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ABSTRACT

The quadricuspid aortic valve is considered a rare cardiac malformation, as well as an exotic aetiology of aortic regurgitation.
The detection of this cardiac anomaly can be done via transthoracic and/or transesophageal echocardiography, thus highlighting
the importance of these imaging modalities, as well as its utility in perioperative clinical decision making. We present the case
of a 70-year-old patient with severe aortic regurgitation, who was referred to our institution for aortic valve replacement, in
whom a quadricuspid aortic valve was documented intraoperatively. Therefore we believe it is valuable to share this case, present
intraoperative echocardiographic images, and review the pertinent literature on this subject.
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RESUMEN

La vélvula adrtica cuadricUspide se considera una malformacion cardiaca rara, asi como una etiologia exética de insuficiencia
aortica. La deteccion de esta anomalia cardiaca se puede realizar mediante ecocardiografia transtoracica y/o transesofagica,
destacando asi la importancia de estas modalidades de imagen, asi como su utilidad en la toma de decisiones clinicas periopera-
torias. Presentamos el caso de un paciente de 70 afios con insuficiencia adrtica severa, que fue remitido a nuestra institucion para
reemplazo valvular aértico, en el que se documenté intraoperatoriamente una vélvula aértica cuadrictspide. Por ello creemos
valioso compartir este caso, presentar imagenes ecocardiograficas intraoperatorias y revisar la literatura pertinente sobre este
tema.
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Introduccion diograma intraoperatorio en la toma de decisiones en este es-
cenario.

a insuficiencia adrtica (IA) es una indicacion frecuente de
intervencién sobre dicha valvula, sin embargo, el hallazgo

de anatomia cuadricUspide es exdtico, con alrededor de Caso clinico
200 casos reportados en la literatura a la fecha. Presentamos
en este articulo un caso de la misma, discutimos la literatura Un paciente de 70 afnos fue remitido a nuestra instituciéon
al respecto y destacamos el papel preponderante del ecocar- por un cuadro de insuficiencia cardiaca congestiva de etiologia
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valvular por 1A de varios afos de evolucién, la cual habia reque-
rido varias hospitalizaciones en el ultimo afio.

Al examen fisico se encontré un paciente caquéctico, con
soplo diastdlico en foco adrtico con velamiento del primer rui-
do cardiaco, pulsos saltones e impulso cardiaco en clpula. Se
practicé ecocardiograma transtoracico en el cual se confirmo
la IA, ademas se documentd depresién de la funcion ventri-
cular izquierda con fraccion de eyeccion de 20%. El paciente
fue monitorizado con presion arterial invasiva, catéter de arte-
ria pulmonar, y ecocardiografia transesofagica. En dicho exa-
men (Figura 1) se documenta la anatomia cuadricUspide con
apertura en X, con cuatro valvas de igual tamafio (Tipo I); e
insuficiencia central severa por insuficiencia en la coaptacion
sin dilatacion de la raiz adrtica (mecanismo Ic) (vena contracta
6 mm, reversion holodiastélica del flujo en aorta descendente,
tiempo de hemipresién 178 ms), asociado a dilatacién severa
del ventriculo izquierdo con funcion sistélica profundamente
deprimida.

Se realizé cambio valvular adrtico por una prétesis bioldgica
ndmero 23 en 66 minutos de circulacién extracorpérea y du-
rante la diseccién se confirma la anatomia. Se logra la separa-
cion de la circulaciéon extracorpérea con soporte inotropico en
forma rutinaria. Fue extubado en el sequndo dia postoperato-
rio, y se dio de alta a su domicilio al 9 dia después de un curso
clinico normal.

Discusion

La valvula adrtica cuadricuspide (VAC) es una anomalia
congénita infrecuente de dicha valvula, con una incidencia de
0,00028-0,00033% en autopsias, 0,0059-0%,0065% en series
ecocardiogréficas, y 0,05%-1% en pacientes con indicacion qui-
rurgica de cambio valvular por IA[1]. Debido a la rareza de la
lesion, el manejo dptimo de la misma es empirico en gran parte,
debido a que la historia natural, mecanismo de la insuficiencia,
estrategia y momento quirtrgico no estan bien establecidos.

Existen dos sistemas de clasificacion; el de Hurwitz, el cual
tiene siete subtipos, y el simplificado de Nakamura, al cual nos
vamos a referir. Este se enfoca en la posicion de la valva super-
numeraria con respecto a las otras; Tipo I: localizada entre la
valva coronariana derecha y la izquierda, Tipo Il: entre la dere-
chay la no coronariana, Tipo lll: entre la derecha y la izquierda,
Tipo IV: valva supernumeraria no identificada entre dos cUspi-
des de igual tamano[1],[2],[3] (Figura 2).

Existen dos teorias generalmente aceptadas de la génesis de
VAC: anomalias en la septacion aortopulmonar o proliferacion
anormal de tejido mesenquimatoso en el tronco comun[1],[2].
Debido a que la vélvula adrtica se forma a continuacién de la
formacién de las arterias coronarias lo cual hace que anomalias
en estas Ultimas puedan concurrir.

La VAC suele presentarse como una lesion aislada, sin em-
bargo, puede asociarse a otros defectos, siendo los mas fre-
cuentes anomalias en el origen y distribuciéon de las arterias
coronarias en 30%, asi como comunicaciéon interventricular,
ductus arterioso persistente, estenosis pulmonar, membrana
subadrtica, o insuficiencia mitral[4]. La dilatacién adrtica es un
componente frecuente de la VAC que merece atencidon espe-
cial, Idrees reporta una incidencia de 42% (13/31) en una serie
de 10 afos, sin embargo, no hay recomendaciones en el um-
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Figura 1. Eje corto de la valvula adrtica en diastole, en el cual se puede
apreciar la anatomia cuadrictspide y un chorro de regurgitacién central.

bral de tratamiento o en el riesgo de desarrollo de complicacio-
nes de la misma( ruptura o diseccién)[5].

Se acepta generalmente que la VAC es insuficiente per se,
sin embargo, esto ha sido rebatido. En la serie de Tutarel y
Westhoff-Bleck se reporté que el porcentaje de IA fue 74,7%,
doble lesion 8,4%, estenosis 0,7%, y funcién normal en el
16,2%][6]. Cuando la poblacion se compone de pacientes con
indicacion quirurgica, Yotsumoto y cols. reportaron que de 616
programados para cambio valvular aértico, 9 (1,46%) indivi-
duos tenian VAC, de los cuales solamente uno tenia doble le-
sion[7].

El examen ecocardiografico intraoperatorio no difiere del
analisis de una regurgitacion de cualquier etiologfa; en el exa-
men previo a la circulaciéon extracorpérea hay 4 objetivos:

1. Cuantificacion de la severidad.

2. Definicion del mecanismo de la insuficiencia.
3. Repercusion de la lesion en las camaras.

4. Busqueda de lesiones asociadas.

El analisis de la severidad se debe establecer idealmente en
preoperatorio; puesto que en la mayoria de estudios se docu-
menta disminucién de la severidad por la alteracién de las con-
diciones de carga en el corazén asociadas con la anestesia ge-
neral y la institucion de ventilacion controlada; sin embargo, si
se hiciere necesaria la cuantificacién de la misma se recomienda
el uso de vasopresores para el restablecimiento de las presién
arterial hasta los valores basales y en ese momento hacer las
mediciones. En la Ultima actualizacién de las recomendaciones
de la evaluacién de no invasiva de la regurgitacion valvular nati-
va de la Sociedad Americana de Ecocardiografia se establecen
una evaluacién algoritmica de la de la insuficiencia, en el cual
establecen signos especificos de severidad en IA: Eversion val-
var, vena contracta mayor de 6 mm, jet central que ocupe mas
del 65% del tracto de salida del ventriculo izquierdo, tiempo
de hemipresién menor a 200 ms, reversion holodiastélica pro-
minente en aorta descendente, y ventriculo izquierdo dilatado
con funcién normal. La presencia de 4 criterios clasifica la insu-
ficiencia como definitivamente severa[8].

El analisis del mecanismo de la regurgitaciéon adrtica se hace
con respecto a un andlisis sistemdtico de la misma, en el cual
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Figura 2. Clasificacion de Nakamura, Tipo I: Valva supernumeraria localizada entre la valva coronariana derecha y la izquierda,
Tipo Il entre la derecha y la no coronariana, Tipo lll entre la derecha y la izquierda, Tipo IV valva supernumeraria no identificada

entre dos cUspides de igual tamano.

se tiene en cuenta los 2 anillos de la misma; el de la unién
ventriculo arterial y en la unién sinotubular, de tal forma que
se integra la arquitectura de la raiz adrtica en el andlisis de la re-
gurgitacion; sucintamente vamos a revisar los tipos de mecanis-
mo, para después puntualizar en la valvula cuadrictspide; Tipo |
movilidad normal de las valvas, asociado o no a dilatacion de la
raiz adrtica, tipo Il movilidad incrementada, y Tipo Ill movilidad
restringida[9]

Con respecto a la valvula adrtica cuadrictspide se hace tam-
bién en una forma funcional enumerando el mecanismo para
evitar términos confusos. Se cree que la distribucion anormal
del estrés por las cuatro valvas condiciona fatiga estructural
temprana, fibrosis, retraccion lo cual conduce a fracaso en la
coaptacién; este se cree que es el principal mecanismo (Tipo 1);
aunque la distorsién de la arquitectura de raiz adrtica es tam-
bién frecuente; prolapsos (tipo Il), o restriccion de la movilidad
por degeneracién también han sido descritos (Tipo IIN[2]-[7].

La regurgitacion adrtica le afecta principalmente al ventricu-
lo izquierdo; por lo cual el andlisis de la geometria ventricular,
los volumenes ventriculares, y la funcion sistodiastdlica van a
permitir establecer prondstico, planear estrategias hemodina-
micas y sustentar el diagndstico: un ventriculo izquierdo dilata-
do con buena funcion sistélica soporta la sospecha en caso en
el cual que los pardmetros doppler no sean conclusivos[8].

El examen ecocardiografico intraoperatorio debe ser ex-
haustivo para detectar posibles lesiones que requieran correc-
cién en el mismo tiempo quirtrgico. En el caso especifico de
la valvula adrtica, la medicion de los diametros y arquitectura
aortica hacen parte fundamental de la evaluacion. Empero no

hay recomendaciones especificas en cuanto a cuél es el dia-
metro que indica el reemplazo de la misma en el escenario de
VAC por lo cual se siguen las mismas recomendaciones que en
la valvula trivalva[10]. Teniendo presentes las anomalias mas
frecuentemente asociadas es recomendable revisar detenida-
mente la relaciéon del nacimiento de las arterias coronarias con
las valvas, revisar el espectro de color de la arteria pulmonar
(para descartar ductus), la morfologia del espectro Doppler y la
anatomia del tracto de salida del ventriculo izquierdo y derecho
(membranas o estenosis pulmonar).

El examen posterior a la circulacion extracorpérea esta en-
focado en revisar la calidad del reparo: en un cambio valvular
aortico esto consiste en descartar/cuantificar regurgitacion ya
sea intra o paraprotésica; asi mismo como la mediciéon de los
gradientes para descartar desajuste o malfuncionamiento de la
protesis, asi mismo se titulan liquidos, inotrdpicos y vasopreso-
res.

El manejo perioperatorio de dichos pacientes sigue los mis-
mos objetivos que cualquier paciente con insuficiencia adrtica;
enfatizando en busqueda de las anomalias asociadas que re-
quieran correccién en el mismo tiempo quirdrgico.
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