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E relatado caso de paciente com 1 ano e 3
meses em que foi diagnosticada sindrome de
Shone, caracterizada por anel supravalvar mi-
tral, valva mitral em pdra-quedas, estenose su-
badrtica e coarctag¢do de aorta. O paciente foi
submetido a corre¢do cirirgica constando de
resseccdo do anel supravalvar mitral, comissu-
rotomia mitral e ressec¢do de estenose fibro-
muscular subaortica, lesbes anatomicamente
tmportantes, apresentando boa evolugao
pos-operatoria. E feita uma revisdo bibliogrdfi-
ca sobre a sindrome.

SHONE’S ANOMALY. CASE REPORT
AND BIBLIOGRAPHICAL REVIEW

The case of a 1 5-month-old patient with S
hone’s anomaly is reported. This anomaly in-
cludes supravalvar mitral ring, parachute mi-
tral valve, subaortic stenosis and coarctation.
The patient underwent a corrective surgery wth
resection of the supravalvar mitral ring, mitral
comissurotomy and resection of the subaortic
stenosis, anatomically significant lesions, with
good postoperative development. A bibliographi-
cal review on the anomaly was undertaken.
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Denomina-se complexo de Shone! a sin-
drome caracterizada por uma série de lesoes
obstrutivas ao fluxo do lado esquerdo do cora-
¢do: anel supravalvar mitral, valva mitral em
para-quedas, estenose subalrtica e coarctacio
da aorta, nesta ordem segundo a direcdo do flu-
x0 sangiuineo. Sabe-se que a valva mitral em
para-quedas foi descrita por Schiebler e col?,
em 1961, e documentada por Shone como par-
te de um conjunto de lesdes que levou seu
nome.

O reconhecimento da sindrome em vida é
eventual, tanto pela raridade quanto pela mul-
tiplicidade das lesbes, ndo se encontrando na
literatura referéncia precisa a incidéncia da
mesma. Sabe-se que a incidéncia da estenose
mitral congénita varia de 0,21 a 0,42% das car-
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diopatias congénitas em diversas séries clini-
cas3 e que, associada a outras lesées da sindro-
me, apresentaria indice ainda menor. Bolling
e col* relatam série de 30 casos, em sua insti-
tuicdo, no periodo de 1966 a 1989.

O caso por noés relatado mostra um pacien-
te com exame fisico compativel com uma este-
nose adrtica importante, com estudo hemodina-
mico evidenciando gradiente transvalvar adrti-
co pequeno (minimizado pela estenose mitral).
O paciente foi levado a cirurgia e submetido a
correcao das lesbes anatomicamente importan-
tes, apresentando bom resultado pds-opera-
tério.

RELATO DO CASO

Menino de 1 ano e 3 meses, nascido de
parto cesaria pré-termo (36 semanas), pesan-
do 2.600 g. Com 30 dias iniciou dispnéia cons-
tante, porém, sem exacerbacdo as mamadas
ou choro, acompanhada de tiragem intercos-
tal. Procurou assisténcia médica sendo feito o
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diagndstico de bronquite. Foi internado com 1 ano
e 3 meses, novamente com diagndstico de bronqui-
te, sendo entdo levantada a hipdtese de cardiopa-
tia congénita e encaminhado ao cardiologista.

Ao exame apresentava corado, hidratado,
afebril, acianético, sem edema, eupnéico, sem
ruidos adventicios a ausculta pulmonar. Sopro
sistolico de ejecido (SSE) III/VI emborda ester-
nal esquerda (BEE) alta com irradiagdo para
todo o precérdio e cardtidas. Pulsos finos e rit-
micos, FC 110 bpm, PA = 80/60 mmHg sem gra-
diente entre membros superiores e inferiores,
sem hepatomegalia.

O ECG revelou um ritmo sinusal regular
com sobrecarga ventricular direita e sobrecarga
atrial esquerda. A radiografia de torax mostrou
aumento global da area cardiaca e circulagao
pulmonar aumentada ( + +/ + + +). O ecocardio-
grama bidimensional mostrou estenose subadr-
tica importante, estenose mitral leve a modera-
da e coarctacio pés-ductal. O estudo hemodina-
mico mostrou ventriculo direito hipertrofiado e
dilatado com hipocinesia difusa; atrio esquerdo
dilatado com leve aumento do tempo de esvazi-
amento; gradiente transvalvar mitral de 7
mmHg e lascinea anterior da valva mitral apa-
rentemente fixa; ventriculo esquerdo com hipo-
cinesia leve; valva adrtica deformada, com este-
nose subvalvar e com aorta ascendente dilata-
da, gradiente VE/Ao = 35 mmHg, além de coar-
tacao de aorta sem significado hemodinamico. A
crianca fo1 encaminhada a cirurgia em 24/08/88.

No per-operatorio foi evidenciada uma es-
tenose subvalvar adrtica severa, fibromuscular,
estendendo-se em quase todo o contorno da via
de saida do ventriculo esquerdo. A valva adrti-
ca e os 0stios coronarianos eram normais. Foi
feita resseccio fibromuscular ampla, com inci-
soes irradiadas, complementares, ampliando-se
assim a via de saida do ventriculo esquerdo.

Foi evidenciado ainda um Aatrio esquerdo
com aspecto totalmente branco perolaceo em
seu Interior, com a valva mitral mal visualiza-
da devido a presenca de anel supravalvar fibro-
tico estendendo-se ao longo da implantacio de
todo o folheto posterior da valva, prolongando-se
para a parte média do folheto anterior (fig. 1).

Apoés a resseccao do anel supravalvar, foi
evidenciado um anel mitral com diametro um
pouco reduzido, além de discreta fusdo de co-
missuras. O aparelho subvalvar era composto
de cordas tendineas normais, porém com fixa-
¢ao em dois musculos papilares muito proximos
entre si e fundidos em sua implantac¢éo no ven-
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triculo esquerdo. Foi realizada comissuroto-
mia, que deu boa abertura a valva.

O paciente evoluiu no pés-operatorio ime-
diato com insuficiéncia cardiaca congestiva sen-
do tratado com digital e diuréticos com boa res-
posta. Recebeu alta do CTI apds 48 horas e alta
hospitalar no 9° dia de pés-operatorio. Perma-
nece atualmente em acompanhamento ambula-
torial, sem uso de medicamentos e em classe
funcional I, ja com 2 anos e 9 meses de contro-
le pds-operatoério.

O ecocardiograma de controle realizado em
24/05/91, mostrou um atrio esquerdo de dimen-
sOes normais, com valva mitral espessada e re-
ducdo discreta da abertura com orificio valvar
estimado em 1,23 cm2, sem regurgitagdo. Ven-
triculo esquerdo sem hipertrofia, diametros e
contratilidade normais, via de saida sem obs-
trucdo. Estenose e insuficiéncia adrtica discre-
tas. Coarctacdo adrtica discreta (fig. 2 e 3).

Fig. 1 - Vista per-operatéria do atrio esquerdo, evidenciando-se o anel
supravalvar mitral (setas).

Fig. 2 - Ecocardiograma (PO tardio). Corte 4 cAmaras mostrando as
dimensoes do atrio esquerdo e aspecto da valva mitral.
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Fig. 3 - Ecocardiograma (PO tardio). Detalhe da valva mitral e via de
saida do ventriculo esquerdo.

DISCUSSAO

Em sua descricéo original, Shone e col® fa-
zem uma andlise morfolégica das lesées envol-
vidas, caracterizando o anel supravalvar mitral
como uma crista de tecido conjuntivo que apa-
rece na base da superficie atrial dos folhetos mi-
trais, fazendo protusao para dentro da cavidade
do atrio esquerdo, agindo como um diafragma
estenosante perfurado, dificultando o fluxo.

A valva miltral em para-quedas é carac-
terizada por folhetos normais, porém, inseri-
dos por cordas tendineas curtas e finas a um
musculo papilar Gnico. As cordas tendineas
curtas associadas a insercdo convergente dos
folhetos ao musculo papilar maior ou tnico,
conforme o caso, torna a valva estendtica.

A estenose subadrtica pode ser muscular
ou membranosa, caracterizada por hipertrofia
muscular septal na via de saida do ventriculo
esquerdo ou presenca de membrana circunfe-
rencial subvalvar de tecido endocardico.

A coarctacdo de aorta pode nio ser signi-
ficativa em termos de gradiente pressoérico.

O caso relatado corresponde a descrig¢ido
dos autores quanto a morfologia das lesoes.
Ressalva deve ser feita ao aspecto da valva mi-
tral em para-quedas, onde encontramos os fo-
lhetos inseridos a 2 musculos papilares indi-
vidualizados, porém, préximos entre si e fun-
didos em suas bases. Shone e col também en-
contraram, dentre os 8 casos relatados, um que
chamaram de valva mitral em para-quedas
modificada, com 2 musculos papilares, porém,
adjacentes.

Devachi e col®, em estudo anatomo-pato-
légico de 55 casos de doenga valvar mitral na
infancia, observaram que 53% dos casos estu-

473

Sobrinho e col
Sindrome de Shone

dados eram relativos a anomalias congénitas,
com a valva mitral em para-quedas aparecen-
do com a mais freqliente forma de estenose
mitral congénita, quase sempre associada a
um anel supravalvar mitral, a estenose suba-
ortica e/ou coarctacdo da aorta.

Rosenquist®, estudando série anatomo-
patoldgica de 53 casos de coarctagio de aorta,
observou que apenas 17% apresentavam val-
va mitral normal. Dos casos estudados, 64%
apresentavam alteragoes morfolégicas eviden-
tes na valva mitral, com 56% destas alteracoes
relativas ao aparelho subvalvar e com 6% des-
tes casos apresentando valva mitral em
para-quedas propriamente dita.

Ruckman e col?, analisando série de 49
casos com diagndstico anatomo-patolégico de
estenose mitral congénita, encontraram 4 ti-
pos classificando-os em: a) estenose mitral ti-
pica, associada a encurtamento de cordas ten-
dineas, diminuicdo da distancia interpapilar e
dos espacos intercordais, encontrada em 49%
dos casos; b) hipoplasia da valva mitral, asso-
ciada a hipoplasia do ventriculo esquerdo, en-
contrada em 41% dos casos; ¢) crista supraval-
var mitral, encontrada em 12% dos casos; d)
valva mitral em para-quedas tipica, encontra-
da em 8% dos casos. Em 96% dos casos estu-
dados havia outras alteracoes associadas, den-
tre elas estenose subadrtica e coarctacio de
aorta.

Quanto a abordagem cirtrgica, existe um
consenso de que deve ser agressiva e individua-
lizada no tratamento das les6es anatomicamente
importantes 4% °. Coles e col® apresentam casu-
istica de 24 pacientes com estenose mitral con-
génita, operados no periodo de 1962 a 1986 em
sua instituicdo. Recomendam a plastia valvar,
independente da severidade da alteracdao anato-
mica ou comprometimento hemodinamico.

Bolling e col* enfatizam que a severida-
de da obstrucido mitral é inversamente propor-
cional a sobrevida na sindrome de Shone. Su-
gerem o tratamento cirdrgico conservador da
valva mitral, embora seja dificultado nestes
pacientes por causa da variedade de malfor-
macgoes e diferentes graus de envolvimento do
aparelho subvalvar. Sugerem ainda que o di-
agnoéstico da sindrome deva ser considerado
em todos os pacientes com sinais de ICC per-
sistente apds correcao de coarctacao de aorta.

Carpentier e col®, em revisdo de 47 casos
de doenca mitral congénita tratados cirurgica-
mente, encontraram 4 casos de valva mitral
em para-quedas tipica, 2 casos caracterizados
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por estenose mitral pura e 2 com estenose e in-
suficiéncia valvar associadas. Em 2 casos re-
alizaram papilarotomia longitudinal, criando
2 musculos papilares distintos, com divisao
das cordas tendineas entre eles, associada a co-
missurotomia e/ou anuloplastia, conforme o
caso (fusdo de comissuras ou insuficiéncia val-
var concomitante). Em um dos casos realiza-
ram resseccao apical em um musculo papilar
hipertroéfico, preservando a implantagao das
cordas tendineas. O quarto caso fol submeti-
do a troca valvar. Dentre os 47 casos relata-
dos, realizaram plastia valvar, de variadas for-
mas, em 38 casos; a troca valvar fol necessa-
ria em apenas 9 casos. Dos pacientes subme-
tidos a plastia valvar 86% mantiveram-se em
controle pés-operatério em classe funcional 1.
A coarctacdo de aorta, quando presente, foi
corrigida através de toracotomia esquerda, no
mesmo ato operatério, apds o término da cor-
recdo das lesdes valvares. Ressaltaram o fato
de que a avaliacéo per-operatoria da lesdo val-
var reflete o ponto de vista do cirurgido, e o
comprometimento subvalvar nem sempre é
devidamente avaliado, desde que a via de
acesso seja a atriotomia esquerda.
Barbero-Marcial e col'® propéem excelen-
te abordagem ao aparelho subvalvar através
de ventriculotomia apical esquerda para tra-
tamento da estenose mitral congénita. Apre-
sentam casuistica de 9 pacientes operados por
esta técnica, com 8 em controle pds-operatério
tardio, com 7 pacientes em classe funcional 1
e 1 em classe funcional II. Afirmam que a dis-
funcio de ventriculo esquerdo, apresentada por
outros autores e que acompanha a ventriculo-
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tomia esquerda no tratamento de comunica-
coes interventriculares multiplas, seria secun-
daria a isquemia e conseqliente necrose que se
segue ao implante de protese em regido septal
e nao a via de acesso propriamente dita.
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