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Caso Clinico
Historia Pregressa

* Doente de 34 anos, sexo feminino, caucasiana

* Seguida em consulta de Cardiologia por diagnostico prévio de doenca de Barlow:
- Regurgitagao ligeira a moderada
-NYHAI
- Palpitacdes esporadicas
Holter: SPV raras, polimoérficas — raras salvas com 3 a 5 complexos

* Medicacao: propanolol 10 mg 2id

* Antecedentes familiares: pai com doen¢a mitral de Barlow submetido a plastia cirurgica aos
60 anos
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Caso Clinico
Doenca actual

iNa praia

45 min de SBV

Choque de DAE com recuperacdo de
ritmo sinusal

Admitidanoutro hospital - transferida para o HSM apds 48h



Caso Clinico
Doenca actual

 Exclusao de causas toxicas, metabolicas
 Hemodinamicamente estavel, sem alteracoes de relevo no exame fisico
 Amnésia pregressa:

- Sem outros défices neurologicos
- TC-CE sem alteragoes
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Eletrocardiograma




Ecocardiograma transtoracico
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Caso Clinico
Evolu¢cao em internamento

Protocolo de avaliacao de FV idiopatica

* Monitorizacao eletrocardiografica continua:
SPV polimérficas frequentes (meédia 56/h; 1344 SPV24h) com formas repetitivas

Sem QRS fragmentados, sem alternancia da onda T

* Estudo Eletrofisiologico

Ritmo sinusal. Medi¢des basais normais. Prova de flecainida negativa (despiste

Estimulagdo ventricular programada (dpex de S Brugada)

VD/CSVD) sem precipitagdo de disritmias Prova de isoprenalina negativa
(despiste de S QT longo)



Ressonancia magnética cardiaca

Volume regurgitante =42 mL




Ressonancia magnética cardiaca

Sem realce tardio



Caso Clinico
Evolucao em internamento

Discussao em Heart Team:

- Sem critérios claros para repara¢ao valvular mitral
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Caso Clinico
Evolucdo em internamento
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PVM e risco de MSC

Prolapso da valvula mitral:
- Alteracao morfo-funcional frequente na populacao em geral (2,4%)

- Geralmente benigno mas € uma patologia muito heterogénea

- Associacao a disritmias ventriculares

- MSC -0,2% a 0,4% ao ano

Basso, C et al. Circulation. 2015.

Anders S et al. Forensic Science 2007.
Sriram et al. JACC 2013.
Van der Wall E et al. Int J Cardiovasc Imaging 2010.
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PVM e risco de MSC

Fisiopatologia:
- Tracgao nos musculos papilares

- Lesodes endocardicas por fric¢ao
- Microembolos de agregados plaquetares

- Alteracgodes do tonus autondmico
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PVM e risco de MSC

Fisiopatologia:

Fibrose e realce tardio
- Musculos papilares
- Parede infero-basal
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PVM e risco de MSC

Fisiopatologia:

Fibrose e realce tardio
- Musculos papilares
- Parede infero-basal

Basso, C et al. Circulation 2015.



PVM e risco de MSC

Identificacao dos grupos de maior risco:
- Mulheres
- Prolapso dos 2 folhetos

- Regurgitagdo mitral moderada a grave

- Maior dimensao do anel mitral e dos folhetos
- Disfuncao ventricular esquerda

- Alteracoes ST-T infero-laterais

- Presenca de SPV complexas

- Fibrose infero-basal da parede livre do VE (realce tardio na RMC)
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Seguimento a longo prazo

16 meses apos a alta a doente encontra-se estavel, sem evidéncia de novos

episodios disritmicos

/‘7
Muta¢do KNCE1 em heterozigotia N
Mutaciao KNCE2 em heterozigotia }@
Potencialmente causadoras de sindrome QT longo tipo 1 L/ ¥
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Mensagens Finais
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