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Série de Casos de Pacientes com Diagnostico Ecocardiografico de

Valva Aortica Quadricuspide

Case Series of Patients with Echocardiographic Diagnosis of Quadricuspid Aortic Valve
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Introducao

A valva adrtica quadricispide (VAQ) é uma malformacao
congénita rara. A maioria dos doentes é assintomética e apresenta
valvas sem quaisquer alteragdes funcionais. Geralmente, a
apresentagdo desta patologia ocorre sem manifestagao clinica,
com incidéncia entre 0,008 e 0,043%. Manifesta-se, em geral,
em individuos do sexo masculino, a uma razao de 1,6:1.
Pode ser achado ocasional em pacientes assintomaticos, mas
frequentemente esta associada com regurgitagdo adrtica.
O ecocardiograma é o método ideal de determinacao e
acompanhamento dessa anomalia e suas repercussoes.

Casos Clinicos

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 miocérdio com supradesnivelamento de ST.
A avaliagdo ecocardiografica evidenciou presenca de VAQ
com esclerose e insuficiéncia discretas, além de alteracao
segmentar. Foi possivel, neste caso, a visualizagdo do 6stio
de saida das coronarias (Figura 1).

Caso 2

Paciente de 40 anos, sexo feminino, com queixas de
palpitagbes paroxisticas fugazes. Negava outros sintomas
cardiovasculares. Em exame ecocardiografico ambulatorial
de rotina, evidenciou VAQ com insuficiéncia discreta, sem
outras alteragoes (Figura 2).

Caso 3

Paciente de 44 anos, sexo feminino, em investigagao
de sopro a esclarecer em consulta pré-operatéria de
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colecistectomia. Negava sintomas e doencas cardiovasculares.
Em exame ecocardiografico ambulatorial de rotina, evidenciou
a presenga de VAQ com fluxo turbulento, com gradiente de
pico de 20 mmHg e insuficiéncia adrtica discreta, sem outras
alteragoes (Figura 3).

Discussao

O diagnéstico de VAQ € raro, sendo feito na maioria das
vezes durante autépsia ou como achado intraoperatério
incidental. Estudos estimam que sua incidéncia se encontra
entre 0,008%' e 0,33%.2 Revisdo mais recente, feita com base
em estudos ecocardiogréficos, avalia incidéncia de 0,043%.’
Quando se trata de pacientes submetidos a cirurgia de troca
valvar, a incidéncia aumenta e varia de 0,55% a 1,46%.*

Ao se considerar a faixa etaria pediatrica, este diagnéstico se
torna ainda mais raro, pois a maioria dos doentes é assintomatica
e apresenta valvas sem quaisquer alteragées funcionais.
Na literatura, observa-se o predominio do sexo masculino, a
uma razao de 1.6:1. Tal diagnéstico € mais comum ap6s a quinta
década de vida, quando alguns individuos podem manifestar
sintomas, predominantemente de insuficiéncia adrtica.

A origem embriolégica da VAQ permanece desconhecida.
Sabe-se que ambas as valvas semilunares derivam de pregas
do mesénquima, que se formam nas raizes dos troncos
adrtico e pulmonar, ap6s a cisao do tronco comum, surgindo
habitualmente trés protusdes que se desenvolvem para o
interior do limen vascular, entre a quinta e a nona semana de
gestagao. Foram sugeridos varios mecanismos fisiopatoldgicos
que podem levar a alteragao do ndimero de folhetos valvulares,
nomeadamente septagdo andémala da jungao conotruncal,
com assimetrias na distribuicado do niimero de protusdes
em cada um dos grandes vasos; proliferagdo anormal de
uma ou mais pregas mesénquimais; ou divisio de um dos
protofolhetos valvulares durante sua formagao.

A principal malformacao congénita da valva adrtica é a valva
adrtica com apenas dois folhetos, com incidéncia de 2%, sendo a
mais comum das anomalias congénitas da valva adrtica e uma das
mais comuns malformagoes cardiacas. A segunda mais frequente
é a valva adrtica com um folheto, com diagndstico mais comum
na infincia, estando relacionada com a estenose da valva.

Existem duas classificagoes para VAQ. Hurwitz e Roberts?
desenvolveram um sistema de classificacao de acordo com o
tamanho dos folhetos valvulares, dividindo-os em oito tipos,
de A a H (Figura 4). J& Nakamura simplificou e as dividiu
de acordo com a posicao da cuspide acesséria,” (Figura 5).
Segundo a investigagao de Hurwitz e Roberts?, cerca de 85%
dos casos pertenceriam aos tipos A, B ou C.
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Figura 1 - Valva adrtica quadricispede (paciente 1).

Figura 2 - Valva adrtica quadrictispede (paciente 2).

Inicialmente, o diagndstico dessa anomalia era feito
por necrépsia; posteriormente, durante cirurgias de valva
adrtica. Atualmente, alcangou-se precisdo muito maior, por
meio da ecocardiografia transtéracica e, principalmente, da
ecocardiografia transesofégica.

Na maioria das vezes, a VAQ é uma anomalia isolada; porém,
algumas vezes pode estar associada a outras malformacoes
cardiacas. Existem relatos de casos de VAQ em associacao
com miocardiopatia hipertréfica, comunicagao interatrial e
interventricular, estenose valvar pulmonar, hipoplasia do anel
aortico, anormalidades da valva mitral, transposigao das grandes
artérias e tetralogia de Fallot. Dentre elas, a associacdo mais
comum é com a origem anémala dos éstios das artérias corondrias,

encontrada em 10% dos casos de VAQ descritos na literatura.
As principais anomalias descritas foram 6stio coronario Gnico e
posigoes andmalas dos dstios das corondrias. Existem ainda casos
descritos de associagdo com fistula do seio de valsalva, aneurisma
do seio de valsalva e aneurisma de aorta ascendente.

Em pacientes portadores de VAQ, o desenvolvimento
de insuficiéncia aértica é mais comum do que a estenose.
Os pacientes portadores dessa alteragao podem precisar de
cirurgia para troca valvar quando atingem a quinta ou sexta
década de vida.* De acordo com Hurwitz e Roberts,?> a VAQ
do paciente desse relato se encaixa na categoria A (com
quatro cispides de mesmo tamanho), sendo essa a mais
frequentemente encontrada.
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Figura 3 - Valva adrtica quadrictspede (paciente 3).

A. Quatro cuspides de mesmo tamanho

B. Trés cuspides de mesmo tamanho
€ uma cUspide menor

C. Duas cuspides maiores iguais e
duas cuspides menores iguais

D. Uma cuspide grande, duas cuspides
médias e uma cuspide menor

E. Trés clspides de mesmo tamanho
€ uma cUspide maior

F. Duas cuspides maiores iguais e
duas cuspides menores desiguais

G. Quatro cuspides desiguais

H. Uma cuspide grande, uma cuspide
media e duas cuspides menores de
mesmo tamanho

|
556999069

Figura 4 - Classificagdo de acordo com o tamanho dos folhetos valvulares (2).

P08

E: CUspide da artéria coronaria esquerda
D: Cuspide da artéria coronaria direita

N: Cuspide ndo-coronariana

S: Cuspide supranumeraria

Figura 5 - Classificagéo de acordo com a posi¢do da cuspide acesséria.®
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Status Funcional

Reparo de VA

+ Tricuspidalizagéo

* Bicuspidalizagdo
+ Cirurgia de Ross
* Técnica de Manouguian

RA - regurgitacéo aortica

EA - estenose adrtica

Normofuncional

Troca de VA Follow up

VA - valvula adrtica

Figura 6 - Definigéo do tratamento dos pacientes com valva adrtica quadricuspide (VAQ).%® RA: regurgitagéo aortica; EA: estenose acrtica; VA: valvula adrtica.

O tratamento é realizado com base na anormalidade
e no grau de comprometimento da valva, ou seja, na
insuficiéncia e/ou estenose e no grau de espessamento e
calcificagdo, alteracoes estas que definem a escolha do
tratamento (Figura 6). A troca valvar é a escolha primaria na
maioria dos casos, sendo que o procedimento é realizado por
volta da quinta década de vida. Em pacientes mais jovens,
normalmente sao escolhidos outros procedimentos, como a
valvoplastia, que leva a tricuspidizagao da valva, ou a cirurgia
de Ross, na qual essas valvas ndo apresentam espessamento
e calcificagdes tao importantes. A cirurgia de Ross € realizada
com autoenxerto pulmonar, colocado em substituicao a VAQ,
e com homoenxerto, para substituir a valva pulmonar.

O tratamento cirdrgico é indicado para pacientes que
apresentam sintomatologia, com evidéncia de disfungao do
ventriculo esquerdo (fracdo de ejecdo reduzida e didmetro
sistélico maior do que 55 mm) e que ndo evoluiram para o
estagio de descompensacao cardiaca.

Conclusao

A valva adrtica quadrictspide €, na maioria das vezes,
uma anomalia rara e isolada, com diagnéstico realizado como
achado incidental ou em decorréncia de investigacao de
insuficiéncia cardfaca na idade adulta, com elevado potencial
para apresentar complicagbes. Os pacientes que apresentam
essa anormalidade devem ser criteriosamente avaliados e ter
seguimento periédico adequado.

Devido ao risco de insuficiéncia aértica de carater
progressivo e a potencial evolugdo para endocardite, é
importante considerar a valva aértica quadrictspide um dos
diagndsticos provaveis durante a investigagao de insuficiéncia

valvar. Essa alteragdo anatémica, por vezes, pode estar
relacionada a malformacoes cardiacas, sendo a mais comum
a associagdo com a origem andémala dos 6stios das artérias
corondrias. Por esse motivo, devem-se avaliar os folhetos da
aorta durante a sistole e a diastole e, sempre que possivel,
identificar as origens das corondrias.
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