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RESUMEN

Paciente varén de 59 afios con antecedentes de soplo cardiaco desde los 5 afios de edad sin
seguimiento médico, que acude a urgencias por disnea en reposo y palpitaciones. Desde 6
meses antes del ingreso presentaba disnea NYHA (clase funcional) I, que fue aumentando
progresivamente. La ecocardiografia transtoracica y transesofégica revelé una obstruccion
subpulmonar grave por haces musculares anormales que formaban un anillo fibroso, se
realizo el diagndstico de ventriculo derecho de doble cdmara (VDC), que se confirmé mediante
resonancia magnética cardiaca. Durante la hospitalizacion, se decidié el tratamiento quirdrgico.
En la actualidad, la paciente ha tenido seguimientos anuales durante seis afios, con una
evolucion favorable.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas; Obstruccion del flujo ventricular externo; Ventriculos
cardiacos (fuente: DeCS-Bireme).

ABSTRACT

A 59-year-old male patient with a history of heart murmur since the age of 5 years without
medical follow-up came to the emergency room complaining of dyspnea at rest and palpitations.
From 6 months before admission, he presented dyspnea NYHA (functional class) I, which
progressively increased. Transthoracic and transesophageal echocardiography revealed severe
subpulmonary obstruction by abnormal muscle bundles forming a fibrous ring, in other words,
the diagnosis of a double-chambered right ventricle (DCRV) was made and confirmed by
cardiac magnetic resonance imaging. During hospitalization, surgical treatment was decided.
Now, the patient has had annual follow-ups for six years, with a favorable evolution.

Keywords: Heart defects, congenital; Ventricular outflow obstruction; Heart ventricles(source:
MeSH NLM).

INTRODUCCION

El ventriculo derecho de doble camara (VDC) es un defecto cardiaco congénito
poco frecuente causado por bandas anémalas que separan el ventriculo en
una camara proximal de alta presion y una camara distal de baja presion (-3,
Al no distinguirse de otras lesiones obstructivas del ventriculo derecho (VD),
el VDC es dificil de diagnosticar y tiene una presentacion esporadica, mas
aun en la poblacién adulta, su prevalencia es del 0,5-2% de las cardiopatias
congénitas @, asociandose frecuentemente a otros defectos cardiacos
congénitos (80-90%) ("34. Se propone que el VDC estd causado por el
aumento del flujo sanguineo a nivel del tracto de salida del ventriculo derecho
que provoca hipertrofia de la cresta supraventricular o hipertrofia de la banda
moderadora ©.

Los posibles mecanismos fisiopatoldgicos “ son: 1) en pacientes con
comunicacién interventricular (CIV), el aumento del flujo izquierda-derecha
entre ambos ventriculos genera hipertrofia de la cresta supraventricular
y 2) en pacientes sin CIV puede deberse a una alteracion de la localizacion
(desplazamiento superior) de la banda moderadora o de las trabeculaciones
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septo parietales al componente trabecular del apex
ventricular derecho.

Presentamos el caso de un paciente varén de 59
aflos, mestizo con antecedentes de hipertension
arterial controlada hace 10 afios y un soplo cardiaco
diagnosticado a los 5 afios sin seguimiento médico.

El principal sintoma en los Ultimos 6 meses fue disnea
que aumenté de clase funcional | a IV, en el momento
de la hospitalizacién. También referia tener palpitaciones.
La exploracion fisica reveld un soplo cardiaco sistdlico Ill/
VI paraesternal izquierdo, distension de la vena yugular y
edema de miembros inferiores.

El electrocardiograma muestra aleteo auricular e
hipertrofiaventricularderecha (HVD).Laecocardiografia
transtoracica (ETT) y transesofdgica (ETE) reveld una
obstruccién subpulmonar grave por haces musculares
anormales que formaban un anillo fibroso.

Esto causé Ventriculo derecho de doble camara
(VDC), con un gradiente intraventricular maximo
de 111 mmHg, funcion sistélica del VD deprimida,
dilatacién de la camara derecha e hipertrofia del VD
(Figura 1). La funcidn sistélica del ventriculo izquierdo
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(VI) estaba preservada y no se apreciaban shunts. La
ventriculografia del VD revelé una doble camara, al
igual que la resonancia magnética cardiaca (Figura 2).
Durante la hospitalizacién, se realizé un tratamiento
quirurgico del anillo muscular del tracto de salida del VD.
Actualmente, la paciente realiza seguimientos anuales
desde hace seis afios, evolucionando favorablemente y
sin presentar disnea.

En este caso de VDC presentado, se han observado los
sintomas comunes (reportados en otros casos), como
es la disnea, la cual es causada por la obstruccién del
tracto de salida por la banda fibromuscular, que a su
vez reduce de manera directa el volumen eyectivo del
ventriculo derecho e indirectamente el del ventriculo
izquierdo (véase comparacion de las cavidades
derechas e izquierdas en Figura 1B).

También se han descrito sintomas como sincope,
hipotensién y angina, todos debidos a la misma
explicacion fisiopatoldgica, pero en este caso no se
presentd. En casos con un gradiente elevado, como
el de Nikolic ® con gradiente de 124 mmHg, se pudo
observar cianosis, pero en el presente caso a pesar
de tener 111mmHg la cianosis no fue reportada.
Estas variaciones en las presentaciones clinicas son

Figura 1. Ecocardiogramas bidimensionales preoperatorios. A. Hipertrofia ventricular derecha, dilatacion y contraccién disminuida en el eje largo paraesternal.
B. Dilatacion en VD y AD, con un TAPSE de 12 mm (moderadamente deprimido) en vista apical de 4 camaras. También muestra regurgitacion tricuspidea leve.
C. No hay obstruccién de la valvula pulmonar, tracto de salida derecho y arteria pulmonar. D. En el eje corto paraesternal, dilatacion del VD y division en dos

camaras por una estructura fibromuscular a 2 cm de la arteria pulmonar.
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Figura 2. A. Resonancia cardiaca que muestra “aliasing” o deslizamiento en el VD, en este caso, signo de obstruccion del VD. B. Separacion del VD en dos
cémaras debido a una banda fibromuscular, en la porcién proximal del infundibulo. La cdmara proximal de alta presion estad muy trabeculada, contrariamente a
la cdmara distal de baja presion. C. La ventriculografia del VD muestra la obstruccién del ventriculo derecho de 7,3 milimetros. D. En el quiréfano, identificamos

la banda fibromuscular (flecha).

multifactoriales, ya que la progresién en el tiempo
de la enfermedad puede generar mecanismos
compensadores fisioldgicos.

El electrocardiograma mostré criterios de hipertrofia
del ventriculo derecho compatible con los hallazgos
ecocardiograficos y la resonancia cardiaca, asi como
ritmo de flutter atrial, hallazgos similares a lo reportado
por otros autores .

En este caso se realizé una ecocardiografia
transtoracica (ETT) (Figura 1), que no fue concluyente
como en el grupo de estudio de Hoffman et al. ®, en
el que sélo pudieron diagnosticar al 8-15% de sus
pacientes. En concreto, esta prueba es muy precisa para
el diagnéstico pediatrico, pasa lo contrario en adultos,
debido a la mala ventana acustica que presentan a
mayor edad, asociada a factores como la obesidad u
otras patologias concomitantes 9, Por ello, al paciente
se le realizé un ecocardiograma transesofagico (ETE),
que pudo diagnosticar mejor esta patologia. Se pudo
medir principalmente el gradiente mesoventricular
(gradiente maximo de 111 mmHg), lo que determiné
el tratamiento.

https://doi.org/10.70106/rmr.v4i1.17

El cateterismo cardiaco (CC) (Figura 2-C) vy la
resonancia magnética cardiaca (RMC) (Figura 2-A 'y
2-B) también estan disponibles ™ para el diagndstico
de la VDC. En este caso, la RMC permite visualizar las
bandas anémalas en todos los planos; de este modo, se
ha descrito como la herramienta no invasiva mas eficaz
para visualizar el corazén ™. Por otro lado, la CC valora el
estado hemodindmico de forma mas significativa que la
ETE ®, ademas de ayudar a descartar lesiones asociadas
que pueden influir en el tratamiento quirdrgico @, como
las anomalias de las arterias coronarias. Los médicos
deben tener la sospecha de la coexistencia del VDC
con otras lesiones obstructivas del tracto de salida
del VD, como la tetralogia de Fallot y la comunicacién
interventricuar con estenosis pulmonar, ya que el
VDC puede causar la persistencia del gradiente de
presion a pesar de la correccién quirdrgica de las otras
anomalias congénitas, lo que llevaria a la inestabilidad
hemodinamica postoperatoria ®.

La indicacion de reseccion de las bandas musculares

andmalas es en pacientes sintomaticos ®y asintomaticos
con un gradiente superior a 40 mmHg ¥, como en
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este caso clinico. Sin embargo, en otros informes se
optd por el tratamiento con betabloqueantes, debido
al rechazo de la intervencién por parte del paciente ©.
Ademads, existen pruebas de pacientes asintomaticos
con gradientes ventriculares mas elevados que fueron
tratados Unicamente con seguimiento clinico ©.

Los desenlaces clinicos son el tiempo de vida libre de
sintomas vy la reduccién de la mortalidad. Por otro lado,
la supervivencia sin cirugia a los 50 afios es infrecuente,
debido a insuficiencia cardiaca por empeoramiento de
la obstruccion (19,
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