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normal. Em sístole, observou-se a abertura retangular, 
diferente da abertura triangular típica da valva normal, com 
quatro válvulas iguais; tipo A de Hurwitz e Roberts (Figura 4). 
Verificada a dilatação leve da aorta ascendente e o discreto 
refluxo (Figura 5).

Revisão da Literatura
A valva aórtica quadricúspide ou quadrivalvular (VAQ) é 

uma malformação congênita rara, com incidência entre 0.008 
e 0,043%1,2. A valva pulmonar quadrivalvular tem incidência 
nove vezes maior do que na valva aórtica e geralmente cursa 
sem disfunção3-5. A VAQ atinge mais o sexo masculino, em 
uma taxa de 1,6:11,2. A disfunção da maioria dos pacientes 
é a insuficiência valvar, seguida da dupla disfunção (com 
insuficiência maior do que a estenose) e em uma minoria, 
estenose pura. A valva é normofuncionante em poucos 

Relato do Caso
Paciente do sexo feminino, 37 anos, assintomática, 

compareceu ao laboratório de ecocardiografia para seu 
primeiro exame de rotina. Ao exame transtorácico, foi 
identificada leve dilatação da aorta ascendente (4,0cm), 
além de insuficiência aórtica de grau discreto e provável 
anormalidade anatômica da valva aórtica ao corte paraesternal 
transverso (Figuras 1 e 2). Foi sugerida complementação 
do estudo com o exame transesofágico, posteriormente, 
solicitado pelo cardiologista assistente.

Ao exame ecocardiográfico transesofágico, as alterações 
foram confirmadas, sendo observada a imagem típica da 
valva aórtica quadricúspide, descrita por Herman, em 
1984. Ao corte paraesternal transversal, na diástole, o típico 
fechamento da valva em cruz ou em X (Figura 3), diverso do 
fechamento em Y característico da valva aórtica tricúspide 
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Resumo
Este é um artigo de relato de caso de valva aórtica quadricúspide (ou quadrivalvular), tipo A de Hurwitz e Roberts, com leve 

insuficiência e dilatação da aorta ascendente, em adulta assintomática diagnosticada em exame ecocardiográfico de rotina, con-

firmado à ecocardiografia transesofágica.  Ao relato de caso e imagens correspondentes segue uma breve revisão da literatura. 

A valva aórtica quadricúspide (VAQ) é rara, tem diagnóstico ecocardiográfico, em uma maioria assintomática. A importância 

do diagnóstico desta patologia justifica-se pelo risco de valvopatia aórtica de caráter progressivo, pelo potencial aumento de 

endocardite e pela possibilidade de origem anômala do óstio da coronária ou outras malformações associadas.

Palavras-chave: Valva Aórtica/anormalidades; Ecocardiografia Transesofagiana; Cardiopatias Congênitas.

Abstract
This article is a case report of a quadricuspid (or quadrivalve) aortic valve, type A of Hurwitz and Roberts, with mild insufficiency and 

dilatation of the ascending aorta, in an asymptomatic adult diagnosed during a routine echocardiography exam, confirmed by a tran-

sesophageal echocardiography. The article, with images, is followed by a brief literature revision.

A quadricuspid aortic valve (QAV) is rare, and the diagnosis occur by an echocardiography exam, usually in an asymptomatic group. The 

importance of diagnosing this pathology is justified by the risk of progressive aortic valve disease, by the potential increase of endocarditis 

and possible association with anomalous origin of the coronary ostium or other associated malformations.

Keywords: Aortic Valve/abnormalities; Echocardiography Transesophageal; Heart defects Congenital
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Figura 1 - Valva aórtica quadrivalvular – Corte Paraesternal transverso ao ecocardiograma transtorácico.

Figura 2 - Valva aórtica quadrivalvular- Zoom da valva aórtica da imagem da Figura 1. 
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Figura 3 - Imagem da Valva aórtica quadrivalvular ao ecocardiograma transesofágico – fechamento da valva em cruz, ou em X.

Figura 4 - Em sístole, a abertura retangular de valva aórtica quadricúspide tipo A de Hurwitz e Roberts, vista ao ecocardiograma  transesofágico.
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Figura 5 - Refluxo aórtico leve e dilatação leve da porção ascendente da aorta demonstrada ao ecocardiograma transesofágico.

pacientes1,2. A verdadeira alteração embriológica que origina 
a VAQ continua desconhecida2.

No início, o diagnóstico era pela necropsia; posteriormente, 
nas cirurgias de valva aórtica e, atualmente, por meio 
da ecocardiografia transtórácica e, principalmente, 
da ecocardiografia transesofágica2. A ecocardiografia 
tridimensional não acrescentou informações adicionais para 
o diagnóstico da valva aórtica quadricúspide6.

A imagem clássica da valva aórtica quadrivalvular ao 
ecocardiograma foi descrita por Herman em 1.984 e tornou-
se patognomônica. É obtida em corte paraesternal transversal 
que, na diástole, mostra o típico fechamento da valva em cruz 
ou em X, diferente do fechamento em Y característico da valva 
aórtica trivalvular normal e, em sístole, a abertura retangular, 
ao invés da abertura triangular típica da valva normal7.

Existem duas classificações morfológicas para as VAQ: 
A primeira (mais utilizada) é a de Hurwitz e Roberts que 
classificam a valva quanto ao tamanho da válvula acessória: 
Tipo A: 4 válvulas iguais; Tipo B: 3 válvulas iguais e 1 menor; 
Tipo C: 2 válvulas iguais maiores e 2 iguais menores; Tipo D: 
1 válvula  maior, 2 intermediárias e 1 menor; Tipo E: 3 válvulas 
iguais e 1 maior; Tipo F: 2 válvulas iguais maiores e 2 menores 
desiguais; Tipo G: 4 válvulas desiguais. Os tipos mais comuns 

descritos foram o A e o B5.
A segunda é de Nakamura et al.8, baseada na posição 

da válvula não dominante extranumerária: I - Válvula 
acessória entre a coronariana esquerda e a coronariana 
direita; II - Válvula acessória entre a coronariana direita e a não 
coronariana; III - Válvula acessória entre a coronariana esquerda 
e a não coronariana; IV – Válvula aórtica acessória indistinguível 
porque a não coronariana divide-se em 2 partes iguais8.

O desenvolvimento de insuficiência e ou estenose da 
VAQ ocorre pelo espessamento e calcificação valvar9, ou pela 
dilatação da aorta ascendente2, ou, mais raramente, pelo 
prolapso valvar10. 

A VAQ pode estar associada a outras malformações 
cardíacas, na minoria das vezes. A associação mais frequente 
é com a origem anômala dos óstios das artérias coronárias (em 
10% dos casos de VAQ descritos na literatura). As principais 
anomalias das coronárias descritas foram óstio coronário 
único e posições anômalas dos óstios das coronárias1,3,11-13.

Na maioria dos casos, o portador de VAQ é assintomático 
e o diagnóstico ocorre em exames de rotina14. A literatura cita 
um caso de diagnóstico post morten, em um jovem de 16 anos 
que teve morte súbita14 e outro de infarto em uma criança de 
10 anos, por oclusão aguda de óstio coronária esquerda por 
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tecido aderido da cúspide12. Assim, aconselha-se a pesquisa de 
isquemia, por métodos não-invasivos, nas crianças com VAQ14.

Alguns autores concordam que o risco de endocardite é 
maior nos pacientes com VAQ, principalmente naqueles com 
cúspides desiguais, podendo haver benefícios na instituição 
da profilaxia para os procedimentos com bacteremia1,9 ,14-16.

O tratamento cirúrgico (geralmente a troca valvar) é 
indicado em pacientes sintomáticos e recomendado aos 
pacientes assintomáticos, com disfunção ou dilatação 
do ventrículo esquerdo (diâmetro diastólico >75mm e 
diâmetro sistólico >55mm) e que não evoluíram para a 
descompensação cardíaca17.
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