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Figura Central: Hipoplasia das Cuspides da Valva Mitral no Adulto: Fungcdo da Imagem Cardiovascular
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CONCLUSAO

Diagndstico preciso pela ecocardiografia 3D é essencial para o planejamento terapéutico adequado(-?
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Hipoplasia das cuspides da valva mitral no adulto.

Resumo

A hipoplasia das clspides da valva mitral € uma anomalia
congénita rara, tradicionalmente descrita na infancia, mas
cada vez mais reconhecida em adultos, frequentemente
como achado incidental ou na investigagdo de insuficiéncia

Palavras-chave

Valva Mitral; Anormalidades Congénitas; Ecocardiografia
Tridimensional.

mitral. Sua apresentagao clinica é heterogénea e depende
da configuracao anatémica das cispides, das alteragoes do
aparato subvalvar e do grau de regurgitagao valvar. Nesta
revisao narrativa da literatura, incluindo relatos e séries de
casos, bem como artigos de revisao de periédicos nacionais
e internacionais, discutem-se os aspectos epidemiolégicos,
clinicos e, principalmente, os achados ecocardiograficos.
A hipoplasia da cispide posterior representa a forma mais
comum, podendo ocorrer de maneira parcial ou completa.
A ecocardiografia tridimensional tem papel central na
avaliacdo anatdmica, permitindo mensuragées diretas da
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area e do comprimento das cuspides e contribuindo para
a diferenciagdo entre hipoplasia verdadeira e condicoes
miméticas, como cleft mitral, restricdo funcional ou
alteragoes subvalvares. A prevaléncia estimada em
adultos assintomaticos é de aproximadamente 1:8.800.
O manejo terapéutico esta diretamente relacionado a
gravidade da insuficiéncia mitral, sendo o reparo valvar
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factivel apenas em anatomias selecionadas. Assim, uma
compreensao anatémica refinada, especialmente por meio
da ecocardiografia tridimensional, é fundamental para o
diagnostico preciso e o adequado planejamento terapéutico
dessa condigdo rara, porém clinicamente relevante.

Introducao

As anomalias congénitas da valva mitral (VM) constituem
um espectro amplo que inclui prolapsos, fendas,
duplicagoes, estenose congénita, alteragbes do aparato
subvalvar e, mais raramente, hipoplasia de uma ou ambas
as cispides. Dentre essas, a hipoplasia da ctspide posterior
(CP) é a mais descrita na literatura e, em muitos casos,
determina um fenétipo funcional de VM unictspide."

Historicamente, a hipoplasia das cispides mitrais foi
considerada incompativel com a vida, sendo diagnosticada
predominantemente na infdncia, em contexto de
insuficiéncia mitral (IM) grave. Contudo, nas Gltimas duas
décadas, relatos de casos, pequenas séries e revisdes
da literatura descreveram apresentagbes em adultos,
muitas vezes assintomaticas ou com sintomas leves,
identificadas incidentalmente em ecocardiogramas de
rotina? (Figura Central).

Do ponto de vista da imagem cardiovascular, trata-se
de uma entidade particularmente fascinante. A VM pode
manter coaptagdo adequada a custa de alongamento
compensatério da cispide oposta, remodelamento anular
e adaptagoes do ventriculo esquerdo (VE). Quando esses
mecanismos se tornam insuficientes, desenvolve-se IM de

graus variaveis, geralmente sem estenose associada.?

O presente artigo revisa a hipoplasia das ctspides da VM
no adulto, com énfase na caracterizagao ecocardiogréfica,
no papel de métodos de imagem adicionais e nas
implicacoes terapéuticas.

Prevaléncia

A hipoplasia da CP da VM é considerada uma anomalia
congénita rara. Em uma andlise prospectiva envolvendo
26.484 exames ecocardiograficos, Bar et al. identificaram
trés casos de hipoplasia assintomdtica da CP em adultos
jovens, estimando prevaléncia aproximada de 1:8.800 em
pacientes assintomdticos submetidos a ecocardiograma.?

Uma revisao sistemética recente, que compilou relatos
e séries de casos, identificou cerca de 60-70 casos
de hipoplasia ou aplasia da CP descritos em adultos,
reforcando o carédter excepcional da condigdao.2* A
hipoplasia da ctspide 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."

A verdadeira prevaléncia é provavelmente subestimada,
uma vez que formas discretas, sem IM significativa,
podem passar despercebidas no ecocardiograma de
rotina, especialmente quando a avaliagdo se concentra
predominantemente na quantificagao da regurgitagdo e
ndo na anélise morfolégica detalhada da valva.

Quadro clinico

O espectro clinico na idade adulta é amplo. Os casos
descritos variam desde achados incidentais em individuos
assintométicos, frequentemente avaliados por sopro
sistélico discreto, até apresentagdes com IM grave, dispneia
e dilatacao significativa das camaras esquerdas.®

As manifestagoes clinicas relatadas incluem:

* Assintomaticas: hipoplasia discreta com manutencao
da coaptagao por alongamento da CA, sem IM significativa.®

* Sintomas leves: palpitacoes, fadiga e dispneia aos
esforgos, geralmente associadas a IM moderada.”?

* Quadros avancados: dispneia em classes funcionais
mais elevadas, edema, fibrilacdo atrial e dilatacao do étrio
esquerdo e do VE no contexto de IM grave e crbnica.’

* Em diversos relatos, observa-se associacao com outras
cardiopatias congénitas, como valva aértica bicispide,
comunicagao interatrial tipo ostium secundum,
miocardiopatia ndo compactada e sindromes genéticas,
como a sindrome de Marfan.*®

Sintomas de isquemia atipica, como dor toracica
inespecifica, também foram descritos, embora geralmente
secunddrios a sobrecarga volumétrica cronica ou a
comorbidades coexistentes, e ndo diretamente a hipoplasia.®'®

Achados Ecocardiograficos

A ecocardiografia constitui o método central para o
diagnéstico da hipoplasia das ctspides da VM, permitindo
caracterizagdo morfolégica detalhada, quantificacao
hemodindmica da IM e avaliacao das repercussoes sobre
as camaras cardiacas.

Ecocardiograma Transtoracico Bidimensional
Os achados tipicos incluem (Figura 1):

* Reducao acentuada do comprimento de uma das
caspides, mais frequentemente da CP, que pode ser
visualizada como pequena lingueta com mobilidade
limitada nas projegoes paraesternal em eixo longo e
apical quatro camaras.>"

* Caspide 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 compensatério de coaptagao.®

* Linha de coaptacao deslocada em direcao a cispide
hipoplasica, frequentemente associada a jato de IM
excéntrico dirigido para o lado oposto.*

* Aparato subvalvar geralmente preservado, embora
possa ocorrer encurtamento ou inser¢io anoémala de
cordoalhas na cuspide hipoplasica, contribuindo para
restricdo adicional.

* Auséncia de estenose significativa, com area valvar
preservada e gradientes transmitrais baixos; quando
presente, a estenose costuma estar relacionada a
hipoplasia do anel ou ao envolvimento mais difuso
da VM. "
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Figura 1 - Hipoplasia da CP da VM no ecocardiograma transtoracico: (A) eixo longo paraesternal demonstrando CA alongada
desproporcional ao tamanho da CP; (B) eixo curto da VM demonstrando auséncia de estenose; (C) apical duas cdmaras evidenciando

Jato excéntrico de regurgitagéo.

Alguns autores sugerem mensuragdes comparativas:
razao entre os comprimentos das clspides anterior e posterior
(tipicamente > 2:1 nos casos de hipoplasia grave da CP) e a
avaliagdo da drea efetiva de coaptagao."

Ecocardiograma Transesofagico (ETE) e 3D

A complexidade da anatomia mitral exige uma andlise
sistematizada, e a ecocardiografia 3D (ETE 3D e TTE 3D)
tornou-se a principal ferramenta para a caracterizagao da
hipoplasia.

Embora nao existam critérios universalmente padronizados,
trés parametros sao recorrentemente descritos na literatura®*
(Figura 2):

a) Comprimento da ctspide

A CP normal apresenta comprimento médio de 10—
15 mm (variando com drea de superficie corpdrea [BSA]).
Consideram-se sugestivos de hipoplasia:

* Comprimento < 8 mm (critério utilizado em diversas
séries de casos);

* Relagao CA/CP > 2:1,sendo > 2,3-2,5:1 frequentemente
associada a hipoplasia significativa.

b) Area da cispide (planimetria 3D)

Areas de CP < 1,0-1,2 cm?2 tém sido relatadas em casos
de hipoplasia relevante. A drea da CA geralmente encontra-se
preservada ou aumentada de forma compensatoria.

c) Altura de coaptacao

A linha de coaptacao desloca-se em direcao a cispide
hipoplasica. Consideram-se anormais:

* Altura de coaptacao < 2 mm sobre a CP;

* Coaptacao alongada sobre a CA, com linha deslocada
> 5 mm do centro anatomico.

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);
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* Cordoalhas frequentemente finas ou inseridas de forma
andmala;

* Fungao compensatéria da CA mantendo certa coaptagao.
Nos casos publicados, a hipoplasia predominante envolve:
e P2: mais comum (40-60% dos casos relatados);

* P1: menos frequente;

* P3: geralmente associada a anomalias de cordoalhas e
restricao subvalvar.

Hipoplasia Total (aplasia)

Descrita em poucos casos em adultos, sendo considerada
uma “VM unictspide verdadeira”.

* Auséncia anatomica completa da CP na visao “en face”
atrial (Figura 4);

* Insergoes subvalvares aberrantes;

* Coaptagao sustentada exclusivamente pela CA, muitas
vezes hiperalongada;

* Geralmente associada a IM grave, embora existam relatos
de IM discreta decorrente da compensagao da CA.

Além disso, o 3D permite diferenciar claramente
hipoplasia verdadeira de cleft mitral, prolapso segmentar,
restricao funcional, alongamento de ctspides sem hipoplasia
congeénita.

Doppler e Quantificacao da Regurgitacao

O Doppler colorido demonstra jato excéntrico dirigido
para o lado oposto a cispide hipoplasica, frequentemente
aderido a parede atrial (efeito Coanda), o que pode levar a
subestimagao da gravidade da IM quando se considera apenas
a area do jato (Figura 5).

* Calculo do volume regurgitante e orificio regurgitante
efetivo (EROA) pela técnica de PISA, quando vidvel;

* Avaliagdo de vena contracta, preferencialmente em
miltiplas janelas;

* Integragdo com parametros indiretos, como dimensoes
do étrio esquerdo, volumes do VE e pressdo sistélica da
artéria pulmonar;
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Figura 2 - Ecocardiograma Transesofagico evidenciando coaptagdo deslocada em diregdo & CP (A), uma relagdo da CA em relagdo
a CP > 2:1 (B) e o jato excéntrico decorrente da coaptagado inefetiva (C).

Figura 3 - Ecocardiograma transesofagico tridimensional com visdo ventricular da VM evidenciando hipoplasia parcial da CP (segmentos
P2 e P3 - setas amarelas).

Figura 4 — Ecocardiograma transesofagico tridimensional com visées atrial e ventricular da VM, evidenciando hipoplasia total da CP
(segmentos P1, P2 e P3 - setas amarelas).

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2026;39(2):e20260046
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Figura 5 - Ecocardiograma transesofagico bidimensional evidenciando fluxos anterégrado (A) e retrogrado excéntricos.

* Area de coaptagao real;
* Volume regurgitante 3D;

* Area do orificio regurgitante anatomicamente (3D
EROA), dtil em jatos excéntricos;

* Reconstrucao completa do anel mitral (diametros, nao

planar angle, saddle height), frequentemente alterado

nos casos de hipoplasia significativa.’®

Na hipoplasia isolada com compensacdo eficaz da
ctspide oposta, a IM pode ser ausente ou discreta;
entretanto, na presenga de dilatagao anular e prolapso
associado, tende a assumir cardter grave."

Outros Métodos de Imagem

Embora a ecocardiografia seja o0 método de primeira linha,
a ressonancia magnética cardiaca (RMC) e a tomografia
computadorizada (TC) podem desempenhar papel
complementar em situagoes especificas.

RMC
A RMC contribui principalmente em trés aspectos:

1. Avaliacao volumétrica e funcional precisa do VE e do
AE, auxiliando na quantificagao do impacto da IM cronica e
na decisdo cirdrgica;

2. Quantificacao da regurgitacao por técnica de fluxo de

fase (diferenca entre débito do VE e fluxo na aorta ascendente),

fornecendo medida independente da ecocardiografia;

3. Caracterizacao tecidual do anel mitral e da regiao fibrosa

intervalvar em casos com suspeita de fibroelastose, lipomatose

ou fibrose associadas a hipoplasia anular ou da CA."?

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

TC cardiaca
A TC cardiaca pode ser (til em:
* Pacientes com janela ecocardiografica subétima;

* Avaliacdo anatomica detalhada do anel mitral e das

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

relagdes com estruturas adjacentes, particularmente no
planejamento de cirurgias complexas ou de procedimentos
concomitantes (por exemplo, troca de valva adrtica em
pacientes com valva aértica bictspide associada a hipoplasia
de folheto mitral)."

No entanto, devido a baixa prevaléncia da entidade e a
alta sensibilidade do eco (particularmente ETE 3D), RMC e
TC permanecem métodos complementares e nao de rotina.

Tratamento

Nao existem diretrizes especificas para o manejo da
hipoplasia das ctspides da VM no adulto; as decisbes
terapéuticas baseiam-se, em geral, nas recomendagdes para
IM priméria, adaptadas ao contexto anatémico especifico.

Acompanhamento Clinico e Ecocardiografico

Pacientes assintomaticos, com IM discreta ou ausente e
sem dilatagao significativa de camaras cardiacas, podem ser
acompanhados clinicamente, com ecocardiogramas seriados
para monitorar progressao da IM, remodelamento ventricular
e surgimento de sintomas ou arritmias.®

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

Abordagem Cirlrgica

A maior parte dos pacientes adultos descritos na literatura
com IM grave ou sintomas limitantes foi submetida a
tratamento cirdrgico. As opgdes incluem:

* Plastia mitral: tecnicamente desafiadora quando
a clspide hipoplésica apresenta comprimento muito
reduzido e area de coaptagdo limitada. Em casos
selecionados, é possivel alongar o folheto com pericérdio,
associado a anuloplastia e a corregao de prolapsos da
clspide oposta. *

* Troca valvar mitral: frequentemente necessdria em
cendrios de hipoplasia severa, anel mitral pequeno ou
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presenga de mdltiplas anomalias associadas, nos quais a
durabilidade do reparo seria questionavel.’

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

Terapia Percutanea

A experiéncia com intervencdes percutineas de borda a
borda (tipo MitraClip/PASCAL) na hipoplasia de ctspide é muito
limitada. A menor altura do folheto hipoplésico pode aumentar
o risco de grasp incompleto, regurgitacao residual e estenose
funcional ap6s o implante do dispositivo.

Na pratica, esses pacientes raramente sao considerados bons
candidatos, salvo em contextos muito especificos, com anatomia
favoravel da cispide oposta e alto risco cirdrgico. A literatura
atual apresenta apenas mencbdes indiretas, sem séries robustas
especfficas para essa populagdo.?

Conclusao

A hipoplasia das ctispides da VM no adulto, particularmente
da CP, constitui entidade rara e provavelmente subdiagnosticada,
com amplo espectro clinico — desde achado incidental até causa
de IM grave sintomatica.

A ecocardiografia transtoracica e transesofagica,
especialmente com reconstrugbes tridimensionais, representa o
pilar diagndstico, permitindo caracterizagao morfolégica precisa,
quantificagdo da IM e planejamento de intervengdes cirtrgicas
ou percutaneas. Métodos complementares, como RMC e TC,
agregam informagbes anatdmicas e funcionais em situagoes
selecionadas.?*'?

Do ponto de vista terapéutico, o manejo segue os principios
aplicaveis a IM primaria, com vigilancia clinica em casos leves
e indicagdo cirlrgica para pacientes sintomaticos ou com
repercussao estrutural significativa. A plastia mitral pode ser
realizada em anatomias favoraveis, mas hipoplasias graves
frequentemente culminam na necessidade de troca valvar.
A evidéncia referente a terapias percutaneas permanece escassa
e baseada em extrapolagdes.>'?
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