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Mitral em arcada, uma causa rara de insuficiéncia mitral em criancas:
relato de uma cirurgia de plastia valvar mitral com follow-up de 24
anos

Mitral in arcada, a rare cause of mitral insufficiency in children:
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RESUMO

A anomalia conhecida como Mitral em arcada foi primariamente descrita por Layman e
Edwards em 1967 como “uma anormalidade da valvula mitral que consiste na conexao
dos masculos papilares do ventriculo esquerdo com a parte anterior do folheto da valvula
mitral diretamente ou pela interposicdo de uma cordoalha tendinea excepcionalmente
curta”l. Lesdes congénitas da valvula mitral com repercussdes clinicas sdo raras e estima-
se que afete 0.4% dos pacientes com cardiopatias congénitas2 ou 5/100.000 da populacao
geral3. Este relato objetiva demonstrar um caso bem sucedido do manejo cirdrgico desta
patologia rara, em uma paciente com mitral em arcada. Relato: Paciente feminina
37semanas, sem complicacdes no parto cesariano, APGAR 8/9, assintomatica, apresentou
sopro sistodiastolico em foco mitral (4+/6+) na primeira consulta aos 7 dias de vida.
Realizou-se ecocardiograma aos 10 meses, que evidenciou valvula mitral espessada,
redundante, prolapsada para o Atrio Esquerdo (AE) e com nitida auséncia de coaptacao
dos folhetos. Ao Doppler observa-se severa regurgitagdo mitral, fluxo pulmonar
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sugerindo presenca de hipertensdo arterial pulmonar e regurgitacdo tricispide. Além do
tratamento clinico com Digoxina, furosemida e hidralazina para controle dos sintomas de
insuficiéncia cardiaca congestiva, optou-se pela abordagem cirtrgica. Aos 1 ano e 1 més,
foi submetida a cirugia de plastia de valvula mitral. A valvula ficou competente ap6s
cirurgia. Foi realizado seguimento com avaliagdes clinicas anuais e ecocardiogramas de
controle. Permaneceu assintomatica nos 24 anos subsequentes. Conclusdo: A
valvuloplastia mitral com anuloplastia mostrou-se efetiva no tratamento dessa paciente
com mitral em arcada, conferindo a ela melhor qualidade de vida.

Palavras-chave: mitral em arcada, cardiopatia congénita, insuficiencia mitral na
infancia, plastia de valvula mitral.

ABSTRACT

Anomalous mitral arcade was first described by Layman and Edwards in 1967 as an
anomaly of the mitral valve that consisted of connection of the left ventricular (LV)
papillary muscles to the anterior mitral valve leaflet, either directly or through the
interposition of unusually short tendinous chords*.1 Clinically significant congenital
mitral valve lesions are rare and estimated to affect 0.4% of those with congenital heart
disease2 or 5/100 000 of the general population.3 This Case report demonstrates a case
of a well succeded mitral valve repair in a patient with Mitral Arcade. Case report: CCCF,
female, presented with a sistodyastolic murmur in low esternal left border in her first
pediatric apointment and was referred to a cardiologist. At 10 months old, ecocardiogram
showed a thickened and prolapsed to the left atrium lealeft, with evident flaw of
coaptation. Doppler showed severe mitral regurgitation, pulmonary flow suggested
pulmonary artery hypertension and tricuspid regurgitation. Other than drugs in order to
control heart failure symptoms, it was decided to treat the condition surgically. At 1ylm
of life, the patient was submitted to a mitral valve repair, and the valve showed itself
competent after surgery. The follow-up was done by anual clinical evaluations and control
ecocardiography. The patient remained assymptomatic in the upcoming 24 years.
Conclusions: The mitral valve apparatus repair showed itself effective in the treatment of
this patient wih mitral arcade, giving her a better quality of life.

Keywords: mitral arcade, mitral insufficiency on infants, mitral valve repair.

1 INTRODUCAO

A anomalia conhecida como Mitral em arcada foi primariamente descrita por
Layman e Edwards em 1967 como “uma anormalidade da valvula mitral que consiste na
conexdo dos musculos papilares do ventriculo esquerdo com a parte anterior do folheto
da valvula mitral, diretamente ou pela interposicdo de uma cordoalha tendinea
excepcionalmente curta”l. Os dois muasculos papilares formam dois pilares e o tecido
fibroso que se interpde entre os dois musculos lembra um arco de uma arcada, o que leva
a um comprometimento da flexibilidade da estrutura Musculo Papilar/Cordoalha

Tendinea/Folheto Valvar. Acredita-se que a malformacdo em questdo ocorra durante o
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processo de diferenciacdo dos tecidos cardiacos a partir do 33° dia de vida fetal4.
Em geral, lesdes congénitas da valvula mitral com repercussfes clinicas sdo raras, e
estima- se que afete 0.4% dos pacientes com cardiopatias congénitas2 ou 5/100.000 da
populacdo geral3. Essas malformacfes sdo, na maioria das vezes, complexas e
frequentemente afetam multiplos segmentos do aparato valvar5, como observa-se nos
pacientes com mitral em arcada. Este relato objetiva demonstrar um caso bem-sucedido
do manejo desta patologia rara em uma paciente com mitral em arcada, submetida a

plastia de valvula mitral na infancia.

2 RELATO DE CASO

Paciente feminina, nascida de 37semanas, sem complicacfes durante o parto
cesariano, APGAR 8/9, assintomatica, apresentou sopro sistodiastlico em borda esternal
esquerda baixa (4+/6+) observado na primeira consulta pediatrica aos 7 dias de vida. Foi
realizado ecocardiograma com Dopplerfluxometria aos 30 dias de vida que demonstrou
didmetros cavitarios do Ventriculo Esquerdo (VE) aumentados, aléem de aumento
acentuado do atrio Esquerdo (AE), valvula mitral espessada, prolapsante, fluxo turbulento
de alta velocidade no interior do AE durante a sistole, sem alteracdes estruturais ou de
fluxo nas cavidades direitas. Aos 10 meses de vida foi realizado novo ecocardigrama que
evidenciou valvula mitral espessada, redundante, prolapsada para o Atrio Esquerdo (AE)
e com nitida auséncia de coaptacdo dos folhetos (figura 1). As demais valvulas
encontravam-se sem alteracGes e as cavidades esquerdas estavam dilatadas, com VE
exibindo padrdo de sobrecarga volumetrica (figura 2 e 3). O anel valvar mitral media
19mm. Ao Doppler observou-se severa regurgitacdo mitral, com grande repercussao
hemodinamica (figura 4), fluxo pulmonar sugerindo presenca de hipertensdo arterial
pulmonar e regurgitacdo tricuspide com gradiente de pico de 24.8mmHg (figura 5). Alem
do tratamento clinico com digoxina, furosemida e hidralazina para controle dos sintomas
de insuficiéncia cardiaca congestiva, optou-se pela abordagem cirurgica ap6s 0s
primeiros 12 meses de vida. Aos 1 ano e 1 més, foi submetida a cirugia de plastia de
valvula mitral. Durante a cirurgia, foi observado que os muasculos papilares (MP) eram
muito desenvolvidos e as cuspides se inseriam nos MP quase que diretamente, sem
cordas. Fez-se, entdo, uma fenda no musculo papilar anterior, centralmente, afim de
permitir melhor movimentagdo das cuspides e anuloplastia no hemianel posterior, sendo
0s pontos fixados nos trigonos fibrosos anterior e posterior e em torno do anel na insercéo

da cuspide anterior. Ecocardiograma com Doppler apos cirurgia demonstrou atrio direito
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(AD) normal, AE com dilatacdo moderada, valva mitral exibindo plastia com
insuficiéncia residual de grau discreto, e um anel mitral de 8mm de didmetro; VD com
dimensdo normal e via de saida do VD normal. Em relacdo ao p6s-operatorio, observou-
se que houve regressao da hipertensdo pulmonar e do didmetro das cavidades esquerdas,
além de desempenho normal do VE. A vélvula ficou, portanto, competente. Foi realizado
seguimento com avalia¢Ges clinicas anuais e ecocardiogramas de controle. Permaneceu

assintomatica nos 24 anos subsequentes.

Figura 1: Ecocardiograma — incidéncia de duas cAmaras. Observa-se nitida auséncia de coaptacdo dos
folhetos (** seta vermelha), folheto espessado e encurtado (seta amarela) e folheto prolapsado (seta azul).
Exame realizado dia 31/05/1993, seis meses antes da cirurgia.
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Figura 2: Ecocardiograma em corte paraesternal (eixo longo) - na avaliacdo qualitativa, observa-se
dilatacdo |mportante do AE. Exame realizado dia 31/05/1993, seis meses antes da C|rurg|a
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Figura 3: Ecocardiograma - observa-se dilatacdo bicameral de cavidades esquerdas (AE e VE). Exame
realizado dia 17/08/1992, na ocasido do diagnostico.
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Figura 4: Doppler continuo - observa-se regurgitacdo mitral com velocidade de fluxo de aproximadamente
4m/s. Exame reallzado dia 31/05/1993, seis meses antes da cirurgia.
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Figura 5: Gradiente de regurgitagdo tricUspide - observa-se a avaliacdo do gradiente de regurgitagdo
tricaspide afim de estimar a PSAP, que na ocasido foi de 38.8mmHg. Exame realizado dia 31/05/1993, seis
meses antes da cirurgia
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3 DISCUSSAO

As anormalidades da cordoalha tendinea ou dos musculos papilares da valvula
mitral sdo uma forma rara de displasia da valvula mitral, que podem cursar com estenose,
regurgitacdo ou ambas as manifestacdes em diferentes graus, a depender do padréo de
acometimento que o paciente apresenta. No processo de desenvolvimento embrionério da
valvula mitral, cordoalha tendinea e musculos papilares, uma proeminéncia miocardica
em formato de ferradura surge aproximadamente no 33° dia de vida fetal a partir da parede
anterior do VE e se estende até a parede posterior do VE, conectando-se com o tecido que
dara origem ao endocérdio (coxim endocéardico) na regido atrio-ventricular4. Em um
estagio final de desenvolvimento, essa proeminéncia miocardica se transforma em dois
musculos papilares4. Além disso, ha um processo de colagenizacdo do coxim
endocardico que resulta em um tecido significativamente mais

fino e fibroso, culminando no estado definitivo da cordoalha tendinea e da valvula
mitrall. Agora, elas ndo mais apresentam as caracteristicas do tecido precursor, que eram
mais proximas das caracteristicas de um tecido muscular, mas apresentam caracteristicas
de tecido fibroso. Tal conversdo de tecido muscular para tecido fibroso envolve o
afinamento e alongamento do mesmol. Ooshthoek et al. teorizou que esse processo de
conexdo da proeminéncia miocardica com a parede posterior do VE citada anteriormente
e sua subsequente diferenciacdo tecidual em musculos papilares, cordoalia tendinea e
valvula mitral ocorreria entre a 5% e 192 semana de vida fetal6. Acredita-se que a
anormalidade encontrada nos pacientes com mitral em arcada seja resultante de um
defeito no desenvolvimento em um estéagio posterior ao de perda muscular nas cordoalhas
e na valvula, porém anterior ao processo final de atenuacéo, afinamento e alongamento
dos tecidos em questdol, o que resulta em uma valvula espessada, com mobilidade e
flexibilidade comprometidas, como pode ser observado no ecocardiograma da paciente
em questao.

E possivel tratar os pacientes com sucesso através de cirurgias de troca valvar ou
excisdo parcial ou total de musculos papilares, a ndo ser que coexistam outras
malformacdes congénitas7, fator que foi levado em consideragdo no planejamento
cirdrgico da nossa paciente. Sabe-se, porém, que em termos de prognostico a longo prazo,
a plastia de valvula mitral se mostra superior a troca valvar em criangas?,8, e por isso, foi
realizada a plastia do aparato valvar mitral. Em adultos, os resultados de valvuloplastia
mitral em pacientes com malformacbes congénitas dessa estrutura ndo tem estudos

suficientemente robustos que demonstrem essa superioridade. Atualmente existe um
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repertério cirdrgico amplo de técnicas que permitem uma abordagem de forma
individualizada ao reparo da valvula mitral. Algumas técnicas permitem o reparo do anel
mitral para realocar ou aumentar as valvas e ajustar a cordodlia e o comprimento dos
musculos papilaress como foi feito na cirurgia descrita nesse caso. As cirurgias sdo
individualizadas a fim de criar um balanco optimizado para normalizar a mobilidade e
coaptacdo das valvulas. Muitos grandes centros publicaram resultados promissores de
experiéncias com plastia de valvula mitral em pacientes com anormalidades congénitas
dessas valvulas, porém, o reparo da valvula mitral permanece um desafio, principalmente
em criangas, nas quais hd também a opcdo de troca valvar utilizando-se uma bioprotese
ou protese metélica, embora essa conduta esteja associada com um aumento na
mortalidade e na morbidade9,10,11,12. Antunes, MJ demonstrou que ha melhor perfil de
sobrevida global, melhor sobrevida livre de complicacdes relacionadas a valvula, menor
mortalidade precoce e menor taxa de reoperacdo nos pacientes que sdo submetidos a
plastia valvar quando comparados aos pacientes que sdo submetidos a troca valvar
utilizando-se uma bioprotese ou valvula mecanica8. Levando isso em consideragédo, a
questd@o ndo é escolher entre a troca e a plastia valvar, mas quando operar, uma vez que
nos primeiros 12 meses de vida, a plastia mitral é tecnicamente muito dificil e deve ser
evitada sempre que possivell3. Esse foi 0 motivo que levou ao tratamento clinico
optimizado entre 0 momento do diagndstico (aos 30 dias de vida) e a cirurgia (aos 1 ano
e 1 més de vida).

Conclui-se que, corroborando com os dados da literatura, a plastia do aparato
mitral mostrou-se efetiva no tratamento dessa paciente portadora de Mistral em Arcada,
conferindo boa sobrevida livre de complicaces relacionadas a valvula reparada e melhor

qualidade de vida a ela.
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