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Insuficiéncia valvar adrtica por valva quadricuspide: uma variaciao
anatomica

Aortic valve insufficiency due to quadricuspid valve: an anatomical variation
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Insuficiéncia valvar aértica por valva A valva adrtica quadricuspide (VAQ) € uma anomalia congénita de achado raro, com probabilidade de desenvolver
quadrictspide: uma variagdo anatomica. ~complicagdes para os pacientes com o decorrer da idade. Pode ser achado ocasional em pacientes assintomaticos, mas
Rev de Saide 2022;13(2);26-28. Irequentemente esta associada com regurgitacio adrtica podendo resultar em hipertenséo pulmonar, hipertrofia moderada
e dilatagao leve em ventriculo esquerdo do coragdo. Recentemente, a ecocardiografia transesofagica (ETE) tem permitido
um diagnostico precoce, rapido e preciso quando ha achados de VAQ. O estudo em questdo foi baseado na metodologia
de revisdo sistematica da literatura, através de busca bibliografica em: publicagdes cientificas, artigos cientificos e revistas
de publicagdo cientifica nas bases de dados Scielo e Lilacs no periodo de 2002 a 2019. Foi analisado que a VAQ ¢
uma malformagdo congénita de valva adrtica extremamente rara com incidéncia entre 0,008 e 0,043%. Pacientes com
VAQ isolada normalmente sdo assintomaticos até por volta da quinta a sexta décadas de vida, idade em que a valva se
torna mais ineficiente. Portanto, constata-se que a valva quadricuspide ¢ uma anomalia anatémica que pode ocasionar
principalmente insuficiéncia valvar e regurgitagdo adrtica. Porém, quando diagnosticada precocemente, possui um
tratamento eficaz e preciso que melhora a qualidade de vida do paciente e evita complica¢des futuras.
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Abstract

The quadricuspid aortic valve (QAV) is a rare congenital anomaly, likely to develop complications for patients with aging.
It may be occasionally found in asymptomatic patients, but is often associated with aortic regurgitation and may result in
pulmonary hypertension, moderate hypertrophy, and mild dilatation. The study in question was based on the methodology
of systematic literature review, by searching for articles in the Scielo and Lilacs databases. Recently, transesophageal
echocardiography (TEE) has allowed an early, rapid and accurate diagnosis when there are findings of VAQ. The present
research is a bibliographic search in: scientific publications, scientific articles and scientific publication journals, using
the SciELO and Lilacs database from 2002 to 2019. It was analyzed that VAQ is a congenital malformation of the aortic
valve extremely rare with an incidence between 0.008 and 0.043%. Patients with isolated VAQ are usually asymptomatic
until around the fifth to sixth decades of life, the age at which the valve becomes more inefficient. Therefore, it appears
that the quadricuspid valve is an anatomical anomaly that can mainly cause valve insufficiency and aortic regurgitation.
However, when diagnosed early, it has an effective and accurate treatment that improves the patient’s quality of life and
avoids future complications.
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Introducao com maior frequéncia ¢ na valva adrtica bicuspide,
também denominada de valva mitral, possuindo uma
incidéncia de 2%, sendo essa a mais comum. Também
ha uma incidéncia notoria na valva pulmonar, podendo
essa ser quadricuspide e geralmente evolui sem
disfung¢do valvar. Em alguns casos, pode ser achado em
pacientes assintomaticos, de modo que ¢ valido ressaltar
a importancia de exames de rotina com um médico
cardiologista. O primeiro caso relatado de valva adrtica
quadricuspide foi em Ballington Wood, Canada, no ano

A valva adrtica quadricuspide (VAQ) ¢ uma
malformagdo congénita rara com probabilidade de
desenvolver complicagdes para os pacientes com o
decorrer da idade'.

O principal método de diagnodstico ¢ o
ecocardiograma  transtoracico (ETT) e, mais
recentemente, o ecocardiograma transesofagico (ETE).
A anomalia da valva adrtica quadricuspide encontrada
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de 1862, baseado em dados de necropsia e descrevia
0 caso em uma paciente do sexo feminino de 34 anos.
Evidencia-se que a valva quadricuspide pode causar
uma insuficiéncia valvar aodrtica no paciente, que na
maioria dos casos, reflete na saude cardiovascular do
individuo.

Metodologia

Trata-se de uma revisao sistematica da literatura,
realizada através da busca de livros e artigos nas bases
de dados virtuais SciELO, PubMed e LILACS entre o
periodo de 2002 a2019. Utilizou-se os descritores “valva
aortica” and “quadricuspide”. A pergunta norteadora
utilizada para a pesquisa foi: Quais as possiveis
complicagdes causadas pela ma formacao congénita da
valva aortica quadricuspide? A partir dessa pergunta foi
feita uma analise criteriosa em diversos artigos, revistas
de carater cientifico, a fim de seleciona-los. Foram
estabelecidos critérios de elegibilidade, como estudos
originais em portugués e inglés, que verificassem estudos
cuja ma formagdo congénita encontrasse presente.
Desta busca resultaram cinco materiais para compor
este estudo. Os critérios de exclusdo foram estudos
que ndo envolvessem e associassem a malformagdo a
patologias.

Resultados

A insuficiéncia valvar aodrtica por valva
quadricuspide (VAQ) apresentou incidéncia entre
0,003% e 0,033% em estudos de necropsias, e taxa
de incidéncia entre 0,013% e 0,043% para pacientes
examinados via ETE*. VAQ habitualmente ¢ uma
anomalia congénita isolada, porém pode estar associada
a outras malformagdes cardiacas em 18 a 32% dos
pacientes®.

Figura 1. Visdo intraoperatdria de uma insuficiéncia
valvar adrtica por valva quadricuspide.

Fonte: Machado et al 2017°

A ctiologia dessa doenga ainda permanece
desconhecida, encontrando-se apenas hipoteses nao
comprovadas cientificamente. As duas principais
teorias assumem que a VAQ tem origem devido a
alteragdo anormal nos estagios iniciais da septacao do
tronco arterial, ou que a VAQ se desenvolve devido a
septacdo ndo normal de um dos coxins endocardicos
como resultado de um episddio inflamatorio’”.

A principal classificagdo utilizada na literatura
para descrever a VAQ ¢ a de Hurwitz e Roberts,
baseada no tamanho da ctspide acessoria em relag@o as
demais. Ela descreve as sete variagdes anatomicas mais
comuns em A, B, C, D, E, F ¢ G. As variagdes A, B ¢
C representam 85% dos casos observados, enquanto a
varia¢do D foi relatada como a mais rara.’

A. Four equal-sized cusps

B. Three equal-sized cusps and one
smaller cusp

«

I C. Two equal larger cusps and two
E A ' equal smaller cusps
] ] ’m D. One large cusp, two mid-sized

cusps and one smaller cusp

E. Three equal-sized cusps and one
larger cusp

F. Two equal larger cusps and two
unequal smaller cusps

_,,.% ‘ -

L| G. Four unequal cusps

Figura 1. Classificagdo de Hurwitz e Roberts para Valva
Aortica Quadricuspide.

Fonte: https://blog.escolaccope.com.br/valva-aortica-unicuspide-e-
quadricuspide-aspectos-ecocardiograficos/

A principal consequéncia funcional dessa
malformagdo da valva aodrtica (VA) relatada na
bibliografia ¢ a regurgitacdo aodrtica isolada com
74,4% dos casos, embora também tenha sido relatado
o funcionamento normal da VA em 16,2% dos casos, a
combinagdo de regurgitacdo aortica e estenose adrtica
em 8,4%, ¢ estenose da VA pura em 0,7% dos casos.>?

Discussao

Apesar da etiologia da VAQ ainda permanecer
desconhecida'*’, sabe-se que os pacientes geralmente
permanecem assintomaticos até aproximadamente 50 a
60 anos de idade'*3, momento em que valva se torna
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mais ineficiente?, contribuindo para o aparecimento ou
agravamento dos sintomas. Ha leve predomindncia em
homens.! O diagnostico de VAQ em criangas geralmente
ocorre em exames de rotina.’

Os pacientes sintomaticos de VAQ normalmente
apresentam algum grau de insuficiéncia aortica valvar,
com apresentagdo de refluxo de sangue que retorna
pela valva aortica durante a diastole do ventriculo
esquerdo (VE), conhecida por regurgitagdo adrtica.
Essa insuficiéncia adrtica possivelmente seria explicada
pela prolongada distribuicao desigual de forcas entre
as cuspides, pela presenga de uma ctspide acessoria,
0 que ocasionaria espessamento fibroso das cuspides e
poderia resultar em coaptacdo anormal, ou agravamento
da coaptagdo anormal existente.'

Conclusoes

O estudo evidenciou que a insuficiencia
valvar aortica por valva quadricuspide (VAQ) ¢ uma
doenga rara e congénita, ressaltando a necessidade do
diagnostico precoce, atraves do exame transtoracico
(ETT) e ecocardiograma transesofagico (ETE). Por
ser uma doenga rara e pouco descrita na literatura, ha
pouco conhecimento da classe médica, resultando em
diagnosticos tardios e consequente desconhecimento
da patologia pela populagdo dificultando o diagnostico
precoce e tratamento, com possibilidades de prognostico
com menores complicacdes futuras. Limitacdes
do estudo, como falta de artigos e relatos de caso,
dificultam o conhecimento da doenca, de forma que
muitos pacientes a descobrem tardiamente.
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