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Ett ovanligt fynd upptécktes vid en ekokardiografisk under-
sokning aven medelalders kvinna pa fysiologiska kliniken vid
Universitetssjukhuset i Orebro, dir remittenten efterfragat
klaffvegetationer. Inga vegetationer hittades men ett bifynd
var att patientens aortaklaff inte hade de normala tre kuspar-
na eller den vanligare malformationen med tva kuspar, utan i
stillet fyra kuspar. Detta har tidigare varit ett ovanligt bifynd
vid obduktion, operation eller till och med aortografier. Pa se-
nare ar, med forbattrad ultraljudsteknik, ses detta bifynd hu-
vudsakligen vid ekokardiografiska undersékningar [1]. Denna
kvadrikuspida aortaklaff dr inte bara ett ovanligt fynd utan
dven ett viktigt observandum da klaffen ofta dr inkompetent
och kan vara associerad med andra medfdodda hjartmissbild-
ningar [2].

Embryologi

Det foreligger manga oklarheter avseende uppkomsten av en
aortaklaff med fyra kuspar. En hypotes ér att en kvadrikuspid
aortaklaff dr ett medfott hjirtfel som uppstar vid delningen
av truncus arteriosus till aorta och arteria pulmonalis, vilket
sker efter fostervecka 4. Den fjirde kuspen antas uppsta vid
antingen en felaktig fusion av septum, som ska separera de tva
stora kiirlen i hjartat, eller en abnorm proliferation avde mes-
enkymalakuddar som ska forma kusparna [2, 3].

Sillsynt fenomen

Det finns ett fatal rapporter om prevalens av detta fynd, och de
flesta dr publicerade f6r 6ver 20 ar sedan. Stora grupper har da
studerats, med prevalenssiffror mellan 0,013 och 0,043 procent
[4]. Vid en av de storsta och mest aktuella retrospektiva genom-
gangarna av ekokardiografifall, med upp till 67982 undersok-
ningar, fick man en prevalens pa ca 0,017 procent (5). Det ir
tdnkbart att man med hjélp av transesofageala ekokardiogra-
fier och mer avancerade tekniker, som tredimensionell ekokar-
diografi, datortomografi och magnetkameraunders6kningar
av hjirtat, kan uppticka och kartlégga fler av dessa fall, sarskilt
om aortaklaffkusparna dr svarvisualiserade vid konventionell
transtorakal ekokardiografi. Fyndet vid fysiologiska kliniken i
Orebro 4r sdlunda en mycket séllsynt variant av aortaklaff.

Klaffunktion

Den kvadrikuspida aortaklaffen kan vara konstruerad pa
manga olika vis. Upp till sju olika varianter finns beskrivna. De
tvavanligaste typerna ér en klaff med fyra likstora kuspar (typ
A) och en klaff med tre likstora kuspar samt en mindre kusp
(typ B) [2]. Intresset av att kategorisera dessa varianter har del-
vis grundat sig i att férsoka hitta ett samband mellan typ av
kvadrikuspid aortaklaff och associerade aortaklaffvitier. Stu-
dierna har visat varierande resultat och inget entydigt sadant
samband [1, 2, 5].

Det som utmaérker sig som det vanligaste aortaklaffelet vid
alla typer av kvadrikuspida aortaklaffar dr klaffinsufficiens
(75 procent av fallen). Detta r ett intressant fynd da man vid
den vanligare sorten av medfott aortaklaffel, bikuspid aor-
taklaff, framfor allt har en stenotisk komponent. Det finns

Figur 1. Ekokardiografisk
bild av en stangd kvadri-
kuspid aortaklaff. Klaf-
fen bestar av tre likstora
kuspar (markerade med
sma vita pilar) och en
mindre kusp (markerad
med en svart pil). Den
mindre kuspen dr lokali-
serad mellan den vdnst-
ra koronara och hogra
koronara kuspens ur-
sprungliga lokalisation.

Figur 2. Ekokardiogra-
fisk bild av en 6ppen
kvadrikuspid aortaklaff.
| stdllet for den triangu-
ldra formen som ses vid
en trikuspid aortaklaffs
Oppning ser 6ppningen
och formen pa anulus
aortae kvadratisk ut.

dven fall beskrivna av kvadrikuspida aortaklaffar med endast
stenotisk komponent, men dessa dr mycket fa (0,7 procent av
fallen). Andelen fall dir klaffelet 4r kombinerat med aortain-
sufficiens och aortastenos uppskattas till ca 8,4 procent. I 16
procent av fallen var den kvadrikuspida aortaklaffen kompe-
tent [1]. T ungefar hilften av fallen dir man funnit kvadrikus-
pida aortaklaffar var klaffarna sa dysfunktionella att det
krévdes kirurgi for att atgirda dem [1]. Ett intressant obser-
vandum var att de kvadrikuspida aortaklaffarna som inte var
kompetenta sags mer frekvent hos dldre patienter. Barn med
en kvadrikuspid aortaklaff hade oftare en vilfungerande
klaff [2, 5]. Hypotesen ar att en kvadrikuspid aortaklaff de-
genererar snabbare med aldern jaimfort med den ordinéra tri-
kuspida aortaklaffen och dirfor bor foljas upp [1]. Patienten i
Orebro visade sig ha en kvadrikuspid aortaklaff med tre lik-
stora kuspar och en mindre sddan (Figur 1 och 2), det vill séiga
typ B, med en lindrig insufficiens.

Associerade hjartmissbildningar

Vid forsok till kartldggning av vilka medfodda hjartmissbild-
ningar som kan vara associerade med en kvadrikuspid aor-
taklaff finns manga olika malformationer beskrivna. I en
oversikt fanns associerade medfédda hjartmissbildningarica
18 procent av fallen [1]. De som ter sig forekomma mest fre-
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hjartmissbildningar.
Kvadrikuspid aortaklaff kan
krava uppfoljning, enligt littera-
turen.



Lékartidningen

KLINIK & VETENSKAP FALLBESKRIVNING

kvent dr anomalier i kranskirlsavgangarna. Mer sillsynta as-
socierade hjartmissbildningar omfattar hypertrof kar-
diomyopati och atriumseptumdefekt. Andra har rapporterat
om mitralisklaffprolaps, myxom, pulmonalisstenos, ventri-
kelseptumdefekt, persisterande ductus arteriosus och dven
enstaka fall av sinus valsalva-aneurysm [5, 6].

Den bikuspida aortaklaffen dr en mycket vanligare aortaklaffs-
anomali 4n den kvadrikuspida och associeras ofta med dilata-
tion av aorta ascendens och koarktation av aorta descendens.
Genomgang av litteraturen visar hittills endast sex rapportera-
de fall av kvadrikuspid aortaklaff med dilatation av aorta ascen-
dens, det vill séiga en mycket sillsynt kombination till skillnad
fran kombinationen bikuspid aortaklaff och aorta ascendens-di-
latation [6-8]. Vid histologisk undersokning i ett av dessa fall
fann man dock medial degeneration i aortaviggen, liknande
den funnenidilaterade aortaviggar hos dem med bikuspid aor-
taklaff. Mgjligen finns en embryologisk korrelation mellan dessa
tvaaortaklaffsmissbildningar, men pa grund av att de funna fall-
en ir sa fa dr det svart att dra nagra konklusiva slutsatser. Inga
rapporterade fall avkoarktation av aorta descendens och kvadri-
kuspid aortafklaff hittas vid aktuell genomgang av litteraturen;
dock klargors det inte om man har letat efter denna anomali.

Aven om det inte rader nagon konsensus om vilka medfédda
hjartmissbildningar som vanligtvis dr kombinerade med en
kvadrikuspid aortaklaff, vilket kan forklaras av de fa funna fall-
en totalt, tyder litteraturen dnda pa att det kan féreligga 6kad
risk for associerade medfédda hjartmissbildningar éverlag.

Relevans

Med hinsyn tagen till att det totala antalet fallbeskrivningar
av patienter med kvadrikuspid aortaklaff 4r fa, trots omfat-
tande populationsstudier, dr det svart att dra alltfor stora
slutsatser av de funna associerade klaffelen och hjiartmiss-
bildningarna. De fall som det inda rapporterats om visar vil-
ka tendenser som finns. Det kan diarfor vara av betydelse att
vid fynd av en kvadrikuspid aortaklaff framf6r allt gradera
och folja eventuell aortainsufficiens, sdrskilt som den kan 6ka
med aldern, samt forsoka visualisera koronarkérlsavgangar.
Vid undersdkningen bor &ven resterande klaffsystem samt
eventuella shuntvitier kartliggas sa att inte andra medfodda
hjartmissbildningar missas.

Var patient hade alltsé en visentligen vélfungerande kvad-
rikuspid aortaklaff av typ B. Patienten hade inga associerade
hjartmissbildningar av hemodynamisk signifikans; dock vi-
suliserades inte koronarkirlsavgangarna. Fyndet illustrerar
inte bara en mycket ovanlig och intressant klaffanomali, utan
innebér dven att patienten enligt litteraturen kan kréva nog-
grann uppfoljning.

B Potentiella bindningar eller jdvsforhallanden: Inga uppgivna.

REFERENSER review of the literature. Echocar-
1. Tutarel O. The quadricuspid aortic diography. 2011;28:1035-40.
valve: acomprehensive review. J 6. Khan SK, Tamin SS, Araoz PA.

Heart Valve Dis. 2004;13:534-7.

2. Hurwitz LE, Roberts WC. Quadri-
cuspid semilunar valve. Am J Car-
diol. 1973;31:623-6. rature. J Comput Assist Tomogr.

3. Simonds JP. Congenital malforma- 2011;35:637-41.
tions of the aortic and pulmonary 7. Ferrari E, Marcucci C, Roumy A, et
valves. Am J Med Sci. 1923;166:584- al. Type A quadricuspid aortic val-
95. ve and ascending aorta aneurysm:

4. Feldman BJ, Khandheria BK, War- arare combination. J Heart Valve
nes CA, etal. Incidence, descrip- Dis. 2011;20:723-5.
tion and functional assessment of 8. Elmistekawy EM, Malas T, Hynes
isolated quadricuspid aortic val- M, et al. Repair of quadricuspid
ves. Am J Cardiol. 1990;65:937-8. aortic valve associated with ascen-

5. Jagannath AD, Johri AM, Liberth- ding aortadilatation. J Heart Val-
son R, et al. Quadricuspid aortic ve Dis. 2011;21:740-2.
valve: areportof12casesanda

Quadricuspid aortic valve by car-
diac magnetic resonance imaging:
acase report and review of the lite-

ESUMMARY

An echocardiographic examination of a middle-aged woman at
Orebro University Hospital, showed an unusual finding. The patient
had a quadricuspid aortic valve. The reviewed literature, consisting
of older and more recent studies based on cases found substantially
through echocardiographic examinations, indicate an estimated
prevalence of 0.013% to 0.043%. The quadricuspid aortic valve is be-
lieved to develop during the separation of the truncus arteriosus into
the aortic artery and the pulmonary artery following the 4th week

of gestation. The two most common types of this rare abnormality
consist of either four equally sized cusps or one smaller cusp in
addition to three equally sized cusps. There are also cases of asso-
ciated congenital cardiac malformations, where the most recurrent
ones seem to be anomalies of the coronary arteries. A quadricuspid
aortic valve is not only a rare phenomenon; rather it is an abnormal
valve with risk of malfunction. The most commonly associated valve
malfunction is aortic regurgitation, which is encountered more
frequently in older patients. This may indicate that the quadricuspid
aortic valve is more prone to degeneration compared to the normal
tricuspid aortic valve, which may highlight the necessity of following
up such a finding.



