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Double-chambered right ventricle
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RESUMEN

Presentamos el primer caso clinico de malformacion cardiaca congénita, denominada ventriculo derecho bicame-
ral, que se diagnostica en el Hospital Infantil del Estado de Sonora (HIES); se trata de una cardiopatia que tiene
baja incidencia entre las cardiopatias congénitas. Suele asociarse con otras anomalias intracardiacas, en este caso
se asocia a conducto arterioso pequefio. Los reportes en la literatura médica en nuestro pais son escasos. El estudio
de ecocardiograma es el método principal para su diagndstico, dadas sus caracteristicas de ser no invasivo y de
facil acceso.

Palabras clave: ventriculo derecho bicameral, obstruccién intraventricular derecha.

ABSTRACT

We present the first clinic case that is diagnosed in Hospital Infantil del Estado de Sonora (HIES) of congenital heart
malformation, called double-chambered right ventricle a heart disease that has a low incidence among congenital heart
disease. It is usually associated with other intracardiac abnormalities, in this case it is associated with a small ductus
ateriosus. Reports in the medical literature in our country are scarce; the echocardiogram study is the main method for
diagnosis given the characteristic of being non-invasive and easily accessible.
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INTRODUCCION

La cardiopatia congénita, llamada ventriculo de-
recho bicameral, consiste en una banda muscular hiper-
tréfica que ocasiona diferentes grados de obstruccion
dentro de la cavidad ventricular derecha y divide a la
cavidad en dos partes: una de entrada y otra de salida.
Puede coexistir con otras alteraciones anatbmicas, como
la comunicacion interventricular, la estenosis pulmonar,
estenosis subaodrtica y la tetralogia de Fallot. Esta car-
diopatia constituye 0.5% de las cardiopatias congénitas
en la poblacion pediatrica y 2.1% en la adulta. Su ma-
nifestacion clinica es variada, puede presentarse como
asintomatica, o manifestar afectacion del estado general
con presencia de cianosis, dependiendo de las lesiones
asociadas. El estudio de ecocardiograma es el método de
eleccion para su diagndéstico y permite valorar la severi-
dad de la obstruccion.? Al ser una malformacion cardia-
ca congénita poco frecuente, consideramos de interés la
presentacion del primer caso clinico que se diagnostica
en nuestro Hospital, ademas de comentar los estudios pa-
raclinicos realizados y, entre ellos, resaltar la importancia
del estudio de ecocardiograma para su diagnéstico como
primer estudio en la valoracion cardioldgica.

Caso clinico

Se presenta a preescolar femenino de 3 afios de
edad. Como antecedente se menciona que al primer mes
de vida fue diagnosticada con cardiopatia congénita, se
mantuvo asintomatica desde entonces hasta los 2 afios y
seis meses, cuando presentd sintomas de fatiga al deam-
bular y disnea de grandes esfuerzos, motivos por los cua-
les acudié nuevamente a consulta externa del hospital
para su revision. Su crecimiento y desarrollo es normal.
Procede de medio socioecondomico bajo y solo refiere an-
tecedente de infeccion respiratoria superior en dos oca-
siones. Al examen fisico se registro peso: 15.5, talla: 1.1
m, TA 110/70 mmHg en MSIlzq. Sat.0,98% preescolar
con buen crecimiento y desarrollo, buena coloracién de
tegumentos. Torax con leve deformidad 6sea central e hi-
peractividad paraesternal baja, presencia de soplo sistoli-
co grado I11/V1 en cuarto espacio intercostal paraesternal

izquierdo con irradiacion al segundo espacio intercostal
izquierdo. No hay crecimiento visceral abdominal. Pul-
sos periféricos palpables de caracteristica normal. La Rx
térax mostro dilatacion de auricula derecha y vasculari-
dad pulmonar normal. El estudio de electrocardiograma
registrd ritmo sinusal, eje eléctrico en +180° y datos de
hipertrofia ventricular derecha (Figuras 1A, 1B). El estu-
dio de ecocardiograma mostrd situs solitus con conexion
atrio-ventricular y ventriculo arterial normal. Ausencia
de cortocircuito. En cavidad ventricular derecha se obser-
va masa muscular con hipertrofia que ocasiona obstruc-
cién (Figura 2, 3A'y 3 B). En valvula trictspide el color
muestra flujo de regurgitacion que al doppler continuo
alcanzd una velocidad maxima de 66.67 cm/s con gra-
diente de 177.8 mmHg. (Fig 4 Ay 4B). La valvula de la
arteria pulmonar se observé normal; asi, como el tamafio
del tronco y ramas. Presencia de corto circuito unidirec-
cional de izquierda a derecha en arteria pulmonar a través
de un conducto arterioso pequefio. Ventriculo izquierdo
de tamafio y movilidad normal con tracto de salida libre
y valvula adrtica sin alteracion; arterias coronarias y tra-
yecto aortico normal. El angiocardiograma del estudio de
cateterismo cardiaco expuso la masa obstructiva como
un defecto de llenado que divide la cavidad en dos partes
(Figura 5). Durante el estudio hemodinamico el registro
de presiones en la entrada a cavidad ventricular derecha
fue 145/7 mmHg, y en el mismo ventriculo derecho, al
avanzar el catéter, se caia en un &rea o cavidad de me-
nor presion que fue de 11/6 mmHg, lo cual ocasioné un
gradiente de presion dentro de la cavidad de ventriculo
derecho de 134 mmHg (Figura 6). El angiocardiograma
de cavidades izquierdas mostré que no hay obstruccion
y s6lo un pequefio conducto arterioso permeable (Figura
7). Cirugia cardiovascular programa su intervencién qui-
rargica.

DISCUSION

El ventriculo derecho bicameral define una obs-
truccion dentro de la cavidad que ocasiona division del
mismo con diversos grados de obstruccién; es una car-
diopatia poco frecuente dentro del grupo de cardiopatias
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congénitas. Desde el siglo XIX se conocian informes
anatémicos de bandas musculares anémalas en la cavi-
dad ventricular derecha, pero fue a mediados del siglo
pasado cuando empezaron a aparecer reportes de esta
anomalia en la literatura médica en un nimero cada vez
mayor. Son pocos los reportes en México que describen
esta malformacién; nosotros encontramos el primer re-
porte con presentacién de dos casos en un adolescente y
en un adulto joven, cuando el estudio hemodinamico era

Lado A: Rx térax PA: dilatacion de auricula
derecha

Figura 1. Rx térax y electrocardiograma

el método de diagnostico para esta cardiopatia.® Poste-
riormente, cerca de 20 afios después, se report6 una serie
de casos de un hospital de alta especialidad en enferme-
dades del corazén.* Trece afios mas tarde de la segunda
publicacion, se publicé otra serie de casos en nimero Si-
milar, por la misma institucion de alta especialidad en
enfermedades del corazén que hizo por vez primera el
reporte en México.??

Lado B: Electrocardiograma: se observo tirmo
sinusal con eje eléctrico a + 180° e hipertrofia
venticular derecha

Figura 2. Ecocardiograma. Se observa obstruccién en cavidad
ventricular derecha por banda muscular hipertrofica
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Lado A: se observa banda obstructiva en cavidad
ventricular derecha

Figura 3. Ecocardiograma

Lado A: color en valvula tricispide muestra flujo de
regurgitacion

Figura 4. Ecocardiograma

Esta malformacion cardiaca obstructiva intraven-
tricular tiene diversas manifestaciones clinicas, puede
ser asintomatica hasta ocasionar limitacion en actividad
fisica, por ende, se le ha llegado a considerar una pato-
logia progresiva.? Segin se asocie con otras anomalias
cardiacas, puede presentarse cianosis y/o en una condi-

cion clinica hemodinamica de compromiso, insuficien-

Lado B: color muestra turbulencia por banda muscular
obstructiva en cavidad ventricular derecha

Lado B: color y Doppler continuo en valvula trictspide
muestra aumento de la velocidad de flujo en regurgitacion

cia cardiaca.’ La edad de presentacién de esta anomalia
abarca desde la lactancia hasta la adultez y en ambos
géneros. Este caso solo present6 disnea de grandes es-
fuerzos como Unico sintoma. El crecimiento y desarrollo
corporal es acorde a la edad; los hallazgos de la explora-
cion fisica solo revelan leve hiperactividad como reflejo
del problema obstructivo. La leve deformidad en térax
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descrita es de tipo 6sea central, no considerada por su
cardiopatia. El soplo holosistolico precordial revela el
problema obstructivo al flujo sanguineo hacia la arteria
pulmonar; se considera semejante al de la comunicacién
interventricular y con un segundo ruido normal o incluso

apagado. Tiene saturacion de oxigeno normal, pues no
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Figura 5. Angiocardiografia:
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hay cortocircuitos intracardiacos asociados; asimismo,
no hay inestabilidad hemodindmica que pudieran oca-
sionar desaturacion sistémica, como ha sido reportado
cuando esta patologia se asocia con comunicacion inter-
ventricular o tetralogia de Fallot, entre otras asociaciones
(Figura 7).
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Lado A: registro simultaneo de presion. Camara de
alta presidn en ventriculo derecho y aorta

Figura 6. Curvas de presion
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Lado B: registro de curva de presion. Dos camaras
de baja y alta presion (=) en ventriculo derecho
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Los estudios para-clinicos para el diagndstico de
cardiopatias realizados son basicos, debido a la informa-
cién que aportan cada uno de ellos, como la radiografia
de torax en proyeccion P-A y el estudio de electrocardio-
grama. En este caso, en la radiografia se observo corazon
dilatacion de auricula derecha por el flujo de regurgita-
cion significativo en vdlvula tricispide, secundario a la
obstruccion intracavitaria; mientras que en el electrocar-
diograma consideramos que la desviacion del eje eléctri-
co a la derecha y los complejos de precordiales proyec-
tan la hipertrofia significativa como expresion severa del

proceso obstructivo en ventriculo.

El estudio de Ecocardiograma Transtoracico
(ETT) en pacientes pediatricos sigue siendo el método
de diagnéstico mas accesible para las malformaciones
cardiacas; se menciona que en pacientes del grupo etario
que presentamos, en el ecocardiograma la proyeccién o
vista subxifoidea es la ideal para el diagndstico de esta
anomalia, por consiguiente, el diagnostico de esta obs-
truccion dentro de ventriculo derecho es posible, asi
como precisar la severidad de la obstruccion a través del
Doppler continuo. Este muestra un aumento considerable
de la velocidad del flujo sanguineo a través de la regur-

gitacion de valvula tricspide, a su vez, también es posi-

Lado A: Angiocardiograma: ventriculo
izquierdo y aorta sin obstruccion. Conducto
arterioso pequenio (wp)

Figura 7. Angiocardiograma y angiograma

ble definirla como una anomalia asilada, es decir, que no
tiene otras alteraciones estructurales intracardiacas como
frecuentemente se presentan, tal como lo sefialan publi-
caciones de la literatura médica.!

Otro estudio a considerar con este método es la
Ecocardiografia Transesofagica (ETE), que se ha consi-
derado tiene mayor ventaja que la ETT en caso de adul-
tos con esta patologia.® Se realiz6 estudio de cateterismo
cardiaco complementario a los hallazgos obtenidos con
el ultrasonido. Este método de diagnostico sigue siendo
Gtil en casos dudosos de ventriculo derecho bicameral o
para descartar lesiones asociadas que pueden ser difici-
les de detectar y que podrian influenciar en la estrategia
quirdrgica.! Realizar dicho estudio demostr6 que no tiene
anomalias intracardiacas asociadas y que soélo se trata de
la obstruccion dentro de la cavidad ventricular, como lo
muestra la imagen cardioangiografica del estudio (figuras
5y 7), asi como el registro directo de presiones con los
cambios que sefialan la alteracion.

El ventriculo derecho bicameral sin otra anomalia
asociada es extremadamente raro, ya que lo mas comun
es que en 90% de los casos esté asociado a otras ano-
malias estructurales.® Hay otros métodos de diagndstico,

Lado B: Angiograma de aorta: se observa
conducto arterioso pequefo (s )
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como la resonancia magnética, sea convencional o 3D,
asi como la tomografia computarizada multicorte, las
cuales han demostrado ser Utiles en ventriculo derecho
bicameral.” Existen reportes acerca de la variedad de obs-
truccién que se presenta en el ventriculo derecho bicame-
ral, en ellos se han descrito dos tipos basicos: una obs-
truccién baja y oblicua, y otra alta y horizontal. Aunque
se ha considerado una tercera, dada por la combinacion
de las anteriores, la variedad mas frecuentemente es la
bajay oblicua. En el caso que nos ocupa consideramos se
trata de la obstruccion baja, tomando en cuenta la imagen

cardioangiografica del estudio de cateterismo cardiaco.®

En relacion con el origen de la banda muscular
obstructiva, se considera una extension del area de las
trabeculaciones septo-parietales del ventriculo derecho;
aunque estas bandas son progresivas en su origen, tal
progresion no ocurre uniformemente, esto ha llevado a
sugerir que la malformacion obstructiva es una lesion
adquirida en el caso de la asociacion con comunicacion
interventricular.®

El tratamiento quirargico de esta anomalia obs-
tructiva se lleva a cabo mediante atriotomia, ventriculo-
tomia o valvulotomia pulmonar, empero, otros investi-
gadores refieren atrioventriculotomia.*** Los reportes en
cuanto a los resultados quirtrgicos son buenos a mediano
y largo plazo con una sobrevida de 90% a 10 afios, sin
gradiente residual intracavitaria ventricular, regresion de
la hipertrofia de la pared ventricular derecha y mejoria
clinica en la clasificacion de la New York Heart Associa-
tion (NYHA). En dicho contexto, la indicacion quirdr-
gica del presente caso tendria relacidn con la presencia
de sintomas y un gradiente de presion importante, en los
hallazgos de los estudios realizados al paciente.”*0
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