,
padidéjusj regioninj postsistolinj indeksg ir mechanine dispersija, yra susij¢ su skilveliy aritmija ir
staigios mirties rizika pacientams, sergantiems MVP (31).

Aprasomame klinikiniame atvejyje perkriitininis Sirdies ultragarsinis tyrimas parod¢ kairiojo
skilvelio dilatacija (kairiojo skilvelio diametras diastolés pabaigoje apie 59 mm), saikiai sumazintg
kairiojo skilvelio iSstimio frakcijg (apie 51 proc.), sutrikusig bazinio apatinio ir apatinio-Soninio
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kairiojo skilvelio segmenty kontrakcija ir nedidelio — vidutinio laipsnio dviburio voztuvo

nesandarumg (3 paveikslas). Minéti MAD ir sistolinis iSsigaubimas stebéti Sirdies MRT vaizduose.

3.3.3. Sirdies magnetinio rezonanso tomografija (MRT)

Sirdies MRT gali padéti nustatyti, jvertinti struktirinius miokardo pakitimus bei specifinius
aritmijos rizikos veiksnius, tokius kaip MAD (19), zZidininé KS speniniy raumeny arba baziné Soniné
KS fibrozé (27). VKMK S$irdies MRT koreliuoja su histopatologine fibroze.

Pateiktame klinikiniame atvejyje Sirdies magnetinio rezonanso tomografijos radiniai keturiy
Sirdies ertmiy sustabdyto judesio vaizduose rodo panasius, kaip literatiiroje apraSytus, pakitimus:
diastolé¢je matomas Soninés sienelés bazinio segmento iSplon¢jimas — mitralinio ziedo disjunkcija,
sistoleje — iSplonéjusio Soninés sienelés bazinio segmento sistolinis i§sigaubimas (5 paveikslas).
VKMK sekose, keturiy Sirdies ertmiy vaizduose, trijy Sirdies ertmiy vaizduose bei trumposios asies
vaizde baziniy segmenty lygyje nustatyta zidininé transmuraliné fibrozé (9 paveikslas), kuri yra
kitokio pobtidzio nei miokardo fibrozé, aprasoma literattiroje ir siejama su MVP. Negalima atmesti,
kad aprasomai pacientei galéjo biiti MV plastikos metu pazeista juosianti vainikiné arterija ar jos
Saka ir dél to gal¢jo susiformuoti iSeminés kilmés randas, kaip proaritminis substratas. Atliekant
invazing vainikiniy arterijy angiografija hospitalizacijos metu pakitimy vainikinése arterijose

nebuvo nustatyta.

34. Aritminio MVP gydymas

Naujausiose ACC/AHA/HRS (American College of Cardiology/American Heart
Association/Heart Rhythm Society) gairése zymima padidéjusi skilveliniy aritmijy rizika
pacientams, sergantiems MVP, ir galimas rySys su staigia Sirdine mirtimi, taciau konkreciy
rekomendacijy dél terapinés intervencijos néra (19).

Klinikiniy sprendimy priémimas, gydant jaung MVP ir simptominémis skilvelinémis
aritmijomis  sergant] pacient, yra sudétingas, paremtas tokiy pacienty gydyme
besispecializuojancios, dazniausiai voztuvinés komandos, patirtimi. Mazos rizikos MVP pacienty,
serganciy polimorfinémis skilvelinémis aritmijomis, gydymas turi biiti konservatyvus, reguliariai
monitoruojant Sirdies veikla, esant reikalui, skiriant medikamentus. Pirmo pasirinkimo vaistai yra
beta-adrenoblokatoriai simptominiy ar besimptomiy skilveliniy aritmijy gydymui (10). Pacientams
rekomenduojama vengti stimulianty, tokiy kaip kofeinas, alkoholis, tabakas ir kitos neteisétos

psichotropinés medziagos, galin¢ios padidinti katecholaminy kiekj kraujyje. Medikamentiné
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terapija, naudojant beta-adrenoblokatorius, teoriSkai yra naudinga, taciau truksta iSsamiy tyrimy,
jtraukiant aritminiu MVP sergancius pacientus. Terapinis simptomy turin¢io paciento, kurio

skilvelinés aritmijos yra atsparios vaistams, gydymas yra priestaringas (10).

3.4.1. RadiodaZznuminé abliacija ir implantuojamas kardioverteris defibriliatorius

Atlikty tyrimy duomenys rodo, kad radiodaznumin¢ abliacija yra tinkamas gydymo metodas
MVP pacientams, turintiems simptomines, vaistams atsparias skilvelines aritmijas. Radiodaznuminé
abliacija gali sumazinti simptominiy skilveliniy ekstrasistoliy daznj (44). Dél skirtingy salygy,
susijusiy su piktybiniy skilveliniy aritimijy epizodais, sergant MVP, radiodaznuminé abliacija yra
skirta tiems atvejams, kai galima identifikuoti elektrinius ST ar SV trigerius arba su randu susijusia
ST. Randas daZnai yra bazingje apatingje arba bazinéje Soninéje KS sienel¢je — tipiskose vietose,
nustatytose atlickant MVP pacienty vaizdinimo tyrimus. Gydant su randu susijusig ST,
radiodaznuminés abliacijos procediiros metu kartografuojami PSS trigeriai. Sie trigeriniai Zidiniai
daznai randami ant speniniy raumeny arba fascikulin¢je laidumo sistemoje. Nedidelés imties atvejy
serijos tyrimas, apémes 14 pacienty, sergan¢iy MVP su SV ir be jo, kuriems buvo atlikta
radiodaznuminé abliacija, nurodé didele procediiros sékme (89 proc. — aritmijy ir implantuojamo
kardioverterio defibriliatorius (IKD) Soky daZznio sumazéjimas) ir reikSmingg kardioverterio-
defibriliatoriaus implantavimo poreikio sumazéjima (jo neturé¢jusiems pacientams) (45).

IKD daZnai nurodomas kaip antriné profilaktikos priemoné MVP sergantiems pacientams,
iSgyvenusiems staigig Sirding mirtj. IKD implantavimas svarstomas, jei atliekant invazinj
elektrofiziologinj tyrima, ilgalaiké monomorfiné skilveliné tachikardija buvo sukelta 3 ir maziau
skilveliy ekstrastimuliy arba ilgalaiké polimorfiné skilvelin¢ tachikardija buvo sukelta 1 arba 2
skilveliy ekstrastimuly.

Siame darbe pateikiamas klinikinis atvejis yra aritminio MVP gydymo, implantuojant

kardioverterj defibriliatoriy antrinei staigios mirties prevencijai, pavyzdys.

3.4.2. Mitralinio voZtuvo chirurginé plastika

Mitralinio voZtuvo chirurginé plastika yra paremta supratimu, kad operacijos déka turéty biiti
sumazinamas speniniy raumeny tempimas ir palengvinama skilveliy remodeliacija, dé¢l ko sumazéja
skilveliniy aritmijy daznis. Prienama literatiira apie mitralinio voztuvo plastikos ar keitimo protezu
naudg mazinant skilveliniy aritmijy pasireiSkimg yra jvairi ir gaunama i§ pavieniy atvejy ataskaity

arba vieno centro patirties, kai imties dydis yra mazas (8). Duomenys rodo, kad chirurginé MV
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plastika ne visada uztikrina teigiamg aritmijy kontrole (46), tac¢iau jrodyta, kad mitralinio voztuvo
implantavimo operacija ar chirurginé plastika, sumazina aritmijy nastg pacientams, turintiems MVP.
4 i§ 5 pacienty, sergan¢iy piktybine aritmija prieS operacijg, buvo uzfiksuotas skilveliniy
ekstrasistoliy, skilveliniy tachikardijy ir IKD iSkrovy sumazéjimas po mitralinio voztuvo chirurginés
plastikos (38). Kohortiniai tyrimai atlikti nuo 1993 iki 2012 m. rodo, kad daliai pacienty, serganciy
MVP po atliktos chirurginés mitralinio voztuvo korekcijos, skilveliniy aritmijy daznis sumazéjo bent
10 proc., dazniau tai buvo jaunesnio amziaus pacientai, kas galéty reiksti ankstyvesnés operacijos
nauda (8).

Svarbu paminéti, kad chirurginis MV gydymas turi buti taikomas atsizvelgiant ; Europos
Kardiology Draugijos (EKD) voztuviniy Sirdies ligy gydymo rekomendacijas, jvertinus MVN
laipsnj, KS disfunkcijos buvima, simptomus, KP dydj, PV epizody buvimg ir sistolinj spaudima
plauciy arterijoje bei jvertinus operacijos sekmés ir iSgyvenamumo tikimybe. 2021 m. EKD gairése
jau minimas MAD, kaip staigios Sirdinés mirties rizikos faktorius, ta¢iau konkre¢iy rekomendacijy
del jo jtraukimo j chirurginio MV gydymo ir rizikos vertinimo kriterijus nepateikta (47).

Geresnés aritminiu mitralinio voZtuvo prolapsu serganciy pacienty pooperacinés iseitys yra
biidingos jaunesnio amziaus pacientams. Taciau rasti duomenys apsiriboja nedideliu kiekiu tyrimy,
o pavieniy atvejy aprasymai rodo, kad mitralinio voZtuvo chirurginis gydymas ne visada garantavo

teigiamgq aritmijy kontrole.

4. STAIGIOS SIRDINES MIRTIES RIZIKOS STRATIFIKAVIMO
KRITERIJAI IR REKOMENDACIJOS

Vv —

rizikg turincius pacientus placioje mazos rizikos pacienty populiacijoje. Kaip minéta anksciau,
daugumai pacienty, sergan¢iy MVP turin¢iy padidintg staigios mirties rizika, yra biidinga ektopija
(trigeris) ir miokardo randas ar fibrozeé (substratas), todél atliekant tyrimus reikéty jvertinti Siuos
veiksnius. Pacientams, kuriems yra nustatomos sudétingos skilvelinés aritmijos arba Sirdies
ultragarsinio tyrimo metu rasti speniniy raumeny ar skilvelio miokardo mechaninio traukimo
pozymiai (pvz., Pickelhaube’o pozymis), rekomenduojamas atlikti Sirdies MRT, norint jvertinti
miokardo fibroz¢. Pacientams, sergantiems MVP ir patyrusiems neaiskios kilmés sinkope,
rekomenduojama atlikti i§samius diagnostinius tyrimus (tarp jy ir maziausiai 24 val. EKG
rodantys aritminj apalpima, yra sinkopé¢ intensyvaus fizinio kriivio metu, sédint arba gulint, staigus

Sirdies plakimas prie§ sinkopinj jvyki ir jokiy ispé€jamyjy simptomy nebuvimas pries§ pat sinkope.
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Pacientams, sergantiems MVP, turintiems daug rizikos veiksniy (1 lentelé), itariant aritming sinkopg¢
ir miokardo randa, buty tikslinga atlikti elektrofiziologinj tyrimg (48). Genetinis iStyrimas
potencialiai galéty padéti nustatyti aritminio MVP genotipa. Yra duomeny, rodanciy sgsajas tarp tam
tikry geny mutacijy ir staigios Sirdinés mirties, sergant MVP, taciau kol kas apraSyti tik pavieniai

atvejai. Norint ateityje jtraukti nagrinéjamy geny variacijas kaip rizikos kriterijy, biitina atlikti

tolesnius tyrimus (49).

1 lentelé. Staigios Sirdinés mirties sergantiems aritminiu MVP rizikos veiksniai.

Radiniai ramybés Kilinikiniai veiksniai Instrumentiniy tyrimy radiniai
elektrokardiogramoje
o T dantelio inversija; e Jaunas amzius ir | Sirdies ultragarsinio | Sirdies  magnetinio
e QT intervalo | moteriska lytis; tyrimo radiniai: rezonanso
pailgéjimas; e Sirdies plakimo | ® Abiejy buriy prolapsas; | tomografija:
¢ QT dispersija; epizodai,  presinkopée, | ¢ Mitralini ziedo | ® VKMK nustatyta KS
e Daugybinés sinkopé; disjunkcija; fibroze;
polimorfinés skilvelinés | ® Teigiama staigios | ® Vidutinio ar didelio | ® Mitralinio ziedo
Ex; Sirdies mirties $eiminé | laipsnio dviburio voztuvo | disjunkcija;
o Skilvelinés anamneze; nesandarumas; e Sistolinis
tachikardijos epizodai. | ® Fizinio kravio | e Sistolinis iSsigaubimas;
sukeltos  polimorfinés | iSsigaubimas; Bazinio Soninio KS
skilvelinés ekstrasistolés | o Pickelhaube’o Zenklas; | sienelés segmento
ir  (ar)  skilveliné | ¢ Kairiojo skilvelio | hipertrofija.
tachikardija. mechaniné dispersija;
e KS iSstimio frakcijos
sumazéjimas;
e Kairiojo  prieSirdzio
padidéjimas.

Apibendrinus atlikty tyrimy rezultatus ir remiantis aprasytu klnikiniu atveju, sitilome
rizikos stratifikavimo algoritmg MVP sergantiems asmenims:

1. Siekiant diagnozuoti aritminj MVP, greta skrininginio perkritininio echokardiografinio
tyrimo rekomenduojama visiems pacientams atlikti maziausiai 24 val. elektrokardiogramos
monitoravimg ir patvirtinti kompleksiniy skilveliniy aritmijy buvima.

2. Diagnozavus aritminj MVP rizikos stratifikacijai ir gydymo taktikos parinkimui, tikslinga
atlikti iSpléstine perkriitining (pagal indikacijas perstempling) echokardiografija ir, pagal galimybes,
Sirdies magnetinio rezonanso tomografija.

3. Pacientams, kurie neatitinka atitinkamy gairiy rekomendacijy chirurginiam gydymui arba
kardioverterio — defibriliatoriaus implantavimui, dél tolimesnio gydymo taktikos svarstoma
individualiai, atsizvelgiant i klinikinius didelés rizikos pozymius (sinkop¢ ar skilveliy tachikardija,
galimai kylanti i§ MV aprato) bei fenotipinius rizikos poZymius (T bangos inversijos apatinése

derivacijose, daugybinés polimorfinés skilvelinés ekstrasistolés, MV ziedo disjunkcija, Barlow liga,
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kairiojo prieSirdzio padidé¢jimas, KS iSstimio frakcija <50 proc., VKMK buvimas) ir aritmijy

gydymo vaistais efektyvuma.

5. ISVADOS

Mitralio voztuvo prolapsu serganciy pacienty staigios Sirdinés mirties rizika kiekvienu atveju
turi biiti vertinama individualiai, remiantis anamneze ir atlikty instrumentiniy tyrimy rezultatais.
Dauguma gyvybei grésmingy aritmijy fenotipiniy rizikos veiksniy, sergant mitralio voztuvo
prolapsu, galima jvertinti naudojant neinvazinius diagnostinius biidus. Norint tiksliai nustatyti
implantuojamy kardioverteriy defibriliatoriy, tikslinés radiodaznuminés abliacijos ir chirurginés
plastikos terapinj vaidmenj mitralio voztuvo prolapsu serganciyjy kompleksinéms aritmijoms
reikalingi tolimesni tyrimai.

ApraSytas klinikinis atvejis patvirtina literatiiroje pateikty staigios Sirdinés mirties rizikos
veiksniy nustatymo aktualumg ir pademonstruoja jvairiy neinvaziniy tyrimo metody reikSme

aritminio mitralio voztuvo prolapso diagnostikoje ir gydyme.
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PRIEDAI

Pacientn sutikimas dél sveikatos duomeny naudojimo moksliniais tikslais

Jvadas

V| Vilniaus universiteto ligoning Santaros klinikos, registruatos adresu Santaritkiy p. 2, 08661
Vilnius, yra asmens sveikatos priezidros paslaugas teikianti jstaiga (toliau tekste vadinamos ,¥YUL
SK* arba_mes"), kurioje gydymo, mokymo ir mokslo tiriamasis darbas vyksta two patiu metu. VUL
SK yrm nuolat vykdomi moksliniai projektai, biomedicininiai ir klinikiniai vaisty bei medicinos
prietaisy tyrimai, taip pat mokslininky grupiy, doktoranty ir studenty mokslo tiriamieji darbai.
Mokymo procese bei medicinns mokslo patangai labai svarbils duomenys apie asmens sveikaty, be
&y duomeny nebity jrodymais pagristy gydymo metody tobulinimo bei jdiegimo klinikinéje
prakiikoje. naujy vaisty atsiradimo. VUL Sk ripestingai priziiri, kad mdsy pacienty asmens
duotnenys bty tvarkomi pagal paliojanéius jstatymus, Mes renkame ir tvarkome tik 1y informacija,
kurios mums reikia Femiau nurodytiems tikslams pasickti,

Sinje formoje patcikiama Jums skirta informacija dél sveikatos duomeny naudojimo minksliniais
tikslais, Neskubékite ir atid?iai perskaitykite 8 dokumenty. Jei nesupratote kokio nors fodfio ar
teiginio, visus iSkilusius klausimus biitinai uiduokite gydytojui, pateikusiam Zig formg, Pried
priimdami sprendima, galite pasilarti su Seimos nariais ar draugais.

Kokius asmens dnomenis apic Jus renkame ir kodél

Pagrindinis moksliniy tyrimuy tikslas — gauti naujy medicines mokslo Hniy, kurios ateityje padéty kity
Zia liga scrgandiy pacienty sveikatai, Sickiant medicinos mokslo pazangos bei uftikrinant medicinos
specialisty mokymo procesy, VUL SK yra reikalingi sveikatos duomenys. Prafome Josy sulikimo
leisti naudoti nuasmenintus Jisy sveikatos duomenis, kurie biity surinkti i8 VUL SK esanéiy
dokumenty. Jisy sveikatos duomenis, priklausomai nuo Jisy sutikimo, kurj bet kada galésite ataukii,
mes tvarkysime toliau nurodytais tikslais: medicinos studenty mokymo procese, rengiant studenty
mokslinius  beigiamuosivs  darbus, publikvojant  klinikinio atvejo apralymg  periodiniuose
mokslinivose medicinos leidiniuose. Muasmeninti duomenys reifkia, kad surinkti duomenys apie Jisy
sveikaty ar medicininiai vaizdai bus naudojami tokia apimtimi, kad pagal juos nebus galima nustatyti
Tilsy tapatybés, tai yra, nebus naudojami Jisy vardas, pavardé, tiksli gimimo data, adresas ar kita
kontaktiné informacija.

Pasiraiydamas patvirtinu, kad informacija apie sutikimg buve paaifkinta man suprantamais
terminais. Patvirtinu, kad sufikimg dél sveikatos doomeny naudojime duodu laisva valia.

Sutinku / © Nesutinku, kad mano nuasmeninti sveikatos duomenys biity naudojami mediciningje
literatiiraje (mokslinés publikacijos, medicinos Zumalai, vadovéliai).

Sutinku / O Nesutinku, kad mano nuasmeninti sveikatos duomenys biiny naudojami mokymo
procese mokymo tikslais, rengiant studeniy baiglamuosius darbus,

:E Sutinku / o Nesutinku, kad biny naodojami nuasmeninti instrumentiniy Hyrimy vaizdai
edicininéje literatiroje (mokslinés publikacijos, medicinos Zumalai, vadovéliai), rengiant studenty
baigiamuosius darbus.

Jiisy asmens duomeny saugojimas ir laikymas
VUL SK taikys tinkamas technines ir organizacines priemones, kad apsaugoty Jisy asmens duomenis
pagal taikomus duomeny apsaugos jstatymus.

Jilisy teisés

Jias galite duoti sutikimg nuasmeninti ir tvarkyti Jisy sveikatos duomenis arba jo neduoti. Palymime,
kad savo sutikimg JOs galite bet kada atfaukti — vadovaujantis galiojandiy jstatymy sglygomis ir
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reikalavimais, Jis galite pricStarauti, kad mes tvarkytume Jiisy sveikatos duomenis i pareikalauti,
kad VUL SK nedelsiant iftrinty Jiisy duomenis ir / ar apriboty tokiy duomeny tvarkyma. Jis taip pat
galite susisiekti su VUL SK ir papraSyti pateikti miisy tvarkomus duomenis apie Jus bei papra$yti,
kad mes i3taisytume netikslius duomenis ir / ar papildytume neidsamius duomenis.

Norédami pasinaudoti savo teisémis, susisiekite su VUL SK duomeny apsaugos pareigiinu
pateikdami u2klausg el. padtu duomenu saugae santalt, telefonu 869771503 arba padto adresu V]
Vilniaus universiteto ligoninés Santaros klinikos, Santaridkiy g. 2, 08661 Vilnius. VUL SK turéty
atsakyti j pradyma dél Jisy duomeny per 30 dicny.

Jisy teisiy jgyvendinimo tvarky visada galite rasti tinklalapyje www.santa.lt. Jei nerimaujate dél Jisy

duomeny tvarkymo biido, galite kreiptis j savo gydytoja arba Valstybing duomeny apsaugos
inspekeijg.
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