
Resumen
Las valvulopatías cardíacas son entidades multifactoriales con una alta carga genética 
y hereditaria. En estos casos, a menudo se observan alteraciones estructurales en la 
válvula aórtica, entre las que se encuentra un velo supernumerario que forma una 
válvula cuadricúspide. Esta anomalía tiene una relación estrecha con la aparición y 
la progresión de la insuficiencia aórtica, incluso con un manejo médico óptimo. En 
un número reducido de pacientes, la válvula cuadricúspide puede estar asociada con 
estenosis aórtica.
La válvula cuadricúspide suele descubrirse de manera incidental, a menudo en la 
sexta década de vida. 
Se presenta el caso de una paciente de sexo femenino con válvula cuadriscúspide 
asociada a insuficiencia aórtica grave de tipo II, en quien se realizó una intervención 
quirúrgica con reemplazo valvular aórtico biológico exitoso.
 
Palabras clave: válvula aórtica cuadricúspide, insuficiencia aórtica, malformación 
cardíaca congénita.

Abstract
Heart valve diseases are multifactorial conditions with a significant genetic and/or 
hereditary component. In such cases, structural alterations of the aortic valve are 
often observed, including a supernumerary cusp that forms a quadricuspid valve. This 
anomaly is closely associated with the onset and progression of aortic regurgitation, 
even under optimal medical management. In a small proportion of patients, the 
quadricuspid valve may also be associated with aortic stenosis.
A quadricuspid aortic valve is usually discovered incidentally, most often in the sixth 
decade of life.
We report the case of a female patient with a quadricuspid valve associated with 
severe type II aortic regurgitation who underwent successful surgical replacement 
with a biological aortic prosthesis.

Keywords: quadricuspid aortic valve, aortic regurgitation, congenital cardiac 
malformation.
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INTRODUCCIÓN 
La válvula aórtica cuadricúspide (VAC) es un defecto 
anatómico congénito y hereditario caracterizado por 
la presencia de una valva supernumeraria, con una 
relación estrecha con la aparición y la progresión de 
la insuficiencia aórtica, incluso con un manejo médico 
óptimo. Puede ubicarse en diferentes posiciones en 
relación con los ostium coronarios1. Según un estudio 
realizado entre 1982 y 1988, que identificó sólo 8 casos 
en una población de 60.000 pacientes1, se trata de 
una anomalía muy infrecuente, con una prevalencia 
inferior a 0,005%. En el 2001, se informó una frecuencia 
de 0,0059% en una población de 357.228 individuos 
y, en el 2014, de 0,0065% en una muestra de 431.505 
personas. La edad promedio de los pacientes con esta 
condición es de 43,5 años1. Además, se han informado 
incidencias del 0,008% en estudios cadavéricos y una 
prevalencia de hasta 0,55-1,46% en pacientes con 
intervención quirúrgica de la válvula aórtica2. 

El diagnóstico de la VAC suele establecerse 
como hallazgo incidental, generalmente mediante 

ecocardiografía transtorácica. No obstante, cuando 
se identifica esta anomalía, puede indicarse una 
ecocardiografía transesofágica como evaluación 
complementaria, ya que proporciona una 
caracterización más precisa de la morfología valvular 
y permite una clasificación más detallada del tipo de 
valva cuadricúspide3,4. Este cuadro suele asociarse 
con regurgitación moderada a grave, aunque un 
grupo pequeño de pacientes puede presentar 
válvulas estenóticas5. Otros métodos diagnósticos, 
como la tomografía computarizada y la resonancia 
magnética nuclear, se utilizan para la planificación 
de intervenciones quirúrgicas6.

Esta anomalía presenta diversas variantes 
determinadas por la posición y el tamaño de las 
valvas. Existen dos clasificaciones principales para 
categorizar estas variantes: la de Hurwitz y Roberts 
(Tabla 1) y la de Nakamura (Tabla 2)3,6. Diferentes 
estudios han mostrado una mayor prevalencia en las 
presentaciones tipo A y B de Hurwitz y Roberts, que 
representan hasta el 32% de los casos1. 

Tipo Descripción 

A Cuatro valvas iguales.

B Tres valvas iguales y una cuarta valva más pequeña.

C Dos valvas grandes e iguales y dos valvas pequeñas e iguales.

D Una valva grande, dos cúspides intermedias y una cúspide pequeña.

E Tres valvas iguales y una valva más grande.

F Dos valvas más grandes, iguales, y dos valvas más pequeñas, desiguales.

G Cuatro valvas desiguales.

Tipo Descripción 

I Valva accesoria ubicada en la valva coronariana izquierda y la valva coronariana derecha.

II Valva accesoria ubicada entre la valva coronariana derecha y la valva no coronariana.

III Valva accesoria ubicada entre la valva coronariana izquierda y la valva no coronariana.

IV Valva accesoria indistinguible porque la valva no coronariana está dividida en dos 
partes iguales.

TABLA 1. Clasificación de la válvula aórtica cuadricúspide de Hurwitz y Roberts.

TABLA 2. Clasificación de la válvula aórtica cuadricúspide de Nakamura.
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Aunque la asociación entre la VAC y la dilatación 
aórtica no es frecuente, se ha observado que hasta el 
29% de los pacientes puede presentar algún grado 
de dilatación aneurismática. Dentro de este grupo, el 
36% mostró dilatación en la raíz aórtica, otro 36% en 
la porción ascendente y el 29% en ambas porciones7.

El problema predominante en la VAC es la 
insuficiencia aórtica, que a menudo requiere cirugía 
en la quinta o sexta década de la vida8. La VAC 
estenótica pura es muy poco frecuente; se presenta 
en aproximadamente el 0,7 % de los pacientes9. La 
intervención quirúrgica está indicada en casos de 
insuficiencia o estenosis graves, especialmente cuando 
la función ventricular izquierda está comprometida 
(con una fracción de eyección del ventrículo izquierdo 
[FEVI] <50%). Algunas personas pueden permanecer 
asintomáticas hasta etapas posteriores de la vida, lo 
que sugiere la necesidad de un seguimiento cuidadoso 
y de planes de tratamiento individualizados. 

La VAC puede coexistir con otros defectos congénitos, 
como alteraciones de la anatomía coronaria o defectos 
del tabique nasal, lo que puede complicar la toma de 
decisiones quirúrgicas. La revisión señala que otras 
cardiopatías congénitas pueden coexistir en el 18-32% 
de los pacientes10.

A pesar de que la VAC cuadricúspide suele 
presentarse de manera aislada, en un grupo de 
pacientes a quienes no se les realizó cirugía se observó 
que el 19% presentaba prolapso de la válvula mitral; el 
2%, prolapso de la válvula tricúspide; el 2%, defecto del 
tabique interauricular (comunicación interauricular) 
y el 5%, defecto del tabique interventricular 
(comunicación interventricular). En el grupo de 
quienes tuvieron cirugía, el 13% presentó cambios 
mixomatosos en la válvula mitral y el 10% mostró 

alteraciones coronarias por malformaciones y displasia 
del ostium coronario; es más frecuente la oclusión 
del ostium izquierdo por la valva supernumeraria8,9. 
Además, la literatura menciona la posible presencia 
de miocardiopatía hipertrófica, bloqueos de rama y de 
bloqueos auriculoventriculares completos, entre otras 
alteraciones10,11.

Se debe enfatizar la importancia de la toma de 
decisiones en la selección de pacientes y en la 
elección del procedimiento quirúrgico, ya que no 
todos los pacientes con VAC requieren cirugía12. 
Aproximadamente una quinta parte de los pacientes 
con VAC requieren intervención quirúrgica. Esto 
resalta la importancia de un enfoque multidisciplinario 
en el manejo de los casos de VAC.

CASO CLÍNICO  
Se presenta el caso de un paciente de sexo femenino 
de 63 años, con antecedentes de hipotiroidismo, 
hipertensión arterial y diabetes mellitus de tipo 
2, en seguimiento ambulatorio por el servicio de 
cirugía cardiovascular, por deterioro clínico de su 
clase funcional NYHA III/IV. Un ecocardiograma 
extrainstitucional de válvula aórtica trivalva mostraba 
insuficiencia grave y FEVI conservada evidenciada en 
ecocardiografía transtorácica; se decide su admisión 
para una cirugía programada de reemplazo valvular 
aórtico abierto. 

En la ecocardiografía transesofágica intraoperatoria 
se evidencia una válvula aórtica cuadricúspide (Figuras 
1 y 2). Se realizó arteriografía coronaria, que mostró 
arterias epicárdicas sanas. Se realizó un reemplazo 
valvular aórtico con prótesis biológica n.° 23 Hancock 
II® de Medtronic (SN: J140961), más la ampliación del 
anillo aórtico. No se observaron complicaciones.

FIGURA 1. Ecocardiograma transesofágico intraoperatorio. Vista del eje 
corto de la válvula aórtica esofágica media con apariencia en forma de 
“x” o cruz durante la diástole. 

FIGURA 2. Hallazgo intraoperatorio: válvula nativa con sus cuatro velos.
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Luego del procedimiento, se cita a la paciente para un 
control posquirúrgico dentro de un mes. Se evidencia 
una mejoría franca de la sintomatología, la herida 
quirúrgica sin signos de infección y una mejoría de la 
clase funcional y de la sintomatología por la cual fue 
intervenida.  

Técnicas quirúrgicas
El abordaje quirúrgico óptimo para pacientes con 
VAC y estenosis o insuficiencia aórtica grave implica 
técnicas quirúrgicas y transcatéter, según la condición 
específica de cada paciente y el riesgo quirúrgico. 
Estudios recientes destacan la eficacia del implante 
transcatéter de válvula aórtica (TAVI) y las técnicas 
de reparación quirúrgica, que ofrecen alternativas al 
reemplazo valvular aórtico7,8.

Reemplazo de la válvula aórtica: el reemplazo 
quirúrgico tradicional sigue siendo un enfoque común, 
especialmente en pacientes con comorbilidades 
significativas o que no son candidatos para reparación 
valvular o TAVI, como en el caso descrito en este 
artículo13. 

Tricuspidización y banda anular: la elección de la 
técnica depende de la flexibilidad de las cúspides y de la 
presencia de una aorta ascendente dilatada13. Implica 
la reconstrucción de la raíz aórtica, el tratamiento 
de la regurgitación grave y la sustitución de la aorta 
ascendente dilatada.

Implante de válvula aórtica transcatéter: ha 
demostrado ser prometedor en pacientes considerados 
de alto riesgo para la cirugía tradicional. Por ejemplo, 
en un paciente de 83 años con estenosis aórtica grave 
se realizó un TAVI con una válvula autoexpandible, 
con una mejora significativa en la hemodinámica14,15. 
La elección de la válvula (p. ej., Evolut R® o SAPIEN 
3®) es crucial, ya que algunos diseños minimizan las 
fugas paravalvulares y se adaptan a la anatomía única 
de la válvula aórtica de VAC16.

DISCUSIÓN
La válvula aórtica cuadricúspide, descrita por primera 
vez por Balinton en 1862, es una anomalía congénita 
rara con una incidencia inferior a 0,005% en la 
población general1,4. Su edad media de presentación 
oscila entre los 45 y 60 años; es más frecuente en 
hombres que en mujeres4. Según la clasificación de 
Hurwitz y Roberts, la variante anatómica más común 
es el tipo A, que se asocia principalmente con un grado 
de regurgitación aórtica en el 75% de los casos17. En 
general, se presenta de manera aislada, sin anomalías 
congénitas asociadas ni otras alteraciones3,11.

Presentamos el caso de una paciente de sexo 
femenino, con una edad ligeramente mayor que la 
edad media de presentación. La paciente presenta 
una válvula tipo A según la clasificación de Hurwitz y 
Roberts, asociada a una regurgitación aórtica grave de 
tipo II, lo cual es acorde con la incidencia notificada 
en la literatura16,17, sin evidencias de otras cardiopatías 
congénitas estructurales al momento del diagnóstico 
ni durante la cirugía. La sintomatología crónica de la 
paciente, caracterizada por una reducción de la clase 
funcional, es una de las presentaciones clínicas poco 
frecuentes por la ausencia de síncope o dolor torácico, 
como se describe en la bibliografía18-20. 

Para determinar el abordaje quirúrgico óptimo en 
pacientes con una VAC, es necesario considerar varios 
factores críticos, como el estado funcional de la válvula, 
las anomalías congénitas asociadas y el estado general 
de salud del paciente. El proceso de toma de decisiones 
es complejo y requiere una evaluación cuidadosa de 
estos elementos.

Si bien la TAVI ofrece una opción menos invasiva 
con resultados favorables en pacientes de alto riesgo, 
se prefieren las técnicas de reparación quirúrgica 
cuando las condiciones anatómicas permiten una 
reconstrucción eficaz. La elección depende, en última 
instancia, de las características individuales del 
paciente y de la experiencia del equipo quirúrgico. De 
la misma manera, los estudios por imágenes, como 
la ecocardiografía transesofágica, son esenciales para 
evaluar la morfología valvular y las anomalías asociadas.

En conclusión, la valvulopatía aórtica cuadricúspide 
es una condición hereditaria que, según la literatura, 
se presenta con mayor frecuencia entre la quinta y la 
séptima década de vida y se asocia claramente con 
mecanismos de insuficiencia aórtica. Sin embargo, 
se requiere una mayor recopilación estadística para 
determinar otras asociaciones, como el impacto del 
sexo, la relación con patologías concomitantes, la 
evolución gradual de la insuficiencia y la estenosis, 
así como la morbilidad y la mortalidad en pacientes 
con intervención quirúrgica o con tratamiento 
médico óptimo.

CONSIDERACIONES ÉTICAS 
En este estudio se ha contemplado el cumplimiento 
de los principios de respeto a la dignidad humana, 
confidencialidad, beneficencia, no maleficencia y 
justicia. Los resultados se utilizarán exclusivamente 
con fines científicos y académicos, en el marco de 
buenas prácticas de investigación clínica. 
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