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PALABRAS CLAVE Resumen

Ventriculo derecho Introduccion: El ventriculo derecho bicameral es una enfermedad poco frecuente, que consti-
bicameral; tuye el 0,5% de las cardiopatias congénitas.

Banda muscular; Objetivo: Describir el comportamiento clinico y las caracteristicas ecocardiograficas de una
Obstruccion serie de 11 pacientes.

ventricular derecha; Métodos: Se estudiaron 11 pacientes con diagndstico de ventriculo derecho bicameral. Se les
Ecocardiografia; realizé historia clinica completa, radiografia de torax, electrocardiograma y ecocardiograma
Cardiopatia transtoracico.

congénita; Resultados: La mediana de la edad de los pacientes fue de 10 afos y el 55% pertenecio al sexo
México masculino; 4 no presentaron sintomas y el diagnostico fue por ecocardiografia. El ecocardio-

grama demostro la presencia de un ventriculo derecho dividido en 2 porciones por una banda
fibromuscular. Las lesiones asociadas mas frecuentes fueron: comunicacion interventricular,
foramen oval permeable, estenosis subvalvular adrtica y tetralogia de Fallot; 7 pacientes fueron
a tratamiento quirdrgico y actualmente 6 de ellos se encuentran en clase funcional NYHA 1.
Conclusiones: Este trabajo reviste especial importancia, porque es la serie de casos mas grande
en México y los resultados obtenidos son comparables con los estudios reportados en la lite-
ratura médica. El sintoma clinico predominante fue el deterioro de la clase funcional NYHA.
Las manifestaciones clinicas se presentan desde la lactancia o mas tardiamente hasta la vida
adulta, por lo que consideramos que el grado de obstruccion puede tener un comportamiento
progresivo. El ecocardiograma es el método diagnodstico de eleccion en estos casos. EL 91% de
los pacientes que recibieron tratamiento quirtrgico con ventriculo derecho bicameral tienen
resultados hemodinamicos y funcionales excelentes en el seguimiento a mediano plazo.
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Presentation form and evolution of double-chambered right ventricle

Abstract

Introduction: The double-chambered right ventricle (DCRV) is an uncommon congenital heart
disease; it represents the 0,5% of these congenital cardiopathies.

Objective: To describe the clinical and echocardiographic characteristics of a series of
11 patients.

Methods: Eleven patients with DCRV were studied. A complete medical history, chest radio-
graph, electrocardiogram, and transthoracic echocardiography were performed.

Results: The median age of studied patients was 10 years. The 36.45% of cases were asympto-
matic and the diagnosis was made by echocardiography. Other cases had weakness during food
in the lactancy stage and worsening of NYHA functional class in older children. The echocar-
diogram showed double-chambered right by a muscular band in all studied patients. The most
frequent associated anomalies were: ventricular septal defect, patent foramen ovale, subval-
vular aortic stenosis, and Fallot’s Tetralogy. Seven patients went to surgical treatment and now
6 of them are in NYHA functional class 1.

Conclusions: This paper has a special importance, because is the biggest series of patients
with double-chambered right ventricle in Mexico and the results are comparable to the studies
reported in the literature. The worsening of the NYHA functional class was the predominate
symptom. The clinical manifestations can be presented from the lactancy to adulthood and the
degree of obstruction could have a progressive character. The echocardiography is the method
of choice in the diagnosis of these patients. The 91% of patients with DCRV who went to surgical
treatment had excellent hemodynamic and functional results in the mid-follow-up.

© 2011 Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. Published by Masson Doyma México

S.A. All rights reserved.

Introduccion

El ventriculo derecho bicameral (VDB) es una enfermedad
poco frecuente, que constituye el 0,5% de las cardiopatias
congénitas en la poblacion pediatrica y de hasta el 2.1% en
la adulta y se caracteriza por la presencia de una banda
muscular hipertrofica que divide el ventriculo derecho en
2 porciones, una de entrada y otra de salida, ocasionando
diferentes grados de obstruccién al flujo pulmonar'. Las
lesiones asociadas mas frecuentes son la comunicacion inter-
ventricular, la tetralogia de Fallot, la estenosis pulmonar y
la estenosis subadrtica’?.

La expresion clinica de esta cardiopatia es variada. Puede
presentarse de manera asintomatica o con afectacion del
estado general y presencia de cianosis, dependiendo de las
lesiones asociadas y del grado de obstruccion.

El ecocardiograma es el método no invasivo que
tiene gran utilidad en el diagndstico de esta cardiopatia
congénita®.

El objetivo de este estudio fue describir el comporta-
miento clinico, las caracteristicas ecocardiograficas y la
evolucion con el manejo médico o quirtrgico de una serie
de 11 pacientes con diagndstico de doble camara ventricular
derecha.

Métodos

Se estudiaron 11 pacientes con diagndstico de VDB. Se les
realizo historia clinica completa, radiografia de térax, elec-
trocardiograma y ecocardiograma transtoracico, y a 3 de
ellos se les efectué también ecocardiograma transesofagico
y a uno cateterismo cardiaco.

Los criterios clinicos que se consideraron para evaluar la
clase funcional segun la NYHA estan basados en las limita-
ciones para realizar actividad fisica®.

Con el ecocardiograma transtoracico bidimensional y el
Doppler color y continuo, en los planos apical de 4 camaras y
eje corto paraesternal a nivel de los grandes vasos, se deter-
minaron las caracteristicas y la severidad de la obstruccion
intraventricular y la presencia de las lesiones asociadas.

En los pacientes que recibieron cirugia se analizoé el tipo
de intervencion quirdrgica y la evolucion postoperatoria
inmediata y a mediano plazo.

Resultados

La mediana de la edad fue de 10 afos (rango: 2-64);
el 55% de los pacientes pertenecieron al sexo masculino
y el 45% al sexo femenino; 3 pacientes no presentaron sin-
tomas, y el diagnostico se hizo por el hallazgo incidental
de un soplo cardiaco. La sintomatologia mas frecuente fue
el deterioro de la clase funcional en los enfermos mayores
(7 casos) o la fatiga con la alimentacion cuando se manifesto
en la lactancia; solo uno presento cianosis.

Todos los pacientes presentaron un soplo cardiaco, des-
crito como expulsivo en foco pulmonar grado ii/iven 7 (63.6%)
y holosistolico grado /v en 4 (36.4%).

El electrocardiograma de superficie de 12 derivaciones
demostré ritmo sinusal en el 91% (10) de los casos y en el
9% (1) fibrilacion auricular, situs solitus eléctrico y datos
de hipertrofia ventricular derecha en el 91% de los pacien-
tes. La radiografia simple de toérax revelé cardiomegalia
Gl-i en 6 pacientes, hubo un caso en dextrocardia. El eco-
cardiograma reveld situs solitus auricular en el 91% de
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Figura 1

Ecocardiograma transtoracico bidimensional en los planos eje largo (A) y eje corto (B) paraesternal, que muestra

2 camaras del ventriculo derecho: proximal (1) y distal (2). Al: auricula izquierda; Ao: aorta; vi: ventriculo izquierdo.

los casos y situs inversus en el 9%. Se registro obstruc-
cién por banda muscular en la porcién subinfundibular del
ventriculo derecho en el 54.5% de los casos, en la porcion
media en el 36.4% (figs. 1y 2) y en la porcion medioventricu-
lar y subinfundibular en el 9.1%, con un gradiente promedio
de 111.8 & 38 mmHg. Las lesiones asociadas mas frecuentes
fueron: comunicacion interventricular y foramen oval per-
meable en 3, foramen oval permeable en 2, situs inversus,
dextrocardia y comunicacion interventricular en uno, este-
nosis subvalvular adrtica ligera con gradiente maximo de
38 mmHg en uno y estenosis valvular pulmonar en otro. Un
paciente presento tetralogia de Fallot y una banda muscular
en la porcion subinfundibular (tabla 1). A un paciente se le
realizé resonancia magnética y cateterismo cardiaco, para
determinar la presencia de VDB.

El tiempo de evolucion desde el diagnodstico por ecocar-
diografia hasta el tratamiento fue de 134+ 52 dias.

La correccion quirurgica se llevé a cabo en 7 pacientes
con reseccion de la banda fibromuscular, cierre de los defec-
tos asociados (comunicacion interventricular y foramen
oval permeable) y comisurotomia de la valvula pulmonar
(tabla 1), en un caso hubo necesidad de reoperacion ya que

v

p

Figura 2

el ecocardiograma transesofagico transoperatorio demostré
gradiente alto en la porcion media del ventriculo derecho.

La evolucion posquirurgica fue insidiosa en 2 de ellos con
datos de disfuncion ventricular derecha importante, lo que
llevo a estancias prolongadas en la terapia intensiva posqui-
rdrgica; un paciente fallecié un dia después de la cirugia
por choque cardiogénico, y los otros 4 pacientes tuvieron
una evolucién postoperatoria favorable.

Los 4 pacientes restantes estan en espera de tratamiento
quirdrgico, y de estos solo uno recibe tratamiento médico
con digoxina y acenocumarina por fibrilacion auricular.

El seguimiento clinico después de establecido el tra-
tamiento hasta la fecha de la dltima consulta tuvo una
mediana de 735 dias (rango: 1 a 2.522) y se encontro que
los pacientes postoperados y que sobreviven (6) estan en
clase funcional | (tabla 1).

El ecocardiograma de control de los 6 pacientes post-
operados demostré que 2 de ellos tienen gradiente intra-
ventricular residual en ventriculo derecho de 30 y 12 mmHg,
respectivamente, y otro tiene un defecto septal interven-
tricular residual, sin repercusion hemodinamica (2mm de
diametro).

5.86 m/s
137.30 mmHg

Ecocardiograma bidimensional subcostal con Doppler color en el eje corto panoramico (A), que muestra 2 camaras del

ventriculo derecho, proximal (1) y distal (2), e isovelocidad en el sitio de obstruccion medioventricular. Con Doppler continuo (B)

se registro un gradiente intraventricular derecho de 137 mmHg.



Tabla 1 Datos clinicos y ecocardiograficos
NUumero Edad (ahos) Sexo Tipo de obstruccion  Gradiente Lesiones CF antesde  Cirugia/tipo de cirugia CF después
del VD intraventricular asociadas cirugia de cirugia
(mmHg)
1 2 F Subinfundibular 80 TF Il Infundibulectomia, ampliacion del TSVD Fallecio un dia
con parche de PB y cierre de CIV después de la
cirugia (choque
cardiogénico)
2 13 7 Subinfundibular 113 No I No
3 14 F Subinfundibular 110 Estenosis 1 Miectomia del VD con infundibulectomia, 1, Gradiente
pulmonar ampliacion del TSVD con parche de PB, residual VD-
comisurotomia de VP y derivacion 30 mmHg
cavo-pulmonar tipo Glenn
4 8 M Medioventricular 84 ESAo 1 No
5 9 M Subinfundibular 110 ClV, FOP 1 Reseccion de banda muscular del VD, cierre |
de CIV con parche de PB y cierre directo
de FOP
6 10 F Medioventricular 100 FOP I Reseccion de anillo fibromuscular del VD I
7 6 F Subinfundibular 132 CIv, FOP Il Infundibulectomia, ampliacion 1, CIV residual-
transpulmonar y transtricuspidea, plastia 2 mm
tricuspidea y cierre de CIV
8 3 M Subinfundibular 149 FOP | No
9 13 M Medioventricular 200 No 1 Reseccion de bandas musculares del VD, I
y subinfundibular reseccion de rodete subarterial,
infundibulectomia y ampliacion del TSVD
con parche de PB
10 64 M Medioventricular 90 Situs inversus, 1 No. Tratamiento médico: digoxina
dextrocardia, y acenocumarina
Clv,
fibrilacion
auricular
11 24 M Medioventricular 62 ClV, FOP I Reseccion de banda muscular del VD, cierre 1, Gradiente
de CIV con parche de PB y cierre directo de residual VD-
FOP 12 mmHg
Mediana=10 M=6 (55%). Subinfundibular =6 111.8+38 1=3(27.3%).  Cirugia=7 (63.6%)
(min =2- F=5 (45%) (54.5%). =7 (63.6%).
max = 64) Medioventricular =4 m=1(9.1%)

(36.4%). Mixto=1
9.1%)

CF: clase funcional; CIV: comunicacion interventricular; ESAo: estenosis subadrtica; F: femenino; FOP: foramen oval permeable; M: masculino; PB: pericardio bovino; TF: tetralogia de
Fallot; TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho; VD: ventriculo derecho; VP: valvula pulmonar.
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Discusion

EL VDB es una enfermedad poco frecuente que generalmente
se asocia con comunicacion interventricular, tetralogia de
Fallot, estenosis pulmonar y estenosis subaortica’.

Desde el siglo xix se conocian informes anatomicos de
bandas musculares andmalas en el ventriculo derecho, pero
hasta mediados del siglo pasado no se retomo el interés por
esta enfermedad como lo demuestra el aumento del nimero
de publicaciones®®.

El ventriculo derecho se encuentra dividido en una
camara proximal y una distal. Son varias las teorias des-
critas al respecto: a) el mecanismo de la banda anémala
sigue siendo discutido, lo cual atribuyen algunos autores
a la reabsorcion incompleta de trabéculas muy desarro-
lladas durante la vida embrionariaZ, y b) existe también
la tesis de que se trata de una hipertrofia de la banda
moderadora; la banda andémala puede originarse en el
septum y dirigirse hacia la parte anterior del ventri-
culo derecho’. Otros, en cambio, creen que la banda
muscular anomala representa la hipertrofia de la trabé-
cula septomarginal®-'°. Algunos autores describen una mala
alineacién?’, pero otros un ligero desplazamiento anterior
del septum infundibular®'!.

Las manifestaciones clinicas son variadas. Algunos
pacientes pueden cursar asintomaticos dependiendo del
grado de estenosis y otros pueden presentar sintomas desde
la infancia temprana hasta la vida adulta como en nuestra
serie, en la cual el paciente de menor edad fue de 2 anos
y el de mayor edad de 64 anos, la mayoria de ellos estaban
en etapa escolar y en la adolescencia. Es excepcional que
el VDB se presente como cardiopatia congénita aislada en
la vida adulta, y la presencia de lesiones asociadas puede
modificar el comportamiento clinico’.

En nuestra institucion observamos que en algunos casos
la auscultacion cardiaca era semejante a una comunica-
cion interventricular sin hipertension pulmonar con un soplo
holosistolico en mesocardio y un componente pulmonar del
segundo ruido normal o incluso un poco apagado. Creemos
que esto se debe al paso de sangre por la zona obstruc-
tiva en la porcion medioventricular derecha, como observa-
mos en los casos con obstruccion subinfundibular; solo un
paciente, que era portador de tetralogia de Fallot y de una
banda muscular en la porcion subinfundibular derecha, pre-
sento cianosis. En ninglin caso la sospecha clinica inicial fue
de VDB.

El electrocardiograma es una herramienta poco pre-
cisa en el diagnostico de estos casos y en general mostrd
datos de hipertrofia ventricular derecha. El ecocardio-
grama nos permitio identificar con mayor precision el
sitio y la severidad de la obstruccion intraventricular dere-
cha y las lesiones asociadas, aunque en algunos casos
(principalmente en pacientes adultos) fue de gran ayuda el
ecocardiograma transesofagico y el cateterismo cardiaco.

En una paciente se planted la discusion clinico-
ecocardiografica, ya que el examen fisico era compatible
con una comunicacion interventricular y el ecocardiograma
no permitié identificar VDB, por lo que se decidi6 rea-
lizar cateterismo cardiaco, el cual mostré obstruccion
medioventricular derecha, sin la presencia de comunicacion
interventricular asociada.

El diagnostico diferencial debe plantearse con
enfermedades’>? como comunicacién interventricular
aislada, estenosis pulmonar y tetralogia de Fallot, con la
cual puede coexistir, y la importancia de esto es que el
tratamiento también es diferente.

En las series de casos reportados en la literatura médica
una de las asociaciones mas frecuentes es la estenosis aor-
tica de tipo valvular o subvalvular. Vogel et al., en una
serie de 36 casos de VDB y comunicacion interventricular,
encontraron que el 88% tenia estenosis subvalvular aér-
tica progresiva®, y en nuestra serie solo un caso (9%) tuvo
membrana subaortica con gradiente maximo no significa-
tivo.

La afectacion de la lesion puede ser progresiva en el
tiempo, con gradientes muy altos en la porcion medioventri-
cular derecha, que van de 95 a 200 mmHg, como observamos
en nuestros pacientes (tabla 1).

El tratamiento es quirdrgico en los pacientes que pre-
sentan sintomas y los resultados en general son buenos, sin
datos de recurrencia en el seguimiento a mediano y a largo
plazo"'3-1¢, Algunos autores proponen tratamiento quirdr-
gico en los pacientes asintomaticos cuando el gradiente
intraventricular es mayor de 40 mmHg>"7.

Conclusiones

Este trabajo reviste especial importancia porque es la serie
de casos mas grande en México y los resultados obtenidos
son comparables con los estudios reportados en la literatura
médica.

En nuestra serie, el deterioro de la clase funcional fue
el sintoma predominante. Las manifestaciones clinicas se
presentan desde la lactancia o mas tardiamente hasta la
vida adulta, por lo que consideramos que el grado de obs-
truccion puede tener un comportamiento progresivo. El
ecocardiograma es el método diagnostico de eleccion en
estos casos'®, aunque en ocasiones son necesarias otras
técnicas de imagen como la resonancia magnética y el
cateterismo cardiaco. El 91% de los pacientes que recibe
tratamiento quirurgico del VDB tiene resultados hemodina-
micos y funcionales excelentes en el seguimiento a mediano
plazo.
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