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Resumo Abstract

Crianca de trés anos, com estenose subvalvar adrtica Three-years-old boy presenting with a subvalvar aortic
sem defini¢do precisa ao ecocardiograma, apresentando como stenosis without a pecise definition by echocardiographywhere
diagnéstico cirargico um folheto mitral acessoério. the surgical approach revealed an accessory mitral leaflet.

Descritores: Valva mitral/cirurgia. Estenose adtica Descritores: Mitral valve/surgery. Aortic stenosis,
subvalvar. Doencas das valvas cardiacas. subvalvular. Heart valve diseases.

INTRODUCAO umaincidéncia de 1 caso para cada 26.000 exames realizados.

Podem apresentar-se como defeito isolado em 30% dos
A estenose subvalvar aortica (ESA0) corresponde a casos, mas geralmente encontra-se associado a outras
cerca de 1% das cardiopatias congénitas e geralmente secardiopatias, sendo as mais comuns comunicacao
apresenta nas formas de membrana (segmento estreito) ouinterventricular (CIV), aneurisma ventricular e cardiopatias
tanel (segmento mais extenso) [1], usualmente sdo complexas|[2,5].
adquiridas e progressivas. Uma causa rara de ESAo
congénita é a obstrucao por tecido mitral acessério (TMA), APRESENRCAO DO CASO CLINICO
sendo aproximadamente metade dos casos gerada por um
folheto mitral acessorio (FMA) [2]. Recebemos no servigo um menino pardo de trés anos
Existem poucos relatos na literatura de pacientes de idade, pesando 13 kg. Era o terceiro filho de mée sadia,
apresentando TMA, de forma que sua incidéncia em com 25 anosA historia materna gestacional ndo incluia
criangas nao esta bem estabelecida. Sabe-se que, em cercintercorréncias notificaveis, negando uso de medicacbes
de 70% dos casos, o diagnostico é feito na infancia durante a gravidez, exceto as vitaminas de prescrigdo
(inclusive no periodo neonatal) e, geralmente, por sinais habitual. N&do havia histéria familiar de cardiopatias
ou sintomas relacionados a obstrugdo [3]. Realizando congénitasA histdria pregressa da crianga incluia epilepsia
ecocardiogramas seriados numa mesma instituicdo (crises tonico-clénicas), de inicio ha um ano, controladas
americana durante seis anos, Rovner et al. [4] obtiveram ha seis meses pelo uso de fenobarbital.
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de estenose subadrtica

estrutura tipo paraquedas que abaulava para a via de saida

Abreviaturas, acrénimos e simbolos , ) i
do ventriculo esquerdo (VSVE) durante a sistole (Figura 1),

ESAo estenose subvalvar adrtica gerando turbilhonamento do fluxo, com estenose subvalvar
TMA tecido mitral acessorio importante (gradiente de pico de 77 mmHg), com leve
FMA folheto mitral acessorio aceleracdo do sangue na passagem pela valva aértica (2,3
VSVE via de saida do ventriculo esquerdo

m/s).A valva mitral era normal morfologica e funcionalmente.

A valva adrtica apresentava leve espessamento, sem

insuficiéncia valvar ao fluxo em cores. Foi questionado

possivel cordoalha da valva mitral redundante gerando
Aos oito meses, em consulta pediatrica de rotina, foi obstrugéo, sendo o paciente encaminhado para correcéo

auscultado um sopro sistdlico, sendo encaminhado para cirdrgica.

avaliacdo com cardiologista. Devido a limita¢Bes estruturais A cirurgia foi realizada sem intercorréncias, com uso de

do sistema publico de saude, somente aos trés anos Ocirculagéo extracorpérea (CEC) conforme protocolo vigente

paciente chegou ao nosso servigo para corre¢ao da no hospitalA abordagem foi por esternotomia mediaa.

cardiopatia. Nunca apresentou sintomas sugestivos de VSVE foi abordada por uma aortotomia em jota (obliqua),

CEC circulagédo extracorpérea

insuficiéncia cardiaca ou cianose. sendo o achado cirlrgico uma estenose subadrtica por
A avaliacéo clinica, a crianca encontrava-se folheto mitral acessério que se fixava na face ventricular do
assintomatica e aciandtica. Facies atipkausculta folheto anterior da valva mitral e se estendia até a regiéo

cardiaca revelava sopro sistolico 3+/6+, ejetivo, em bordo septal anterigronde se fixava por meio de cordoalhas
esternal direito médio, sem irradiacdo, com auséncia de espessadas e um musculo papilar acessério bem formado
ruidos adventicios e uma segunda bulha normofonética. (Figura 2). Por fim, uma atriotomia também foi realizada,
Sem relatos de mudanca das caracteristicas do som durantepara melhor avaliacéo da valva mitral e seus folhetos. Como
manobra d&/alsalva. Pressdo arterial dE01x 70 mmHg, 0 FMA n&o contribuia para a manutencéo da fung&o valvar
com boa perfusdo. Encontrava-se eupnéico e sem mitral, foi ressecado em bloco, juntamente com as
visceromegalias e sem outras alteracdes relevantes em cordoalhas e o musculo papilar (Figura 3). O tempo de CEC
outros sistemash radiografia de térax era normal e 0 foi de 60 minutos, com pingamento adrtico de 45 minAtos.
eletrocardiograma revelava ritmo sinusal, sem sinais de evolucdo pés-operatéria foi favoravel, saindo extubado de
hipertrofia ventricular sala, sem complicagdes no pés-operatorio, permanecendo

Realizado ecocardiograma durante a internagdo, na unidade de tratamento intensivo por 48 horas, recebendo
evidenciandaitus solitusconcordéncia atrioventricular e alta hospitalar no quinto dia. O ecocardiograma realizado
ventriculo-arterial, septos interatrial e interventricular  no quarto dia do pés-operatério néo evidenciava estenose
integros. Poréem, chamava a atencdo a presenca de umaresidual na VSVE ou disfuncdes valvares.

Fig. 1. Ecocardiograma bidimensional em corte paraesternal  Fig. 2. Aortotomia obliqua demonstrando o folheto mitral acessorio
longitudinal, demonstrando o abaulamento sistdlico do folheto  (FMA), sendo suspenso por fios. Ao = aorta, VE = ventriculo
mitral acessorio (setas), obstruindo a via de saida do ventriculo esquerdo

esquerdoAE = atrio esquerdo, VE = ventriculo esquerdo, VD =

ventriculo direito
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Fig. 3. Folheto mitral acessorio ressecado demonstrando o musculo
papilar acessoério (separado) e as cordoalhas rudimentares
espessadas

DISCUSSAO

O primeiro relato de TMA foi feito em 1842 e a primeira
descricéo de correcéo cigita, em 1963 [4]A origem
embriolégica do defeito vem da separacao incompleta da
valva mitral dos coxins endocardicos [6,7]. TMA pode ser
encontrado na face ventricular do folheto anterior da valva
mitral, nas cordoalhas ou em musculos papilares acessorios.

Uma classificacdo dos tipos de TMA foi sugerida por
Prifti et al. [2], com base na reviséo de 90 casos descritos,
dependendo da implantacdo e da morfologia do defeito. O
tipo | (fixo) apresenta-se em duas formas: IA (nodular) e 1B
(membranoso). O tipo Il (mével) se divide em dois subtipos:
lIA (pedunculados) e 11B (semelhantes a um folheto). Este

espaco intercostal direito, podendo irradiar para os vasos
do pescocoAlém do efeito obstrutivo de massa, a
turbuléncia gerada no local da estenose leva a fibrose
progressiva, aumento da obstrucdo secundaria e
insuficiéncia valvarOs casos sintométicos se manifestam
geralmente na primeira década de vida e os sintomas séo
relacionados a obstrucao, se apresentando como dispneia,
sincope ou angina aos esforcos [R¢idente vascular
cerebral também é um sintoma relatado em alguns casos.
Os sintomas tendem a aparecer quando a obstrucéo é mais
importante, identificados no ecocardiograma por um
gradiente de presséao elevado na VSVE (gradiente de pico >
50 mmHg) [4].

O ecocardiograma é considerado o exame de eleicdo
para o diagndstico das obstrucdes por TMA, permitindo
a quantificacdo da estenose e sua repercussao
hemodinamica, a identificacdo do local da obstrucao e
ainda a classificacdo do TMA nos seus diferentes tipos
[4,8].A técnica transtoracica geralmente é suficiente para
essa definicdo, mas o estudo transesofagico pode facilitar
a analise das cordoalhas. No caso especifico do folheto
mitral acessdrio, obtém-se uma imagem tipica em
paraquedas que se abaula na VSVE durante a sistole [9].
O cateterismo acrescenta muito pouco aos achados, sendo
indicado apenas para investigacdo de outros defeitos
associados [2].

O manejo depende do grau da obstrucéo e da clinica do
paciente. Nos casos assintomaticos e geralmente sem
obstrucdo ou com obstrucdo leve, pode ser feito apenas
acompanhamento clinico e de imagem.

A cirurgia é orientada nos casos sintomaticos, também
naqueles com obstrucdo moderada a importante e naqueles
casos com outras cardiopatias associadas que exijam
abordagemA insuficiéncia adrtica é outra indicacéo
independentemente do grau de obstrucéao [3].

A identificacdo de um TMA durante a cirurgia pode ser
dificil usando-se apenas a aortotomia, sendo a atriotomia
esquerda de grande auxilio [10]. Numa revisao
contemplando 68 pacientes operados foi verificada
mortalidade de 9%. Sao fatores de pior resultado cirirgico:

ultimo corresponde a 46% dos casos e recebe o nome dea presenca de outras cardiopatias complexas; falha na

folheto mitral acessorio, podendo ainda ser subdividido
em folhetos com cordoalhas rudimentares e os com
cordoalhas bem desenvolvidas.

No caso relatado neste artigo, o paciente é classificado
como tipo I, subtipo B, com cordoalhas rudimentares.

Um FMA pode ou néo gerar obstru¢do na VSVE. Em

casos onde ndo ocorre a obstrucdo ou esta é leve, os

retirada total do tecido e cirurgias realizadas no periodo
neonatal As complicagcdes mais comuns foram estenose
residual leve em 13% dos casos, sendo que a reoperacao
por estenose residual grave foi necessaria também em 13%
dos casos. Complicacdes menos comuns foram
insuficiéncia valvar mitral (10%) ou adrtica (7%) [2].

O caso relatado nos alerta para a importancia do

pacientes geralmente se apresentam assintomaticos e oconhecimento prévio dessa patologia e suas implicages

diagndstico é acidental durante a realizagdo de um
ecocardiograma. Quando a obstru¢éo é mais importante,
pode-se auscultar o sopro tipico da estenose subvalvar
aortica, de carater ejetivo e audivel no segundo ou terceiro

clinico-cirtrrgicas, para que o diagnostico ecocardiografico
possa ser feito com mais objetividade, facilitando a
classificacdo do tipo de TMA encontrado, para adequado
manejo prévio e indicacao cirargica consistente.
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