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Un uomo di 72 anni, iperteso e con storia di
broncopneumopatia cronica ostruttiva, giun-
geva alla nostra osservazione per effettuare
un ecocardiogramma transtoracico di routine
senza sintomatologia di rilievo. All’esame
obiettivo: toni cardiaci ritmici, parafonici, sof-
fio sistolico aortico 2/6, soffio protodiastolico
aortico 2/6. All’ECG: ritmo sinusale normofre-
quente, segni di ipertrofia ventricolare sini-
stra. All’ecocardiogramma transtoracico (Fi-
gure 1-3): valvola aortica quadricuspide con
cuspidi di dimensioni pressoché uguali; al co-
lor Doppler Vmax 2 m/s con jet centrale da ri-
gurgito aortico di grado lieve-moderato; radi-
ce aortica lievemente ectasica a livello dei se-
ni di Valsalva con aorta ascendente di norma-
li diametri; ventricolo sinistro di normali dia-
metri endocavitari con ipertrofia parietale più
evidente a livello del setto interventricolare
basale (15 mm) senza ostruzione all’efflusso
ventricolare sinistro; normali le sezioni destre;
lievemente ingrandito l’atrio sinistro; mitrale
sclerocalcifica con insufficienza di grado lieve;
segni di alterato rilasciamento ventricolare si-

nistro. Veniva posta diagnosi di cardiopatia
ipertensiva con funzione sistolica conservata
in quadricuspidia aortica con insufficienza
valvolare associata di grado lieve-moderato e
veniva programmato follow-up annuale.
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Figura 1. Proiezione parasternale asse lungo: valvola aortica ispessita e calcifica con rima di chiusura centrale.

Figura 2. Proiezione parasternale asse corto grandi vasi in
diastole: evidenza di quattro cuspidi di uguali dimensio-
ni con configurazione a “x” invece della abituale ad “y”.
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La valvola aortica quadricuspide è una rara anomalia
cardiaca congenita, con incidenza tra lo 0.008% e lo
0.033%1,2 su serie autoptiche e tra lo 0.013% e lo 0.043%3

su serie ecocardiografiche. Dalla prima segnalazione ad
opera di Balington (London Medical Gazette, July 1862) ad
oggi, i casi di quadricuspidia pubblicati sono circa 2004,5.
Deriva da una inserzione asimmetrica del setto inter-aorti-
co-polmonare o da un’alterata proliferazione mesenchi-
male del tronco arterioso comune2,6. L’età media alla dia-
gnosi è di circa 46-50 anni3,4,7 con lieve prevalenza del ses-
so maschile4. La classificazione di Hurwitz e Roberts2 del
1973 distingue sette varianti anatomiche di valvola aortica
quadricuspide, indicate con le lettere dalla “a” alla “g” in
base alle dimensioni relative delle cuspidi, con uno spettro
che va dalla valvola con quattro cuspidi di uguali dimensio-
ni (tipo a) alla valvola con quattro cuspidi completamente
diverse l’una dall’altra (tipo g) (Figura 4). Il tipo più comu-
ne è il tipo a; di frequente riscontro è anche il tipo b, con
tre cuspidi uguali e una piccola cuspide accessoria4.

Si tratta in genere di un reperto cardiaco isolato anche
se nel 18% dei casi sono stati descritti difetti cardiaci asso-
ciati, tra cui anomalie delle arterie coronarie (presenti nel
10% dei casi)4, difetto del setto interatriale e interventrico-
lare, pervietà del dotto arterioso, prolasso valvolare mitra-
lico, tetralogia di Fallot, canale atrioventricolare parziale,

stenosi subaortica, cardiomiopatia ipertrofica non ostrutti-
va e aneurisma dell’aorta ascendente2,6,8-14. La funzione
della valvola aortica quadricuspide è normale solo nel 16%
dei casi4; con l’avanzare dell’età si assiste ad un suo pro-
gressivo ispessimento fibrotico per disomogenea distribu-
zione dello stress meccanico sulle cuspidi3 con conseguen-
te comparsa di insufficienza aortica (riscontrabile nel 50-
75% dei casi); la stenosi aortica è invece rara4,10. L’indica-
zione chirurgica dovuta ad insufficienza aortica significati-
va si pone di solito tra la quinta e la sesta decade di vita11;
la sostituzione valvolare rimane il trattamento principale,
anche se in casi selezionati la riparazione è tecnicamente
possibile9. La valvola aortica quadricuspide può costituire
un substrato per l’endocardite infettiva, indipendente-
mente dalla sua morfologia15.
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Figura 3. Proiezione parasternale asse corto grandi vasi in sistole: aper-
tura del box aortico con caratteristico aspetto “quadrato”.

Figura 4. Classificazione dell’aorta quadricuspide. La classificazione si
basa sulle dimensioni relative delle cuspidi: nel tipo “a” le quattro cu-
spidi sono uguali, nel tipo “g” sono tutte differenti.
Da Hurwitz e Roberts2, modificata.
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