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O folheto acessério de valva mitral, rara
anomalia congénita, geralmente associada a
malformagoes congénitas cardiacas complexas, é
causa também rara de obstrugdo a via de saida do
ventriculo esquerdo. Seu diagndstico tem sido igno-
rado com muita freqiiéncia pelos métodos comple-
mentares convencionals, o que pode ser causa de
insucessos cirurgicos de cardiopatias complexas. A
ecoDopplercardiografia é método indispensdvel e pre-
ciso para o seu diagnéstico. Em nosso caso, os cortes
longitudinais paraesternais e apicais, permitiram a
visibilizagdo inconfundivel de uma estrutura fibrosa
em forma de paraquedas, com sua concavidade vol-
tada para a valva aértica. Cordas proprias
conectavam o folheto anémalo as cordoalhas e miis-
culos papilares da valva mitral. Estudo
ecoDopplercardiogrdfico criterioso, ndo somente di-
agnostica corretamente essa anomalia, como também
permite diferencid-la facilmente de condi¢ées como
neoplasias, vegetagdes ou obstrugées subadrticas
cldssicas.

ACCESSORY MITRAL VALVE LEAFLET
ECHOCARDIOGRAPHIC DIAGNOSIS

The accessory mitral valve leaflet is a rare car-
diac congenital anomaly usually associated to com-
plex cardiac congenital malformations. It also repre-
sents a rare causa of left ventricular outflow tract
obstruction. Its diagnosis has often been ignored by
conventional diagnostic methods. This fact may re-
present a causa for relative surgical failure, when
operations for cardiac complex anomalies are
performed. Echodopplercardiography is the choice
and more accurate method for its diagnosis. In our
case, parasternal and apical long axis planes,
allowed an unmistakable visualization of a
parachute shape fibrous structure, with its concave
surface turned up towards the aortic valve. Chordae
tendinae proper to the anomalous accessory mitral
valve tissue were conected to chordae or to papillary
muscles of the mitral wvalve. A careful
echodopplercardiographic study will allow us, not
only to diagnose this malformation, as well as to
differentiate it from other conditions like tumors,
vegetations or other types of subaortic obstruction.
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O folheto acessério de valva mitral é mais
freqiientemente encontrado em coracoes com do que
sem desaranjo segmentari'*. A condi¢do tem sido
descrita como causa rara de obstrugio da via de sa-
ida do ventriculo esquerdo (VSVE) por varios auto-
res®', O diagnostico pré-cirtrgico pode ser ignora-
do pelos métodos diagndsticos convencionais, espe-
cialmente quando o tecido acessoério estd associado
a malformacées congénitas complexas. Durante o
ato operatério da condi¢do principal, o tecido tam-
bém pode néo ser visibilizado, o que eventualmen-
te pode representar a causa maior de relativo
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insucesso ciruargico. A ecocardiografia bidimensional
com doppler tem se mostrado fundamental e eficaz
para o diagndstico peciso dessa condigio.

RELATO DE CASO

Paciente com 6 anos de idade, sexo feminino,
assintoméatica e encaminhada ao Centro de
Cardiologia Néo Invasiva para esclarecimento e ava-
lia¢do de sopro cardiaco. Ao exame fisico, o ritmo era
regular, a freqiéncia de aproximadamente 80
sistoles por minuto e pressdo arterial de 100/60
mmHg. Ao exame do precérdio, ndo se palparam
frémitos, porém, um soépro sistolico, curto, de ejecéo
e de moderada intensidade ( + +/6) foi ouvido na re-
giao do apex, area adrtica e furcula external. ECG
e RX de torax foram considerados normais.

O exame ecocardiografico mostrou coragdo em
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situs solitus, concordancias atrioventricular e
ventriculo-arterial e septos interatrial e
interventricular integros. Chamava a atencéo, en-
tretanto, uma estrutura fibrosa e mével na VSVE,
préxima a junc¢do mitroadrtica, em forma de
“paraquedas”, com sua superficie concava voltada
para a valva adrtica (figs. 1 e 2). Essa estrutura es-
tava conectada ao folheto anterior da valva mitral
por diminuto pediculo e era sustentada por cordas
proprias inseridas tanto na cordoalha como nos
musculos papilares da valva mitral (fig. 3). Duran-
te a sistole o tecido acessério projetava-se para
VSVE. em direcdo a valva adrtica (estruturalmente
preservada), ocupando cerca de metade do diametro
do anel adrtico. Nos cortes longitudinais
paraesternais e apicais observou-se que o fluxo, pelo
mapeamento a cores, era desviado anteriormente, o
que parece ter provocado abaulamento do septo
interventricular membranoso para o ventriculo
direito-aneurisma (fig. 4). Apesar disso, apenas dis-
creto gradiente sist6lico de 10 mmHg foi detectado
pelo doppler pulsatil e continuo na VSVE.

Fig 1—Diagrama dos aspectos anatémicos principais do folheto aces-
sorio da valva mitral, mostrando a relagdo do tecido anémalo com a valva
mitral propriamente dita. a valva adrtica e o septo membranoso.
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Fig. 2—Corte ecocardiografico longitudinal paraesternal, exibindo a
topografia do tecido em relagdo as estruturas que o circundam.
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Fig. 3—Ainda no piano longitudinal da fig. 2. mostrando uma fase mais
tardia de sistole, na qual o folheto anémalo desloca-se em dire¢do a valva
adrtica e exibe suas proprias cordas, orientadas para os mtsculos papilares
da valva mitral.
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Fig. 4—Cortelongitudinal apical da vida de saida do ventriculo esquerdo,
salientando a protusao do septo membranoso para o ventriculo direito e
o deslocamento do trato de saida para direita, ambos provocados pela
presenca do folheto acessoério.
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DISCUSSAO

A ecocardiografia é a técnica de elei¢do no diag-
noéstico do folheto acessério da valva mitral e do
grau de obstrucgao subadrtica por ele provocado® * ¢
7.0 quadro clinico é evolutivo e o primeiro sinal é
geralmente sopro sistélico em individuo
assintomatico. Tardiamente podem surgir sintomas
de baixo débito devido a obstrucdo da VSVE', insu-
ficiéncia cardiaca® e até arritmias e insuficiéncia
valvar adrtica’® . Os sinais de obstrucdo subvalvar
adrtica surgem ao longo da primeira década e apro-
ximadamente 30% dos pacientes apresentam intole-
rancia ao exercicio, dor precordial ao esforgo ou sin-
cope. O gradiente de pressdo na VSVE tem sido re-
latado com niveis superiores a 50 mmHg. O folheto
acessorio da valva mitral esta geralmente associa-
do a malformacées cardiacas congénitas complexas
como transposi¢cdo completa das grandes artérias,
transposi¢do corrigida, tetralogia de Fallot e defei-
to septal atrioventricular’* ' O tecido acessério
tem sido descrito como comparativamente maior
que o diametro do anel adrtico'® e seu aspecto
histolégico é de origem fibrosa com displasia
mixomatosa a exemplo de outros tecidos displasicos
da valva mitral® '>?!, Tecidos acessérios secundari-
os podem também surgir do septo membranoso
agredido pelo fluxo subadrtico anormal™ 2, A indi-
cacdo cirurgica, que objetiva a resseccdo do tecido,
baseia-se na gravidade da obstrugdo e ndo compro-
mete a fungdo nem a integridade anatémica da
valva mitral'®. Os resultados sdo satisfatérios e os
raros casos de insucesso operatério parcial relatados
foram consequéncia de disfun¢do valvar mitral
pré-existente em correc¢ido de malformacées comple-
xas!'® ¥, Qutras causas incluem disfuncdo miocardica
grave por utilizacdo de ventriculotomia esquerda
como abordagem cirtrgica alternativa do tecido'® e
resseccao incompleta do tecido por representar uma
percentagem elevada de reoperacées®” e aumento
do indice de mortalidade' 2* %2, Todos os demais ca-
s0s, nos quais o diagnostico e resseccdo foram ade-
quados, permaneceram assintomaticos e néo hé re-
lato de obstugdo subaértica recorrente. Com efeito,
apds o emprego da ecocardiografia bidimensional e
do doppler, o diagnéstico pré-cirargico da lesdo tem
sido acurado e ndo ha subseqlente relato de 6bito
operatério'®.

No presente caso, a magnitude do folheto ano-
malo correspondia aproximadamente a metade do
diametro do anel adrtico. O fluxo da VSVE era des-
viado anteriormente, causando abaulamento do
septo interventricular membranoso, porém nio se
encontrou gradiente sist6lico significativo a esse ni-
vel. No caso de Sono e co'®, o folheto acessério me-
dia 25 mm de didametro, comparado a anel aértico de
20 mmHg. O tecido pode também ser encontraco
abaixo do anel subadrtico fibroso obstrutivo fixo, se
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visto por abordagem de aorta ascendente'®. Nao ob-
servamos insercio de cordas a musculo papilar pe-
queno proximo ao septo interventricular, como no de
Sono e col®. Ao contrario, as cordas do tecido eram
inseridas as cordas e musculos papilares convenci-
onais. As dimensdes relativas do folheto andémalo,
anatomia e disposi¢do de suas insergoes, sugerem
bom prognéstico evolutivo com pequena probabilida-
de de progressao para formas obstrutivas de signi-
ficado hemodinamico. Por isso, o seguimento clini-
co e ecocardiografico de nossa paciente representa a
conduta mais adequada, mesmo porque nio ha in-
dicagao para qualquer procedimento mais agressivo.
A ecodopplercardiografia prescinde dos métodos
invasivos, como cateterismo e angiocardiografia,
para o diagndstico do folheto acessério da valva
mitral, pois esse acrescentaria muito pouco ou mes-
mo nada ao diagnéstico.

Portanto, a ecodopplercardiografia com ou sem
mapeamento a cores, é indispensavel para um diag-
nodstico preciso. A anatomia topografica da anoma-
lia, suas insercdes e o grau de obstrucdo da VSVE,
sdo acuradamente demonstrados. Os cortes que ex-
ploram satisfatoriamente a VSVE, como os longitu-
dinais paraesternais e apicais, sdo valiosos e permi-
tem diferenciar corretamente o folheto acessorio de
condi¢des como neoplasias, endocardites (vegeta-
¢oes) ou mesmo de obstrugdes subadrticas do tipo
membrana fixa.
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