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Introdução
A valva aórtica quadricúspide (VAQ) é uma malformação 

congênita rara. A maioria dos doentes é assintomática e apresenta 
valvas sem quaisquer alterações funcionais. Geralmente, a 
apresentação desta patologia ocorre sem manifestação clínica, 
com incidência entre 0,008 e 0,043%. Manifesta-se, em geral, 
em indivíduos do sexo masculino, a uma razão de 1,6:1. 
Pode ser achado ocasional em pacientes assintomáticos, mas 
frequentemente está associada com regurgitação aórtica. 
O ecocardiograma é o método ideal de determinação e 
acompanhamento dessa anomalia e suas repercussões.

Casos Clínicos

Caso 1
Paciente de 77 anos, sexo masculino, hipertenso e tabagista. 

Admitido na unidade de terapia intensiva (UTI) coronariana 
do Hospital de Base do Distrito Federal, com quadro de 
infarto agudo do miocárdio com supradesnivelamento de ST. 
A avaliação ecocardiográfica evidenciou presença de VAQ 
com esclerose e insuficiência discretas, além de alteração 
segmentar. Foi possível, neste caso, a visualização do óstio 
de saída das coronárias (Figura 1).

Caso 2
Paciente de 40 anos, sexo feminino, com queixas de 

palpitações paroxísticas fugazes. Negava outros sintomas 
cardiovasculares. Em exame ecocardiográfico ambulatorial 
de rotina, evidenciou VAQ com insuficiência discreta, sem 
outras alterações (Figura 2).

Caso 3
Paciente de 44 anos, sexo feminino, em investigação 

de sopro a esclarecer em consulta pré-operatória de 

colecistectomia. Negava sintomas e doenças cardiovasculares. 
Em exame ecocardiográfico ambulatorial de rotina, evidenciou 
a presença de VAQ com fluxo turbulento, com gradiente de 
pico de 20 mmHg e insuficiência aórtica discreta, sem outras 
alterações (Figura 3).

Discussão
O diagnóstico de VAQ é raro, sendo feito na maioria das 

vezes durante autópsia ou como achado intraoperatório 
incidental. Estudos estimam que sua incidência se encontra 
entre 0,008%1 e 0,33%.2 Revisão mais recente, feita com base 
em estudos ecocardiográficos, avalia incidência de 0,043%.3 
Quando se trata de pacientes submetidos à cirurgia de troca 
valvar, a incidência aumenta e varia de 0,55% a 1,46%.4

Ao se considerar a faixa etária pediátrica, este diagnóstico se 
torna ainda mais raro, pois a maioria dos doentes é assintomática 
e apresenta valvas sem quaisquer alterações funcionais.  
Na literatura, observa-se o predomínio do sexo masculino, a 
uma razão de 1.6:1. Tal diagnóstico é mais comum após a quinta 
década de vida, quando alguns indivíduos podem manifestar 
sintomas, predominantemente de insuficiência aórtica.

A origem embriológica da VAQ permanece desconhecida. 
Sabe-se que ambas as valvas semilunares derivam de pregas 
do mesênquima, que se formam nas raízes dos troncos 
aórtico e pulmonar, após a cisão do tronco comum, surgindo 
habitualmente três protusões que se desenvolvem para o 
interior do lúmen vascular, entre a quinta e a nona semana de 
gestação. Foram sugeridos vários mecanismos fisiopatológicos 
que podem levar à alteração do número de folhetos valvulares, 
nomeadamente septação anómala da junção conotruncal, 
com assimetrias na distribuição do número de protusões 
em cada um dos grandes vasos; proliferação anormal de 
uma ou mais pregas mesênquimais; ou divisão de um dos 
protofolhetos valvulares durante sua formação.

A principal malformação congênita da valva aórtica é a valva 
aórtica com apenas dois folhetos, com incidência de 2%, sendo a 
mais comum das anomalias congênitas da valva aórtica e uma das 
mais comuns malformações cardíacas. A segunda mais frequente 
é a valva aórtica com um folheto, com diagnóstico mais comum 
na infância, estando relacionada com a estenose da valva.

Existem duas classificações para VAQ. Hurwitz e Roberts2 
desenvolveram um sistema de classificação de acordo com o 
tamanho dos folhetos valvulares, dividindo-os em oito tipos, 
de A a H (Figura 4). Já Nakamura simplificou e as dividiu 
de acordo com a posição da cúspide acessória,5 (Figura 5). 
Segundo a investigação de Hurwitz e Roberts2 , cerca de 85% 
dos casos pertenceriam aos tipos A, B ou C.
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Inicialmente, o diagnóstico dessa anomalia era feito 
por necrópsia; posteriormente, durante cirurgias de valva 
aórtica. Atualmente, alcançou-se precisão muito maior, por 
meio da ecocardiografia transtórácica e, principalmente, da 
ecocardiografia transesofágica.

Na maioria das vezes, a VAQ é uma anomalia isolada; porém, 
algumas vezes pode estar associada a outras malformações 
cardíacas. Existem relatos de casos de VAQ em associação 
com miocardiopatia hipertrófica, comunicação interatrial e 
interventricular, estenose valvar pulmonar, hipoplasia do anel 
aórtico, anormalidades da valva mitral, transposição das grandes 
artérias e tetralogia de Fallot. Dentre elas, a associação mais 
comum é com a origem anômala dos óstios das artérias coronárias, 

encontrada em 10% dos casos de VAQ descritos na literatura. 
As principais anomalias descritas foram óstio coronário único e 
posições anômalas dos óstios das coronárias. Existem ainda casos 
descritos de associação com fístula do seio de valsalva, aneurisma 
do seio de valsalva e aneurisma de aorta ascendente.

Em pacientes portadores de VAQ, o desenvolvimento 
de insuficiência aórtica é mais comum do que a estenose. 
Os pacientes portadores dessa alteração podem precisar de 
cirurgia para troca valvar quando atingem a quinta ou sexta 
década de vida.4 De acordo com Hurwitz e Roberts,2 a VAQ 
do paciente desse relato se encaixa na categoria A (com 
quatro cúspides de mesmo tamanho), sendo essa a mais 
frequentemente encontrada.

Figura 1 – Valva aórtica quadricúspede (paciente 1).

Figura 2 – Valva aórtica quadricúspede (paciente 2).
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Figura 3 – Valva aórtica quadricúspede (paciente 3).

Figura 4 – Classificação de acordo com o tamanho dos folhetos valvulares (2).

A. Quatro cúspides de mesmo tamanho

B. Três cúspides de mesmo tamanho
e uma cúspide menor

C. Duas cúspides maiores iguais e
duas cúspides menores iguais

D. Uma cúspide grande, duas cúspides
médias e uma cúspide menor

E. Três cúspides de mesmo tamanho
e uma cúspide maior

F. Duas cúspides maiores iguais e
duas cúspides menores desiguais

G. Quatro cúspides desiguais

H. Uma cúspide grande, uma cúspide
media e duas cúspides menores de
mesmo tamanho

Figura 5 – Classificação de acordo com a posição da cúspide acessória.5
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E: Cúspide da artéria coronária esquerda
D: Cúspide da artéria coronária direita
N: Cúspide não-coronariana
S: Cúspide supranumerária
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Figura 6 – Definição do tratamento dos pacientes com valva aórtica quadricúspide (VAQ).6-8 RA: regurgitação aórtica; EA: estenose aórtica; VA: válvula aórtica.

VAQ

Status Funcional RA RA+EA EA Normofuncional

Manejo Reparo de VA Troca de VA Follow up

• Tricuspidalização
• Bicuspidalização
• Cirurgia de Ross
• Técnica de Manouguian

RA – regurgitação aórtica EA – estenose aórtica VA – válvula aórtica

O tratamento é realizado com base na anormalidade 
e no grau de comprometimento da valva, ou seja, na 
insuficiência e/ou estenose e no grau de espessamento e 
calcificação, alterações estas que definem a escolha do 
tratamento (Figura 6). A troca valvar é a escolha primária na 
maioria dos casos, sendo que o procedimento é realizado por 
volta da quinta década de vida. Em pacientes mais jovens, 
normalmente são escolhidos outros procedimentos, como a 
valvoplastia, que leva à tricuspidização da valva, ou a cirurgia 
de Ross, na qual essas valvas não apresentam espessamento 
e calcificações tão importantes. A cirurgia de Ross é realizada 
com autoenxerto pulmonar, colocado em substituição à VAQ, 
e com homoenxerto, para substituir a valva pulmonar.

O tratamento cirúrgico é indicado para pacientes que 
apresentam sintomatologia, com evidência de disfunção do 
ventrículo esquerdo (fração de ejeção reduzida e diâmetro 
sistólico maior do que 55 mm) e que não evoluíram para o 
estágio de descompensação cardíaca.

Conclusão
A valva aórtica quadricúspide é, na maioria das vezes, 

uma anomalia rara e isolada, com diagnóstico realizado como 
achado incidental ou em decorrência de investigação de 
insuficiência cardíaca na idade adulta, com elevado potencial 
para apresentar complicações. Os pacientes que apresentam 
essa anormalidade devem ser criteriosamente avaliados e ter 
seguimento periódico adequado.

Devido ao risco de insuficiência aórtica de caráter 
progressivo e à potencial evolução para endocardite, é 
importante considerar a valva aórtica quadricúspide um dos 
diagnósticos prováveis durante a investigação de insuficiência 

valvar. Essa alteração anatômica, por vezes, pode estar 
relacionada a malformações cardíacas, sendo a mais comum 
a associação com a origem anômala dos óstios das artérias 
coronárias. Por esse motivo, devem-se avaliar os folhetos da 
aorta durante a sístole e a diástole e, sempre que possível, 
identificar as origens das coronárias.
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