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El sindrome del ventriculo

derecho hipoplasico

CarLos Pirgz-TREVING, *
Honorio SaNTaMaria
ARTURO MaRrTiNEZ] Y
ALONSO AUTREYL

Ia valvula pulmonar.

pidea funcional, de grado variable.

La hipoplasia del ventriculo derecho se ha descrito
como una lesién congénita aislada, en asociacién con
otras anomalias, fundamentalmente lesiones obstruc-
tivas de la vdlvula tricaspide o de la vilvula de la
arteria pulmonar; ** la entidad es de cardcter fami-
liar»%¢ K] concepto abarca los casos de cavidad
ventricular derecha pequeria y paredes gruesas, por lo
que el calificativo de “hipoplasico” no es el estricta-
mente adecuade, pucs ello llevaria implicito un tras-
torno del desarrollo embriolégico de la bolsa tra-
becular, como sucede en la anomalia de Ebstein o ¢n
la de Uhl, malformaciones que cursan con cavidad
ventricular grande. Sin embargo, el uso ha consagra-
do el término hipoplasia cuando la cavidad queda
pequefia, muy probablemente por falta de funcién
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Se describen los resultados obtenidos en ¢l estudio de veinticuatro casos con cardiopatia congénita ciandgena,
caracterizada fundamentalmente por hipoplasia del ventriculo derecho. No se incluyeron en la serie aqucllos
casos en los cuales dicha hipoplasia es inherente a otra malformacién, como la atresia tricuspidea y la atresia de

Las caracteristicas clinicas, electrocardiogrificas y radioldgicas, asi coma los hallazgos hemodinimicos y angio-
cardiogrificos, permiten integrar un verdadero sindrome. Los componentes anatémicos que mds frecuentemen-
te cocxisten en Ia hipoplasia del ventriculo derecho, son la obstruccién de su via de salida ¢ insuficiencia tricus-

hemodindmica y no necesariamente por defecto em-
briolégico.

Diferencias en nomenclatura han hecho dificil in-
tegrar, en una entidad definida, los casos con ven-
triculo derecho hipopldsico. El primer obstaculo es
que habitualmente las lesiones asociadas son de tal
gravedad, que tanto desde el punto de vista de sus
manifestaciones clinicas como de las hemodindmicas
y anatémicas, dan un caracter distinto, con especifi-
dad suficiente para integrarse en cntidades aisla-
das. Estc ¢s el caso de la atresia tricuspidea v de Ia
pulmonar, ambas caracterizadas por grados variables
de hipodesarrollo de la cavidad ventricular derecha,

El primer intento de clasificar los casos de ven-
triculo derecho hipoplasico se debe a Khoury,” quien
incluye casos con atresia pulmonar, atresia tricuspi-
dea, hipoplasia del anillo tricuspideo y defecto inter-
ventricular. Dicho antor ha propuesto el término de
complejo de ventriculo derecho hipoplisico, para
englobar en ¢l todas las anomalias congénitas que
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cursan con grados diversos de cavidad ventricular
derecha pequena,

Fn 1963, Williams* deseribid por primera vez
casos en los que ¢l ventriculo derecho hipoplasico se
asociaba a su vee con hipoplasia de la valvula tricas-
pide y estenosis de la arteria pulmonar. Dicho autor
considerd a csta combinaciom de nalformaciones

como una entidad diferente dentro del grupo de las
cardiopatias congénitas clanogenas.

Nosotros nos inclinamos mas por las consideracio-
ues de este 1ltimo autar, con hase en la obscrvacion
clinica y neerdpsica de casos en los que hubo asocia-
ciom de cavidad ventricular derecha pequena, esteno-
sis valvular o infundibular de la arteria pulmonar ¢
hipoplasia de la vilvnla trictspide, cuyas caracteristi-
cas clinicas y hemodindmicas eran muy similares,
dentro de un patréu anatémicoe constante.

' ¢l pr{:scnrc trabajo se yelatan los hallazgos
cfectuados en 24 casos de los acervos clinicos y ne-
crdpsicos de los hospitales de Pediatnia v de Cardio-
logia v Newnologia del Centro Médico Nacional.

Material y métodos

Ia edad de los 24 casos vand de cuatro dias a ocha
afios; nueve fueron recién nacidos, ocho lactantes y
¢l resto, preescolares v escolares; catorce casos fucron
del sexo femenino.

Todos los casos fucron estudiados clinicamente,
con tadiografia de tormx, clectrocardiograma y an-
giocardiografia selectiva de ventriculo derecho. Ob-
tuvi¢ronse presiometrias intracavitanas en dieciocho
pacicntes. Sc realizd tratamicuto quinirgico en die-
cisicte pacientes v en scis, se hizo estudio neerdpsico.

Resultados

Hallazgos clinicos. Veintitn pacientes presentaron
cianosis desde el nacimicnto; cuatro de cllos habian
sufrido crisis de hipoxia. Seis casos fucron traidos al
hospita) con manifestacionces de insuficiencia cardia-
ca congestiva; el resto fucron referidos para estudio
clmgnoqtlco por presentar soplo o clanosis.

'T'odos los casos mostraron soplo cardiaco; ¢n dieci-
sicte de ellos ¢l soplo era sistolico, con cardcter de
eveeeion, localizado al drea pulmonar y en siete, de
tipo lmlo%lstohco con localizacién en €l borde pares-
ternal izquicrdo b'1|o en tres se auscultd, ademds,
soplo continuo prepio de conducto arterioso.

1)l scgundo rido cardiaco se encontrd rteforzado
v unlco en quinee casos, disminnido en su compo-
nente pulmonar en seis v ausente en otro; ¢n dos ca-
s0s tuvo caracteristicas normales.

Los diagndsticos de admisién al hospital fueron, en
orden de frecuencia, los siguientes:

Fstenosis pulmonar con septum mtacto 6
Tetralogia de Fallot 5
Iinfermedad de Ebstein S B
Atresia pulmonar con septum intacto 3

Casos
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Transposicién con estenosis pulmonar 27
Atresia tricuspidea 27

Hullazgos clectrocardiogrificos. 1il electrocardiogra-
ma mostré eje eléctrico de alrededor de +90°; solo
en cuatro casos se encontrd entre — 30 v 1207, Dieci-
sicte casos mostraron signos electrocardiogrificos de
crecimiento de la auricula derecha, con signos de
hipertrofia ventricular derecha de tipo sistélico. En
cuatro casos se cncontrd hipertrofia ventricular iz-
gnicrda v ¢n dos, hipertrofia biventricular; cn el alti-
mo no habia signos de sobrecarga en cavidades car-
diacas (fig. 1a, b v ¢).

Fig. 1. Electrocardiogramas. A). Caso 3. El tra-
20 puede considerarse dentro de limites norma-
les. B). Caso 8. Signos de sobrecarga ventricular
izquierda y hemibloqueo fascicular anterior, que
recuerda al electrocardiograma de ila atresia
tricuspidea. C). Caso 2. Signos de bloqueo in-
completo de la rama derecha del haz de His, por
sobrecarga diastélica del ventriculo derecho.
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Casos
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triscusp.

Arteria pulmonar ©

Ventriculo derecho ®

Fig. 2. Presiomstrias.

Hallazgos radioldgicos. La radiografia simple de torax
mostrd grados variables de cardiomegalia, de ligera a
moderada; hubo signos radioldgicos de crecimiento
del ventriculo derecho, con segmento de la arteria

pulmonar cxcavado e imagen de vascularidad pulmo-
nar disminuida.

Hallazgos hemodindmicos (fig. 2}. En dieciocho ca-
sos s¢ practicaron registros de presiones intracavita-
rias. En todos, con excepcién de dos, se encontrr’)
gradiente transpulmonar mgmflcatno

mm. de mercurio en el ventriculo derecho; en un
solo caso {ndm. 10) se encontr$ evidencia de este-
nosis tricuspidea, con presiones normales en ventricu-

lo derecho de 30/3 y presion media de 9 mm. 1lg en
la auricula derecha {ondas “a” de 12 mm. y ondas
“v' de 13 mm. Hg).

En todos los casos se realizd cstudio angiocardio-
grafico sclectivo en ventriculo derecho (figs. 3 a 6).

$INDROME DEL VENTRICULO DERECHO HIPOPLASICO

Once casos mostraron presiones por arriba de 100

Fig. 3. Caso 5. Edad tres meses. Angiocardio-
grama selectivo en ventriculo derecho, en pro-
vaccion lateral. Obsérvese el tamafo diminuto
del ventriculo derecho, de paredes lisas y con
regurgitacidn tricuspidea. No puede estimarse
que haya estenosis pulmonar; el gradiente trans-
pulmenar fue de 15 mm.Hg (presién de VD, 50
mm.Hg, presién de TAP, 35 mm. Hg).
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Fig. 4. Caso 14. Edad cinco meses. Angiocar-
diograma selectivo en ventriculo derecho, en
proyeccién lateral. Cavidad ventricular derecha
peguefia y signos de estenosis valvular pulmo-
nar, sin regurgitacidn tricuspidea (presion de
vD, 110 mm.Hg. y de TAP, 10 mm.Hg).

La cavidad sc abservy pequena, comparada con la
silucta cardiaca v con ¢l tamano disminuido del anillo
tricuspideo. Esto altimo se pudo valorar fundamen-
talincute en la posicion lateral.

Eu doce casos {30743, se observa regurgitacidn tn-
cuspidea de magnitud valorable, no atribuibic a ar-
tefacto por rechazamuento de una de las valvas por
¢l catcter. F trece casos existian abundantes travec.
tos fistulosos en la pared del ventriculo derecho, que
fucron interpretados como smuoides muy dll.ltddOS
los que por su abundancta v distribucion ¢n la pared

Fig. 5. Angiocardiograma selectivo en el ven-
triculo dereche. Proyeccion frontal del caso de
la figura anterior. Obsérvese la pequefiez del
ventriculo derecho.

504

Fig. 8. Caso 11. Edad ocho afos. Angiocardio-
grama selectivo en el ventriculo derecho, en
proyeccion frontal. La cavidad ventricular s
muy pequena; hay regurgitacién tricuspidea vy
abundantes sinusoides {flechas} en el miocar-
dio del ventricuio derecho.

del ventriculo, condujeron a la sospecha erronea de
cavidad ventnicular derecha grande, con hipertrofia
de sus trabeculaciones.
Hallazgos necrdpsicos. Las alteraciones anatémicas
comuncs a todos los casos estudiados por necropsia
comprendian lus estructuras del ventneulo derecho,
la valvula tricaspide v cunara de entrada, Ia cavidad
ventrienlar pmpldmcntc dicha v la cimnara de salida
en su componente infundibular v valvular pulmonar.
Fn gf.ucral hubo alteracion estructural morfologi-
ca de las valvulas trictispide y pulmonar v disminu-
cion considerable de T cavidad ventricular propia-
mente dicha, ast como estrechez de la via de salida
mfundibular (fig. 7). F didmetro del anillo valvular

Fig. 7. Caso 12. Edad 16 dias. Vista anterior
de ambos ventriculos. Obsérvese la pequenez
del ventriculo derecho y la estrechez tubulifor-
me del infundibulo, que se continua con arteria
pulmonar hipoplésica, con valvas engrosadas vy
displasicas (flecha).
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Fig. 8. Caso 15. Edad un mes. Vista inferior de
ambos auriculas. Notese la diferencia en el dia-
metro del anillo auriculo-ventricular mitral {M)
y tricuspideo (T} y la hipertrofia de los musculos
pectineos de la auricula dercha. Existen sélo
vestigios del septum interauricular (tlecha).

tricuspideo se encontrd disminuido (figs. § a1 10},
Las valvas de la triscuspide se hallaban retraidas por
enerdas fendinosas gruesas v cortas, que impedian la
movilidad v dejaban nn otificio circundado por bor.
des tibres muy engrosados v fibrosos (fig. 91, 1n
otras ocasiones s¢ pudicron identificar bien las tres
valvas de Ja tricaspide, las cuales aparcctan redun-
dantes por la pequeniez del anille valvular v que con-
sccuentemente lo huclan estendtico (fig. §). Otras
veees no fue posible identificar pifares o cuerdas ten-
dinosas, por ¢star deformadas o displisicas {fig, 10}

In cuanto a la cavidad ventricular propiamente
dicha, s¢ encontraron datos de fibroelastosis endoeidr-
dica, que daban aspecto blanco nacarado a la super-
ficic eudocdrdica, ast como rigidez, que hizo dificil
su examen intemo (figs. 9 v 10).

La vilvula de la arteria pulmonar se encontré este-

notica, con las valvas redneidas a mamelones redun.
dantes, que ocluian un anillo valvular estrecho v i
broso (figs. 9 v 10, flechas).
Evolucién. Dicciocho pacientes fucron intervenidaos
quinmirgicamente. Un caso fallecio antes de la inter-
vencion  quirargica;  de los ciuco  restantes,  se
desconoce la evolucidn, por haber desertado de Ta
consulta externa, Fn once se practied valvulotomia
pulmonar v en cineo, valvulotomia v plastia anular,
In uno s¢ coustruvd fistnla  arteriovenosa hpn
Watcerston v en otro solamente sc ocluve i comunt-
cacion interanricular,

Once pacientes fallecicron en ¢l transoperatorio o
postopcratorio inmediato. Sois sobrevivicron vosu
evolucion ha side considerada como satisfactoria; en
todos ellos, tnicamente se habia efectuado I valvu-
lotomia pulmonar. Solamente en un caso {nam. 27
se practico cateterismo cardiaco postoperatorio, con
resultados hemodinamicos muy satisfactorios,

SINDROMI DET. VENTRICULO DERECIIO TIPOPLASICO
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Fig. 9. Caso 16. Edad un mes. Interior del ven-
tricule derechc de paredes gruesas, con abun-
dantes trayectos de sinusoides, superficie en-
docardica engrosada, lisa y endurecida, con
orificio de la valvula tricispide {T) de bordes
engrosados, cuerdas tendineas cortas y retrai-
das y la cresta supraventricular (CS) hipertrofi-
ca, obstruyendo el canail infundibular hacia la
arteria pulmonar (flecha).

Comentarios

Il intento de configurar al sindrome del ventriculo
derecho hipoplasico como wna entidad diferente, pa-
reee pustificadn. 5i bien existen entrdades en que I
hipoplasia del ventriculo derecho es 1 regly, como

so11 la tresia pn]m(mdr con septuin mitacto v L atre.
sia tricuspidea, casos como los que aqui se describen,
a1 bien su comportamicte clinico os similar, se dis-
tinguen substancialmente por sus caracteristicas clee-
trocardiograficas, radiologicas v anglocardiograficas,
Tambien dificre su tratamiento gninirgico, ¢l cual
posce aspectos peenliares, que van de acuerdo con
Las carg tensticas auatomicas encontradas.

La presencia de cianosis v de un soplo de eveecion
pulmiondr onienta al clinieo a los diagnadsticos de es-
ienosts pulmonar grave de tetralogin de Fallot.
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Fig. 10. Caso 17. Edad cuatro dias. Interior del
ventriculo derecho. Obsérvese el grosor de las
paredes, la cavidad muy reducida de tamafic y
la cresta supraventricular hipertréfica (CS), lo
que hace muy estrecho el infundibulo (INF). EI
orificio tricuspideo (T) estd rodeado de valvas
muy deformadas, con hipoplasia o ausencia de
muasculos papilares y rudimentos de cuerdas
tendinosas. La valvula pulmonar se halla casi
obstruida por valvas displasicas (fiecha).

Los casos con cardiomegalia significativa o 1squemia
pulmonar indncen a pensar ¢n Ja - enfermedad de
Iibstein, sobre tode cuando cxiste soplo de insufi-
ciencia tricuspidea, situacion frecuente en este sin-
drome.

Fs indudable que ¢l disgndstico definitivo solo
pucde establecerse mediante el estudio hemodindmi-
co, v que si bien pudiera ser sospechado sobre bases
clinicas, la mavoria de las veces se seguird pensando
¢n primera nstancia, en entidades mas comuncs,
como las mencionadas.

Frente a aguellos cases que por sus caracteristicas
clinicas hacen pensar en cstenosis pulmonar grave,
pero cuyo clectrocardiograma sea incongruente con
tal diagnéstico, se debe considerar siempre la posi-
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bilidad de un ventriculo derecho hipoplasico. Crano-
sis de grado variable, soplo de cyeccion pulmonar o
bien soplo holosistolico de iusnficiencia tricuspidea,
signos clectrocardiograficos de hipertrofia ventrienlar
derecha v de erccimiento de la auricula derecha, da-
tos radiologicos de silucta cardiaca con higera o
moderada cardiomegalia v de flujo disminuido, onen-
lan hacia ¢l diagnéstico del sindrome de ventricnlo
derecho hipoplésico.

Im el catelerismo cardiaco, las presiones estardn
wmodificadas, de acuerdo con la presencia o no de
obstruceion de la via de salida del ventriculo derecho,
sitnacion habitual en este sindrome. Ta excepeion
son los casos ratos de ventriculo hipoplasico genuino,
en los cuales s presiones de las cavidades derechas
pueden ser normales v en lo que Ta circulacion de 1a
vena cava inferior a la auricnla derccha, se hace coma
cn la vida fetal,

Aqui ¢s importante seialar la persistencia de a
valvula de Fustaquio de la vena cava mferior, cuva
redundancia o nniom al borde inferior del foramen
ovale, permite el paso de la sangre venosa directa-
wente hacia la auricula izquicerda, coma sucede cn
¢l feto v consceuentemente, propicia €] subdesanollo
del ventrienlo derecho, gue en csas circunstancias
mancja menos flujo. 1!

1! estudio angiocardiografico es fnudamental para
la verificacion diagnostica en cualgquicra de las dos
circunstancias mencionadas, ¢s decir, cuando exista
0 no obstruccion de la via de salida del ventoiculo
derechio v cuando se sospeche Ta persistencn de
vena cva uferior, con evidencia de corto cirauto de
derecha a 1izguierda al nivel auricular. Facstos casos
s conveniente practicar un angiocardiograma con in-
veeeion ent la vena cava inferior, lo que demostrara cl
paso directo hacia la auricula izquicrda® Tambicn el
ceocardiograma ¢s nn recurso diagnostico de gran va-
lor durante ¢l estudio micial del paciente, ya gqne per-
mite estimar Jas dimensiones de la cavidad ventricu-
lar derecha.

Fl tratamicnto quirirgice depende de las malfor-
maciones asociadas v de la gravedad de cllas. s
factible, a juzgar por las caracteristicas del angiocar-
diograma v por las presiomctrias, practicar una valvu-
lotomia pulmonar, con cxeclentes resultados post-
operatorios. Pero en otros casos, ¢n que la cavidad
ventricular es muy pequena, los resnltados no son tan
favorables v se requicre dejar la comunicacion inter-
auricular como una vilvnla de escape, aun a costa de
persistencia de la cianosis. Otros casos veqmeren tra-
tamicnlo quirirgico paliativo, del tipo de las fistulay
sistémico-pnlmonares tipo "taussig o Walterston,

La anastomosis de la vena cava superior a la rama
derecha de la arteria pulmonar ha corrido con buenos
resultados; ™ ** sin embargo no ha tenido mucha
aceptacion como procedinmiento quirurgico paliativo
y en la actmalidad estd pricticamente desechada.

Los casos en que existe comunicacion interauricu-
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lar, con corto circuito reverso y presiones normales en
el ventriculo derecho y la arteria pulmonar, sugesti-
vos de defecto en ¢l drenaje de la vena cava inferior
por persistencia anomala de la vilvula de Eustaquio,
pucden sex corregidas quirdrgicamente mediante cie-
e de la comunicacion interauricular y reseccidn de
la valvula andmala.™?

La asociacién de comunicacién interventricular
con hipopiasia del ventricwlo derecho es bastante
rara. Los autores no han encontrade casos con esta
asociacién de defectos, que seguramente son de
dificil solucién quirtrgica.’
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