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ESTENOSE MITRAL CONGENITA COM
DUPLO ORIFICIO ESTENOSANTE

Neste trabalho é relatado um caso de estenose mitral congénita de
tipo anatémico raro, operado no Instituto de Cardiologia do RGS.

Os autores fazem uma analise do quadro clinico, dos aspectos
anatdmicos e do tratamento dessa patologia.

A estenose mitral congénita é uma
malformagdo rara, sendo, na grande maioria
dos casos, associada a outras |lesbes,
principalmente do tipo obstrutivo de ventriculo
esguerdo. Tem morfologia variada e o inicio
dos sintomas € precoce, isto €, nos primeiros
meses. O seu prognoéstico é mau, levando ao
obito, geralmente, antes do segundo ano de
vida. Eimportante o diagndstico precoce, uma
vez que o Unico tratamento eficaz € o cirdrgico,
emboraainda com altamortalidade.

AqQui apresentamos um caso de estenose
mitral congénita em adulto, cuja valva mitra
mostrou caracteristicas anatbmicas ainda ndo
descritas naliteraturae quefoi substituidapor
uma proétese de disco.

DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo feminino, branca, 20 anos,
foi admitidano Ingtituto de Cardiologia, nodia
09-06-73, com queixas de dispnéia, edema e
palpitagbes. Recordava-se que desde os 8
anos, e mais notadamente dos 12 anos, passou
a apresentar dispnéia aos grandes esforcos.
Trés meses antes da internagdo, notou o
aparecimento de edemade membrosinferiores
e palpitacbes. Nao tinha passado reumatico
nem histériafamiliar de cardiopatia.

Ao examefisico apresentava-se bom estado
geral, comdesenvolvimento fisconormal. Todos
0s pulsos eram palpaveis sSmetricamente e a
pressdo arterial era de 110 x 70 mmHg. Ha-
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viaimpulsdo sistélica paraesternal esquerdae
a freqUéncia cardiaca era de 110 bpm, com
arritmiacompletapor fibrilacéo atrial .

Em éreade ventriculo esquerdo, 0 1. e 2.°
ruidos eram hiperfonéticos e haviaum estalido
de abertura da mitral duvidoso, aém de um
sopro sistélico ++/6, de médiafreqliéncia, sem
irradiacdo. Em posi¢do de Pachom, ao nivel
da linha axilar anterior, no 4.° E.|I.C.E.,
auscultava-seum ruflar diastolico +/6. Em area

pulmonar, a segunda bulha era hiperfonética.

N&o havia sinais de congestdo venosa e
estertores subcrepitantes eram auscultados nas
bases pulmonares ainspiragéo profunda.

O RX detdrax mostrou aumento do volume
cardiaco por crescimento daauriculaesguerda
edo ventriculo direito e minimadistensdo das
veiasdoslobos superiores. N&o se observaram
lesdes pleuropulmonares (fig. 1).

Fig. 1 - Estudo radiol6gico pré-operatério mostrando aumento de volume cardiaco por crescimento de auricula esquerda e do
ventriculo direito, minima distenso das veias dos lobos pulmonares.

O fonocardiograma e o eletrocardiograma
(fig. 2) foram compativeiscom estenose mitral
e hipertensdo pulmonar secundéria.

A paciente foi encaminhadaacirurgiacom
diagndstico de estenose mitral puraadquirida.

DESCRICAO DA CIRURGIA

A paciente foi submetida a cirurgia com
circulacdo extracorpéreaem 18-06-1973, cujos
achados séo resumidos a seguir:

a) A visio davalvamitra atravésdaauricula
esquerda ndo se distinguiam os fol hetos septal
emura, com ausénciatotal de comissuras. Ha-

£ o -
Fig. 2 - Eletrocardiograma e fonocardiograma (érea mitral,
400, 1/100) foram compativeis com estenose mitral e
hipertensdo pulmonar secundéria de etiologia reumética.
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viaum Unico plano vavar onde se visualizavam
dois orificios excéntricos circulares, de
aproximadamente 1 cm cada (fig. 3).

b) Como mostra a figura 4, a insercéo

Fig. 3 - A visdo davalva mitra pela auricula esquerda mostra
um Unico folheto com auséncia de comissuras e com dois
orificios circulares excéntricos de 1 cm cada. A textura e a
mobilidade do plano valvar eram normais.

daquela porcdo do aparelho valvar que
corresponderia ao folheto septal, ndo se fazia
no local habitual (ponto x) masal,5cmacima
(ponto y), dando uma inclinacdo diferente ao
planovalvar.

c) O aparelho de sustentacdo era
constituido de musculos papilares
normal mente inseridos com cordoal has muito
curtas e espessas, que seinseriam naperiferia
do aparelho valvar e ndo ao redor do orificio,
COmMo em outros casos descritos 2. Haviaum

Fig. 4 - Corte sagital ao nivel de um dos orificios excéntricos.
A insercéo da porcdo que corresponderia ao folheto septal
da mitral, ao invés de se fazer no ponto «x» esta em «y».

anel fibroso subvalvar em porcéo alta de
ventricul o esquerdo.

Naimpossibilidade defeituradevavoplastia,
foi implantada uma prétese de disco do tipo
Kay-Shilley n.° 3, de nossa fabricagdo, que
ficou em posicdo anémala pelas razbes
expostas no item 2 (ver fig. 5 - RX pés. op.).

Fig. 5 - Estudo radiolégico pds-operatério, observando-se a situagdo anémala da proétese tipo Kay-Shilley n.° 3, implantada.
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DISCUSSAO E COMENTARIOS

Quadro clinico - Exames
complementares

A histoéria natural de estenose mitral
congénita, ao contrério daadquirida, € decurta
duracédo. Os sintomas geralmente surgem
precocemente, isto €, Nos primeiros meses de
vida, evoluindo rapidamente parainsuficiéncia
cardiacacongestivae 6bito antes dos doisanos.

Conforme dados de literatura, 82% dos
doentes sdo0 sintométicos antes dos dois anos.
Para Van Der Horst 3, 20% das criangas com
estenose mitral congénita (EMC) morrem no
periodo neonatal ., 50% no primeiro ano devida
e 20% até os 3 anos. No caso apresentado, 0s
sintomas somente se iniciaram aos 8 anos de
idade e progrediram lentamente por varios
anos. Com esses dados de histéria e baseados
em freqliéncia, pensamos tratar-se de leséo
mitral de origem reumatica (existem poucos
casos relatados de EMC apés os 20 anos e
um achado de necrépsia aos 59 anos 4).

Clinicamente ha hipodesenvolvimento,
dispnéia, infecgdes respiratdrias de repeticdo
e insuficiéncia cardiaca congestiva.
Diferentemente da leséo adquirida, néo
aparece hemoptise °.

Conforme a idade de inicio dos sintomas,
ao lado de importante hipodesenvolvimento
fisico, encontra-se abaulamento precordial,
impulsdo sistdlicaparaesternal esquerdae, as,
vezes, frémito diastélico naponta.

Em alguns casos é descrita a acentuagéo
do componente pulmonar deR eR naponta;
ruflar diastélico com crescendtzn pr stdlico,
que pode estar ausente devido a lesdes
associadas ou por insuficiéncia cardiaca
congestiva, e estado de aberturadamitral . E
fregliente encontrar-se um sopro sistélico de
ponta provavelmente devido a uma pegquena
regurgitacdo por valvas tdo deformadas.
Sopros sistolicos e/ou diastolico em area
pulmonar séo comuns.

Em nossa paciente, emboratipica, aausculta
suscitava davidas no que se refere a presenca
de estalido de abertura da mitral e do ruflar
diastdlico, que erade fracaintensidade.

O eletrocardiograma e o RX simples de
térax mostram as mesmas repercussoes de
uma estenose mitral reumética. No ECG
encontramos desvio do eixo para a direita,
aumento de auricula esquerda e de ventriculo
direito. O aumento do ventriculo esquerdo,
talvez se devesse a regurgitagdo mitral
geralmente existente 7 ou a fibroelastose
endocérdica . O ritmo sinusal é a regra, ndo
surgindo habitual mentefibrilago atrial, como
a lesdo adquirida. Nossa paciente ja
apresentava fibrilagdo atrial quando atendida
pelaprimeira vez (naliteraturaexistem poucos
relatos de pacientes com EMC que
desenvolveram fibrilagdo atrial °).

O RX simples de torax geramente mostra
aumento de auricula esquerda e de ventriculo
direito (éinfregliente o aumento de ventriculo
esquerdo ao RX devido ainsuficiénciamitral,
porque essa é leve), congestdo pulmonar
passiva com ou sem linhas de Kerley.

O estudo hemodinadmico, de suma
importancianapresencade EMC paraexcluir
|esbes associadas, mostra valva mitral
deformada, tempo de esvaziamento de uma
grande auricula esquerda aumentado,
hipertensdo capilar pulmonar e hipertensio
arterial pulmonar. Infelizmente este exame néo
foi realizado, devido anossacertezade setratar
de uma estenose mitral reumatica isolada, ja
com indicagéo precisa de correcdo cirdrgica.

O diagnéstico diferencial 15° deve ser feito
de acordo com aidade: @) Menos de 6 meses
com estenose ou atresia de veias pulmonares,
cor triatriatum, mixomade auriculaesquerda,
drenagem anOmala total infra ou supra
diafragmética, insuficiéncia contrétil de
ventricul o esquerdo com pressdo telediastdlica
€elevada efibroel astose endocardicasem outra
lesdo associada. b) Mais de 3 a 5 anos com
estenose mitral reumética
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Aspectos anatbmicos - Freqiliéncia -
Etiologia

Provavelmente por se tratar de uma
anomalia pouco comum, a EMC ndo é uma
entidade bem caracterizada, pois novos casos
tem sido e serdo diagnosticados, apresentando
outras morfologias . Esta patologia
representa 4,3% das lesdes cardiacas
congénitas .

Geralmente associa-se a outras lesdes
congénitas, maiscomumentedo tipo obstrutivo
de ventriculo esguerdo (58 %) 13114, Asmais
frequentes sdo a PCA, coartacdo da aorta,
estenose aortica e subadrtica e hipoplasia
aortica.

E dificil estabelecer-se o nimero exato de
casos com estenose mitral congénita isolada
pelos dados ja publicados, uma vez que ndo
existem pardmetros bem estabelecidos para
seu diagndstico. Por exemplo, para alguns
autores, 0 anel supravalvar da auricula
esguerda faria parte da classificagdo dessa
entidade 12, enquanto que, para outros,
incluir-se-iaem seu diagnéstico diferencial 72.
Também discutida é a fibroel astose, que para
alguns seriauma patol ogiaindependente 21214,
para outros seria a causa de lesdo mitral *° e,
ainda, paraoutros seriasecundériaavalvopatia
mitral, sendo um dos argumentos a sua maior
freqUéncia na auricula esquerda e porcéo ata
de ventriculo esquerdo #5814, Nessa paciente
existia fibrose apenas em porgdo alta de
ventriculo esquerdo.

Na literatura existem tentativas de
classificagdo, porém, como ja dissemos, em
vista do pequeno nimero de casos e de hovas
formas que certamente surgiréo, estas séo
falhas 2. Como o presente caso, existe
descricéo de dois pacientes  com vava tipo
“duplo orificio mitral estenosante”, porem,
nestes, a insercdo das cordas tendinosas se
faziaao nivel dos orificios, o que ndo ocorreu
no presente caso, onde as cordoalhas se
inseriam normalmente. Além disso, a
hemodinémicavavar eratambém alteradapela
inclinac&o do plano valvar, devido ainser¢éo
mais atado folheto septal.

Causa priméria: como ndo existem dados
concretos, as possibilidades levantadas sdo
varias: fibroelastose endocérdica, lesbes
obstrutivas de ventricul o esquerdo, endocardite
fetal, fechamento prematuro do forame oval,
PCA, anomalias de desenvolvimento ou de
relacdo dos coxins A-V a processos
inflamatdrios adquiridos 6712,

TRATAMENTO

H& ma resposta ao tratamento clinico. O
tratamento deeleicdo éo cirdrgico, o quedeve
ser realizado 0 mais precocemente possivel.
A morbidade e mortalidade, porém, sdo ainda
altas, devido alesdes associadas e ao proprio
procedimento, o qual é tecnicamente dificil.
Quando possivel, pode ser realizada a
comissurotomia, embora com esse
procedimento a mortalidade sgja muito alta,
devido a regurgitacdo mitral que
frequientemente se segue 2. Quando o
aparelho valvar é alterado de forma a ndo
permitir uma reconstituicdo com
funcionamento satisfatério, é necessaria a
substituicdo por proétese 810,

Emboratodos sejam unénimes naindicacdo
decirurgia, haaindaa gunsfatoresquelimitam
0 sucesso da colocagdo de prétese nainfancia
131215. @) ventriculo esguerdo pequeno pela
propria cardiopatia; esta cavidade pode ainda
ser mais reduzida, relativamente, com 0 uso
de prétese de bola, razéo pela qual seriamais
indicada a protese de disco 2 b) crescimento
do paciente com conseqiiente aumento do
ventriculo esquerdo e estenose mitral relativa
pela propria protese; e c) durabilidade da
protese.

No caso apresentado, como se tratasse de
um adulto, as apreensdes eram as mesmas que
surgem quando seindicatal cirurgiaparauma
mulher jovem. A isto, acrescentou-se o
problema do anel anormalmente inclinado.
Contudo, n&do tinhamos outra opcao,
decidindo-nos, entdo, pelo uso de valva de

Kay-Shilley.

O pos-operatério imediato evoluiu sem
problemas. A pritese valvar né&o
parecia interferir desfavoravelmente
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no volume de gecéo ventricular. A paciente
teve dtahospitalar e encontra-se assintomética
até o presente momento.

SIUMMARY

The authors report the first case of congenital
mitral stenosis, an unusual cardiac pathology,
operated at the Ingtituto de Cardiologia do Rio
Grande do Sul - Fundagdo Universitaria de
Cardiologia- Porto Alegre—R. G. do Sul.

An analysis of the clinical picture, anatomical
aspects and treatment is presented based on the
literature.
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