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Sao apresentadas as caracteristicas andtomo-cli-
nicas de trés casos de Prolapso da Valva Mitral (PVM)
detectados em pacientes idosos e do sexo masculino, o
que contrasta em termos da sua conhecida prevaléncia
entre mulheres jovens. Do ponto de vista andto-
mo-patolégico os trés casos ilustram duas importan-
tes caracteristicas anatémicas que o PVM pode apre-
sentar: dimensdo do 6stio e estado da cordoalha. O
1° caso exibe grande dilatac¢do ostial, preferencial
acometimento da ctispide anterior e acentuada ruptu-
ra de cordas, de que resultou grave quadro conges-
tivo, o 2° caso mostra grande dilatacao ostial, sem

lesdo significativa de cordoalha, sendo menor, o grau
do defeito valvar; no 3° caso, o processo degenerativo
mixomatoso, tal como nos casos anteriores, acomete
ambas as cuspides, mais acentuado na posterior, sen-
do normal o diametro do éstio e integras as cordas,
embora nitidamente alongadas, observando-se ade-
quada competéncia valvar.

Conclui-se que a dilatacdo do anel fibroso valvar
e a ruptura da cordoalha sdo mais deletérios que o
processo degenerativo isolado.
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O prolapso da valva mitral (PVM) é entidade que
apresenta mortalidade baixa e morbidade, que embora
tida como relevante, infreqiientemente leva a subs-
tituicdo valvar e conseqiiente exame histolégico da
valva excisadal®. Estas caracteristicas restrigem a
possibilidade de estudos anatomo-patolégicos. Verifi-
ca-se em séries clinicas que a maioria dos individuos
identificados como portadores de PVM correspondém
a mulheres jovens®? Por outro lado, os estudos anato-
mo-patolégicos sobre PVM mostram expressiva inci-
déncia de degeneracdo mixomatosa em pacientes aci-
ma de 50 anos , e que sdo predominantemente do sexo
masculino*?”.

Estudamos do ponto de vista anatomo-patolégico
trés casos de PVM em homens nas 8% e 9* décadas de
vida.

RELATO DOS CASOS

Caso 1—Homem branco de 83 anos, acompanha-
do ha trés anos por insuficiéncia cardiaca congestive
iniciada ha quatro anos da 1* admisséo. Nao apresen-
tava biotipo ou alteracéo 6ssea relatados em portador
de PVM. O exame a primeira internacéo revelava hi-
pertensdo arterial (200 x 70 mmHe), ritmo irregular

de fibrilacdo atrial, com baixa resposta ventricular,
sopro sistélico + de tipo regurgitacdo em area mitral,
auséncia de estalido mesosistélico. Este se acentuou
no decurso dos trés anos de evolucao, atingindo inten-
sidade de + + + e irradiando-se para axila. A dltima
internacéo, o paciente estava caquético, tendo sido
registrado bloqueio completo do ramo direito e identi-
ficados ao exame radiografico, aumento global + + da
area cardiaca, derrame pleural bilateral de média
intensidade, hiperinsuflacdo pulmonar e multiplas
dreas cicatriciais esparsas. Exame ecocardiografico
realizado alguns dias antes do 6bito identificou PVM
e regurgitacdo mitral acentuada. Houve agravamento
da insuficiéncia cardiaca e 6bito.

A necrépsia, procedeu-se, como nos casos seguin-
tes, 4 injecdo de formalina no interior da cavidade
ventricular esquerda'®, método que permite caracte-
rizar a arquitetura mitral como se apresentava em
sistole ventricular e também a insuficiéncia mitral.
Confirmou-se a presenca de importante PVM, aumento
das cuspides, em 10 mm ultrapassando a linha eco-
cardiografica imaginaria do plano valvar, e insuficiéncia
mitral acentuada, com evidente dilatacdo ostial
(perimetro = 12,8 cm—normal = 10 ¢cm). A méaxima
distdncia entre o anel mitral e as extremidades livres
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das cuspides anterior e posterior (“alturas” da valva)'’
mediram 3 e 1,5 cm (normalmente 2,4 e 1,2 cm). A
cuspide anterior ndo mais apresentava zona de coap-
tacdo e a posterior encontrava-se deslocada para cima
e contra 4rea mais alta da parede posterior do ventri-
culo esquerdo (fig. 1). Deste modo, a cispide anterior
dobrava-se sobre si mesma, adquirindo conformacao
em “grampo”, tal como descrito classicamente pela
ecocardiografia. Por este motivo, este folheto, embora
de 4rea pouco aumentada, prolapsava intensamente
para o interior do trio esquerdo, enquanto que a linha
ou fenda de coaptacédo encontrava-se muito préxima
do segmento posterior do anel valvar (fig. 1). Na cor-
doalha, verificaram-se areas de espessamento e de afi-
namento, com algumas cordas e de extremidades rom-
budas (fig. 1). Além disto, varias delas apresentavam-
se aderidas & parede do ventriculo esquerdo, que ai
exibia espessamento endocérdico moderado. As cordas
da “Zona rugosa™® da cuspide anterior tinham valor
médio de 2,6 (normal 1,75) cm e, as da posterior, 2,0
(normal 1.4) cm. A macroscopia, havia acentuada
degeneraciao mixomatosa e proliferacdo fibroblastica
das cuspides. A anterior apresentava ainda area de
calcificacdo de cerca de 1 cm de didmetro ao nivel

da transi¢cdo mitro-aértica. Os musculos papilares
mostravam extensas dreas cicatriciais em sua metade
superior. Ndo havia coronariopatia aterosclerética
significativa, apenas estreitamentos menores do que
30% em ramo descendente anterior e coronaria direi-
ta. A valva tricuspide, cujo dstio estava também dila-
tado (didmetro 14 c¢m) tinha espessamento difuso a
microscopia, devido também a degeneracdo mixoma-
tosa. As valvas aértica e pulmonar ndo mostravam
alteracoes. Todas as cavidades eram moderadamente
dilatadas, mas o peso do coracdo nédo estava muito
elevado (380 g). Havia deposicdo miocardica de lipo-
fucsina intracelular. Outros diagnésticos foram sar-
coidose pulmonar e ganglionar toracica, hipertrofia
benigna da proéstata, nefropatia isquémica, ateroscle-
rose aértica e diverticulose de célon.

Caso 2—Homem branco de 77 anos, internado
com infarto do miocardio de instalacdo recense, em
regido lateral alta, acompanhado de choque cardio-
génico. Ndo apresentava nenhum estigma de “displa-
sia mesenquimatosa”. Era bronquitico cronico e por-
tador de enfisema pulmonar. A ausculta havia sopro
sist6lico + + mitral, interpretado como disfung¢éo de
musculo papilar. Havia histéria de hipertenséo arte-

ll. -

Fig. 1 — 1) atrio esquerdo (AE) visto por cima e por tras. Importante grau de prolapso das cuspides anterior (CA) e posterior (CP) para o interior do
AE. As setas mostram cordas rotas, proeminando acima da superficie atrial dos folhetos; II) corte segundo o plano ecografico “4 camaras”. A CA
“empurra” a CP contra a parte alta da parede péstero-lateral do ventriculo esquerdo (VE). A seta indica o ponto de coaptac¢do neste plano, que se
projeta bem acima do anel fibroso e quase no meio da espessura desta parede. A valva tricuspide (T), igualmente, mostra-se prolapsada para o atrio
direito (AD). * —calcificacdo na base da CA; VD—ventriculo direito; S—septo interventricular; III) corte mais anterior onde ambos os folhetos
sobrepassam a “linha ecografica do plano valvar”. As setas mostram onde estaria, presumivelmente, a zona de coaptacéo valvar da CA.
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rial e angina de peito. O paciente faleceu ap6s cinco
dias por disritmia ventricular.

A necrépsia confirmou infarto transmural, extenso
e recense (estimado em 7 a 12 dias) em regido lateral
alta (que se apresentava nitidamente adelgacada) e
acometimento quase completo do musculo papilar an-
terior. Havia areas pequenas, cicatriciais, em parede
anterior e septal. O tronco da artéria corondria esquer-
da mostrava obstrucdo de 90% e o ramo circunflexo
tinha oclusdo com trombose recense. A artéria coro-
ndria direita mostrava aterosclerose discrete.

A fixacéo do coracgdo permitiu constatar prolapso
moderado de ambas as cuspides da mitral e refluxo
central (fig. 2). O grau de proeminéncia para o inte-
rior do atrio esquerdo era bem menor do que o do
caso 1, partes de ambos os folhetos ultrapassavam a
“linha do plano valvar ecografico” em 0,3 cm em média.
Havia area de maior proeminéncia na metade poste-
rior do folheto anterior, onde o grau de PVM foi medico
com 0,6 cm acima da referida linha. Ambos os folhetos
apresentavam-se bem estirados, ndao havendo, como
no caso 1, o aspecto de uma cuspide deslocando a outra.
Por isso, o ponto de coaptacdo mostrava-se a cerca de
1,3 cm do segmento posterior do anel mitral. As
cuspides tocavam-se em pequena drea remanescente
da zona de coaptacéo que foi “transformada”, tal como
no caso 1, em regido de contencdo sangiiinea. Existia
algumas cicatrizes esparsas nos musculos papilares,
mas nenhuma corda rota. O 6stio mitral também se
encontrava dilatado (didmetro: 13 ¢cm) . A valva
tricuspide exibia espessamento acentuado, mas néo
aumento da drea das cuspides. O exame microscopico
revelou expanséo do tecido mixomatoso normalmente
encontrado na zona de coaptacdo das cuspides da
mitral, com inversdo da zona fibrosa em quase toda a
extensdo. Havia também aumento do tecido colageno,
tanto na zona ventricular quanto na atrial de ambas
as cuspides. A cardiomegalia era global e o coracédo
pesava 380 g. Os rins e a retina revelaram acentuada
arteriosclerose.

Caso 3—Homem branco de 85 anos de idade,
internado por emagrecimento acentuado, por fim atri-
buido simplesmente a falta de ingesta. O exame revelou
pressédo arterial de 180 x 80 mmHg, extra-sistoles
ventriculares, derrame pleural bilateral (atribuido a
hipo-albuminemia) e sinais de enfisema pulmonar (ta-
bagismo ha varios anos). Ndo havia sopros e estalidos
cardiacos ou anormalidades esqueléticas. O estudo
radiografico ndo evidenciou cardiomegalia. O ébito foi
causado por choque téxico-infeccioso.

A necrépsia mostrou coracdo com camaras de di-
mensodes normais, pesando 300 g. A valva mitral exibia
nitido PVM de ambas as ctspides, mais proeminente
ao nivel da concha cuspidiana média (“scallop”) (fig.
3). Ambas as cuspides mostravam-se bem estiradas,
opalescentes e espessas (espessura média de 1,5 mm).
A microscopia, havia nitida degeneracdo mixomatosa
associada a areas de espessamento fibroso. O folheto
anterior media 2,3 ¢cm e o posterior 1,3 cm (“alturas”).
N&o havia indicios de ruptura de cordas. O 6stio era

pequeno, com didmetro dentro da normalidade (10,5
cm). O teste de refluxo néo evidenciou qualquer regur-
gitacdo mitral. A valva tricispide néo exibia prolapso
para o atrio direito, embora estivesse opalescente por
aumento do tecido coldgeno. As coronarias mostravam
aterosclerose leve. Outros diagnésticos foram enfisema
pulmonar, broncopneumonia e hiperplasia nodular de
préstata.

DISCUSSAO

O PVM ¢ entidade comumente diagnosticada em
mulheres oligossintoméaticas entre 20 e 40 anos de
idade!?. O estudo de Framingham revelou 17% de PVM
entre mulheres de 20 a 29 anos de idade, incidéncia
que decresceu progressivamente até a 82 década (1,4%)*
Ja entre os homens, independente da faixa etdria, a
incidéncia foi em torno de 4%, ao longo das oito décadas.
Entre nés, Grinberg e col?! constataram esta mesma
distribuicdo em 240 pacientes. Por outro lado,
Hickey* verificou que os casos de PVM com graus
avancados de incompeténcia valvar ocorrem em geral

Fig. 2—1) corte em “4 cAmaras”. Ambas as cispides, especialmente a
anterior, sobrepassam, discretamente, a linha tracejada do plano valvar
ecografico. O ponto de coaptacéo (seta) estd bem distante da parede
péstero-lateral do ventriculo esquerdo. A estrela indica a regido do
infarto transmural. AE—atrio esquerdo; CA—cuspide anterior: CP—
cuspide posterior; VE—ventriculo esquerdo S—septo interventricu-
lar: 2) outra metade do espécime. A seta indica a metade posterior da
CA que esta nitidamente prolapsada para o interior do AE.
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Fig. 3—Acentuado prolapso de ambas as cuspides para o interior do
4dtrio esquerdo (AE). A drea da cuspide posterior (CP) estd
significativamente aumentada e suas cordas, alongadas, embora sem
apresentar roturas. Néo existe dilatacdo das cAmaras e somente o ventri-
culo esquerdo (VE) mostra moderada hipertrofia. A seta indica o ponto
de coaptacéao valvar, que se encontra bem distante do anel mitral. CA—
cuspide anterior; CP—cuspide posterior; AD—étrio direito; VD—
ventriculo direito

em pacientes acima de 50 anos de idade, o que atribui
a micro-traumas em valvas com pequenas alteragdes
anatémicas congénitas. Outra vez , em termos de tra-
balhos originais, Grinberg e col?! chegavam a conclu-
sdo semelhante, notando que PVM acompanhado de
insuficiéncia mitral é encontrado especialmente em
pacientes com mais de 40 anos e do sexo masculino.
Cremos que esta diferenca é devida a diferentes tipos
de PVM. Aquele mais freqiiente em mulheres jovens
e de mais idade, de baixas mortalidade e morbidade,
parece surgir por certo periodo, para desaparecer com
o envelhecimento (PVM dito funcional). O outro tipo
corresponderia aos como aqui relatados, identificado
em homens acima de 40 anos de idade e que costuma
levar a graus avancados de disfuncéo, requerendo tra-
tamento cirurgico nas 5% 62 ou 7% décadas de vida
(PVM anatomico idiopatico).

Em mulheres jovens, o principal mecanismo en-
volvido no aparecimento do PVM parece ser uma dis-
fungdo reversivel do sistema nervoso autéonomo?2% e
nos pacientes mais idosos e que sdo principalmente
homens, o agente ou condi¢cdo agressora—ainda
desconhecido—na&o seria reversivel e progride, a-

gravando-se com o passar do tempo. E ainda hipo-
tese ndo esclarecida se, primariamente, o mesmo tipo
de disfuncdo acomete tanto homens quanto mulheres.
Nao obstante, em oposi¢do ao que ocorre em mulhe-

res, ela permanece no homem, levando a alteracéo
estrutural grave?®.

Em nossos trés casos, nenhum estigma de displasia
mesenquimal®® estava presente. Este comportamento
tem sido também verificado em outros estudos sobre
PVM em idosos®7%%7.

Observamos enfisema pulmonar nos trés casos,
pneumopatia que foi proposta como manifestacao de
doenca generalizada do tecido conectivo, quando as-
sociada a PVM™.

Outro ponto em comum, é a hipertenséo arterial,
podendo os niveis sistélicos serem considerados como
fator agravante das lesdes em cuspides. Entretanto,
em Framinghan, ao invés de niveis de pressio eleva-
dos, valores mais baixos de pressdo arterial foram
detectados nos portadores de PVM?8, talvez porque
os casos ld estudados eram do tipo PVM funcional.

Do ponto de vista andtomo-patolégico, encontra-
mos como fator de identidade entre os trés casos, o
acometimento de ambos os folhetos, o que parece ser
a regra. A impresséo inicial de que o PVM acometia
especialmente a cuspide posterior deve-se a cineven-
triculografia que visualiza muito bem o PVM desta,
mas néo o da anterior'®.

As dissemelhancas observadas entre os nossos ca-
sos sao ilustrativas. No primeiro caso, o quadro clinico
preponderante era de insuficiéncia cardiaca secundaria
a acentuado defeito mitral. A incongruéncia das
cuspides, pela deformidade, dilatacéo ostial e progres-
siva ruptura de cordas (processo provavelmente acele-
rado nos dltimos trés anos de vida) foi a causa-mortis
deste paciente e ndo aconteceu com os demais. A dege-
neracdo mixomatosa acometeu mais intensamente a
cuspide anterior, o anel fibroso, e as cordas de ambos
os folhetos. Este comportamento ndo ocorreu nem no
2° caso, onde ambos os folhetos tiveram aumento pro-
porcionado de area e ndo havia rotura de corda— nem
no 3° em que o 6stio valvar era de tamanho normal,
a cuspide posterior era a mais acometida e as cordas
alongadas, mas integras.

Cremos que o didmetro ostial é muito importante
na avaliacdo do prognéstico do PVM, pois em ausén-
cia de dilatacgdo ostial como no 3° caso, as repercussoes
sdo pequenas. Por este motivo, o didmetro do 6stio
deve ser considerado na avaliacdo ecocardiografica.
Contudo, ressalve-se, hd casos em que o0 acometimento
degenerativo principal estd na cordoalha, entdo com
ou sem dilatacgdo ostial, a evolucéo torna-se reservada®.

Entendemos, no 1° caso, que o aspecto da cispide
anterior deslocando para trds e para acima aquela
posterior, resultou, ao menos em parte, de um simples
mecanismo fisico, maior poder de impulsdo de uma
estrutura—cuspide anterior—de area maior, quando
submetida a mesmo sistema de fluxo. A julgar pelo
maior aumento da superficie da ctisuide anterior, po-
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de-se dizer que seu processo degenerativo foi mais
intenso. Ao adquirir maior superficie, comportou-se
tal qual grande vela de barco, empurrando a poste-
rior contra a parede posterior do ventriculo esquerdo.
Além disto, como percebemos a figura 1, a cuspide
posterior ficou “a margem” do fluxo sistélico, nao con-
seguindo “se inflar”. Este deslocamento da caspide
posterior, como que “fugindo” da anterior, as justapos
em ponto mais préximo ao segmento posterior do 6s-
tio mitral (fig. 1), & semelhanca do observado em regis-
tros ecocardiograficos?.

Destaca-se a figura 1, a presenca de algumas cordas
da cuspide posterior incorporadas em zona de es-
pessamento endocardico da parede posterior do ven-
triculo esquerdo. O deslocamento para fora do anel,
em sua regido posterior, proporcionou contato anor-
mal entre elas e a parede. Nos outros dois casos, a
cuispide anterior, embora também afetada pelo pro-
cesso degenerativo mixomatoso, encontrava-se bem
distendida, com fenda de coaptagdo distante do seg-
mento posterior do anel mitral. No 2° caso, isto pode
ter ocorrido, porque o aumento patolégico da area da
ctispide mural foi também significativo, o que lhe
conferiu certa forca hemodindmica para se contrapor
aimpulsao produzida pelo folheto anterior, igualmente
aumentado em sua &rea.

O aspecto comentado da ctispide posterior nos trés
casos esta de acordo com Fraker e col? sobre a
proximidade anormal do ponto de coaptacédo a pare-
de posterior (ou ao anel posterior), observado em cer-
tos casos de PVM, a incidéncia para-esternal ecocar-
diografica, tal qual visto no 10 caso, mas néo nos de-
mais. Se um dos folhetos ndo contribuir eficazmente
para o fechamento valvar, o outro suprird a deficién-
cia. Uma coaptacédo incongruente leva, no decorrer
da sistole, a tracoes excessivas de certas cordas e dreas
das cuspides, poupando-se outras. O tecido coldgeno,
cujo metabolismo é regulado pelo grau de tenséo a
que é submetido, modifica sua composicéo histolégica
e bioquimica®’, fator possivel de acentuacédo do pro-
cesso degenerativo.

No 1] caso, o folheto anterior usou a regiéo normal-
mente destinada & coaptacdo (zona rugosa), no 2°, o
grau de PVM néo foi tdo acentuado como nos demais,
mas a principal alteracéo foi a acentuada proeminéncia
da parte posterior do folheto anterior, associada a pro-
lapsos de regioes da cuspide posterior, especialmente
nas mais préoximas da sua insercdo no anel mitral. O
2° caso torna-se também interessante pela associa-
cdo verificada de PVM com infarto do miocérdio de
tipo transmural. 0 3° caso destaca-se pelo acentuado
grau de degeneracdo mixomatosa das cuspides, sem
dilatacao ostial ou rotura de corda, os determinantes
mais importantes do grau de disfuncéo valvar.

Estes trés casos mostram duas facetas fundamen-
tais do PVM dito anatdomico, caracterizado cada vez
mais como PVM com e sem dilatacdo ostial, com e
sem rotura de corda®3%*. Além disto, permitiram uma
amostragem peculiar do PVM nas 82 e 9* décadas de
vida.

SUMMARY

Different anatomo-clinic aspects from three mi-
tral valve prolapse cases are compared to those common-
ly presented in the literature and are also utilized as
a basis for a new classification of this disease.

The patients are more than 77 years old, what is
in contrast with the current concept of MVP as a dis-
ease of young-middle aged women.

The first case shows marked ostial dilation and
many ruptured chordae: as a consequence, this pa-
tient showed severe cardiac dysfunction. The anterior;
rather than the posterior leaflet, presented intense
myxoid degeneration. In the second case, no ruptured
chordae were detected and, consequentely, the degree
of heart failure was lesser than the first one, in spite
of the same degree of ostial dilation. Both leaflets showed
the same degree of myxoid degeneration. The third
patient, who does not have heart failure, showed myx-
omatous degeneration of both cusps, but no ostial di-
lation or chordal rupture were present.

These aspects reinforce the impression that iso-
lated mixomatous degeneration of the cusps is not so
deleterious when compared to those cases where the
mitral valvar ring is dilated or its chordae are also
involved by that degenerative process. Therefore os-
tial dimension (normal or enlarged) and the state of
the chordae (with or without rupture) appears to be
important points to be considered in MVP.
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