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Caso clinico

Valvula aértica cuadrictspide. Presentacién de dos casos N
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La valvula adrtica cuadricispide es una malformacién congénita infrecuente. Aproximadamente la mitad
de los casos publicados han sido intervenidos quirdrgicamente. Se realiza un estudio clinico-patolégico
de dos pacientes intervenidos de recambio valvular por presentar una valvula aértica cuadricispide
con insuficiencia severa central por falta de coaptacién de los velos y dilatacién del ventriculo izquierdo.
Macroscépicamente los velos se encontraban engrosados, con retraccién de los bordes libres sin evidencia
de calcificacion. El estudio microscépico demostré un aumento de la densidad de fibras de colageno sin
signos de inflamacién.
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Quadricuspid aortic valve. Report of two cases

ABSTRACT
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Aortic insufficiency

Isolated quadricuspid aortic valve is a rare congenital anomaly. One half of reported cases underwent
aortic valve replacement. We report the clinical-pathologic characteristics of two patients with conge-
nital quadricuspid aortic valve and significant aortic regurgitation necessitating surgery. Patients were
operated on because of severe aortic insufficiency due to abnormal leaflet coaptation and ventricular
dilatation. Macroscopically, thickening of the cusps with retracted free margins without evidence of cal-
cification of the valve was observed. Microscopically, there was an increase in collagen fibers without

inflammatory signs.
© 2022 Sociedad Espanola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Published by Elsevier Espafia,
S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccién nancia magnética, también permiten caracterizar la morfologia de

la QAV!>,

La valvula adrtica cuadricispide (quadricuspid aortic valve
[QAV]) congénita es una malformacién infrecuente, con una tasa
de prevalencia que oscila entre el 0,03 y el 0,0065%, dependiendo
de las series y del método utilizado para el diagnéstico! . Hasta
la fecha se han descrito unos 250 casos. Los primeros se obser-
varon en estudios necrépsicos, aortografias y durante la cirugia
valvular?. Hoy en dia la mayoria de los casos de QAV se diagnostican
mediante ecocardiografia. La ecocardiografia transtoracica (ETT) y
la ecocardiografia transesofagica (ETE) permiten estudiar la anato-
mia y la fisiologia de la QAV y constituyen el método diagnéstico
de eleccion, si bien se ha observado que la ETE es mas sensible.
Otras técnicas, como la tomografia axial computarizada y la reso-
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La alteracién hemodinamica mas frecuente asociada a la QAV es
la insuficiencia valvular, que precisa correccién quirtirgica aproxi-
madamente en el 50% de los pacientes>.

Se estudian a continuacién los hallazgos clinicos y patolégicos en
dos pacientes portadores de QAV intervenidos de recambio valvular
aértico.

Presentacion de los casos

El primer caso corresponde a una mujer de 58 afios remitida al
hospital por presentar soplo cardiaco y disnea. La paciente tenia
antecedentes de bocio normofuncionante, traumatismo craneoen-
cefalico antiguo y epistaxis de repeticién. En la ETT se observé
insuficiencia aértica severa y prolapso mitral con insuficiencia
mitral ligera. No se sospeché la presencia de una valvula aér-
tica tetracispide. El ventriculo izquierdo se encontraba dilatado
y la funcién ventricular sistélica era normal. Se realiz6 estudio
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Figura 1. Imagen intraoperatoria. Aorta ascendente pinzada y aortotomia trans-
versa. Se aprecia la valvula aértica con cuatro cispides y falta de coaptacién central.

Figura 2. Aortografia en proyeccién oblicua anterior izquierda. Se aprecian cuatro
senos.

angiocardiografico, que confirmé la presencia de una insuficiencia
aértica severa con coronarias normales y dominancia derecha. La
paciente fue remitida para recambio valvular aértico. La interven-
cion se realiz6 siguiendo la técnica habitual. Durante la inspeccién
intraoperatoria se observé que se trataba de una QAV. Los cua-
tro velos estaban bien diferenciados, eran de tamafio similar y sus
bordes libres no coaptaban, dejando un orificio central (fig. 1). El
velo accesorio se localizaba entre el velo coronariano derecho y
el no coronariano. La valvula aértica presentaba aumento de rigi-
dez, engrosamiento y enrollamiento de los bordes libres, asi como
ausencia de calcificacion. El ostium coronario izquierdo presentaba
una localizacién normal, mientras que el ostium derecho estaba
desplazado caudalmente y préximo a la comisura entre el velo
coronariano derecho y el velo supernumerario. Ambos ostia que-
daban enfrentados en un angulo aproximado de 170 grados. Se
implant6é una bioproétesis aértica Carpentier-Edwards Perimount
Magna ntimero 23 (Edwards Lifesciences, Irvine, Ca, EE.UU.). Laevo-
lucién postoperatoria fue satisfactoria. El estudio retrospectivo de
la aortografia evidencié la existencia de cuatro senos de Valsalva
(fig. 2).

El segundo caso se trata de un varén de 45afios remitido
por presentar soplo cardiaco y cardiomegalia. El paciente tenia

Figura 3. Aortografia en proyeccién oblicua anterior izquierda. Se aprecian cuatro
senos.

antecedentes de adiccién a drogas por via parenteral, serologia
positiva al VIHy se encontraba en tratamiento con antirretrovirales.
La ETT demostré una insuficiencia aértica severa, dilatacién ventri-
cular y funcién sistélica conservada. No se sospeché la presencia
de una valvula aértica cuadrictspide. El estudio angiocardiografico
demostr6 la existencia de insuficiencia aértica severa, coronarias
sanas con dominancia derecha y cuatro senos de Valsalva (fig. 3).
Se realiz6 ETE, que confirmd la presencia de una QAV con dos velos
grandes de tamarfio similar y otros dos mas pequefios, asi como
una insuficiencia valvular central por falta de coaptacién (fig. 4).
El paciente fue remitido para recambio valvular aértico. La inter-
vencién se realiz6 del modo convencional. Durante la inspecciéon
de la valvula se comprob6 la existencia de un velo accesorio mas
pequeiio que los otros tres y situado entre el velo coronariano
derecho y el no coronariano (fig. 5). Los ostia coronarios estaban
localizados normalmente. La valvula fue resecada y se implant6 una
proétesis mecanica CarboMedics niimero 23 (Sulzer CarboMedics,
Inc, Austin, TX, EE.UU.). La evolucién postoperatoria transcurrié sin
incidencias. En el estudio macroscépico se observé que los velos
presentaban cuatro comisuras y cuatro ctspides bien diferencia-
das, con bordes libres enrollados, engrosados y retraidos y ligero
aumento de la rigidez valvular (fig. 6). El estudio microscépico
demostré incremento de la densidad de fibras de colageno, sin
evidencia de cambios inflamatorios (fig. 7).

Discusion

La QAV es una malformacién congénita infrecuente. La edad
media de los pacientes con QAV en el momento del diagndstico
oscila entre 43 y 50 afios, con un rango de unos meses y 78 afios>~.

En los primeros trabajos publicados se pensaba que la QAV era
mads frecuente en varones, ya que el niimero de mujeres referidas
para tratamiento quirdrgico es menor*’. Sin embargo, en base a
estudios ecocardiograficos se ha observado que la prevalencia es
similar entre varones y mujeres>.

Embriol6gicamente, la septacién del tronco arterioso da lugar a
los troncos arteriales adrtico y pulmonar. Posteriormente se des-
arrollan tres cojines mesenquimales que protruyen en la luz de la
aorta y se diferencian en tres velos semilunares que coaptan en el
centro del orificio valvular. Se ha sugerido que la apariciéon de un
nimero anormal de velos en la valvula aértica puede deberse a tras-
tornos en estadios tempranos de la septacién del tronco arterioso
que afectan a la formacién de la raiz adrtica para la diferenciacién
de los senos, velos y tridngulos entre los velos>*7. Por otro lado,
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Figura 4. Ecocardiografia transesofdgica de la valvula adrtica en eje corto.
A)diastole; B)sistole.
CD: seno coronariano derecho; CI: seno coronariano izquierdo.

Figura 5. Imagen intraoperatoria. Aorta ascendente pinzada y aortotomia trans-
versa. Se aprecia valvula aértica con cuatro cdspides y falta de coaptacién central.
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Figura 6. A)Vista de la valvula resecada. Las unidades de medida son centimetros.
B) Vista de los cuatro velos desplegados.

estudios experimentales han demostrado que el velo accesorio de
la QAV también podria resultar de la divisién de uno de los tres
cojines mesenquimales que dan lugar a la valvula aértica normal®.

La QAV se asocia a otras anomalias cardiacas hasta en el 32%
de los pacientes®. Se han descrito casos de QAV coexistiendo con
estenosis subadrtica, comunicacién interauricular, comunicacién
interventricular, persistencia del conducto arterioso, miocardiopa-
tia hipertréfica, anomalias de la valvula mitral, trasposicién de las
grandes arterias y anomalias de las arterias coronarias, siendo estas
altimas las mas frecuentes No se ha observado asociacién familiar
en la QAVZ37,

La clasificacién morfolégica de la QAV se ha realizado aten-
diendo a dos caracteres fundamentales: el tamafio de los velos y
la posicién del velo accesorio.

En cuanto al tamafio, la clasificacién mas utilizada es la de Hur-
witz y Roberts, que distingue siete tipos”: A) cuatro velos iguales;
B) tres velos iguales y uno desigual; C)dos velos grandes e iguales
y dos pequefios e iguales; D) un velo grande, dos intermedios y uno
pequefio; E)un velo grande y tres mas pequeiios e iguales; F)dos
velos grandes e iguales y dos pequeiios y desiguales, y G)cuatro
velos desiguales. Los tipos A, By C representan mas del 85% de los
casos observados, mientras que los otros son infrecuentes.

Respecto a la situacién del velo accesorio, existen dos posibili-
dades. La primera es un velo accesorio situado entre el izquierdo
y el derecho, y la segunda es un velo accesorio adyacente al no
coronariano. En este segundo caso puede resultar dificil distinguir
el velo accesorio del no coronariano. La localizacién mas frecuente
del velo accesorio es entre el coronariano derecho y el no corona-
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Figura 7. Imagen microscépica con tincién de hematoxilina-eosina. A)Imagen a
25 aumentos. Se aprecian engrosamiento del velo con el borde libre engrosado y
plegado sobre si mismo. B)Imagen a 50 aumentos. Se aprecia la gran densidad de
haces de colageno.

riano, siendo el accesorio habitualmente de menor tamafio que los
otros tres>?>.

Los velos de la QAV presentan con frecuencia aumento del gro-
sor, enrollamiento y retraccién de los bordes. También se han
descrito fenestraciones y calcificacion. Microscépicamente en los
velos de la QAV se han observado areas de edema, fibrosis, hialini-
zacién y focos de calcificacion3~7.

Se han descrito malformaciones coronarias en el 10% de los
pacientes con QAV”. Los ostia de implantacién baja y desplazados
hacia las comisuras, tal y como pudimos observar en uno de nues-
tros pacientes, son la anomalia mas frecuente. En algunos casos
los ostia pueden quedar parcialmente ocluidos por tejido valvu-
lar comisural, lo que puede conllevar oclusién coronaria y muerte
stibita'?.

La insuficiencia aédrtica es la alteracién hemodindmica mas fre-
cuentemente asociada ala QAV. En torno al 50% de los pacientes con
QAV presentan insuficiencia en el momento del diagnéstico, siendo
moderada/severa hasta en el 25% de los casos”. La dilatacién de la
aorta se observa en una tercera parte de los casos, mientras que la
estenosis valvular adrtica es excepcional®.

En base a estudios ecocardiograficos, algunos autores han suge-
rido que un velo accesorio pequefio se asocia a insuficiencia aértica
severa por falta de coaptaciéon durante la diastole, mientras que
velos de similar tamafio o un velo accesorio grande no se asocian a
insuficiencia aértica. Sin embargo, otros trabajos han observado la
presencia de insuficiencia aértica severa de localizacién central en
pacientes con QAV con cuatro velos de similar tamafio, por lo que

Cirugia Cardiovascular 29 (2022) 244-248

no se puede concluir que la morfologia de la QAV sea determinante
de su evolucién funcional?®>>.

En cuanto al mecanismo por el que una QAV provoca insu-
ficiencia valvular, es posible que la alteracién en el nimero de
velos genere asimetria del flujo transvalvular, turbulencias y estrés
capaces de favorecer la fibrosis progresiva de los velos y fallo
de coaptacién®3~. La presencia de una valvula cuadriciispide en
posicion pulmonar es 10 veces mas frecuente que a nivel aértico,
pero no se asocia a regurgitacién valvular. Este hecho reforzaria la
hipétesis del estrés hemodindmico como factor determinante del
deterioro valvular.

La dilatacién de la aorta ascendente esta presente en el 29 al
42% de los pacientes. La dilatacion suele ser ligera, no se asocia
a diseccién y su evolucién es mas lenta que en los pacientes con
valvulopatia bictispide. No parece que la dilatacion adrtica asociada
a QAV sea una aortopatia genética, sino que parece secundaria a
factores hemodinamicos’.

No se conoce la historia natural de la QAV. Se supone que, al
igual que ocurre en muchos casos de valvula aértica bictspide, la
QAV es competente durante la infancia, de modo que el trastorno
hemodinamico se desarrolla en la edad adulta®~.

Aunque el método mas utilizado para identificar la presencia de
cuatro cispides es la ecocardiografia, en nuestros dos casos el estu-
dio transtoracico no permitié establecer el diagndstico. Es posible
que la ventana ecocardiografica no fuera apropiada.

Una vez diagnosticada una QAV, en caso de que no se indique
un recambio valvular quirtrgico es preciso un seguimiento clinico
periddico, teniendo en cuenta que la progresion de la insuficiencia
valvular y la dilatacién de la aorta son en general lentas®.

Los criterios de indicacién de tratamiento quirtirgico de un
paciente con QAV son similares a los de cualquier valvulopatia a6r-
tica. Puede estar justificado realizar recambio valvular en pacientes
con QAV asintomaticos, sin dilatacién ventricular ni insuficiencia
aortica, si se sospecha ostium coronario con riesgo de oclusion por
el tejido valvular>®.

La mayoria de los casos de QAV intervenidos son pacientes en la
quintay sextadécadas de lavida. Este hecho sugiere que el trastorno
hemodinamico es de aparicién tardia aunque la QAV esté presente
desde el nacimiento®.

El reemplazo valvular es mas frecuente que la reparacion, ya
que el engrosamiento y el enrollamiento de los velos dificultan la
cirugia conservadora. La técnica quirdrgica del reemplazo valvular
puede estar dificultada en la QAV debido a la posicién de los ostia
coronarios. En el caso de la cirugia conservadora, la técnica mas uti-
lizada para la reparacién es la tricuspidizacién, que consiste en la
escision del velo supernumerario acompafiada de comisuroplastia.
Con frecuencia se asocia una anuloplastia adrtica. No existe expe-
riencia con el uso de valvulas transcatéter en pacientes con QAV®.
En los dos casos presentados decidimos realizar reemplazo en lugar
de reparacion debido al marcado engrosamiento de los velos.

El prondstico de los pacientes con QAV a largo plazo es bueno
y similar al de la poblacién normal°. Se ha sugerido una mayor
vulnerabilidad a la infeccién en la QAV, por lo que algunos autores
aconsejan profilaxis de la endocarditis, especialmente cuando los
velos son muy desiguales de tamafio, si bien las guias de actuacién
clinica no hacen recomendacién alguna sobre este aspecto?~.

Consideraciones eticas

Este trabajo ha sido aprobado por el comité ético del hospital y
los pacientes han dado el consentimiento para su publicacién.

Financiacién

Ninguna.
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