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Un trébol de cuatro hojas, valvula adrtica cuadricaspide.
Caso clinico y revision de la literatura
A four-leaf clover, quadricuspid aortic valve. Case report and review of literature
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La vélvula adrtica cuadrictispide es la anomalia congénita menos frecuente dentro del es-
pectro de variantes anatémicas de dicha vélvula, la cual puede acompafiarse de otras malfor-
maciones cardiacas. La presentacién clinica depende principalmente del estado funcional de
la vélvula, habitualmente el mecanismo fisiopatoldgico es la insuficiencia valvular central por
mala coaptacién de sus velos, requiriendo reparacién quirdrgica en la mayorfa de los casos.
Este reporte revisa las caracteristicas sobresalientes de la valvula adrtica cuadrictispide, con
especial énfasis en el valor complementario que aporta la multimodalidad de imdgenes.
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Quadricuspid aortic valve is the least common congenital anomaly within the spectrum of
anatomical variants of such valve, which can be accompanied by other cardiac malformations.
Clinical presentation depends on the functional status of the valve; usually the pathophysiolo-
gical mechanism is central valve insufficiency due to poor coaptation of its leaflets, requiring
surgical repair in most cases. This report reviews the salient features of quadricuspid aortic

valve, with special emphasis on the complementary value provided by multimodality imaging.

INTRODUCCION

La vélvula adrtica cuadrictspide (VAC) es una anomalia
congénita muy rara, cuya incidencia real es dificil de defi-
nir, y varia segtn la modalidad diagnéstica utilizada para
su reconocimiento. Importantes avances en la tomografia
cardiaca multicortes (TCM) han contribuido de manera
significativa a incrementar su diagnéstico y asi el manejo
de estos pacientes. Presentamos un caso clinico de VAC en
un individuo septuagenario, con el objetivo de discutir sus
principales caracteristicas morfoldgicas, clinicas y terapéu-
ticas, ademds de revisar sus hallazgos imagenoldgicos a
través de TCM.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 77 afios, con antecedentes de obe-
sidad, hipertension arterial, dislipemia y ex tabaquista, que
consulté por dolor precordial atipico. En el examen fisico
se ausculté un soplo en foco aértico, diastélico, aspirativo,
decreciente, 3/6 de graduacién e irradiado hacia el dpex,
resto del examen fisico dentro de limites normales.

Se le realizaron diferentes estudios, a saber: a) elec-
trocardiograma (ECG) en el cual se observo alto voltaje en
las derivaciones precordiales, resto del trazado normal, b)
ecocardiograma transtordcico (ETT) que evidencié buena
funcién sistélica biventricular, con tamafio y contractilidad
de ambos ventriculos conservados, ademads de objetivar en
eje corto paraesternal una valvula aértica de aspecto mor-
folégico dificil de dilucidar debido a mala ventana acts-
tica por su obesidad, con aparente coaptacién incompleta
de sus velos durante la didstole cardfaca, y asociada a un
jet regurgitante central, calculado de grado moderado (vo-
lumen regurgitante 33 ml, fraccién regurgitante 35%, vena
contracta 0.6 cm y ausencia de reflujo holodiastdlico en
aorta tordcica descendente), y una velocidad pico trans-
valvular de 2.3 m/s, y ¢) TCM, con la finalidad de evaluar
anomalfas y estenosis de las arterias coronarias, ademads de
precisar la morfologia de la vélvula adrtica, la presencia y
extension de la calcificacién de sus ctspides, y las dimen-
siones y caracteristicas de la aorta tordcica. La misma fue
realizada con el tomégrafo computado multicortes Canon
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FIGURA 1.
Tomografia multicorte de arterias coronarias.

Medical System® Aquilion Prime de 80 lineas de detecto-
res, y el procesamiento de las imdgenes fue realizado en la
estacion de trabajo VitreaTM. Se emple6 un protocolo re-
trospectivo, gatillado por ECG y un topograma inicial para
determinar los limites del volumen cardiaco a adquirir. Se
utilizaron 80 ml de contraste iodado no i6nico a través de
la vena antecubital derecha con el paciente en posicién su-
pina y durante una apnea inspiratoria de 12 a 15 segundos,
previa bradicardizacién del paciente con 20 mg de bisopro-
lol via oral. El voltaje del tubo fue de 100 Kv y la corriente
de 530 mA, con una rotacién del gantry de 250 mseg y un
FOV de 210 mm. El drbol coronario fue subdividido en 18
segmentos, segtn la clasificacién de la Sociedad de Tomo-
grafia Computada Cardiovascular. Considerado el estudio
de buena calidad técnica por las imagenes adquiridas, se
evidencié un nacimiento normal de las arterias coronarias,
un puntaje de calcio coronario estimado en 544 (Agatston),
con lesiones calcificadas y moderadamente obstructivas en
el tronco comtin de coronaria izquierda y en el tercio medio
de coronaria derecha, resto de segmentos coronarios solo
con lesiones leves, y funcién sistélica, tamafio y contracti-
lidad del ventriculo izquierdo conservados (Figura 1). A su
vez, se evidencié una valvula adrtica cuadrictspide tipo II
(cuspide supernumeraria entre el seno coronario derecho y
el no coronario), cuatro velos del mismo tamarfio, engrosa-
dos, ligeramente calcificados (Agatston 330), con apertura
conservada y déficit en su coaptacién diastélica (orificio re-
gurgitante efectivo por planimetria 0.23 cm?). Ademds, se
observé una ligera calcificacion parietal de la raiz adrtica,
pero de tamafio y conformacién normales toda la aorta to-
réacica (Figura 2).

FIGURA 2.
Tomografia multicorte de vélvula adrtica

Se decidi6 el manejo conservador del paciente, y la eva-
luacién funcional de las lesiones observadas en las arterias
coronarias a través de SPECT cardiaco con Tc 99 y esfuerzo
fisico, el cual no evidencié isquemia miocardica. En los con-
troles clinicos posteriores, el paciente manifesté continuar
con los mismos sintomas esporddicos y no presenté ningtn
tipo de complicacién al afio de seguimiento. Se le aconsejé
que continuara con su tratamiento médico habitual y que se
realizara un ETT cada 6 meses.

DISCUSION

La VAC es un tipo de valvulopatia caracterizado por la
presencia de 4 ctspides, en lugar de las 3 habituales que
presenta una vdélvula adrtica normal’. Reportada inicial-
mente en 1862 por Balinton, esuna entidad muy poco fre-
cuente del desarrollo anormal de los velos semilunares de
la vélvula adrtica, cuya incidencia reportada es del 0.008%
en series de autopsias, 0.043% mediante ETT, y < 1% en los
pacientes que se realizan reemplazo valvular adrtico qui-
rargico®’. Sin embargo, al ser una anomalia rara, la inci-
dencia es dificil de definir y varia segin la modalidad de
reconocimiento. Suele presentarse como anomalia congéni-
ta aislada, pero en casi un tercio de los casos se asocia con
defectos cardfacos coexistentes, siendo la asociacién més
frecuente la anomalfa coronaria*La edad media al momen-
to del diagnéstico es entre la quinta y sexta décadas de la
vida, con ligero predominio masculino (relacién 1.6:1), y su
manifestaciéon clinica depende principalmente del estado
funcional de la vdlvula®. Esta anomalia se la ha asociado
con insuficiencia valvular en la mayoria de los casos (75 %),
funcionamiento normal en menor proporcién (16 %) y este-
nosis valvular como la manifestacién clinica menos comdn
(8 %)°. En un reciente estudio observacional, la alteracion
valvular funcional predominante fue la regurgitacién, y
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aproximadamente un tercio de los pacientes requirieron
cirugfa de la vélvula aértica’. Embriolégicamente, el desa-
rrollo de las valvulas semilunares comienza alrededor de la
quinta semana de la vida fetal, cada vélvula consta de tres
protuberancias mesenquimales que al crecer se excavan y
forman tres ctspides. Algunos estudios han sugerido que la
VAC puede resultar de la divisién de una de las tres crestas
mesenquimales que normalmente dan lugar a tres almoha-
dillas de la valvula adrtica, esto generarfa posteriormente
una vélvula adrtica cuadrictispide . Si bien hay varias for-
mas de clasificar a las VAC, la propuesta por Nakamura es
una de las més aceptadas®™’. En ella la categorizacién de la
valvulopatia se basa segtin el tamafio de sus velos y la posi-
cién del velo adicional, dividiéndola en cuatro tipos: a) tipo
I, ctspide supernumeraria entre el seno coronario izquier-
do y el derecho, b) tipo II, ctispide supernumeraria entre el
seno coronario derecho y no coronario, c) tipo III, ciuspide
supernumeraria entre los senos coronario izquierdo y el no
coronario, y d) tipo IV, ctispide supernumeraria no identifi-
cada, dos cuspides mds pequefias e iguales. Se han descrito
malformaciones coronarias asociadas en el 10% de los pa-
cientes con VAC, siendo la implantacién baja y el despla-
zamiento de sus origenes hacia las comisuras la anomalia
coronaria mds frecuente, incluso en algunos casos dichos
origenes pueden quedar parcialmente ocluidos por tejido
valvular, lo que puede conllevar a la oclusién del vaso y a
la muerte stbita'’. Los pacientes con VAC pueden ser asin-
tomaticos hasta la quinta o sexta década de la vida, pero la
insuficiencia valvular (IAo) severa es la alteracién funcional
mas delicada frecuentemente asociada'. La causa del reflu-
jo valvular se puede deber al estrés de cizallamiento dis-
tribuido de manera no uniforme en la valvula, fibrosis de
los velos y falla en la coaptacién, estos mecanismos pueden
llevar a la progresion de la IAo®. A diferencia de la vélvula
adrtica bicispide, la VAC no se asocia a dilatacién de la aor-
ta ascendente, o puede presentar dilatacién leve y la evolu-
cién es mds lenta'. Los tdltimos avances tecnolégicos en el
diagnéstico de la préctica clinica comun han contribuido a
un aumento reciente en la deteccién de VAC. Si bien el ETT
es la modalidad de diagnéstico inicial para evaluar la mor-
fologia y funcién de la valvula adrtica, la ecocardiografia es
un método que depende del operador, y ventanas actsticas
deficientes, ya sea por el hébito corporal del paciente o el
grado de calcificacién valvular, pueden comprometer la ca-
lidad de la imagen, lo que lleva a un diagndstico inexacto.
Por el contrario, la TCM permite una visualizacién preci-
sa del nidmero de ctispides, su morfologia y movimiento,
incluso en pacientes con calcificacién valvular grave, ade-
mads de evaluar otras estructuras relacionadas'™. Ya que la
TCM puede delinear con gran precisién la morfologia de
la véalvula adrtica y el subtipo de VAC, asi como detectar
la incapacidad de la vélvula para acoplarse correctamente
durante la didstole y por ende estimar la gravedad de la
regurgitacién resultante, la TCM es una gran herramienta
diagndstica ante la sospecha de esta valvulopatia, sin ne-
cesidad de mayor dosis de contraste endovenoso, ni ma-

yor exposicion a radiacién ionizante'®. También proporcio-
na informacién muy {til, como la ubicacién de los ostium
coronarios, la presencia de enfermedad arterial coronaria
obstructiva y las dimensiones y anomalias aérticas'*". En
imdgenes de TCM, se puede evaluar por planimetria el 4rea
de la vélvula adrtica anormalmente abierta durante la dids-
tole y asf estimar el drea del orificio regurgitante efectivo
(ORE). El esquema de clasificacién de TCM propuesto para
determinar la gravedad de la IAo segtn el ORE es el si-
guiente: a) leve ORE < 0.3 cm? b) moderado 0.3 a 0.5 cm2,
y c) severo mayor a 0.5 cm?2 Importante destacar que este
esquema se basa en un trabajo de 45 pacientes, siendo el
patrén de oro comparativo el ecocardiograma transesofa-
gico®™. La resonancia magnética cardiaca estd ganando te-
rreno rapidamente como modalidad diagnéstica para la
evaluacién estructural y funcional de la valvula adrtica'?.
Si bien la VAC puede acentuar el riesgo de endocarditis
infecciosa en vélvula nativa, la profilaxis antibiética pue-
de ser bastante controvertida?. En un estudio reciente que
evalué el pronéstico de la VAC, se observo Ao trivial o leve
en casi una quinta parte de los pacientes, de leve a mode-
rada en menos de la mitad y moderada en casi el 40%, la
incidencia a 10 afios de IAo severa fue del 12%, 30% y 53%,
respectivamente®. Aunque no existen directrices formales
para el seguimiento de estos pacientes, es prudente reali-
zar métodos imagenolégicos periédicamente. Por lo tanto,
la TCM puede ser de mucha utilidad cuando la evaluacién
de la valvulopatia a través del ETT es limitada y se necesita
ademads determinar otros posibles trastornos asociados no
evidentes con el ultrasonido (ej. afectacién de las arterias
coronarias, miocardiopatia hipertréfica, ductus arterioso
permeable, aneurisma de aorta).

CONCLUSION

La VACesuna anomalia congénita rara, diagnosticada
mayormente de manera incidental, seguramente su detec-
cién serd mds frecuente por el aumento progresivo de la uti-
lizacién de estudios complementarios imagenolégicos. Los
pacientes con vélvula adrtica cuadrictispide requerirdn una
evaluacién clinica meticulosa y un seguimiento estrecho
para ser tratados adecuadamente, la tomografia cardfaca
multicortes se erige en una excelente modalidad para cum-
plir con dichos objetivos.
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