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Vilvula aértica cuadricuspide en paciente adulto: una rara etiologia de
insuficiencia valvular adrtica
Quadricuspid aortic valve in adult patient: a rare etiology of aortic valve regurgitation
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La vélvula adrtica cuadrictspide es (VAC) es la anomalia congénita menos frecuente dentro del
espectro de variantes anatémicas de dicha valvula. Habitualmente la insuficiencia es el mecanis-
mo fisiopatolégico de presentacién, requiriendo resolucién quirtrgica en la mayoria de los casos.
Se presenta el caso de una paciente de 70 afios con VAC con regurgitacién valvular en seguimien-
to a la cual, por incremento de la sintomatologia y progresiéon de la enfermedad, se le realiz6 re-
emplazo valvular adrtico con proétesis biolégica, resolviendo los sintomas previos, con evoluciéon

favorable en su seguimiento.

Quadricuspid aortic valve in adult patient: a rare etiology of aortic valve
regurgitation
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The quadricuspid aortic valve (QAV) is the least frequent congenital anomaly within the spec-
trum of anatomical variants of this valve. Insufficiency is usually the pathophysiological mecha-
nism of presentation, requiring surgical resolution in most cases.

We present a case of a 70-year-old female patient with QAV with valvular regurgitation on fo-
llow-up, who, due to an increase in the symptoms and progression of the disease, underwent a

biological aortic valve replacement, solving the previous symptoms, with favorable evolution.

INTRODUCCION

La VAC es una rara variante del desarrollo anormal de
las valvas semilunares de la valvula adrtica. Su incidencia
es de 0,008 % a 0,043% en el marco de todas las cardiopatias
congénitas, con menos de 200 casos reportados en la litera-
tura desde que fue descubierta y descripta en 1862".

Suelen presentarse como anomalias congénitas indivi-
duales, aunque también se han reportado otros tipos de mal-
formaciones acompafiantes. La insuficiencia valvular adrtica
progresiva es la fisiopatologia mds frecuentemente hallada®

Los notables avances en las distintas técnicas de imdge-
nes, con la incorporacién de la tomografia computada, la re-
sonancia magnética, pero por sobre todo el ecocardiograma
transtordcico (ETT) y mds actualmente el ecocardiograma
transesofagico (ETE) contribuyeron de manera significativa
a incrementar su diagndstico, facilitar su clasificacién, eva-
luar su evolucién clinica y planificar la mejor terapéutica de
esta rara afeccion congénita®.

CASO CLINICO

Paciente de 70 afios, hipertensa y tabaquista activa como
factores de riesgo cardiovascular a destacar. Con antece-
dente de insuficiencia adrtica en seguimiento, sintomadtica
por disnea CFII, progresiva y actualmente en CFIIL

El ecocardiograma Doppler color pre-operatorio evi-
denciaba buena funcién del ventriculo izquierdo (VI) FEY
(Fraccion de eyeccion) 61%, con moderada dilatacion y leve
hipertrofia del VI, sin asinergias regionales, con dilatacién
leve de aorta ascendente (37mm). La vdalvula adrtica im-
presiona tetracuspide con engrosamiento valvar y falta de
coaptacién, lo que genera una regurgitaciéon central severa
[Figura 1].

Sin particularidades por destacar en laboratorio, espiro-
metrfa, cine coronariografia, y Doppler de vasos de cuello.

Por presentar insuficiencia severa y deterioro progresi-
vo, tanto de su clase funcional como de las cavidades car-
diacas, se indica cirugfa de reemplazo valvular adrtico.
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FIGURA 1.
Ecocardiograma preoperatorio. Valvula aértica cuadrictspide.

Se realiz6 cirugfa convencional de reemplazo vélvular,
con canulacién arterial adrtica, venosa atriocava y cardio-
plejia anterégrada “one-shot” con solucién cristaloidea Del
Nido, ajustada a superficie corporal. La proétesis utilizada
fue una vélvula bilégica porcina supra anular n°21, con 50
minutos de clampeo y 65 minutos de circulacién extracor-
porea (CEC) total, sin presentar complicaciones técnicas in-
traoperatorias, ni a la salida de la CEC [Figura 2].

La recuperacién post operatoria fue favorable, sin reque-
rimiento de altas dosis de drogas inotrépicas, otorgdndose
el alta hospita-laria al quinto dia, y retorno a actividades
habituales de manera temprana.

DISCUSION

La vélvula adrtica bictispide es la anormalidad valvular
adrtica mds comun, con una frecuencia del 2%, seguida por
la vélvula adrtica unicaspide.

La VAC es una afeccién congénita extremadamente rara,
que presenta una incidencia de 0.008%, segtn reporte de
autopsias, y del 0.043% por hallazgo ecocardiografico trans-
tordcico (ETT) bidimensional.

La edad de presentacién de los sintomas es frecuente-
mente entre la 4ta y 5ta décadas de la vida, con ligera pre-
dominancia del sexo masculino (1.6:1)°.

Desde el punto de vista embrioldgico, alrededor de la
5ta semana de la embriogénesis se desarrolla una varian-
te supernumeraria en el brote mesenquimatoso aértico, lo
que produce una proliferacién anormal de las valvas. Esto
genera posteriormente una valvula adrtica cuadricispide,
que se puede catalogar segtin el tamafio de las valvas en 7
tipos, de acuerdo con la clasificacién de Hurwitz y Roberts®:

¢ Las cuatro valvas son de igual tamafio (32%)

e Tres valvas de igual tamafio y la cuarta de menor ta-
mafio (esta es la variante més frecuentemente encon-
trada 41%)

¢ Dos valvas grandes y dos mds pequefias (15%)

e Una valva grande, dos de tamafio in-termedio y una
valva pequena (3%)

FIGURA 2.
A: Vilvula adrtica insuficiente. B: material resecado.

e Tres valvas con tamafios iguales y una de mayor ta-
mafio que las otras tres (2%)

e Dos valvas de igual tamafio y dos valvas de tamafio
diferente y menor a las dos primeras (2%)

e Las cuatro valvas de distinto tamafio (5%).

Aproximadamente el 75% de los casos diagnosticados
con VAC evolucionan con insuficiencia valvular adrtica.
Dieciocho por ciento de estos casos ademds se asocian a
otras anomalias’, como defectos del septum ven-tricular,
anomalias en las arterias coronarias (siendo la més comun
de las anomalias descripta en el 10% de los casos), ductus
arterioso permeable y estenosis de la valvula pulmonar.
Tambien hubo reportes de asociacién con el Sindrome de
Ehlers-Danlos.

El diagnéstico bdsicamente se realiza con ETT bidi-
mensional, que brinda importante informacién sobre la
morfologia de la vdlvula adrtica (ndmero de valvas, grado
de engrosamiento, vegetaciones, etc.) La vista en eje cor-
to muestra un patrén en “X” en didstole y una apariencia
rectangular en systole. El Doppler color permite evaluar la
presencia de insuficiencia valvular. En ocasiones si los re-
sultados del ETT no son concluyentes, se necesitara realizar
un ETE para confirmar el diagndstico®.

La tomografia computada 3D° y la resonancia magnéti-
ca cardiaca son especialmente ttiles para evaluar y moni-
torear la patologfa, brindando ademds informacién sobre
severidad de la regurgitaciéon, tamafio del ventriculo iz-
quierdo, identificacién de ostium coronarios aberrantes y
anormalidades asociadas'.

El manejo terapéutico depende de la gravedad de la re-
gurgitacion y de las lesiones asociadas. La indicacién qui-
rargica es similar a la de otras causas de insuficiencia adr-
tica. El tratamiento de eleccién es el el reemplazo valvular
adrtico, aunque existen algunos grupos que han reportado
buenos resultados realizando reparacién de la vélvula na-
tiva'l.

La importancia del diagndstico de esta patologia radica
en que mds del 50% de estos pacientes requerirdn de un re-
emplazo valvular adrtico entre la 5ta y 6ta décadas de vida
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debido al empeoramiento de la regurgitacién, tratando de
evitar, de manera programada, el incremento de la morbi-
mortalidad por falla ventricular izquierda.

CONCLUSION

La VAC es un defecto cardiaco congénito extremada-
mente raro, usualmente diagnosticado de manera inci-
dental, aunque actualmente su deteccién es mds frecuente
gracias a la mayor utilizacién del ecocardiograma, la tomo-
graffa computada y la resonancia magnética cardfaca.

La mayoria de los casos se presentan en la 4ta o 5ta dé-
cada de la vida con signos de insuficiencia valvular aértica.

La deteccion temprana de esta entidad y su seguimiento
permitirdn el tratamiento médico optimo y el manejo qui-
rargico oportuno, lo que proporcionard a los pacientes el
mejor resultado posible.
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