
Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2026;39(2):e202600461

Artigo de Revisão

SOC

IE
D

A
D

E
 B

R

A
S I L E I R A  D E  C

A
R

D
IO

L
O

GIA

Figura Central: Hipoplasia das Cúspides da Valva Mitral no Adulto: Função da Imagem Cardiovascular Imagem
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HIPOPLASIA DAS CÚSPIDES DA VALVA MITRAL NO ADULTO

CONCLUSÃO
Diagnóstico preciso pela ecocardiográfia 3D é essencial para o planejamento terapêutico adequado(11,20)

CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS

Anomalia congênita rara
• Identificação da hipoplasia

Ecocardiografia 3D
• Morfologia detalhada
• Medificações diretas 
  (comprimento CP < 8 mm)
• Relação CA/CP > 2:1
• Diferença de miméticos

Outros Métodos (RMC, TC)
Situações selecionadas

Quantificação da 
Insuficiência Mitral
(jato excêntrico)

Prevalência estimada: 1:8.800 
(adultos assintomáticos)

Hipoplasia da Cúspide Posterior  
(CP) é a mais comum

Sintomas variam de assintomáticos 
a insuficiência mitral grave

Possível associação com outras 
cardiopatias congênitas

FLUXOGRAMA TERAPÊUTICO
[source: 126-144]

[3]
[50]

SIM

NÃO

SIM

Insuficiência 
Mitral Grave ou 

Sintomas

TRATAMENTO CIRÚRGICO

Plastia Mitral
(Factível em anatomias 

favoráveis)

Troca Valvar
(Frequente em 

hipoplasia grave)

ACOMPANHAMENTO CLÍNICO E 
ECOCARDIOGRÁFICO

• Vigilância em jatos leves
• Ecocardiograma seriado
• Monitoramento de progressão

Terapia percutânea: experiência muito limitada

[8, 72]

[136, 137] [138, 150]

[141, 144]

[130]
[114]

[57, 98,99]

[72]

[77]

[77]

[8]

[9, 35]

[7, 33]

[4, 39]

[46]

DIAGNÓSTICO POR IMAGEM
Ecocardiografia (pilar)

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2026;39(2):e20260046

Hipoplasia das Cúspides da Valva Mitral no Adulto: Função da 
Imagem Cardiovascular
Mitral Valve Leaflet Hypoplasia in Adults: Role of Cardiovascular Imaging

Fábio Luis de Jesus Soares1,2

Cardio Pulmonary Hospital,1 Salvador, BA – Brasil 
Hospital Santa Izabel,2 Salvador, BA – Brasil 

Correspondência:   Fábio Luis de Jesus Soares •
Cardio Pulmonary Hospital. Av. Garibaldi, 2199. CEP: 40170-130. Ondina, 
Salvador, BA – Brasil  
E-mail: fljsoares@yahoo.com.br 
Artigo recebido em 15/04/2026; revisado em 22/04/2026; aceito 
em 25/04/2026.

DOI: https://doi.org/10.36660/abcimg.20260046

Hipoplasia das cúspides da valva mitral no adulto.

Resumo
A hipoplasia das cúspides da valva mitral é uma anomalia 

congênita rara, tradicionalmente descrita na infância, mas 
cada vez mais reconhecida em adultos, frequentemente 
como achado incidental ou na investigação de insuficiência 
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Tridimensional.

mitral. Sua apresentação clínica é heterogênea e depende 
da configuração anatômica das cúspides, das alterações do 
aparato subvalvar e do grau de regurgitação valvar. Nesta 
revisão narrativa da literatura, incluindo relatos e séries de 
casos, bem como artigos de revisão de periódicos nacionais 
e internacionais, discutem-se os aspectos epidemiológicos, 
clínicos e, principalmente, os achados ecocardiográficos. 
A hipoplasia da cúspide posterior representa a forma mais 
comum, podendo ocorrer de maneira parcial ou completa. 
A ecocardiografia tridimensional tem papel central na 
avaliação anatômica, permitindo mensurações diretas da 
área e do comprimento das cúspides e contribuindo para 
a diferenciação entre hipoplasia verdadeira e condições 
miméticas, como cleft mitral, restrição funcional ou 
alterações subvalvares. A prevalência estimada em 
adultos assintomáticos é de aproximadamente 1:8.800. 
O manejo terapêutico está diretamente relacionado à 
gravidade da insuficiência mitral, sendo o reparo valvar 
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factível apenas em anatomias selecionadas. Assim, uma 
compreensão anatômica refinada, especialmente por meio 
da ecocardiografia tridimensional, é fundamental para o 
diagnóstico preciso e o adequado planejamento terapêutico 
dessa condição rara, porém clinicamente relevante.

Introdução
As anomalias congênitas da valva mitral (VM) constituem 

um espectro amplo que inclui prolapsos, fendas, 
duplicações, estenose congênita, alterações do aparato 
subvalvar e, mais raramente, hipoplasia de uma ou ambas 
as cúspides. Dentre essas, a hipoplasia da cúspide posterior 
(CP) é a mais descrita na literatura e, em muitos casos, 
determina um fenótipo funcional de VM unicúspide.1 

Historicamente, a hipoplasia das cúspides mitrais foi 
considerada incompatível com a vida, sendo diagnosticada 
predominantemente na infância, em contexto de 
insuficiência mitral (IM) grave. Contudo, nas últimas duas 
décadas, relatos de casos, pequenas séries e revisões 
da literatura descreveram apresentações em adultos, 
muitas vezes assintomáticas ou com sintomas leves, 
identificadas incidentalmente em ecocardiogramas de 
rotina2 (Figura Central).

Do ponto de vista da imagem cardiovascular, trata-se 
de uma entidade particularmente fascinante. A VM pode 
manter coaptação adequada à custa de alongamento 
compensatório da cúspide oposta, remodelamento anular 
e adaptações do ventrículo esquerdo (VE). Quando esses 
mecanismos se tornam insuficientes, desenvolve-se IM de 
graus variáveis, geralmente sem estenose associada.3

O presente artigo revisa a hipoplasia das cúspides da VM 
no adulto, com ênfase na caracterização ecocardiográfica, 
no papel de métodos de imagem adicionais e nas 
implicações terapêuticas.

Prevalência
A hipoplasia da CP da VM é considerada uma anomalia 

congênita rara. Em uma análise prospectiva envolvendo 
26.484 exames ecocardiográficos, Bar et al. identificaram 
três casos de hipoplasia assintomática da CP em adultos 
jovens, estimando prevalência aproximada de 1:8.800 em 
pacientes assintomáticos submetidos a ecocardiograma.2

Uma revisão sistemática recente, que compilou relatos 
e séries de casos, identificou cerca de 60–70 casos 
de hipoplasia ou aplasia da CP descritos em adultos, 
reforçando o caráter excepcional da condição.²,4 A 
hipoplasia da cúspide anterior (CA), do anel mitral ou de 
toda a VM (como observado em variantes do complexo 
de Shone) é ainda mais rara, com poucos relatos isolados 
publicados.1 

A verdadeira prevalência é provavelmente subestimada, 
uma vez que formas discretas, sem IM significativa, 
podem passar despercebidas no ecocardiograma de 
rotina, especialmente quando a avaliação se concentra 
predominantemente na quantificação da regurgitação e 
não na análise morfológica detalhada da valva.

Quadro clínico
O espectro clínico na idade adulta é amplo. Os casos 

descritos variam desde achados incidentais em indivíduos 
assintomáticos, frequentemente avaliados por sopro 
sistólico discreto, até apresentações com IM grave, dispneia 
e dilatação significativa das câmaras esquerdas.5

As manifestações clínicas relatadas incluem:
• Assintomáticas: hipoplasia discreta com manutenção 

da coaptação por alongamento da CA, sem IM significativa.6

• Sintomas leves: palpitações, fadiga e dispneia aos 
esforços, geralmente associadas à IM moderada.7,8

• Quadros avançados: dispneia em classes funcionais 
mais elevadas, edema, fibrilação atrial e dilatação do átrio 
esquerdo e do VE no contexto de IM grave e crônica.3

• Em diversos relatos, observa-se associação com outras 
cardiopatias congênitas, como valva aórtica bicúspide, 
comunicação interatrial t ipo ostium secundum, 
miocardiopatia não compactada e síndromes genéticas, 
como a síndrome de Marfan.4,6

Sintomas de isquemia atípica, como dor torácica 
inespecífica, também foram descritos, embora geralmente 
secundários à sobrecarga volumétrica crônica ou a 
comorbidades coexistentes, e não diretamente à hipoplasia.9,10 

Achados Ecocardiográficos
A ecocardiografia constitui o método central para o 

diagnóstico da hipoplasia das cúspides da VM, permitindo 
caracterização morfológica detalhada, quantificação 
hemodinâmica da IM e avaliação das repercussões sobre 
as câmaras cardíacas.   

Ecocardiograma Transtorácico Bidimensional
Os achados típicos incluem (Figura 1):
• Redução acentuada do comprimento de uma das 
cúspides, mais frequentemente da CP, que pode ser 
visualizada como pequena lingueta com mobilidade 
limitada nas projeções paraesternal em eixo longo e 
apical quatro câmaras.5,11 

• Cúspide oposta (geralmente a anterior) alongada 
e, por vezes, espessada, projetando-se profundamente 
na cavidade ventricular, frequentemente com aspecto 
mixomatoso e eventual prolapso associado, atuando 
como mecanismo compensatório de coaptação.6 

• Linha de coaptação deslocada em direção à cúspide 
hipoplásica, frequentemente associada a jato de IM 
excêntrico dirigido para o lado oposto.4 

• Aparato subvalvar geralmente preservado, embora 
possa ocorrer encurtamento ou inserção anômala de 
cordoalhas na cúspide hipoplásica, contribuindo para 
restrição adicional. 
• Ausência de estenose significativa, com área valvar 
preservada e gradientes transmitrais baixos; quando 
presente, a estenose costuma estar relacionada à 
hipoplasia do anel ou ao envolvimento mais difuso 
da VM.12 
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Alguns autores sugerem mensurações comparativas: 
razão entre os comprimentos das cúspides anterior e posterior 
(tipicamente > 2:1 nos casos de hipoplasia grave da CP) e a 
avaliação da área efetiva de coaptação.13

Ecocardiograma Transesofágico (ETE) e 3D
A complexidade da anatomia mitral exige uma análise 

sistematizada, e a ecocardiografia 3D (ETE 3D e TTE 3D) 
tornou-se a principal ferramenta para a caracterização da 
hipoplasia. 

Embora não existam critérios universalmente padronizados, 
três parâmetros são recorrentemente descritos na literatura3,4 
(Figura 2):

a) Comprimento da cúspide
A CP normal apresenta comprimento médio de 10–

15 mm (variando com área de superfície corpórea [BSA]). 
Consideram-se sugestivos de hipoplasia:

• Comprimento < 8 mm (critério utilizado em diversas 
séries de casos);
• Relação CA/CP > 2:1, sendo > 2,3–2,5:1 frequentemente 
associada a hipoplasia significativa.
b) Área da cúspide (planimetria 3D)
Áreas de CP < 1,0–1,2 cm² têm sido relatadas em casos 

de hipoplasia relevante. A área da CA geralmente encontra-se 
preservada ou aumentada de forma compensatória.

c) Altura de coaptação
A linha de coaptação desloca-se em direção à cúspide 

hipoplásica. Consideram-se anormais:
• Altura de coaptação < 2 mm sobre a CP;
• Coaptação alongada sobre a CA, com linha deslocada 
> 5 mm do centro anatômico.
Com base nesses critérios, a hipoplasia da CP pode ser 

categorizada como parcial ou total.

Hipoplasia Parcial
• CP presente, porém encurtada ,  restrita  ou 
subdesenvolvida (Figura 3);

• Cordoalhas frequentemente finas ou inseridas de forma 
anômala;
• Função compensatória da CA mantendo certa coaptação. 
Nos casos publicados, a hipoplasia predominante envolve: 
• P2: mais comum (40–60% dos casos relatados);
• P1: menos frequente;
• P3: geralmente associada a anomalias de cordoalhas e 
restrição subvalvar.

Hipoplasia Total (aplasia)
Descrita em poucos casos em adultos, sendo considerada 

uma “VM unicúspide verdadeira”.
• Ausência anatômica completa da CP na visão “en face” 
atrial (Figura 4);
• Inserções subvalvares aberrantes;
• Coaptação sustentada exclusivamente pela CA, muitas 
vezes hiperalongada;
• Geralmente associada à IM grave, embora existam relatos 
de IM discreta decorrente da compensação da CA.
Além disso, o 3D permite diferenciar claramente 

hipoplasia verdadeira de cleft mitral, prolapso segmentar, 
restrição funcional, alongamento de cúspides sem hipoplasia 
congênita.

Doppler e Quantificação da Regurgitação
O Doppler colorido demonstra jato excêntrico dirigido 

para o lado oposto à cúspide hipoplásica, frequentemente 
aderido à parede atrial (efeito Coanda), o que pode levar à 
subestimação da gravidade da IM quando se considera apenas 
a área do jato (Figura 5).3

• Cálculo do volume regurgitante e orifício regurgitante 
efetivo (EROA) pela técnica de PISA, quando viável;

• Avaliação de vena contracta, preferencialmente em 
múltiplas janelas;
• Integração com parâmetros indiretos, como dimensões 
do átrio esquerdo, volumes do VE e pressão sistólica da 
artéria pulmonar;

Figura 1 – Hipoplasia da CP da VM no ecocardiograma transtorácico: (A) eixo longo paraesternal demonstrando CA alongada 
desproporcional ao tamanho da CP; (B) eixo curto da VM demonstrando ausência de estenose; (C) apical duas câmaras evidenciando 
jato excêntrico de regurgitação.

A B C
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Figura 2 – Ecocardiograma Transesofágico evidenciando coaptação deslocada em direção à CP (A), uma relação da CA em relação 
à CP > 2:1 (B) e o jato excêntrico decorrente da coaptação inefetiva (C).

A B C

Figura 3 – Ecocardiograma transesofágico tridimensional com visão ventricular da VM evidenciando hipoplasia parcial da CP (segmentos 
P2 e P3 – setas amarelas).

Figura 4 – Ecocardiograma transesofágico tridimensional com visões atrial e ventricular da VM, evidenciando hipoplasia total da CP 
(segmentos P1, P2 e P3 – setas amarelas).
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• Área de coaptação real;
• Volume regurgitante 3D;
• Área do orifício regurgitante anatomicamente (3D 
EROA), útil em jatos excêntricos;
• Reconstrução completa do anel mitral (diâmetros, não 
planar angle, saddle height), frequentemente alterado 
nos casos de hipoplasia significativa.5 
Na hipoplasia isolada com compensação eficaz da 

cúspide oposta, a IM pode ser ausente ou discreta; 
entretanto, na presença de dilatação anular e prolapso 
associado, tende a assumir caráter grave.13

Outros Métodos de Imagem
Embora a ecocardiografia seja o método de primeira linha, 

a ressonância magnética cardíaca (RMC) e a tomografia 
computadorizada (TC) podem desempenhar papel 
complementar em situações específicas.

RMC
A RMC contribui principalmente em três aspectos:
1. Avaliação volumétrica e funcional precisa do VE e do 
AE, auxiliando na quantificação do impacto da IM crônica e 
na decisão cirúrgica;
2. Quantificação da regurgitação por técnica de fluxo de 
fase (diferença entre débito do VE e fluxo na aorta ascendente), 
fornecendo medida independente da ecocardiografia;
3. Caracterização tecidual do anel mitral e da região fibrosa 
intervalvar em casos com suspeita de fibroelastose, lipomatose 
ou fibrose associadas à hipoplasia anular ou da CA.12

Relatos de caso demonstram que a RMC pode confirmar 
restrição do anel mitral com abertura limitada, mesmo na 
ausência de gradiente significativo, além de excluir cardiopatias 
estruturais adicionais.1 

TC cardíaca
A TC cardíaca pode ser útil em:
• Pacientes com janela ecocardiográfica subótima;
• Avaliação anatômica detalhada do anel mitral e das 

relações com estruturas adjacentes, particularmente no 
planejamento de cirurgias complexas ou de procedimentos 
concomitantes (por exemplo, troca de valva aórtica em 
pacientes com valva aórtica bicúspide associada à hipoplasia 
de folheto mitral).11 
No entanto, devido à baixa prevalência da entidade e à 

alta sensibilidade do eco (particularmente ETE 3D), RMC e 
TC permanecem métodos complementares e não de rotina.

 Tratamento
Não existem diretrizes específicas para o manejo da 

hipoplasia das cúspides da VM no adulto; as decisões 
terapêuticas baseiam-se, em geral, nas recomendações para 
IM primária, adaptadas ao contexto anatômico específico.

Acompanhamento Clínico e Ecocardiográfico
Pacientes assintomáticos, com IM discreta ou ausente e 

sem dilatação significativa de câmaras cardíacas, podem ser 
acompanhados clinicamente, com ecocardiogramas seriados 
para monitorar progressão da IM, remodelamento ventricular 
e surgimento de sintomas ou arritmias.6 

Os intervalos de acompanhamento são geralmente 
anuais ou bianuais, conforme a gravidade da IM e o grau 
de remodelamento estrutural.

Abordagem Cirúrgica
A maior parte dos pacientes adultos descritos na literatura 

com IM grave ou sintomas limitantes foi submetida a 
tratamento cirúrgico. As opções incluem:

• Plastia mitral: tecnicamente desafiadora quando 
a cúspide hipoplásica apresenta comprimento muito 
reduzido e área de coaptação limitada. Em casos 
selecionados, é possível alongar o folheto com pericárdio, 
associado à anuloplastia e à correção de prolapsos da 
cúspide oposta. 4

• Troca valvar mitral: frequentemente necessária em 
cenários de hipoplasia severa, anel mitral pequeno ou 

Figura 5 – Ecocardiograma transesofágico bidimensional evidenciando fluxos anterógrado (A) e retrógrado excêntricos.

A B
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presença de múltiplas anomalias associadas, nos quais a 
durabilidade do reparo seria questionável.9 

Alguns autores discutem se a tentativa de reparo é sempre 
justificável, especialmente quando a anatomia desafiadora 
aumenta o risco de falha precoce e de reoperação.

Terapia Percutânea

A experiência com intervenções percutâneas de borda a 
borda (tipo MitraClip/PASCAL) na hipoplasia de cúspide é muito 
limitada. A menor altura do folheto hipoplásico pode aumentar 
o risco de grasp incompleto, regurgitação residual e estenose 
funcional após o implante do dispositivo. 

Na prática, esses pacientes raramente são considerados bons 
candidatos, salvo em contextos muito específicos, com anatomia 
favorável da cúspide oposta e alto risco cirúrgico. A literatura 
atual apresenta apenas menções indiretas, sem séries robustas 
específicas para essa população.3

 Conclusão
A hipoplasia das cúspides da VM no adulto, particularmente 

da CP, constitui entidade rara e provavelmente subdiagnosticada, 
com amplo espectro clínico – desde achado incidental até causa 
de IM grave sintomática.

A ecocardiografia transtorácica e transesofágica, 
especialmente com reconstruções tridimensionais, representa o 
pilar diagnóstico, permitindo caracterização morfológica precisa, 
quantificação da IM e planejamento de intervenções cirúrgicas 
ou percutâneas. Métodos complementares, como RMC e TC, 
agregam informações anatômicas e funcionais em situações 
selecionadas.2,3,12

Do ponto de vista terapêutico, o manejo segue os princípios 
aplicáveis à IM primária, com vigilância clínica em casos leves 
e indicação cirúrgica para pacientes sintomáticos ou com 
repercussão estrutural significativa. A plastia mitral pode ser 
realizada em anatomias favoráveis, mas hipoplasias graves 
frequentemente culminam na necessidade de troca valvar.  
A evidência referente a terapias percutâneas permanece escassa 
e baseada em extrapolações.2,13

Dado o número ainda limitado de casos e séries descritos, há 
espaço para registros multicêntricos e descrições padronizadas, 
que permitam aprimorar o entendimento da história natural, dos 
preditores de descompensação e dos resultados a longo prazo 
das diferentes estratégias terapêuticas. Para o ecocardiografista 
e o cardiologista de imagem, manter um grau elevado de 
suspeição diante de morfologias atípicas da VM é essencial para 
o reconhecimento dessa condição rara, porém clinicamente 
relevante.
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