CARTA CIENTIFICA

VALVULA AORTICA CUADRICUSPIDE:
INFORME DE UN CASO EN UN HOSPITAL DE
REFERENCIA EN EL SUR DE COLOMBIA

Quadricuspid aortic valve: a case report in a referral hospital in
southern Colombia

RESUMEN

La valvula adrtica cuadricUspide es una anomalia cardiaca congénita poco comun
gue a menudo se diagnostica de forma casual y puede progresar a una disfuncion
valvular significativa en la edad adulta. Presentamos el caso de una mujer de 65
afios que ingresd con dolor toracico retroesternal, fiebre y hemoptisis; la evaluacion
diagndstica reveld insuficiencia adrtica grave y enfermedad coronaria significativa.
Se decidi6 realizar el reemplazo valvular adrtico y la revascularizacion miocardica
(bypass coronario). Durante la cirugia se detectd una valvula adrtica cuadricuspide
como hallazgo intraoperatorio casual. La evolucidn posoperatoria fue favorable, sin
complicaciones mayores. Este caso resalta la importancia de considerar las anomalias
valvulares congénitas poco comunes en pacientes con insuficiencia adrtica grave
y enfatiza el papel del manejo quirdrgico oportuno para lograr resultados clinicos
satisfactorios.

Palabras clave: valvula adrtica, vdlvula cuadricuspide, cardiopatia congénita,
ecocardiografia, cirugia cardiovascular.

ABSTRACT

A quadricuspid aortic valve is a rare congenital cardiac anomaly that is often
diagnosed incidentally and may progress to significant valvular dysfunction during
adulthood. We present the case of a 65-year-old woman admitted with retrosternal
chest pain, fever, and hemoptysis, whose diagnostic evaluation revealed severe
aortic regurgitation and significant coronary artery disease. The patient underwent
surgical treatment with aortic valve replacement and coronary artery bypass grafting,
during which a quadricuspid aortic valve was identified as an incidental intraoperative
finding. The postoperative course was favorable, without major complications.
This case highlights the importance of considering uncommon congenital valvular
abnormalities in patients with severe aortic insufficiency and emphasizes the role of
timely surgical management in achieving satisfactory clinical outcomes.

Keywords: aortic valve, quadricuspid valve, congenital heart disease,
echocardiography, cardiovascular surgery.
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INTRODUCCION

La valvula adrtica cuadrictspide (VAC) es una anomalia
cardiaca congénita poco comun, caracterizada por
la presencia de cuatro valvas adrticas en lugar de la
configuracion tricispide normal. Desde su primera
descripcion en el siglo XIX, la VAC ha sido considerada
una entidad inusual que se detecta con frecuencia de
forma casual durante estudios de imagen, cirugia
cardiaca o exdmenes de autopsia'. Las mejoras en las
técnicas de imagen cardiovascular, en particular la
ecocardiografia transtoracica y transesofagica, han
incrementado el reconocimiento de esta condicién
en las ultimas décadas’.

A pesar de que el paciente con VAC puede permanecer
asintomatico durante muchos aios, el desarrollo de
una disfuncién valvular progresiva es comun con el
avance de la edad, especialmente la insuficiencia adrtica
resultante de una coaptacion anormal de las valvas y de
la degeneracion estructural®. En algunos pacientes, la
anomalia también puede coexistir con otros trastornos
cardiovasculares congénitos o adquiridos, incluidas las
anomalias de las arterias coronarias y las cardiopatias
estructurales, lo que puede influir en la presentacién
clinica y en el manejo quirurgico®.

Debido a su baja prevalencia y a sus manifestaciones
clinicas variables, la VAC sigue siendo un desafio
diagndstico y terapéutico. La identificaciéon temprana
es importante para prevenir la remodelacion cardiaca
progresiva y determinar el momento adecuado para la
intervencion quirurgica en pacientes con disfuncion
valvular significativa’.

Presentamos el caso de una paciente con insuficiencia
adrtica grave y enfermedad coronaria concomitante,
en quien se detect6 casualmente una valvula aértica
cuadricuspide durante una cirugia cardiaca en
el Hospital Universitario Hernando Moncaleano
Perdomo, un centro de referencia de tercer nivel en
el sur de Colombia.

CASO CLiNICO
Una paciente de 65 afnos, procedente del municipio
de Pitalito, ingres6 con un cuadro clinico crénico
caracterizado por dolor tordcico retroesternal
irradiado a la region dorsal, de intensidad 6/10 en la
escala subjetiva del dolor, intermitente, autolimitado
y no relacionado con el esfuerzo fisico ni con el estrés
emocional. Durante los tltimos 10 dias, los sintomas
se asociaron con episodios febriles no cuantificados y
tos, al inicio seca y luego acompanada de hemoptisis.
La paciente acudid a una institucidn de salud de
segundo nivel, donde se establecio el diagnostico
de bronquitis aguda. Se inici6 terapia antibidtica
con ampicilina/sulbactam y se solicitaron estudios
diagnésticos adicionales, que revelaron una
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insuficiencia adrtica grave. En consecuencia, la
paciente fue remitida a una instituciéon de mayor
complejidad para su evaluacion y manejo por el
servicio de cirugia cardiovascular.

Antecedentes médicos

La paciente informd historia personal de diabetes
mellitus tipo 2, actualmente manejada con insulina
glargina y metformina, hipertension arterial tratada
con losartan y amlodipino, herniorrafia inguinal
izquierda, laparotomia exploradora secundaria a una
herida por arma blanca, histerectomia y antecedentes
de tabaquismo.

Hallazgos clinicos
Al ingreso, la paciente se encontraba en regulares
condiciones generales, alerta, orientada en persona,
espacio y tiempo, y asintomatica. Los signos vitales
fueron: presion arterial 120/53 mmHg, frecuencia
cardiaca 67 latidos por minuto, frecuencia respiratoria
18 respiraciones por minuto, saturacion de oxigeno
97%, temperatura 36,7 °C y glucemia de 152 mg/dL.
El examen fisico revel6 una paciente normocéfala
con mucosas humedas. El cuello era simétrico y
movil, sin ingurgitaciéon yugular ni soplos carotideos.
La auscultacion cardiaca demostro ruidos cardiacos
ritmicos con un soplo diastélico de bajo grado en
el foco adrtico. Los ruidos respiratorios estaban
preservados bilateralmente, sin ruidos sobreagregados.
El abdomen era blando y depresible, sin masas
palpables ni visceromegalias; no presentaba signos de
irritacion peritoneal. Las extremidades eran simétricas
y eutroficas, con un llenado capilar de 2 segundos
y pulsos distales palpables, sin déficits motores ni
sensitivos.

Evaluacidn diagnéstica
La paciente fue evaluada por el servicio de cirugia
cardiovascular, que solicité estudios diagnosticos
adicionales para establecer el plan de manejo adecuado.

Los examenes de laboratorio de la paciente mostraron
pardmetros hematologicos normales, sin leucocitosis
ni trombocitopenia. La funcién renal fue compatible
con enfermedad renal crdnica en estadio II, mientras
que las pruebas de funcién hepatica mostraron
hipoalbuminemia, con los demas pardametros hepaticos
normales. También se documenté hiperglucemia
durante el ingreso. Los estudios seroldgicos para el virus
de la hepatitis B, el VIH vy la sifilis fueron negativos, y
el uroandlisis no sugiri6 infeccion. Los hallazgos de
laboratorio completos se resumen en la Tabla 1.

La ecografia Doppler de arterias carétidas se encontrd
dentro de los limites normales. El ecocardiograma
transesofagico demostro dilatacion leve del ventriculo
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Parametro

Valor de la paciente

Rango de referencia

Interpretacion

Hemograma completo

Leucocitos

8400/uL

4000-11.000/pL

Normal

Neutrofilos

5500/pL

1500-7500/pL

Normal

Hemoglobina

14,5 g/dL

12-16 g/dL

Normal

Plaquetas

302.000/pL

150.000-450.000/pL

Normal

Electrolitos

Sodio

142,4 mmol/L

135-145 mmol/L

Normal

Potasio

4,16 mmol/L

3,5-5,1 mmol/L

Normal

Cloro

104 mmol/L

98-107 mmol/L

Normal

Pruebas de funcion ren

al

BUN

14,14 mg/dL

7-20 mg/dL

Normal

Creatinina

0,97 mg/dL

0,6-1,2 mg/dL

Normal

TFGe

61,49 mL/min/1,73 m?

>90 mL/min/1,73 m?

Disminuida

Pruebas de funcion hepatica

Bilirrubina total

0,33 mg/dL

0,2-1,2 mg/dL

Normal

Bilirrubina directa

0,12 mg/dL

0-0,3 mg/dL

Normal

Bilirrubina indirecta

0,21 mg/dL

0,2-0,8 mg/dL

Normal

AST

22,7 U/L

10-40 U/L

Normal

ALT

42 U/L

7-56 U/L

Normal

Proteinas totales

5,19 g/dL

6,0-8,3 g/dL

Disminuidas

Albumina

2,46 g/dL

3,5-5,0 g/dL

Disminuidas

Fosfatasa alcalina

85 U/L

44-147 U/L

Normal

Tiempo de
protrombina

11,4s

10-13s

Normal

1,04

0,8-1,2

Normal

Tiempo de
tromboplastina parcial

229s

25-35s

Levemente disminuida

Pruebas metabdlicas y

serologia viral

Glucemia

282,79 mg/dL

70-140 mg/dL

Elevada

TSH

1,32 plU/mL

0,4-4,0 plU/mL

Normal

VIH

Negativo

Negativo

Normal

Sifilis

Negativo

Negativo

Normal

Hepatitis B

Negativo

Negativo

Normal

Uroanalisis

Parcial de orina

Sin evidencia de infeccion

TABLA 1. Hallazgos de laboratorio al ingreso

ALT: alanina aminotransferasa, AST: aspartato aminotransferasa, BUN: nitrégeno ureico en sangre (por su sigla en inglés), INR: indice internacional
normalizado (por su sigla en inglés), TFGe: tasa de filtrado glomerular estimada, TSH: hormona estimulante de la tiroides (por su sigla en inglés);

VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.

Negativo para infeccion

Normal
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izquierdo, cavidades auriculares y ventriculo
derecho de tamafio normal, sin masas ni trombos
intracardiacos. Se observé una adecuada contractilidad
de ambos ventriculos, con una fraccién de eyeccién
del ventriculo izquierdo del 60%. Se identificé una
insuficiencia adrtica grave, con un diametro del anillo
adrtico de 3 cm. No se informé esclerosis de las tres
valvas valvulares; el pericardio se observé normal,
sin derrame.

La angiografia coronaria (cateterismo cardiaco)
reveld enfermedad coronaria grave de un solo vaso que
afectaba a la arteria descendente anterior izquierda,
con una lesion estendtica proximal del 70%.

Intervencién terapéutica

Se programo un reemplazo de valvula adrtica mecanica
combinado con revascularizacién miocardica de la
arteria descendente anterior izquierda. Durante la
cirugia, se detectaron, de forma casual, una valvula
adrtica cuadricuspide y enfermedad aterosclerética
proximal de la arteria descendente anterior izquierda
(Figuras 1y 2).

Se realizé una esternotomia media, seguida de
la esqueletizacion de la arteria mamaria interna
izquierda, y una pericardiotomia en T invertida con
suturas de suspension. Se colocaron dobles jaretas
con Prolene 3-0 en la aorta ascendente, y una jareta
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simple con Prolene 4-0 en la orejuela derechay en la
vena pulmonar superior derecha.

Tras la heparinizacion sistémica a dosis de 3 mg/kg,
se procedid a la canulacién arterial y bicava, y se
inici6 la circulacidn extracorpdrea. Después del
pinzamiento aértico, se logré la descompresion de
las cavidades izquierdas mediante una canula de
venteo (vent). Se realizo la aortotomia y se administro
solucion cardiopléjica Custodiol® a través de los ostia
coronarios hasta lograr el paro cardiaco.

Se resecd la valvula adrtica nativa y se implant6 una
protesis mecanica Sorin® N.° 19. La exploracion de la
arteria descendente anterior izquierda revel6 un lecho
vascular distal de aproximadamente 1,5 mm. Se realiz6
la arteriotomia y la anastomosis terminolateral con la
arteria mamaria interna izquierda; se confirmé un flujo
distal adecuado.

La reversion de la heparina se logré con protamina,
seguida de la descanulacion y la hemostasia. Se colocaron
dos tubos de drenaje mediastinico. Se cerraron las
pleuras y se coloco un cable de marcapasos epicardico
temporal en el ventriculo derecho. El cierre esternal se
realiz6 con alambres de acero, seguido del cierre habitual
por planos con suturas de Vicryl y Monocryl (Figura 3).

La evolucién posoperatoria transcurrid sin
eventualidades, sin signos de taponamiento cardiaco
y con un gasto urinario adecuado.

FIGURA 1. Vista quirdrgica de la valvula adrtica cuadricuspide.
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FIGURA 2. Vélvula adrtica cuadricuspide.

FIGURA 3. Reemplazo de valvula adrtica.

DISCUSION

La valvula aértica tiene un diametro promedio de 23,3 mm
en hombres adultos y de 21,6 mm en mujeres adultas. Se
localiza en el tracto de salida del ventriculo izquierdo,
entre las valvulas tricispide y mitral, y la pulmonar.
Posee una configuraciéon en forma de “nido de
golondrina” y consta de tres senos: el seno coronariano
derecho, del cual se origina la arteria coronaria derecha;
el seno coronariano izquierdo, del cual nace la arteria
coronaria izquierda; y el seno no coronariano®. La
apertura de la valvula adrtica marca el inicio de la sistole

ventricular. Durante esta fase, las valvas adrticas se abren
en respuesta a los cambios de presion, alineandose de
forma paralela a la aorta ascendente y permitiendo la
eyeccion ventricular. A medida que avanza la sistole, el
flujo de salida disminuye, lo que favorece la formacion
de vortices entre las valvas adrticas y las paredes de los
senos, los cuales mantienen la perfusion coronaria y
facilitan el cierre valvular*.

Las anomalias congénitas de la vélvula adrtica
representan entre el 3% y el 6% de las cardiopatias
congénitas en adultos. Entre estas, la valvula adrtica
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bictuspide es la mas comun, afectando a cerca del
2% de la poblacién, seguida por las valvulas adrticas
unicuspide y cuadricuspide’. Este es el segundo caso
documentado de vélvula adrtica cuadricuspide en
nuestro hospital. El primer caso ya se ha publicado,’
en el que se destaca la importancia de reconocer esta
anomalia congénita poco frecuente, sus manifestaciones
clinicas y las implicaciones diagnodsticas y terapéuticas
asociadas.

El primer caso de valvula aértica cuadrictspide (VAC)
fue descrito por Balington en 1862 como un hallazgo
inesperado en las autopsias. Mas tarde, en 1923, Simonds
comunico cinco casos de VAC en 25.666 autopsias.
Mas recientemente, en 2004, Tutarel publicé estudios
basados en hallazgos de autopsia combinados con casos
diagnosticados mediante ecocardiografia’. Actualmente,
la VAC es reconocida como una anomalia cardiaca
congénita inusual, con una incidencia informada
del 0,008% en estudios de autopsia, del 0,043% en
ecocardiografia transtoracica bidimensional y de
aproximadamente el 1% entre los pacientes con cirugia
de valvula adrtica®.

La VAC suele presentarse como una anomalia
aislada; sin embargo, también puede asociarse
con otras malformaciones congénitas, incluidas la
comunicacidén interventricular, la comunicacién
interauricular, la tetralogia de Fallot, la insuficiencia
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de la vélvula mitral, la transposicién de los grandes
vasos, la miocardiopatia hipertroéfica, la estenosis
fibromuscular subadrtica, la persistencia del conducto
arterioso y la obstruccion del ostium coronario,
esta ultima informada en casi el 10% de los casos®.
El mecanismo que conduce al desarrollo de esta
malformacién aun no se comprende del todo. No
obstante, se han propuesto anomalias durante la
tabicacion troncal temprana, incluidas la fusién
aberrante del tabique aortopulmonar, la proliferacion
mesenquimal anormal y la divisiéon asimétrica de
una de las tres valvas, lo que da lugar a un namero
desigual de primordios valvulares™.

Se han descrito dos sistemas de clasificacion
morfoldgica de la valvula adrtica cuadricuspide
(VAC): el de Hurwitz y Roberts, y el de Nakamura
(Figuras 4y 5). El sistema de Hurwitz y Roberts,
descrito por primera vez en 1973, clasifica la VAC
segun el tamafio relativo y la configuracién de las
valvas adrticas, y es el mas utilizado a nivel mundial.
Entre las diferentes variantes anatémicas descritas,
los tipos A, By C representan la mayoria de los casos
informados, mientras que los demds subtipos son
mucho menos frecuentes. En el caso que presentamos
aqui, la morfologia de la valvula parecié corresponder
al tipo C, caracterizado por la presencia de dos valvas
mas grandes y dos mas pequeiias.

FIGURA 4. Clasificacién modificada de Hurwitz y Roberts.

Créditos de la imagen: creada por los autores con BioRender.com. Se utilizaron herramientas de optimizacion grdfica asistidas por IA durante la

preparacion de la figura.
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FIGURA 5. Clasificacién de Nakamura.

Créditos de la imagen: creada por los autores con BioRender.com. Se utilizaron herramientas de optimizacion grdfica asistidas por IA durante la

preparacion de la figura.

La clasificacion de Nakamura fue propuesta mas
tarde como un sistema anatomico complementario,
basado en la localizacién de la valva accesoria en
relacion con las valvas coronarianas y no coronarianas.
Esta clasificacion facilita la descripcion anatomica y
puede contribuir a la planificacién quirdrgica y a la
interpretacion ecocardiografica. Juntos, ambos sistemas
de clasificacién proporcionan un marco practico para
describir la variabilidad morfoldgica de la VAC y
mejorar la comunicacion entre especialistas en clinica
médica, en imdagenes y en cirugia.

Las manifestaciones clinicas dependen del estado
funcional de la valvula cuadricuspide y de la presencia
de anomalias asociadas. En la mayoria de los casos, el
diagnostico resulta inesperado, ya que los pacientes
pueden permanecer asintomaticos hasta la sexta década
de la vida. Los sintomas comunicados con mayor
frecuencia incluyen palpitaciones, dolor precordial,
fatiga, astenia, adinamia, edema de miembros inferiores,
sincope , en casos extremos, muerte subita cardiaca'’.

Aunque la VAC no siempre produce compromiso
hemodinamico, aproximadamente el 44% de los
pacientes presentan algin grado de anomalia
hemodinamica. Tutarel y Westhoff-Bleck demostraron
que el hallazgo mas comun es la insuficiencia aértica,
que ocurre en aproximadamente el 75% de los casos,
como se observd en nuestra paciente. A esto le sigue
la insuficiencia asociada a estenosis aodrtica en el
8,4% de los casos, mientras que la estenosis aislada es
extremadamente rara, con una incidencia del 0,7%’.

El diagnostico se realiza a menudo de forma casual
durante la cirugia cardiaca, como ocurrié con nuestra
paciente.

La angiotomografia computarizada ha demostrado
una alta precision frente a la angiografia coronaria
convencional. Permite una evaluacion precisa de la
morfologia de la VAC, la falla de coaptacion de las
valvas, la insuficiencia adrtica grave, la localizacion del
ostium coronario, las dimensiones adrticas y el estado
de las arterias coronarias'.

La resonancia magnética cardiaca proporciona
informacién adicional sobre la gravedad de la
insuficiencia —los pacientes con una fracciéon de
regurgitacion mayor al 33% generalmente requieren
reemplazo valvular—, asi como sobre el tamafo
del ventriculo izquierdo, la identificacion de ostium
coronarios aberrantes y las anomalias asociadas.

La ecocardiografia transtoracica bidimensional
aporta informacion valiosa sobre la morfologia de la
valvula adrtica, las dimensiones de la raiz aértica y el
tamaiio del ventriculo izquierdo.

La ecocardiografia transesofdgica bidimensional
estuvo disponible en la década de 1970; sin embargo,
no fue sino hasta 1984 cuando se utiliz6 por primera
vez para el diagnostico de la VAC, momento en el que
Herman describi6 la imagen cldsica en el eje corto
parasternal. En diastole, la valvula muestra un patrén
de cierre caracteristico en forma de X, a diferencia del
cierre en forma de Y observado en una valvula aértica
tricispide normal. En sistole, la apertura valvular
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parece rectangular en lugar de triangular. Ademas, esta
modalidad proporciona mas detalles sobre la morfologia
de la valvula, incluido el prolapso de las valvas'=.

Las indicaciones quirtrgicas incluyen insuficiencia
aortica grave, estenosis adrtica grave o una VAC
disfuncional asociada a otras lesiones, como la
obstruccion del ostium coronario izquierdo®. El objetivo
de la reparacion de la valvula adrtica es restaurar una
adecuada coaptacion de las valvas y mantener un
gradiente transvalvular bajo sin flujo turbulento, lo
que asegura una durabilidad favorable a largo plazo.

La técnica de reparacion mas frecuente es la
“tricuspidizacion” de la valvula aértica. Song et al.
comunicaron una tricuspidizacidn exitosa en ocho
pacientes consecutivos con insuficiencia adrtica de
grado al menos moderado. Los aspectos quirtrgicos
clave incluyeron la reconstruccién de las valvas con
pericardio, la reduccidn de la unién sinotubular y la
sutura de coaptacion comisural®.

En nuestro caso, se optd por el reemplazo de la
valvula adrtica debido a las anomalias estructurales
graves en las valvas de la valvula nativa.

CONCLUSION
La valvula adrtica cuadrictuspide es una anomalia
cardiaca congénita excepcionalmente rara que se
identifica con frecuencia de forma casual durante
estudios de imagen o durante la cirugia. A pesar de
su rareza, conlleva importantes implicaciones clinicas
debido a su asociacion con una disfuncién valvular
progresiva, en particular con la insuficiencia adrtica, asi
como con otras anomalias cardiovasculares congénitas.
Este caso subraya la importancia de mantener un alto
indice de sospecha en pacientes con enfermedad cardiaca
valvular y destaca el valor de las técnicas de imagen
multimodal y de la evaluacién intraoperatoria para
establecer un diagnostico preciso. El reconocimiento
temprano y la intervencién quirdrgica oportuna son
esenciales para obtener resultados clinicos favorables
en pacientes con disfuncién valvular significativa.
Hasta donde tenemos conocimiento, este reporte
representa uno de los pocos casos documentados de
valvula adrtica cuadrictspide en el sur de Colombia
y contribuye al limitado cuerpo de la literatura sobre
esta condicion inusual.

Consideraciones éticas

El consentimiento informado para el tratamiento
y la publicacién en acceso abierto fue obtenido o
eximido de todos los participantes de este estudio.
El Comité de Etica, Bioética e Investigacién otorgd
la aprobacion bajo el radicado 04-03.
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