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EI ventrículo derecho bicameral es una forma de obstrucción muscular intraventricular que divide al 

ventrículo derecho en dos cámaras: proximal y distal; 29 enfermos con esta patología, cuyas edades 

oscilaron entre cuatro meses y 63 años, fueron retrospectivamente evaluados con el objeto de analizar 

aspectos clínicos, diagnósticos y quirúrgicos. Insuficiencia cardíaca, hipoxemia e intolerancia al ejer- 

cicio representaron el marco clínico mayoritario. EI diagnóstico de ventrículo derecho bicameral fue 

confirmado con cateterismo cardíaco (n: 22), y sólo mediante ecocardiograma bidimensional Doppler 

color en seis enfermos. Las anomalías asociadas fueron: comunicación interventricular (96 0;.), membrana 
subaórtica (70;.), comunicación interauricular (3"1e), insuficiencia aórtica (7 "Ie), síndrome de cimitarra 
(3 0/.), doble salida de ventrículo derecho (14 "Ie) y estenosis pulmonar (7 "Ie). EI gradiente medio dentro 
del ventrículo derecho fue de 54 mmHg (desde 25 a 124 mmHg). La reparación quirúrgica, efectuada 

en 21 enfermos (en doce por ventriculotomía y en nueve por atriotomía derecha), consistió en resección 
de bandas musculares anómafas y tejido fibromuscular obstructivo. Dos enfermos fallecieron por causa 
ajena a la cirugía: obstrucción accidental del tuho traqueal y meningitis; asimismo, en otros dos enfermos 
fue necesaria reoperación quirúrgica que resultó exitosa. Todos los enfermos operados están en clase 

funcional I en el seguimiento tardío, que oscila entre seis meses y nueve años. La técnica transatrial 
aventaja a la ventriculotomía, ya que presenta la anatomía en forma óptima, puede practicarse el cierre 
del defecto septal y la resección del estrechamiento muscular simultáneamente y contribuye a preservar 
la función ventricular derecha. EI ventrículo derecho bicameral es una peculiar forma de obstrucción 

intraventricular derecha cuyo diagnóstico preoperatorio puede realizarse con elevada sensibilidad sólo 

con ecocardiograma bidimensional y Doppler color; ello excluiría en casos seleccionados el estudio inva- 
sivo confirmatorio. Enfermos sintomáticos 0 con gradiente significativo entre cámara de entrada y salida 

de ventrículo derecho tienen indicación de cirugía correctora. 

La denominación de ventrículo derecho bicame- 
ral (VDB) se atribuye a una peculiar modalidad 
de obstrucción intraventricular caracterizada par 
un estrechamiento muscular subinfundibular que 
divide al VD en dos cámaras bien diferenciadas: 
proximal a de entrada y distal a de salida. Aun 
cuando la naturaleza morfológica es todavía 
hay debatida, una a múltiples bandas muscula- 

res, a una estructura muscular anular represen- 
tan las variantes más frecuentemente obser- 
vadas.1-4 

Esta malformación anatón: icamente diferente 
de la tetralogía de Fallot, can la que puede 

coexistir, es conocida también como corazón 

triventricular, ventrículo derecho dividido a 

bipartito, banda muscular anómala, a doble cá- 

mara de ventrículo derecho.5-7 

Can anterioridad a la irrupción de la ecocar- 
diografía bidimensional como método diagnós- 

tico, su detección era patrimonio del cateterismo 
cardíaco. La creciente experiencia can las imá. 
genes ecocardiográficas, la aparición de la técni- 
ca Doppler color y un mejor reconocin:iento de 

la propia rralformación parecen relevar el estu- 
dio invasivo sólo para cases seleccionados.8-10 

Este informe se propane actualizar facetas de 
expresión clínica, métodos de diagnósticö y es- 
trategia quirúrgica en 29 enfermos con VDB. 
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Gradiente: intraventricular expresado en mmHg. F: femenino. M: masculino. CIV: comunicación interventricular. DSVD: doble salida 

de ventrículo derecho. DEXT: dextrocardia. IAo: insuficiencia aórtica. CIA: comunicación interauricular. ESUBAo: estenosis subaór- 

tica. HTA: hipertensión arterial. EP: estenosis pulmonar. +: cierre por punt os. PAR: parche. TUN: tUnelización. Edad en años. #: no 

operados. *: gradiente intraventricular derecho técnica Doppler. ---: sin defectos asociados. @ CIV totalmente ocluida con "seudo- 

aneurisma". (Casos 19 y 23: Hospital "J. P. Garrahan"; 24 a 29: Hospital "Ramón y Cajal"). 

MATERIAL Y METODO 
En un período de once años (entre 1981 y 
1992) fueron evaluados retrospectìvamente 29 

enfermos portadores de VDB, cuyas edades 

comprendían entre cuatro meses y 63 años, 
19 de 10s cuales eran de sexo femenino (relación 
1,9:1) (Tabla 1). 

Dos criterios definidos fueron utilizados para 
el diagnóstico de VDB: 1) obstrucción muscular 
sub infundibular * , y 2) gradiente ;;;. a 20 mmHg 

. Se entiende por obstrucción subinfundibular al estrecha- 
mientolocalizado en la unión infundibuloventricular -también 
denominada ostium infundíbulo-, 0 inmediatamente por debajo 
de la misma. No se incluyen bajo aquel epÍgrafe la desviación 
aterocefálica del" septo infundibular y la estenosis infundibular 0 

subpulmonar aislada. Por ello, enfermos con esta última entidad 
con tetralogía de Fallot 0 microcardiopatía obstructiva de VD: 
asociada 0 no a síndromes genéticos, fueron excluidos de este 
estudio. 

entre la cárrara de entrada y de salida del VD, 
determinado por catéter 0 mediante ténica 

Doppler. 
En 22 enferrr,os el diagnóstico fue confirma- 

do con la investigación hemodinámico-angio- 
gráfica, nueve de eUos con ecocardiograma 
bidimensional previo compatible. Se reconoció 
la malformación sin que fuera preciso el estudio 
herrodinámico en seis casos, sólo con el auxilio 
de una exploración combinada con ecocardio- 
grama bidimensional, técnica Doppler y mapeo 
en color. 

Cabe destacar que en el caso 17 la estructura 
muscular no fue detectada en el cateterismo 
cardíaco, corrigiéndose la obstrucción durante 
el acto operatorio. Asimismo, la progresividad 
del grado de obstrucción fue constatada en cua- 
tro oportunidades a través de exploraciones he- 

modinámicas sucesivas (casos 16, 19, 20, 22). 
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Fueran intervenidos quirúrgicamente 21 enfer- 
mos (72%) [por atriotomía derecha (n: 9), y 
por ventriculotomía (n: 12)], dos de los cuales 
sólo con el diagnóstico ecocardiográfico; dos 

están en espera de cirugía y los restantes en revi. 
sión cHnica. 

HALLAZGOS Y RESULTADOS 
QUIRURGICOS 
EI marco clínico estuvo representado por inte- 
lerancia al ejercicio (n: 17), insuficiencia cardía- 
ca (n: 4) e hipoxemia (n: 2); el soplo cardíaco 
aislado en ausencia de sinton atología sólo fue 
observado en seis enfermos. 

Todos los componentes de la serie, excep- 
to uno (caso 20), tenían hipertrofia ventricular 
derecha en el electrocardiograma; asociada a 

crecimiento izquierdo en cinco. El 500/" de los 

enfermos tenía trastorno de conducción de ram a 

derecha de grado variable, y sólo ur 0 (caso 20) 
bloqueo de rary;a izquierda. EI índice cardioto- 
rácico oscilô entre 55 % Y 75 Ok; mientras que el 

flujo pulmonar estuvo en estrecha relación con 
la magnitud de la estenosis intracameral y el 

tamaÎÌCJ del defecto septal. 

En la Tabla 1 se exponen detal1adamente los 

datos esenciales de cada caso. EI gradiente in- 
traventricular derecho osciló entre 25 y 124 
mmHg (54:t 23, X:t S): detectado imasiva- 

mente en 22 casos, con Doppler exclusivamente 
en seis y con ambos métodos en uno. 

La asociación más frecuentenente observada 
fue la comunicación interventricular (CIV): 28/ 
29 (96%), mayoritariamente ubicada a nivel 
perimembranoso (780/,,); en este subgrupo fue 
evidente la presencia de tejido aberrante sub- 
tricuspídeo que a 12 manera de "seudoaneuris- 
ma" ocluía parcial (n: 9) 0 totalmente (n: 2) el 

defecto septal. En seis enfermos la CIV fue 

inequívocamente subaórtica, y finalmente en 
uno el tabique interventricular estaba intacto 
sin rastra ecográfico alguno de defecto previo. 

La relación de flujos pulmünar/sistémico en 
aquellos enfermos estudiados con cateterismo 
cardíaco osciló entre 0,8:1 )' 3,4:1 (media: 

1,9: 1). 
Otros defectos intracardíacos asociados obser- 

vados en esta serie fueron: membrana subaór- 
tica obstructiva (2/29; 7%); comunicación in- 
terauricular (1/29; 3 %); insu ficiencia aórtica 
(2/29; 7%); síndrome de cimitarra (1/29; 3%); 
estenosis valvular pulrronar (2/29; 7%). En cua- 
tro enfermos (14%) el VDB se asoció a doble 
salida ventricular derecha (uno con dextrocar- 

dia). EI enfermo más longevo del grupo tenía 
hipertensión arterial sistémica e hipertensión 

pulmonar moderada asociada. 
Datos ecocardiográficos: Las imágenes anató- 

micas compatibles con VDB fueror: fácilmente 
detectadas en pIanos subcostal transversal 0 

sagital de VD, y en eje largo paraesternal con 
inc1inación del transductor hacia hombro iz- 
quierdo buscando una imagen panarámica de la 
vía de salida del VD desde el área ostium infun- 
díbulo hasta la división de la arteria pulmonar. 
Los datos anatómicos sustanciales estuvieron 
representados por una 0 dos estructuras muscu- 
lares que a la manera de bandas cruzaban el 

seno ventricular subinfundibular desde su 

inserción septal (borde anterosuperior del 

defecto interventricular) hasta su homónima 
pared parietal (pared Iibre de YD), 0 par ~na 

imagen muscular anular a mvel del ostmm 
infundíbulo en la que también participaban el 
tabique interventricular y las trabeculaciones 
septoparietales de la pared libre (Figura 1). La 
señal Doppler pulsado con color demostró la 
aceleración del fluje, con evidente "mosaico" de 

colares a ese r:ivel (Figura 2); mediante señal 

continua se pudo estimar el gradientc entre la cá- 
mara de alta presión de entrada 0 proximal y la 
de baja presión, infundibular, distal 0 de salida 

que se apreció amplia y libre de obstrucción. 
Similares detalles morfológicos se observaron 

en el aná1isis angiográfico de la ventriculografía 
derecha en proyección anteroFosterior con 0 

sin inclinación craneocaudal, 0 en oblicua dere- 
cha elongada (Figura 3). 

Fig. 1. Imágenes ecocardiográficas de ventrículo derecho obteni- 
das desde piano subcostal: eje cOtto con ligera angulación iz- 
quierda (A), y rotación antihoraria de 900 (b). En A se observa 
un "rodete" muscular subinfundibular que deja por encima un 
infundíbulo amplio y libre; mientras que en B son evidentes dos 
bandas anómalas, que desde la inserción septal se dirígen hacia 
abajo hasta alcanzar la pared libre del ventrículo dejando per- 
meable la vía de salída [*: "rodete" y bandas musculares obs- 
tructivas (ban muse obs); VD: ventrículo derecho; AD: aurícula 
derecha; AI: aurícula izquierda; TP: tranco pulmonar; VI: ven- 
trículo izquierdo; Val: válvula pulmonar; Infund: infundíbulo 1. 
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Fig. 2. Ambas imágenes corresFonden a la vía de salida de ven- 

trículo derecho 0 infundíbulo obtenidas desde pIano paraester- 

nal inclinando el transductor hacia hombro izquierdo. En A 

se visualiza el rodete obstructivo a nivel del ostium in fund íbulo 

claramente alejado de la cámara infundibular; en B el mapeo 

en color pone de manifiesto la rurbulencia desde ese mismo nivel 

sobrepasando la válvula pulmonar (VP). Otras abreviaturas ver 
Figura 1. 

La reparación quirúrgica se realizó mediante 
resección del tejido obstructivo fibre muscular y 
bandas musculares hiF,ertróficas, corrigiendo asi- 

mismo las lesiones asociadas. La CIV se cerró 

con parche sólo en n u eve casos; tunelizando el 
flujo ventricular izquierdo hacia la aorta en 
aquellos con doble salida de YD. Aun cuando 
el gradiente intraventricular fue menor entre ]os 

que precisaron parche para cerrar el defecto sep- 

tal respecto de los que no (48 :t19 vs 56:t 13), 
respectivamente); est a diferencia no alcanzó 
signifie ación estadística. Existió correlación en- 
tre las c bservaciones ecc.gráficas y los hallazgos 
quirúrgicos en ]os enfermos operados sólo con 
ecocardiograma preintervención. 

La comunicación ir,terauricular fue reparadá 

con sutura continua en un caso ~! mediante tune- 
lizaciÓn de venas pulmcnares anémalas con li~a- 

dura de vasos aberrantes transdiafragmáticos en 
el rest<mte (cimitarra). La æenhrana subaórtica 
fue re~ecada cuando estuvo presente, aplicán- 

dose el prolapsc sigrnoideo en el enferrno con 
insuficiencia aórtica. 

Con el objeto de docuæentar el gradie,:te 
residual postcirugía se eva]uó la presión sistó- 
lica entre la entrada y salida del VD en el teatro 
operatorio; este parámetro osciló entre 0 y 
22 mmHg (media: 9,7 rnmHg). 

Se registró una mortalicla( global del 10 "/,) 

(2/20), en ningún caso relacicnada con la repara- 
ción quirúrgica: un enfermo ~allecié en el pcst- 
operatorio inmediate, pOl' obstrucción de tubo 
endotraqueal inadvertido, y el restante por 
meningiti~, un año después de la intervención. 

Dos enfermos requirieron reoperac:ión, ambos 
con CIV resideal, une de ellos con obstrucción 

11 

Fig. 3. Composición angiográfica que demuestra en A un estre- 
chamiento anular 0 rodete muscular (flecha) que divide al 

ventrículo derecho en cárnara de entrada (ent) y de salida (inf). 
Esta última, am plia y sin obstrucciones. En B se advierten defec- 
tos de opacificación que correspond en alas trabeculaciones 
musculares apicoparietales de la trabécula septomarginal (bandas 

anómalas (flechas) (ap: arteria pulmonar). 

persistente aseciada (casos 19 y 16, respectivél- 

mente); es de destacar que este último fue in- 
tt:rvenido inicialmente cun diagné.stico de tetra- 
logí", de Fallot, practicándo~.e una innecesaria 
ampliaeión del tracto de salièa de VD y un im- 
perfecto cinre de Ie que se supuso b CIV, 
cuarcdo en realidad se trataha del "orificio" que 
cnr,ectaba entrada y salida (e la cavidad ven- 
tricular. 

Dcrénte el período de segGimiento (entre seis 

meses y nueve años) los enfennos opel' ados es- 

tán asÌJ tomáticos, sin eviden cia de cortocircuito 
residual u c-bstrucción sigr:ificativa. 

DISCUSION 
La incidencia del VDB no está establecid;:, ccn 
exactitud; su pretenèida rareza es discutible pOl' 

cuanto esta forma singular de obstrucción ven- 
trie ular derecha está notificadz e'î el 10 "/e de 

enfermos operados de CIV; Y en el 11 % de los 

casos inicialmen te diagnosticados de tetralogía 
de Fallot. 11, 12 

Dada su frecuente asociación con la CIV, la 
expresividad clínica depende del carácter progre- 
sivo del estrechamiento subinfundibular, predo- 
minando la insuficiencia card íaca cuando es 

leve, 0 la hipoxemia cuando es severa. Ocasio- 
nalmente la oclusión espontánea del defecto 
interventricular homologa los hallazgos clín- 
icos a una obstrucción derecha con tabique 

íntegro. 13-16 

La posición anatómica de la comunicación 
interventricular es mayoritariamente perimem- 
branosa y de variable tamaño; raramente se loca- 
liza a nivel subaórtico en ausencia de des plaza- 
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miento del septo infundibular 0 de anomaHa 
de conexión ventriculoarterial; y menos aún es 

subpulmonar 0 interfundibular (conectada con 
la cámara de baja presión)Y-19 

Reciente información y cbservaciones que 

surgen también de esta serie sugieren una estre- 
cha vinculación entre la CIV y el VDB: 1) ele- 

vada asociación entre ambos; 2) diagnóstico de 

VDB lejos del período neonatal; 3) progresión 

paulatina del grado de obstrucción intracameral; 
y 4) aunque todavía por determinar con estUdios 

prospectivos, tendencia al cierre espontáneo del 

defecto interventricular, probablemente en rela- 
ción con el estrechamiento muscular y los dis- 

tUrbios de flu jo secundarios a este evento.8, 16, 17 

La naturaleza exacta del fenómeno obstruc- 
tivo es discutida; y aun cuando más de un me- 
canismo de aberrancia muscular puede estar 
involucrado, la hipertrofia y desplazamiento 

cefálico de la banda moderadora, 0 trabeculacio- 
nes apicales anómalas de la trabécula septomar- 
ginal parecen ser los sustratos morfológicos más 

constantes y ya presentes antes de la aparición 

de gradiente intraventricular. Esta observación 
sugiere la presencia de un "precursor" anató- 
mico identificable del VDB, que paulatinamente, 
y a la manera de patología adquirida, tabica 0 

estrecha la cavidad ventricular como consecuen- 
cia de su propio desarrollo y de la inversa rela- 
ción entre obstrucción fija y el aumento de la 
superficie corporal y tamaño cardíaco.6, 8, 20-23 

En este sentido, y preferentemente desde 

pIanos sub costales, la ecocardiografía bidimen- 
sional detecta manifestaciones anatómicas del 

VD de alta sensibilidad diagnóstica para el VDB, 
tal como puede verse en la Figura 1; asimismo, 
define las lesiones asociadas, que por otra parte 
en esta serie son similares alas halladas por 
otros autores, con excepción del síndrome de 

cimitarra, no referido en la literatura. I, 12,24,25 

La técnica Doppler con mapeo en color per- 
mite la localización del gradiente intraventricu- 
lar, estableciendo datos diferenciales entre las 

relaciones de flujo dependientes de la CIV y de 

la estenosis. La experiencia acumulada con estos 

métodos no invasivos en el VDB subraya que, ya 
superada la etapa transicional vinculada con el 

reconocimiento ecocardiográfico de las estruc- 
turas anómalas y su análisis comparativo con las 

imágenes angiográficas y/o quirúrgicas, la con- 
fiabilidad diagnóstica es suficientemente precisa 

como para considerar innecesario el cateterismo 
cardíaco confirmatorio en casos seleccionados. 

Dos ejemplos de esta afirmación se han mencio- 
nado en el apartado correspondiente. 

La corrección quirúrgica del VDB está indica- 

da en los enfermos sintomáticos 0 con significa- 

tivo gradiente intraventricular. Los resultados 
son excelentes tanto cuando se utiliza la vía 
transventricular 0 la atrial derecha. Esta última 
tiene determinadas ventajas sobre la primera: 
permite un reconocimiento óptimo del meca- 
nismo obstructivo, 10 que excluiría el involunta- 
rio error descripto en uno de nuestros enfermos, 
posibilita el cierre de la CIV y hace innecesario 
el so porte inotrópico postoperatorio.26-28 

El VDB es una entidad relativamente frecuen- 
te en lactantes 0 niños con CIV; debe sospechar- 

se cuando se advierta discordancia entre el 

tamaño del defecto, el grado de hipertrofia ven- 
tricular derecha y la cualidad eyectiva del soplo 

cardíaco. Su diagnóstico puede confirmarse 
mediante una prolija exploración ecocardiográ- 

fica asociada a técnica Doppler; la magnitud del 
gradiente intraventricular es el parámetro que 
define la elección terapéutica. 

SUMMAR Y 

Double chambered rigth ventricle (DCRV) is a form of 
right ventricular obstruction characterized by muscular 

narrowing that divided the right ventricle into an inflow 
and outflow portions. The clinical records of 29 patients 

with DCRV were reviewed: the age range from 4 months 
to 63 years and 19 of them were females. The majority 
of the clinical features were cardiac failures, hypoxemia 
and exersice intolerance. The diagnosis was confirmed 
by cardiac catheterization in 22 patients, by two dimen- 
sional echocardiogram with color flow Doppler techni- 

que in 6, and in the operating room in one. The as- 

sociated anomalies were: ventricular septal defect 
(96"10); double outlet right ventricle (14"10); discrete 

subaortic stenosis (7"10); aortic insufficiency (7"10); 

atrial septal defect (3"10), pulmonary valve stenosis (7"10) 

and scimitar syndrome (3"10). The mean right intraven- 
tricular gradient was 54 mmHg (from 25 to 124). Sur- 
gical correction was performed in 21 patients: twelve 
by ventriculotomy and the others by atraial approach. 
Two patients were submitted to surgery only with the 

echocardiogram assistant. Two patients are awaiting 
surgery and 6 are under clinical revision. Two patients 

died because meningits and traqueal tube obstruction, 
other two patients needed reoperation that was succes- 
fuly carried out. A hypertrophic and displaced mo- 
derator band, anomalous muscle bundles and obstructive 

fibromuscular tissue were resected in surgery. All 
() perated patients were in class I between 6 months and 
9 years of follow-up- The transatrial surgical approach 

has advantages over ventriculotomy: optimal view of 
the morphologic abnormalities, easy closure of the 

ventricular septal defect and resection of the muscular 
bands; the additional benefit was the preservation of 
the right ventricular performance. DCRV is not uncom- 
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mon form of intraventricular obstruction; when the 
decision of surgical repair is made a careful echocar- 

diogram color Doppler evaluation may exclude in 
selected cases the invasive study for the preoperative 
diagnosis. 
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