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Ventriculo derecho bicameral: serie de casos
Double-chambered right ventricle: case series

Dr. Raiil E. Rios-Méndez?, Dr. Lisandro R. Diaz-Beltrin® y Dra. Adriana G. Palazzolo®

RESUMEN

El ventriculo derecho bicameral es una rara cardiopatia con-
génita producida por bandas musculares anémalas hipertrofi-
cas que dividen la cavidad ventricular, con formacién de una
cdmara proximal de alta presién y otra distal de baja presion.
Debido a su caracter evolutivo, su diagnéstico generalmente
se realiza en la adolescencia o adultez.

Sibien los pediatras atienden pacientes cuyo intervalo de edad
esta bien establecido, los cardiélogos pediatricos actualmen-
te asisten a pacientes cardiépatas desde la etapa fetal hasta
la adultez, debido a que estdn mads familiarizados con estas
malformaciones.

Presentamos una serie de casos con ventriculo derecho dividi-
do, atendidos en un nuevo hospital publico (Seccién de Car-
diopatias congénitas) en el conurbano bonaerense.

Palabras clave: ventriculo derecho bicameral, doble cimara de ven-
triculo derecho, nifios, adultos.

SUMMARY

The double-chambered right ventricleis arare congenital heart
disease caused by hypertrophic anomalous muscle bands that
divide the ventricular cavity, resulting in the formation of a
high-pressure proximal chamber and other low-pressure dis-
tal one. Because of its evolving nature, its diagnosis is usually
made during adolescence or adulthood.

While pediatricians see patients whose age range is well esta-
blished, currently pediatric cardiologists attend patients with
cardiopathies from the fetal stage to adulthood, because they
are more familiar with these malformations.

We report a series of cases treated with divided right ventricle
in a new public hospital (Congenital heart disease Section) of
Buenos Aires province.
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INTRODUCCION

Las bandas musculares anémalas hipertroficas
dentro de la cdmara del ventriculo derecho (VD)
la dividen en una porcién proximal y otra distal,
con alta presion y baja presion, respectivamente;
esta rara patologia se conoce como doble camara
de ventriculo derecho (DCVD) o VD dividido. La
prevalencia de esta cardiopatia es baja, alrededor
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del 0,5% en la poblacién pediatrica y de hasta el
2,1% en la adulta.l?

En nuestra joven instituciéon (un hospital pu-
blico de alta complejidad que sirve como centro
de derivacién a una red de hospitales zonales del
sur del Gran Buenos Aires), funciona desde hace
un afio, aproximadamente, la Seccién de Cardio-
patias congénitas, que atiende nifios y adultos con
estas patologias.

Presentamos nuestra experiencia inicial en el
manejo de pacientes con DCVD.

PACIENTES

Todos tenian en comun el antecedente de co-
municacién interventricular (CIV) sin tratamiento
invasivo ni medicacién cardiolégica; al examen fi-
sico presentaban soplo sistélico eyectivo en meso-
cardio y frémito.

N°1

Masculino, de 14 afnos, mestizo, 2,0 m? de su-
perficie corporal, suspendi6 controles médicos a
los 7 afios. ECG con patrén de hipertrofia y so-
brecarga de presiéon del VD, onda T altaen V2 e
invertida en V1 'y V3r (Figura 1). En la urgencia,
el cardidlogo de adultos diagnosticd, mediante
ecocardiografia transtoracica (ETT), tetralogia de
Fallot y endocarditis infecciosa. En la internacion,
el cardi6logo pediatra informd, en otra ETT, CIV
perimembranosa de 6 mm, con cortocircuito san-
guineo izquierda-derecha, DCVD con gradiente
maximo de 70 mmHg y vegetaciones grandes en
valvula pulmonar e infundibulo, corroborado con

Ficura 1. ECG de paciente N° 1 con DCVD.
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ecocardiografia transesofagica (ETE) y en la ciru-
gia. Presentaba disnea, lesiéon pustulosa en rodilla,
fiebre, saturacion de oxigeno (SaQ,) 92%.

Posteriormente, por mala evolucién clinica e
imagenes, se diagnosticé embolia pulmonar sép-
tica a repeticion (secundaria a las vegetaciones en
el tracto de salida del VD); plantedndose la urgen-
cia de la intervencién quirtrgica.

N° 2

Femenino, de 18 anos, mulata, 1,6 m? de su-
perficie corporal. Fue referida al consultorio por

TasLa 1. Criterios de tolerancia al esfuerzo segiin la NYHA*

Clase I: Paciente con enfermedad cardiaca sin limitacién de
la actividad fisica. La actividad fisica habitual no provoca
fatiga excesiva, palpitaciones, disnea o angor.

Clase II: Paciente con enfermedad cardiaca con limitacién
levedelaactividad fisica, se encuentra confortable en reposo.
La actividad fisica habitual le provoca sintomatologia.

Clase III: Paciente con enfermedad cardiaca y marcada
limitacién delaactividad fisica. Se encuentra confortable en
reposo, pero esfuerzos muy leves causan sintomas.

Clase IV: Pacientes con enfermedad cardiaca que no
puedenrealizar actividad fisica alguna sin queles provoque
sintomatologia. La falla cardiaca o el angor pueden
presentarse aun en reposo.

*NYHA: New York Heart Association: Asociacién Neoyorquina
de Cardiologia.

FiGura 2. Vistas ecocardiogrificas de DCVD (eje corto modificado)

disnea de medianos esfuerzos; al examen fisico
Sa0, de 98%, clase funcional Il (NYHA) (Tabla 1).
ECG con patrén de hipertrofia de VD, ondas T
normales. Por ETT/ETE se diagnostico DCVD con
gradiente maximo de 90 mmHg (Figura 2), pero
no se pudo evidenciar la CIV referida; se indicé
cateterismo cardiaco, que corrobor¢ la presencia
de DCVD con gradiente pico de 110 mmHg y ra-
tific6 la ausencia de CIV.

N°3

Femenino, de 40 anos, caucésica, 2,1 m? de
superficie corporal, antecedente de cateterismo
cardiaco a los 25 afios con diagnostico de CIV res-
trictiva y estenosis subpulmonar con gradiente
pico de 25 mmHg; cursé 3 embarazos a término,
todos nacidos por parto vaginal sin complicacio-
nes. Fue derivada al consultorio por palpitaciones,
dolor precordial atipico y disnea de medianos es-
fuerzos; al examen fisico, SaO, 98%, clase funcional
II (NYHA). Diagnéstico por ETT/ETE de DCVD
con gradiente maximo de 60 mmHg, imagen du-
dosa de CIV perimembranosa. Holter sin alteracio-
nes. El cateterismo cardiaco confirmé la existencia
de CIV de 3 mm (Figura 3) y DCVD con gradiente
pico de 50 mmHg; coronariografia normal.

RESULTADOS

Los pacientes 1 y 3 fueron intervenidos qui-
rurgicamente, el segundo rechaz¢ la cirugia, pero
contintia en control clinico. En el primero, por te-

A. 2D. B. Doppler color: artificio de captacién (aliasing) intraventricular producido por la estenosis intracameral. Camara
proximal (t). Camara distal (*). Bandas musculares anémalas (flechas). Auricula derecha (=). Aorta (@)
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ner criterios quirtirgicos de endocarditis infeccio-
sa, se realiz6 intervencién quirdrgica de urgencia
para extraer las vegetaciones y, al mismo tiempo,
se resecaron las bandas musculares anémalas, y
se realiz6 valvuloplastia pulmonar y cierre de CIV
con parche de pericardio autélogo. Se utilizaron
abordajes transatrial, transpulmonar y transven-
tricular. Las lesiones residuales fueron gradiente
maximo intraventricular de 35 mmHg, CIV res-
trictiva e insuficiencia pulmonar valvular leve.
Cultivo Staphylococcus aureus meticilino-resistente,
recibi6 8 semanas de tratamiento antibiético por
via endovenosa.

El abordaje quirdrgico del otro paciente fue
transatrial; se resecaron las bandas an6émalas
y se cerrd la CIV con sutura directa. Quedé un
gradiente maximo intraventricular residual de
13 mmHg.

No hubo complicaciones por la cirugia en nin-
guno de los casos. Los controles postquirtirgicos
se realizaron mediante ETT, con seguimiento de
11 y 4 meses, respectivamente; ambos pacientes
estan en clase funcional I (NYHA).

DISCUSION

Se sabe que la cobertura médica pediatrica lle-
ga hasta los 21 afios de edad, pero segin diversos
criterios en cada pais (sociales, culturales, etc.) y,
a su vez, de cada centro hospitalario, este limite
de edad puede ser menor.?

El grupo de pacientes atendidos por el equipo
cardiolégico infantil esta conformado por pacien-
tes pediatricos con cardiopatias congénitas; aun-
que aquellos cardiépatas sin ningin tratamiento,

Ficura 3. Cateterismo de DCVD

o en su defecto que han recibido cirugia correcto-
ra o paliativa en la infancia y que han llegado a la
edad adulta, denominados pacientes GUCH (del
inglés grown-up congenital heart disease), también
han pasado a formar parte de los pacientes aten-
didos por estos profesionales.

Exceptuando aquellos con entrenamiento acre-
ditado en centros que atienden pacientes GUCH,
los cardiélogos de adultos no estan familiarizados
con las cardiopatias congénitas, por lo que es fre-
cuente el error diagnostico,** como en el caso N° 1,
y ya que la precisiéon diagndstica es fundamental
para el planeamiento del tratamiento (médico,
quirtirgico o por cateterismo), es deseable que el
equipo dedicado a cardiopatias congénitas (que
generalmente mantienen un mayor indice de sos-
pecha diagnéstica y experiencia en su manejo),
sean los llamados a estudiar y resolver las altera-
ciones de estos pacientes,*” mds atin en patologias
con poca prevalencia.

Desde el siglo XIX se conocian informes anato-
micos de bandas musculares anémalas en el VD,
pero no fue sino hasta mediados del siglo pasado,
luego del informe de Tsifutis et al,® que se retomd
el interés sobre esta patologia, como lo demues-
tra el consiguiente aumento del ntimero de co-
municaciones.

A pesar de que la DCVD puede presentarse
aisladamente, es muy frecuente su asociacién con
CIV (particularmente perimembranosa), de tal
manera que, incluso, se ha considerado que es-
te defecto podria tener ingerencia en el desarro-
llo de la DCVD, aunque el origen de las bandas
andmalas es atin desconocido.’*!" Otras lesiones

A. Ventriculograma derecho: VD con hipertrofia grave. Camara proximal (t).
Camara distal (*). Banda muscular anémala (flecha). Arteria pulmonar (p).
B. Ventriculograma izquierdo: confirmacién angiogréfica de CIV restrictiva (flecha). Aorta (@).

Ventriculo izquierdo (VI).
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asociadas pueden ser CIA, estenosis subaodrtica,
estenosis pulmonar valvular, doble salida del
VD, tetralogia de Fallot.>'*'> Dado el caracter evo-
lutivo de esta patologia, su diagnostico se reali-
za generalmente en la adolescencia o la adultez
(como en nuestra serie), lo que justificaria la di-
ferencia de prevalencias entre la poblacién infan-
til y adulta.'?

Varios informes avalan que el diagnéstico de
DCVD puede ser realizado s6lo mediante ecocar-
diografia, sea ETT o ETE, y consideran que la ul-
tima puede tener ventaja sobre la primera.>*® En
pediatria se describe que la vista ecocardiogréfica
subxifoidea es ideal para el diagnédstico de DCVD,
pero, en adultos, el diagnéstico por ecografia no es
tan facil,’ esto puede justificarse por la mala ven-
tana actstica debido a factores como peso excesi-
vo, patologias concomitantes, forma irregular y
ubicacion retroesternal del VD, sin olvidar la falta
de experiencia del ecocardiografista. Nuestros dos
primeros pacientes tenian edades que caian dentro
del intervalo pediatrico, pero presentaban medi-
das antropométricas similares a las de un adulto,
lo cual gener¢ cierto grado de dificultad para la
visualizacién ecogréfica, si bien se logré arribar al
diagnéstico.

Otros métodos diagndsticos, como la resonan-
cia magnética, sea convencional o 3D, y la tomo-
grafia computarizada multicorte han demostrado
ser ttiles en casos de DCVD;'*' ]a angiografia por
cateterismo sigue siendo ttil en casos dudosos de
DCVD o para descartar lesiones asociadas que
pueden ser dificiles de detectar y que podrian in-
fluenciar en la estrategia quirtrgica,'' como en los
pacientes 2y 3, en quienes ayudé a esclarecer si la
CIV estaba presente o no.

Para la correccién de la DCVD se han utilizado
las vias transatrial, transventricular y transpulmo-
nar, describiéndose la primera como la deseable;"
sin embargo, es dificil resecar las bandas muscula-
res anémalas, cerrar la CIV, extraer grandes vege-
taciones y reparar la vélvula pulmonar sélo desde
este abordaje, haciéndose necesario por lo menos
otro,'' como en el primer paciente.

A manera de conclusién diremos, en primer
lugar, que seria recomendable que sean enten-
didos en cardiopatias congénitas (en su mayoria
cardidlogos/cardiocirujanos pediatricos), los en-
cargados de atender estos pacientes; y en segundo

lugar, que para el diagnéstico de la DCVD la eco-
grafia es el método diagnoéstico de primera elec-
cion, sin escatimar la utilizacion de otras técnicas
diagndsticas en casos dudosos. B
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