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Resumen

Introduccién: La valvula adrtica cuadricuspide es
una valvulopatia congénita infrecuente cuyo diag-
néstico se incrementd en las ultimas décadas gra-
cias a los avances en las imagenes de ultrasonido.
La edad promedio de su deteccion es entre los 43 y
55 afios y puede estar asociada a otras anomalias
congeénitas.

La principal complicacién es la insuficiencia adrtica
y le sigue en frecuencia la estenosis aortica.

El tratamiento es quirdrgico si en su evolucion la val-
vula se altera hemodinamicamente; de lo contrario,
la conducta es expectante.

Objetivo: comentar un hallazgo casual de una rara
patologia como es la valvula adrtica cuadricuspide y
actualizar el tema.

Caso Clinico: Paciente de 32 afos, que asistié por
control con antecedente de "insuficiencia valvular
aortica". Presento en el electrocardiograma una leve
prolongacion del intervalo QT y en el ecocardio-
grama se observo de forma incidental una valvula
aortica con cuatro cuspides (tipo A de Hurwitz y Ro-
berts, tipo 1 segin Nakamura) con regurgitacion de
grado leve sin evidenciar trayectos coronarios anor-
males en el citado estudio. Se decidié conducta ex-
pectante con seguimiento clinico anual.

Discusién: La valvula adrtica cuadricuspide es una

QUADRICUSPID AORTIC VALVE:

AN INCIDENTAL FINDING

Abstract

Introduction: Quadricuspid aortic valve is a rare
congenital valvular heart defect; its diagnosis has
increased in recent decades thanks to advances in
ultrasound imaging.

The average age of detection is between 43 and
55 years, and it may be associated with other
congenital anomalies.

The main complication is aortic regurgitation,
followed in frequency by aortic stenosis.

Surgery is required if the valve becomes
hemodynamically compromised during its
progression; otherwise, a conservative approach is
considered.

Objective: To report an incidental finding of a rare
pathology such as the quadricuspid aortic valve,
and to provide an update on the topic.

Clinical Case: A 32-year-old patient attended for a
medical follow-up with a history of "aortic valve
regurgitation." The electrocardiogram showed a
mild QT interval prolongation, and the
echocardiogram incidentally revealed an aortic
valve with four cusps (Hurwitz and Roberts type A,
Nakamura type 1) with mild regurgitation and no
evidence of abnormal coronary pathways.
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entidad infrecuente, su hallazgo es incidental, su
principal complicacion es la insuficiencia adrtica.

El tratamiento es quirdrgico, siempre y cuando exis-
tan complicaciones hemodinamicas.

En esta paciente fue un hallazgo casual, no se de-
tectaron otras anomalias congénitas, segun la lite-
ratura revisada no hay asociacién entre el QT
prolongado y valvula aértica cuadricuspide. Se soli-
cité tomografia computarizada multicorte para iden-
tificar posibles malformaciones coronarias.
Conclusioén: La valvula aértica cuadricuspide pre-
senta muy baja prevalencia y es subdiagnosticada a
edades tempranas; su diagndstico se realiza a tra-
vés de ecocardiografia transtoracica. En nuestro
caso se detectd en una paciente de 32 anos inciden-
talmente, sin complicaciones por lo que se decidio
el seguimiento ecocardiografico anual previa reali-
zacion de tomografia computarizada multicorte.

Palabras clave
Valvula aértica cuadricuspide, cardiopatia congénita,
insuficiencia adrtica, ecocardiograma doppler color.

Introduccion:

La valvula adrtica cuadricuspide (VAC) es una infrecuente
anomalia congénita caracterizada por la presencia de 4
cuspides en la valvula adrtica, cuyo diagnéstico se incre-
mento en las Ultimas décadas gracias a los avances en
las técnicas de imagenes ultrasonicas.’

Algunos pacientes presentan alteraciones congénitas aso-
ciadas, la mas frecuente es la anomalia de las arterias co-
ronarias.?

Aun no se conocen asociaciones familiares.?

Su principal complicacion es la insuficiencia adrtica por
una inadecuada coaptacién de sus hojas en diastole se-
guido de estenosis valvular por fibrosis.

El diagnéstico se realiza entre los 43 y 55 afios edad en
la cual comienzan las complicaciones; no obstante, la ma-
yoria permanece asintomatica y su diagnéstico es casual.
El tratamiento se considera cuando existen complicacio-
nes significativas y la técnica de eleccién es el reem-
plazo valvular adrtico ya que la anatomia de los velos

A conservative approach with annual clinical follow-
up was chosen.

Discussion: Quadricuspid aortic valve is a rare
condition, its finding is incidental, and its main
complication is aortic insufficiency. Treatment is
surgical only when hemodynamic complications
are present. In this patient, it was an incidental
finding; no other congenital anomalies were
detected. According to the literature, there is no
association between prolonged QT interval and
quadricuspid aortic valve. A multislice computed
tomography scan was requested to identify
possible coronary malformations.

Conclusion: Quadricuspid aortic valve has a very
low prevalence and is underdiagnosed at early
ages. Its diagnosis is made through transthoracic
echocardiography. In our case, it was detected
incidentally in a 32-year-old patient without
complications, so annual echocardiographic follow-
up was decided after performing a multislice
computed tomography scan.

Keywords

Quadricuspid aortic valve, congenital heart
disease, aortic insufficiency, color Doppler
echocardiogram.

dificulta la cirugia conservadora, en caso de optar por
esta ultima, la técnica recomendada es la tricuspidiza-
cion.

La importancia del diagnéstico precoz de esta entidad
radica en realizar un tratamiento médico 6ptimo e indicar
un tratamiento quirurgico oportuno.*

En el presente caso se diagnosticé una VAC en una pa-
ciente de 32 afos, asintomatica, que en una evaluacion
predeportiva referia el antecedente de insuficiencia val-
vular aortica.

Objetivos:

Nuestro objetivo es presentar un caso de valvula adrtica
cuadricuspide (patologia muy poco frecuente) diagnos-
ticado en forma casual en nuestra institucion y actualizar
bibliograficamente el tema.

Presentacion del caso:
Paciente de 32 anos de sexo femenino sin antecedentes
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prenatales, asintomatica, que consulté al servicio para
realizar examen de aptitud deportiva de alto rendimiento.
Refirié antecedente de insuficiencia valvular adrtica.

Al examen fisico no se detecté ningun signo clinico de
anormalidad. Se realiz6 electrocardiograma donde se
evidencio el intervalo QT levemente prolongado y el
ecocardiograma detect6 una valvula adrtica con cuatro
cuspides simétricas de igual tamafo con bordes leve-
mente engrosados y excursion conservada, regurgita-
cion de origen y recorrido central de grado leve y aorta
ascendente normal sin evidencia de recorridos corona-
rios anoémalos.

El servicio de electrofisiologia sugirié conducta expec-
tante evitando farmacos que potencialmente prolonguen
el intervalo QT vy la realizacién de una tomografia com-
putarizada (TAC) para la identificacién de recorridos co-
ronarios anomalos. (Figuras 1, 2, 3, 4 y 5)

Discusion:

La VAC es una cardiopatia congénita infrecuente, su in-
cidencia es de 0,008 % a 0,043 % de todas las cardiopa-
tias congénitas y menor al 0,0065 % de los hallazgos
ecocardiograficos. Ratio sexo masculino/femenino 1,6/1.4
Puede asociarse a estenosis subadrtica, comunicacion
interauricular, interventricular, persistencia del conducto
arterioso, dilatacion adrtica, miocardiopatia hipertrofica,
anomalias de la valvula mitral, valvula pulmonar cuadri-
cuspide, transposicion de las grandes arterias y anormal
origen y recorrido coronario (10 % de las anomalias aso-
ciadas).?®

Figura 1: Vista paraesternal en eje corto de valvula aodrtica
en protosistole

A 4

En las ultimas décadas, la optimizacion de las imagenes
ultrasoénicas transtoracicas con distintas armonicas han
mejorado la visualizacion de la anatomia valvular en
ventas subdptimas.

La mayoria de los casos se identifican a partir de la
cuarta década de vida cuando son sintomaticos por com-
plicaciones. La mayoria permanecen asintomaticos a lo
largo de su vida; sin embargo, algunos pueden presentar
insuficiencia valvular adrtica debido a una inadecuada
coaptacion de las hojas valvares durante la diastole o es-
tenosis de la misma debido a fibrosis evolutiva.

Su origen se da durante la embriogénesis cuando se
desarrolla una variante supernumeraria en el brote me-
senquimatoso aortico produciendo una proliferacion
anormal de las valvas que pueden adoptar distintos fe-
notipos.*

Hurwitz y Roberts describen 7 tipos:

A) cuatro velos iguales

B) tres velos iguales y uno desigual

C) dos velos grandes e iguales y dos pequefos e igua-
les

D) un velo grande, dos intermedios y uno pequefio

E) un velo grande y tres mas pequefos e iguales

F) dos velos grandes e iguales y dos pequefios y des-
iguales

G) cuatro velos desiguales.

Figura 2: Vista paraesternal en eje corto de valvula adrtica
en proto mesosistole
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Figura 3: Vista paraesternal en eje corto de valvula adrtica
en mesosistole

Figura 4: Vista paraesternal en eje corto de valvula adrtica
en mesodiastole

Figura 5: Regurgitacion valvular aértica con flujo de regurgitacion

central grado leve

Simplificadamente, Nakamura et al, dividen en cuatro las
variantes segun la ubicacion del velo supernumerario:
I) Entre la valva coronariana izquierda y la valva coro-
nariana derecha

II) Entre la valva coronariana derecha y la no corona-
riana

I) Entre la valva no coronaria y la valva coronariana iz-
quierda

IV) Cuando no se puede identificar debido al tamafo si-
milar entre dos cuspides.®

No se encontré asociacion con intervalo QT prolongado.
El tratamiento es quirirgico y generalmente con reem-
plazo valvular en los casos con disfuncién valvular sin-
tomatica.

El presente caso clinico corresponde morfolégicamente
a una VAC tipo 1 segun Nakamura o tipo A segun Hur-

witz y Roberts en una paciente de sexo femenino de 32
afios de edad con regurgitacion de localizacion central
grado leve y apertura conservada sin identificar otras
anormalidades por ultrasonido. Actualmente se encuen-
tra pendiente la realizacion de TAC multicorte para iden-
tificar patologia coronaria.

Conclusiones:

Detectar una VAC es un hecho casi infrecuente ya que
la prevalencia de la misma es muy baja y la mayoria de
los pacientes suelen encontrarse asintomaticos.

En el presente caso se detectd de forma incidental una
VAC (tipo 1 segun la clasificacion de Nakamura o tipo A
segun la clasificacion de Hurwitz y Roberts) con regur-
gitacion grado leve en una paciente asintomatica con
leve prolongacion del intervalo QT. Se solicité TAC mul-
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ticorte para descartar de forma definitiva la presencia de
trayectos coronarios anémalos.
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