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La valvola aortica quadricuspide è una
rara anomalia congenita che spesso si asso-
cia, in età avanzata, alla comparsa di insuf-
ficienza aortica1.

Presentiamo il caso di un giovane pa-
ziente giunto recentemente alla nostra os-
servazione.

Descrizione del caso

KD di 17 anni, asintomatico, ma con ri-
scontro alla nascita di soffio cardiaco.

All’esame obiettivo click di eiezione su
tutti i focolai, non altri reperti di rilievo, le
arterie sono tutte palpabili, l’elettrocardio-
gramma è normale così come l’ombra car-
diaca all’esame radiologico.

Viene inviato all’esame ecocardiografi-
co con il sospetto di valvola aortica bicu-
spide e/o di prolasso mitralico.

L’esame ecocardiografico evidenzia
ventricoli di dimensioni e cinetica normali,
un minimo prolasso del lembo posteriore
della mitrale con piccolo jet da rigurgito
non esteso, una lieve dilatazione atriale si-
nistra (19.2 cm2) e dell’anello tricuspidale.
Le sezioni eseguite a livello dell’aorta evi-
denziano una valvola con quattro cuspidi
con configurazione ad X, senza rigurgito al
color Doppler, la radice aortica e l’aorta
ascendente sono normali (Fig. 1).

Discussione

Come è noto la valvola aortica può es-
sere unicuspide (esclusivamente nei neona-
ti affetti da severa stenosi valvolare aorti-
ca), bicuspide (nel 2% della popolazione)

che può evolvere verso la stenosi e/o l’in-
sufficienza valvolare aortica2 e quadricu-
spide3,4 (Fig. 2). Questa deve essere distin-
ta dalla valvola aortica pseudo-quadricu-
spide secondaria ad endocardite infettiva o
reumatica. 

A questo proposito è fondamentale il ri-
lievo di corpuscoli di Aranzio sul bordo li-
bero delle sigmoidi. La quadricuspidia del-
la valvola aortica non è frequente ed è net-
tamente inferiore a quella della valvola pol-
monare5.

Simonds1 nel 1923 segnalò 5 casi su
25 666 autopsie, Hurwitz e Roberts6 nel
1973 2 casi su 6000 autopsie, Feldman et
al.7 nel 1990 8 casi su 60 446 ecocardio-
grammi, Waller et al.8 nel 1990 2 su 700 ca-
si di insufficienza aortica trattati chirurgi-
camente. L’incidenza è compresa fra lo
0.003 e lo 0.013%9.

Normalmente dopo la sepimentazione
del tronco arterioso embrionale si sviluppa-
no tre rigonfiamenti mesenchimali che
evolvono nei lembi valvolari del tronco
aortico e di quello polmonare. Già nell’em-
brione di 9 mm sono visibili piccoli tuber-
coli subito dopo la sepimentazione del
tronco arterioso. Essi sono localizzati sulla
parete del tronco aortico e polmonare. Suc-
cessivamente oltre i cuscinetti troncali
compare un terzo piccolo cuscinetto (cusci-
netto intercalare). Le cuspidi valvolari si
formano per un processo di escavazione dei
cuscinetti valvolari che inizia nell’embrio-
ne di 16 mm ed è praticamente completo
nell’embrione di 40 mm (Fig. 3). Il manca-
to sviluppo del cuscinetto intercalare pro-
voca la bicuspidia aortica. La quadricuspi-
dia aortica è secondaria invece ad un’inser-
zione asimmetrica del setto interaortico-
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A case of a 17-year-old asymptomatic man is reported. The patient had no other cardiac congen-
ital abnormalities. Transthoracic echocardiography revealed a rare quadricuspid aortic valve mal-
formation without aortic regurgitation.
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polmonare o ad una fusione anomala dei rigonfiamenti
mesenchimali. Le dimensioni delle varie cuspidi pos-
sono essere identiche oppure tre uguali ed una più pic-
cola fra la cuspide coronarica destra e quella non coro-
narica.

A volte si riscontrano anomalie congenite concomi-
tanti quali il difetto interventricolare, la patologia cono-
troncale, la tetralogia di Fallot, la dislocazione dell’o-
stio coronarico, le arterie coronarie accessorie. 

La valvola aortica quadricuspide nel tempo può
complicarsi con la comparsa di insufficienza valvolare
(56% dei casi)5,7 per mancata coaptazione dei lembi
valvolari o per un maladattamento della cuspide so-
prannumeraria, rara invece la stenosi valvolare2,6.

Recentemente sono stati riportati 2 casi complicati
da endocardite infettiva9.

In caso di sostituzione valvolare è importante per il
chirurgo riconoscere la dislocazione dell’ostio corona-
rico per evitare l’ostruzione di quest’ultimo da parte
dell’anello protesico.

In passato questa rara anomalia veniva rilevata al-
l’esame autoptico oppure durante intervento chirurgico
o nel corso di angiografia aortica.

Attualmente, come nel nostro caso, l’ecocardio-

gramma transtoracico permette di visualizzare con fa-
cilità la quadricuspidia valvolare nella sezione para-
sternale trasversa a livello dell’anello aortico. In dia-
stole la chiusura dei lembi valvolari disegna un’imma-
gine a X o trèfle invece dell’abituale aspetto ad Y. In al-
cuni casi, però, è necessario l’esame transesofageo9.

In conclusione, il nostro paziente è portatore di una
rara anomalia valvolare aortica congenita che dovrà es-
sere controllata con un periodico follow-up per la pos-
sibile comparsa di insufficienza valvolare. Finché la
valvola è continente non sarà necessaria una profilassi
dell’endocardite infettiva.

Riassunto

Viene riportato un raro caso di valvola aortica qua-
dricuspide congenita senza altre anomalie associate in
un giovane soggetto asintomatico con click da eiezione.
L’anomalia congenita è stata diagnosticata mediante
ecocardiografia transtoracica.

Parole chiave: Cardiopatia congenita; Anomalia valvo-
lare aortica; Ecocardiografia.
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Figura 1. Valvola aortica quadricuspide in sezione parasternale asse
corto nel nostro paziente.

Figura 2. Visione dall’alto di una valvola unicuspide con moderata stenosi (A), bicuspide (B) e quadricuspide (C) repertate casualmente all’autopsia.

Figura 3. Le valvole aortica e polmonare si formano per fusione dei cu-
scinetti del tronco arterioso (in alto). Le cuspidi si formano per escava-
zione dei rigonfiamenti del tronco arterioso (in basso).
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