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— PRIKRIVENI PRATITELJ VENTRIKULARNOGA
SEPTALNOG DEFEKTA

DOUBLE CHAMBERED RIGHT VENTRICLE — CONCEALED COMPANION
OF VENTRICULAR SEPTAL DEFECT
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Deskriptori: Septumski defekti klijetke — komplikacije; Dvostruka desna klijetka — dijagnoza, kirurgija, komplikacije;
Sréane klijetke — kirurgija

Sazetak. Cilj: Cilj je ovog rada prikazati klinicke karakteristike i rezultate kirur§kog lijecenja petero bolesnika s dvo-
strukom (pregradenom) desnom klijetkom (engl. Double-Chambered Right Ventricle — DChRV) kao mogué¢om poslje-
dicom ventrikularnoga septalnog defekta (VSD). Rezultati istrazivanja: U petero djece (4 djevojéice i 1 djecak) u dobi
od 2,3 do 11,3 godine (srednja dob 6,3 godine) dijagnosticiran je intrakavitarni gradijent desne klijetke zbog pregradnje
aberantnim mi$i¢nim snopovima. Svi su bolesnici imali VSD s hemodinamski nevaznim lijevo-desnim pretokom
(Qp/Qs od 10 do 31%). U troje djece DChRYV razvio se s primarnim VSD-om, kod jednog s ostatnim defektom nakon
zatvaranja perimembranoznog VSD-a zakrpom, a u jednog se djeteta desna klijetka pregradila priblizno 4 godine nakon
primarno zatvorenog VSD-a. Intrakavitarni gradijent mjeren je s pomocu katetera end-hole u rasponu od 50 do 90
mmHg. Dva bolesnika nisu imala subjektivnih tegoba src¢ane naravi, a u troje se opisuje umor pri pojacanim naporima.
Kod dva bolesnika VSD je bio smjesten proksimalno od pregradnje (perimembranozni), a kod dva distalno (subaortal-
ni-suprakristalni, konalni — doubly committed). Jedna je bolesnica imala dva VSD-a, jedan smjesten proksimalno, a
drugi distalno od pregradne stenoze. Dosad je grjeska kardiokirurski korigirana u tri bolesnika patch-plastikom VSD-a
i uklanjanjem zapreke u desnoj klijetki resekcijom aberantne muskulature, sve u dobi od 2 godine i 7 mjeseci do 6
godina i 3 mjeseca. Isti zahvat planiran je u jo§ jednog bolesnika, dok se u drugoga planira izolirana resekcija abe-
rantnog snopa. Postoperativnih komplikacija i subjektivnih simptoma sréane naravi u naSih bolesnika nije bilo, a
maksimalni intrakavitarni gradijent bio je 20 mmHg. Zakljucak: Pregradnja desne klijetke vjerojatno je uzrokovana
postojanjem VSD-a, neovisno o veli¢ini i lokalizaciji, a moze se razviti kod primarnog i rezidualnog VSD-a te nakon
njegova uspjesnog zatvaranja. Stoga pacijente s VSD-om, osobito perimembranoznim i suprakristalnim, valja dugo-
trajno kontrolirati u duljim vremenskim razmacima i nakon operacije. To je osobito vazno zbog moguénosti recidiva
pregradivanja, pojave subaortalne membrane i/ili insuficijencije aortalne valvule. KirurSko uklanjanje hipertroficnog i
aberantnog tkiva prikladan je oblik lijecenja s relativno rijetkim teskim komplikacijama, $to, s obzirom na ocekivani
progresivan tijek bolesti, opravdava operaciju pri znatnoj opstrukciji DChRV-a i odsutnosti simptoma.

Descriptors: Heart septal defects, ventricular — complications; Double outlet right ventricle — complications, diagnosis,
surgery; Heart ventricles — surgery

Summary. Objective: The primary objective is to present the diagnostic and treatment experiences with double cham-
bered right ventricle (DChRV) as a possible consequence of the ventricular septal defect (VSD). Results:The intracavi-
tary gradient as a consequence of the remodeling with aberrant muscle bundles in the right ventricle was diagnosed in
five children (four females) at the age of 2.3—11.3 years (mean age 6.3 years). All patients had VSD with hemody-
namically nonsignificant L-R shunts (Qp/Qs 10-31%). In three children DChRV developed with primary VSD, in one
with a residual defect after patch repair of perimembranous VSD, and in one four years after adequate VSD closure.
Intracavitary gradient measured by an end-hole catheter was 50-90 mmHg. Two patients had no cardiac symptoms,
while three of them had exercise intolerance.In two patients VSD was located proximally to the obstructive band (peri-
membranous) and in two patients distally (subaortic-supracristal, conal-doubly committed). One patient had two VSDs
— one located proximally and one distally to the obstructive band. The defect was so far surgically corrected in three
patients with VSD patch and resection of the obstructive aberrant muscle tissue at the age ranging from two years and
seven months to the age of six years and three months. One patient waits for the same surgical procedure, and the other
one for an isolated aberrant band resection. There were no postoperative complications, no postoperative symptoms
were reported, and maximal intracavitary gradient was 20 mmHg. Conclusion: Remodeling of RV (DChRV) is proba-
bly caused by the presence of VSD, independent of its size and location; it can develop in primary, residual VSD, as

1Zavod za pedijatrijsku kardiologiju, Klinika za pedijatriju, Medi-
cinski fakultet SveuciliSta u Zagrebu, KBC Zagreb (prof. dr. sc. Ivan
Malci¢, dr. med.; prim. Dalibor Sari¢, dr. med.; Dorotea Bartoniéek, dr.
med.), *Odsjek za pedijatrijsku kardiologiju, Klinika za pedija-
triju Klinika za djecje bolesti Zagreb (Visnja Toki¢ Pivac, dr. med.),
*0Odjel za kardijalnu kirurgiju djece, Klinika za kardijalnu kirur-
giju, Medicinski fakultet SveudiliSta u Zagrebu, KBC Zagreb (prof.
dr. sc. Darko Ani¢, dr. med.; Drazen Belina, dr. med.), *Klini¢ki zavod

za nuklearnu medicinu, Medicinski fakultet SveuciliSta u Zagrebu,
KBC Zagreb (doc. dr. sc. Stanko Tezak, dr. med.)

Adresa za dopisivanje: Prof. dr. sc. Ivan Mal¢i¢, Zavod za pedijatrijsku
kardiologiju, Klinika za pedijatriju, Medicinski fakultet SveuciliSta u
Zagrebu, KBC Zagreb, Kispati¢eva 12, 10000 Zagreb; e-mail: ivan.mal-
cicl@gmail.com

Primljeno 3. studenoga 2017., prihvaceno 28. rujna 2018.

307


mailto:ivan.malcic1@gmail.com
mailto:ivan.malcic1@gmail.com
http://doi.org/10.26800/LV-140-11-12-41

I. Mal¢i¢ i sur. Dvostruka (pregradena) desna klijetka — prikriveni pratitelj ventrikularnoga septalnog defekta

Lije¢ Vjesn 2018; godiste 140

well as after successful VSD closure. Therefore, patients with VSD, especially with perimembranous and doubly com-
mitted VSD need a continuous follow up even after operation. Long-term follow up is necessary due to possible ob-
struction recurrence, subaortic membrane and/or aortic valve insufficiency appearance. Surgical removal of the hyper-
trophic and aberrant tissue is an adequate way of treatment with relatively rare serious complications. Regarding the
expected progressive course of the disease, the operative treatment in significant DChRV obstruction even in the ab-

sence of symptoms is justified.

Pregradena desna klijetka (engl. Double-Chambered
Right Ventricle — DChRV) rijedak je poremecaj pri koje-
mu anomalni misi¢ni snop hipertrofi¢nih trabekula ili abe-
rantno postavljene septomarginalne trabekule pregraduju
desnu klijetku u proksimalni dio s visokim tlakom zadeb-
ljane, hipertrofi¢ne stijenke i distalni dio s niskim tlakom
tanke, glatke stijenke.' U bolesnika kod kojih postoje ano-
malna muskulatura ili atipi¢na septomarginalna trabekula
DChRV moze se smatrati prirodenom sréanom grjeskom,
no opisani su i slucajevi kod kojih nastaje postnatalno pro-
gresivnom hipertrofijom supraventrikularnoga grebena ili
drugih mi$i¢nih struktura u desnoj klijetki.>? Rije¢ je,
ustvari, o subinfundibularnoj opstrukcijskoj leziji desne
klijetke.*

Pregradena desna klijetka nalazi se u 0,5 — 2% po-
jedinaca s prirodenim sr¢anim grjeskama® te je uocena u
1 : 3600 obdukcija.* Cak 11% bolesnika koje su opisali
Kabhr i sur.® imalo je trisomiju 21. U 80 — 90% slucajeva
DChRYV vezan je uz druge pridruzene sréane grjeske, prije
svega perimembranozni VSD. Pridruzene grjeske mogu
biti i VSD druge lokalizacije, subaortalna stenoza, stenoza
plu¢ne valvule, dvostruki izlaz iz desne klijetke (engl.
Double Outlet Right Ventricle — DORV), Fallotova tetra-
logija (engl. Tetralogy of Fallot — ToF), anomalni utok
pluénih vena, korigirana transpozicija velikih arterija,
pluéna atrezija s intaktnim ventrikularnim septumom,
Ebsteinova anomalija, subaortalni greben, aortalna insufi-
cijencija, trikuspidalna insuficijencija, aneurizme infundi-
buluma, otvoren foramen ovale te prolaps mitralne valvu-
le.*® Cesta povezanost DChRV-a i VSD-a te progresivan
tijek bolesti upuéuju na moguénost da se hipertrofija mi-
Si¢nog tkiva razvija kao odgovor na turbulentni protok
kroz izlazni dio klijetke.’

Moze se ocitovati ve¢ u novorodenackoj dobi, a naj-
¢esce se dijagnoza postavlja u ranom djetinjstvu.'®!" Bo-
lest je tipi¢no progresivnog tijeka,'' a mnogi bolesnici
nemaju tegoba usprkos visoku gradijentu tlaka u desnoj
klijetki. Poremec¢aj naposljetku moze rezultirati smanje-
nom tolerancijom tjelesnog napora, gubitkom svijesti,
prekordijalnom boli, pa i sréanim zatajenjem.'? Odgodena
pojava simptoma te njihova nespecificna priroda djelo-
micno su uzrokom kasnijeg postavljanja dijagnoze. Zbog
progresivne prirode bolesti neki autori predlazu ranu
resekciju opstruktivnih snopova i kod asimptomatskih
bolesnika.’'® Medutim, indikacije za kirursko lijeCenje
asimptomatskih bolesnika jo$ nisu jasno definirane.!” Cilj
je naseg rada upoznati Citateljstvo s dijagnostickim i tera-
pijskim pristupom ovomu rijetkom entitetu radi prikaza
klinic¢kih karakteristika i rezultata kirur§kog lije¢enja pe-
tero bolesnika s DChRV-om kao mogucom posljedicom
ventrikularnoga septalnog defekta.

Bolesnici i dijagnosticke metode

Prikazujemo petero bolesnika dijagnosticiranih i lijece-
nih u Zavodu za pedijatrijsku kardiologiju Klinike za pe-
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dijatriju Klinickoga bolni¢kog centra Zagreb, kojima je
dijagnoza DChRV-a postavljena u razdoblju od svibnja
2015. do listopada 2017. godine.

Rijec je o djeci u dobi izmedu 4 i 11 godina (srednja
dob 7,65), cetiri djevojcice i jednom djecaku. Svi se kar-
dioloski prate od dojenacke dobi (0 — 4 mjeseca; srednja
dob 1 mjesec). Razlog upucivanja na pedijatrijski kar-
dioloski pregled bio je prekordijalni Sum s osobitostima
koje su pretpostavljale postojanje VSD-a, §to je u svih i
potvrdeno kompletnom kardioloSkom obradom, uklju-
Cujuci ultrazvuk srca, radioangioscintigrafiju i angiokar-
diografiju.

Pregradnja desne klijetke uocena je u dobi izmedu 2
godine i 4 mjeseca do 11 godina i 3 mjeseca (srednja dob
6,33). Auskultacijski se uz Sum VSD-a ¢uo 1 sistolicki
ejekcijski Sum najjaceg intenziteta uz lijevi rub sternuma
na sredini, s propagacijom prema gore. Intenzitet drugo-
ga sr¢anog tona bio je varijabilan. Sve osobitosti nalaza
kod djece s dvostrukom desnom klijetkom opisane su na
tablici 1.

Dijagnoza DChRV-a postavljena je na osnovi transtora-
kalnog ultrazvucnog pregleda te kateterizacije srca. S ob-
zirom na dob djece, ehokardiografski je prozor zadovolja-
vao te su se transtorakalnim ultrazvukom mogle prikladno
vizualizirati sve strukture. Kako bi se odredilo mjesto
akceleracije protoka, napravljen je i kontinuirani obojeni
dopler te se s pomocu pojednostavnjene Bernoullijeve
jednadzbe kvantificirao gradijent tlaka (slike 1.A, B, C).
U svih bolesnika ucinjene su i lijeva i desna kateterizacija.
Gradijent tlaka odredivali smo uz pomo¢ katetera s otvo-
rom na vrhu (engl. end-hole catheter) i njegovim povlace-
njem iz pluéne arterije kroz izlazni trakt desne klijetke sve
do njezina ulaznog dijela. S pomocu retrogradnog arterij-
skog pristupa na slican su nacin izmjereni gradijenti tlako-
va s lijeve strane. Desna je klijetka angiokardiografski
prikazana iz posteroanteriorne i lateralne projekcije, a svi
su bolesnici imali i lijevu ventrikulografiju (slike 2.A, B,
C). Osim na osnovi oksimetrije, veli¢ina pretoka procje-
njivana je i radioangioscintigrafski zbog viseg stupnja
senzitivnosti radioangioscintigrafije u odnosu prema oski-
metrijskoj analizi prema Ficku (tablica 1.). Svi su pretoci
bili hemodinamski nevazni, uz niske vrijednosti PVR-a.

U vrijeme dijagnosticiranja DChRV-a troje je djece sla-
bije toleriralo tjelesni napor, dok je dvoje bilo asimpto-
matsko. Dvoje djece (bolesnici 2 i 4) imalo je perimem-
branozni VSD, dakle, povezan s proksimalnom Supljinom
koja ima visok tlak, pa je transventrikularni gradijent bio
nizak. Dvoje djece (bolesnici 3 i 5) imalo je VSD koji je
bio povezan s distalnom Supljinom (suprakristalni, doubly
committed), uz visok interventrikularni gradijent (srednja
vrijednost 73,33 + 5,77 mmHg). Najmlada je djevojcica
imala dva VSD-a, od kojih je jedan bio povezan s proksi-
malnom, a jedan s distalnom Supljinom (bolesnik 1). Dva
su bolesnika inicijalno uz VSD imala dodatne stenoze na
izlazu iz desne klijetke; bolesnik 2 pulmonalnu valvularnu
stenozu (gradijent 70 mmHg), a bolesnik 5 infundibularnu
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Tablica 1. Klinicke karakteristike bolesnika s pregradenom desnom klijetkom
Table 1. Clinical characteristics of patients with double-chambered right ventricle

Qp/Q Prethodne Gradijent
Razlog Pridruzene  Dob dg. (RPAS) kirurske  Dob dg. uDV-u  Odnos VSD
Bolesnik  Spol  upucivanja/ VSD/VSD grjeske VSD-a PVR operacije DChRV-a Tegobe (kat.) — pregradnja/
/Patient /Gender  Reason /Associated /Age at (Fick) W /Previous /Ageat  /Symptoms /Gradient Relation VSD
for referral defects ~ VSD dg. WU ) surgical ~ DChRV dg. in RV — obstruction
procedures (cath.)
1 7/F Sum Peri- ASDII Nakon < 10% 2 g 4mj. Nema  >80mmHg Proksimalno
/Murmur ~ membranozni /ASD I rodenja 1Wj /2 yr 4 mth /None i distalno
+ subaortalni /After wWu (dva VSD-a)
(dva VSD-a)/ birth /Proximally
Peri- and distally
membranous (two VSDs)
+ subaortic
(two VSDs)
2 M/M Sum Peri- Blagi PS Nakon 28% Zatvaranje 6 g.2mj.  Umaranje 70 mmHg  Proksimalno
/Murmur ~ membranozni/ — displazija rodenja (1,39) VSD-a /6 yr2mth  pri naporu /Proxymal
Peri- PV-a /After 1,2 Wj zakrpom /Exercise
membranous i hipopl. birth WU /VSD patch intolerance
TPA closure
/Mild PS
-PV
dysplasia
+ MPA
hypoplasia
3 7/F Sum Subaortalni Al Nakon 10% 4 g .2 mj. Nema 80 mmHg Distalno
/Murmur  suprakristalni/  subaortalna  rodenja (1,1) /4 yr 2mth /None /Dystal
Subaortic membrana,  /After 1,6 Wj
supracristal a. l birth wuU
/AL
subaortic
membrane,
a. l.
4 7/F Sum Peri- Nema 1 mj. 31% 7 g.9mj. Umaranje 60 mmHg  Proksimalno
/Murmur  membranozni /None /1 mth (1,44) /7Tyr9mth  prinaporu /Proxymal
sa subaortalnom 2,7Wj /Exercise
ekstenzijom/ wuU intolerance
Peri-
membranous
with subaortic
extension
5 Z/F Sum Subaortalni Infun- 4 mj. 16% Zatvaranje 11 g.3mj.  Umaranje 50 mmHg Distalno
/Murmur /Subaortic dibularni /4 mth (1,18) VSD-a /11 yr 3 mth pri naporu /Dystal
i valvularni 1.8 WJ  zakrpom + /Exercise
PS WU transanu- intolerance
/Infundi- larna zakrpa
bular /VSD patch
and valvular closure +
PS transannular
patch

Pokrate / Abbreviations: Al — aortalna insuficijencija / aortic insufficiency; ASD — atrijski septalni defekt / atrial septal defect; a. 1. (arteria lusoria) — desna
potkljucna arterija iz silazne (descendentne) aorte / right subclavian artery from descending aorta; DChRV — pregradena desna klijetka / double chambered right
ventricle; dg. — dijagnoza / diagnosis; DV / RV — desna klijetka / right ventricle; g. / yr — godina / year; hipopl. / hypopl. — hipoplazija / hypoplasia; M / m —
muski / male; mj. / mth — mjesec / month; PS — pulmonalna stenoza / pulmonary stenosis; PV — pulmonalna valvula / pulmonary valve; TPA / MPA — deblo
pluéne arterije / main pulmonary artery; VSD — ventrikularni septalni defekt / ventricular septal defect; Z / F — Zenski / female; kat. / cath — kateterizacija /

catheterisation; RAS — radioangioscintigrafija / radioangioscintigraphy

i valvularnu stenozu (gradijent 90 mmHg). Kod potonje
dvoje djece izveden je i kirurski zahvat radi lijecenja ste-
noze na izlazu pluéne arterije iz DV-a, a zatvaran je i
VSD. U jedne djevojéice pridruzene grjeske bile su ano-
malno izlaziste desne potkljucne arterije iz silazne aorte
(a. lusoria), blaga insuficijencija aortalne valvule te vidlji-
va subaortalna membrana, no bez gradijenta tlaka (bole-
snik 3) (tablica 1.).

Kirurski zahvat resekcije hipertroficnih misi¢nih sno-
pova ucinjen je u srednjoj dobi od 6,56 + 3,23 godine, a
srednji gradijent intrakavitarnoga desnoventrikularnog
tlaka bio je 70,00 = 15,71 mmHg (minimalni 50 mmHg,
maksimalni 90 mmHg). U svih se bolesnika, istodobno uz
resekciju aberantnih i hipertrofiénih misi¢nih vlakana koja
su pregradivala DV, zatvarao i VSD. U dvoje bolesnika
opstruktivnim se vlaknima i VSD-u pristupilo kroz DV, a

kod jedne djevojcice kroz desni atrij. Nije bilo intraopera-
tivnih komplikacija. Nakon kirurskih zahvata bolesnici su
praceni transtorakalnim ultrazvukom. Vrijeme pracenja
bilo je izmedu 22 i 30 mjeseci (srednja vrijednost 24,33 +
3,51 mjesec). Tijekom tog razdoblja komplikacije kirur-
Skog zahvata uocene su jedino u djecaka kod kojeg je pri-
mijenjen transventrikularni operativni pristup. Za vrijeme
kontinuiranog EKG pracenja u viSe je navrata zabiljezena
nepostojana ventrikularna tahikardija koja je prestala
nakon uvodenja antiaritmika (propafenon). Kod istog dje-
Caka postoperativno se uocavaju koronarna fistula izmedu
desne koronarne arterije i DV-a bez hemodinamskog zna-
¢enja te rezidualni VSD koji nakon resekcije opstruktiv-
nih vlakana postaje hemodinamski vaznim. VSD je zatvo-
ren reoperacijom. U ovom se trenutku nijedan od nasSih
bolesnika ne zali na znatnije tegobe (tablica 2.).
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4.93 m/
p 97.39 mmHg

P R

Pokrate / Abbreviations: AO — aorta; DA — desna pretklijetka (atrij) / right atrium; DV/RV — desna klijetka (ventrikul) / right ventricle; RVOT — izlazni trakt
desne klijetke / right ventricular outflow tract;; PA — pluéna arterija / pulmonary artery; LA — lijevi atrij (pretklijetka) / left atrium

ke n

Slika 1. A) Dvodimenzionalni prikaz ultrazvukom iz kratke osi, strjelice prikazuju mjesto pregradnje. Nalazi se mali VSD smjesten distalno od mjesta
pregradnje (mali subaortalni suprakristalni VSD vezan uz nekoronarni kuspis),; B) Prikaz obojenim doplerom, insuficijencija trikuspidalne valvule
(1) i snazna turbulencija nakon pregrade u desnoj klijetki (2) koja se Siri prema RVOT-u (3) i plu¢noj arteriji (4). Zvjezdica pokazuje podrucje maksi-
malne brzine (gradijenta tlaka); C) Vrlo visok intrakavitarni gradijent (CW doppler)
Figure 1. 4. 2D ECHO presentation of DChRV — short axis, the arrows show the location of RV intracavitary obstruction. Presentation of small VSD
dystal of remodeling place (small subaortic-supracristal VSD in relation to aortic valve — noncoronary cusp), B. Color Doppler presentation, tricus-
pid insufficiency (1) and pronounced turbulence after RV obstruction (2)) in the direction of RVOT (3) and the pulmonary artery (4). The red asterix
shows the place of maximal velocity (gradient) C. Intracavitary RV-gradient higher than 90 mmHg (CW Doppler)

4 ’i’?'"“

Slika 2. 4) Lijeva ventrikulografija — mali subaortalni (suprakristalni) VSD koji se smatra uzrokom pregradivanja desne klijetke (strjelica) — komu-
nikacija prema distalnom dijelu desne klijetke; B) Desna ventrikulografija (anteroposteriorna projekcija — strjelicama je oznaceno mjesto
pregradivanja); C) Desna ventrikulografija (lateralna projekcija) — zvjezdicama je oznaceno mjesto pregradivanja u desnoj klijetki
Figure 2. A. Left ventriculography — small subaortic (supracristal) VSD which is the probable cause of the double chambered right ventricle (arrow)
— communication toward the distal part of right ventricle. B. Right ventriculography (anteroposterior projection — arrows show location of the right
ventricular band), C. Right ventriculography (lateral projection) — the asterisks show the place of intracavitary right ventricular rearrangement.

Rasprava
Posrijedi je relativno rijedak entitet kojemu se uce-

stavljene dijagnoze DChRV-a vise ne uocava. To se u
prvom redu odnosi na suprakristalni VSD.! Uzrok nasta-

stalost povecava s dobi budué¢i da je jamacno rije¢ o
progresivnoj srcanoj leziji. Tipi¢na dob kod dijagnoze
DChRV-a jest rano djetinjstvo, premda su opisani i fetusi
s DChRV-om te odrasli bolesnici.®'® Nasi su bolesnici bili
u dobi izmedu 2 i1 11 godina. Svi su imali pridruzen VSD,
Sto je u skladu s podatcima iz literature, gdje se VSD na-
lazi izmedu 63 1 96% slucajeva.®!>!7 Velik postotak pri-
druzenosti VSD-a u nasih bolesnika ne iznenaduje buduéi
da je rijec o djeci relativno rane dobi, a vjerojatno je da se
s dobi dio VSD-a spontano zatvara te se kod kasnije po-
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janju DChRV-a nije poznat, no vjeruje se da je dijelom
rije¢ o lokaliziranom rastu trabekuliranog miokarda tije-
kom ranog razvoja. Takoder se spominje da su podijelje-
nost i opstrukcija na razini desne klijetke nepotpuna in-
korporacija primitivnog bulbusa srca u desnu klijetku.
Nepravilno Sirenje bulboventrikularnog spoja ima za po-
sljedicu nepotpuno spajanje elemenata endokardijalnih
jastucica i bulbusa, koji zatvaraju gornji dio ventrikular-
nog septuma, $to bi dijelom moglo objasniti ¢estu poveza-
nost VSD-a s DChRV-om.!® DChRV mozZe nastati i pro-
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Tablica 2. Rezultati kirurskog lijecenja pregradene desne klijetke kod nasih bolesnika
Table 2. Results of surgical treatment in our patients with double-chambered right ventricle

Kirurska Ostatni Tegobe
op. zbog Kirurski Dob pri gradijent Postoperativni  Postoperativne Aritmiic Ponavljanje nakon
Bolesnik DChRV-a pristup operaciji/ uDV-u nalazi/ komplikacije /Arrh tJh— Pracenje  opstrukcije operacije
/Patient /Surgery /Surgical Age at /Residual Postoperative /Postsurgical ! /Follow-up /Recurrence /Symptoms
due to approach operation gradient findings complications fmias of obstruction after
DChRV in RV operation
1 Zatvaranje Desna 2g.7mj. 20mmHg  VSD zatvoren, Nema Nema 26 mj. Nema Nema/
VSD-a ventrikulo- /2 yr 7mth /20 mmHg ostatni gradijent 20 /None /None /26 mth /None None
i resekcija tomija/ mmHg/
opstruktivne Right VSD closed
pregrade ventriculo- residual gradient
/VSD closure tomy 20 mmHg
and obstructive
band resection
2 Zatvaranje Desna 6g.3 mj. Nema Rezidualni VSD,  Koronarna Neposto- 30 mj. Nema Nema
VSD-a ventrikulo- /5 yr 3 mth /None displazija PV-a, fistula jani VT /30 mth /None /None
(zakrpom) tomija/ hipoplazija TPA/ LCA-DV, /Non-
i resekcija Right Residual VSD, PV bez hemo- sustained
opstruktivne  ventriculo- dysplasia, MPA dinamskog VT
pregrade tomy hypoplasia znacenja
/VSD closure /Coronary
(patch) fistula
and obstructive LCA-DV
band resection without hemo-
dynamic
significance
3 Zatvaranje Transtri- 5g.0mj. 20mmHg  Minimalni Al, Nema Nema 20 mj. Nema Nema
VSD-a kuspidalni /5 yr O mth /20 mmHg subaortalna /None /None /20 mth /None /None
iresekceija pristup membrana bez
opstruktivne /Transtri- gradijenta/
pregrade cuspid Minimal A,
/VSD closure access subaortic
and obstructive membrane without
band resection gradient
4 Ceka kirurski
zahvat
/Waits for
surgical
treatment
5 Ceka kirurski
zahvat
/Waits for
surgical
treatment

Pokrate / Abbreviations: Al — aortalna insuficijencija / aortic insufficiency; DChRV — pregradena desna klijetka / double-chambered right ventricle; DV /RV —
desna klijetka / right ventricle; g. /yr — godina / year; LCA — lijeva koronarna arterija / left coronary artery; mj. / mth — mjesec / month; op. — operacija / opera-
tion; PV — pulmonalna valvula / pulmonary valve; TPA / MPA — deblo pluéne arterije / main pulmonary artery; VSD — ventrikularni septalni defekt / ventricu-

lar septal defect; VT — ventrikularna tahikardija / ventricular tachycardia

gredirati i postnatalno zbog hipertrofi¢nih promjena na
trabekulama, a posljedi¢no uzroku protoka u desnoj kli-
jetki. Stoga je potrebno povremeno pratiti bolesnike s
VSD-om i nakon njegova spontanog ili kirurS§kog zatva-
ranja.! Do sada nije uoCena razlika u incidenciji medu
spolovima, iako u naSem prikazu prevladavaju djevojcice
“4:1.

U dvoje nase djece VSD je bio perimembranozan, u
jedne djevojcice perimemebranozan sa subaortalnom eks-
tenzijom, dok je u po jedne bolesnice naden malen suba-
ortalni suprakristalni VSD bez hemodinamskog znacenja
zbog L-D pretoka. Dosadasnji podatci takoder pokazuju
najvecu ucestalost perimembranoznog VSD-a medu de-
fektima udruzenim s DChRV-om, dok je postotak supra-
kristalnih defekata znatno manji (oko 1%). U manjem se
postotku u literaturi moze naci i pridruzenost muskular-
nog VSD-a.*!317:1920 J jedne naSe bolesnice pregradnja se
dogodila nakon prethodno uredno zatvorenog VSD-a (bo-
lesnica 5). U seriji bolesnika iz 2007. godine' vecina
VSD-a bila je smjestena proksimalno opstruktivnoj leziji
te je tako bila povezana sa Supljinom s visokim intrakavi-

tarnim tlakom. Kod nas je omjer povezanosti VSD-a s dis-
talnom i proksimalnom Supljinom nesto drugaciji, od-
nosno podjednak. Kad VSD povezuje lijevu klijetku s
proksimalnim dijelom desne klijetke (ispred opstrukcijske
lezije), patofizioloski djeluje kao Fallotova tetralogija ili
bolje re¢eno kao falotizirani VSD, bez gradijenta tlakova
izmedu lijeve klijetke (LV) i DV-a (§to moze pobuditi
sumnju na pluénu hipertenziju). No kada povezuje lijevu
klijetku s distalnim dijelom desne klijetke (iza opstrukcij-
ske lezije), djeluje kao izolirani VSD bez pluéne hiperten-
zije.! Medutim, mi nismo nasli konzistentnu povezanost
izmedu smjestaja VSD-a i simptoma kod nase djece, moz-
da stoga Sto nisu bili prisutni veliki pretoci, neovisno o
tezini opstrukcijske lezije koja je pregradivala desnu kli-
jetku. Taj podatak govori jos vise u prilog potrebi da se i
djeca s malim lijevo-desnim pretokom na razini ventri-
kula trajno kontroliraju, kao i djeca kojima je prethodno
VSD uredno kardiokirurski zatvoren. Osim VSD-a, ¢ak je
troje nasih bolesnika imalo i druge pridruzene sréane
grjeske. Dvoje je inicijalno imalo i distalniju opstrukciju
izlaznog dijela desne klijetke (infundibularnu, odnosno
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valvularnu), a jedna je djevojcica imala blagu aortalnu in-
suficijenciju uz razvoj subaortalnoga grebena (membrane)
te izlaziste desne potkljucne arterije iz silazne aorte (arte-
ria lusoria). ViSestruke opstrukcije izlaznoga dijela desne
klijetke relativno su cesto udruzene s DChRV-om, kao i
promjene na aortalnoj valvuli, subaortalni greben ili mem-
brana (u oko 15% slucajeva). Patoloski turbulentni protok
kroz distalnu opstrukciju izlaznog trakta desne klijetke
moze takoder poticati hipertroficne promjene na trabeku-
lama supraventrikularnoga grebena.

U usporedbi s jednostavnim VSD-om ucestalost pro-
lapsa aortalnog zalistka kod DChRV-a prili¢no je velika.
Razmatra se bi li negativan tlak uzrokovan turbulencijom
krvi na razini izlaznog trakta DV-a mogao biti povezan s
prolapsom nekoronarnog aortalnog kuspisa. Stoga je kod
bolesnika s DChRV-om vazno evaluirati i aortalnu valvu-
lu, ali i subaortalnu regiju zbog poviSenog rizika od stva-
ranja subaortalnoga grebena.®'> Navedene su promjene
uocene kod nase djevojcice sa suprakristalnim VSD-om.
Ne treba zaboraviti da se hemodinamski nevazan L-D
pretok kod suprakristalnog VSD-a preporucuje kardio-
kirurski zatvoriti upravo zbog razvoja aortalne insuficijen-
cije 1 prolapsa aortalne valvule (najéesce nekoronarnog
kuspisa).

Svi nasi bolesnici imali su visok gradijent izmedu prok-
simalnog i distalnog dijela desne klijetke te je indiciran
kirurski zahvat, usprkos tomu $to dio bolesnika nije imao
tegobe. Simptomi na koje su se nasi bolesnici zalili bili su
dispneja 1 slabija tolerancija napora. Rjede se opisuju i
slabo napredovanje na tjelesnoj masi, cijanoza, umor, bol
u prsistu, palpitacije, gubitak svijesti, simptomi zbog zata-
jenja srca te infektivni endokarditis.®!315-16

Svi su na$i bolesnici dijagnosticirani preoperativno.
Sumnja na DChRYV postavljena je ultrazvu¢no na osnovi
nalaza opstrukcije i gradijenta proksimalno od infundibu-
luma desne klijetke, no dijagnoza je potvrdena i katete-
rizacijom srca. Rije¢ je o grjeski koja ultrazvucno nije
uvijek lako uocljiva, a anomalni misiéni snopovi tesko se
vizualiziraju u prikazu Cetiriju Supljina. Nije uvijek lako
prikazati i to¢no procijeniti izlazni dio desne klijetke zbog
retrosternalne lokalizacije te stoga $to je smjer protoka
kroz pregradenu desnu klijetku obi¢no paralelan u odnosu
prema ultrazvuénoj sondi u parasternalnom prikazu.?
Stoga se pregradnja desne klijetke katkad otkriva tek tije-
kom kardiokirurskih operacija zbog pridruzenih sréanih
grjeSaka. Ako nakon operativnog rjeSavanja opstrukcije
na razini izlaznog dijela desne klijetke zaostane gradijent,
treba posumnjati na pridruzeni DChRV." Stanje se, daka-
ko, lakse prepozna ako se misli na ovdje opisani entitet.

Indikacije za kirursko lijeCenje asimptomatskih bole-
snika jo§ nisu jednoznacno odredene, no Said i sur.
2012.," na temelju rezultata lijecenja 61 bolesnika, opera-
tivno lije¢enje savjetuju u bolesnika kod kojih postoje
simptomi, pridruzene sréane grjesSke sto nalazu kirurski
zahvat, aortalna insuficijencija, velik pretok te znatna
opstrukcija na razini desne klijetke. Zbog vjerojatnosti
razvoja simptoma na osnovi progresivnog tijeka bolesti,®
suvremene smjernice danas savjetuju kirurski zahvat i kod
asimptomatskih bolesnika s relativno niskim intraventri-
kularnim gradijentom (< 64 mmHg).!* Naime, kod neope-
riranih bolesnika simptomi se obi¢no javljaju u srednjoj
odrasloj dobi (srednja dob 40 godina), ali se mogu javiti
ve¢ i uranom djetinjstvu.® Medutim, ako ne postoji znatna
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pridruzena grjeska, bolesnik se katkad moze redovito kli-
nicki i ehokardiografski pratiti sve dok gradijent tlaka ne
prelazi 40 mmHg, a opstrukcija ne pokazuje progresiju.?

Svi nasi bolesnici imali su znatan gradijent tlaka na ra-
zini desne klijetke (> 50 mmHg), a neki od njih ve¢ su
imali i simptome, dok drugi nisu imali tegoba usprkos
visokom intraventrikularnom gradijentu (do 90 mmHg).
Svi su ocekivano dobro podnijeli kardiokirursku operaci-
ju, nije bilo tezih intraoperativnih, kao ni postoperativnih
komplikacija. Kod dje¢aka koji je operativno lije¢en pri-
stupom kroz desnu klijetku (bolesnik 2), postoperativno
su uocCene nepostojane ventrikularne tahikardije, §to se
smirilo nakon uvodenja antiaritmika (propafenon). Prem-
da nosi odreden rizik od razvoja aritmija, pristup kroz
desnu klijetku moze imati prednost kod teske opstrukcije
jer omogucuje bolju procjenu svih elemenata opstrukcije
te prikladnu vizualizaciju rubova VSD-a.” Valja istaknuti
da su ozbiljna disfunkcija desne klijetke te letalne ventri-
kularne aritmije nakon operativnog lije¢enja DChRV-a
vrlo rijetke, za razliku od aritmija nakon operativne ko-
rekcije ToF-a.%13%* To je i razumljivo jer je infundibulum
desne klijetke plodno tlo za razvoj aritmija, a ovdje je za-
pravo rije¢ o subinfundibularnoj stenozi. I kod pristupa
kroz desnu klijetku, kao i kod pristupa kroz desnu pretkli-
jetku vazno je obratiti pozornost na o¢uvanje funkcije tri-
kuspidalnog zalistka."!s U literaturi se mogu naéi pojedi-
nacni rijetki slucajevi rane postoperativne smrti nakon
operativne korekcije DChRV-a, najcesce zbog niskoga
sréanog izbacaja. TeSke kasne komplikacije ukljucivale
su zatajenje srca, infarkt miokarda te iznenadnu smrt.
Malen postotak bolesnika trebao je trajni elektrostimula-
tor zbog postoperativnoga kompletnog atrioventrikular-
nog bloka.®!> Medutim, najveci dio teSkog morbiditeta i
mortaliteta vezanog uz DChRYV bio je prije rezultat nedi-
jagnosticiranja grjeske zbog ¢ega je postoperativno dola-
zilo do pogorSanja, a ne izljeCenja. Najceséi ostatni pro-
blemi kod operativno lijeCenih bolesnika s DChRV-om
jesu blaga rezidualna opstrukcija izlaznog trakta desne
klijetke, hemodinamski nevazan rezidualni VSD te trikus-
pidalna i aortalna insuficijencija.”*>28

Kvantifikacija L-D pretoka navedena je u nasem radu
prema nalazu radioangioscintigrafije s obzirom na to da je
ta metoda bolja od drugih za ocjenu veli¢ine L-D preto-
ka,” a PVR je izracunan na osnovi Fickova principa (sve
navedeno na tablici 1.). U programu Maltz-Trevesove for-
mule pri radioangioscintigrafskoj analizi ne postuje se po-
stojanje L-D pretoka s vrijednostima ispod 10% s obzirom
na mogucnost fizioloskih L-D pretoka, pa se, uz stanje s
L-D pretokom ispod 10% (kojeg prakticki ,,nema*), moze
ipak dokazati mali L-D pretok angiokardiografski (slika
2.A). Dakle, defekt je tako malen da se moze dokazati
samo selektivno lijevom ventrikulografijom, a ispod je
granica detektabilnosti za oksimetriju, pa i za radioangio-
scintigrafiju. Ipak, i takav defekt jamacno moze biti raz-
logom razvoja intrakavitarne pregradnje desne klijetke
(pacijenti 1 1 3).

Sva nasSa djeca dobro su podnijela kardiokirur§sku ope-
raciju uz ocekivano vrijeme oporavka. Osim ve¢ spome-
nutih kratkotrajnih ventrikularnih aritmija kod jednog dje-
¢aka, zahvati su prosli bez ranih komplikacija, uz rezi-
dualni gradijent na mjestu pregradnje manji ili jednak 20
mmHg. Medutim, primjer naSeg bolesnika (bolesnik 2)
pokazao je da je vazno za vrijeme zahvata zatvoriti i pri-
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druzeni VSD, bududi da rjeSavanje opstrukcije mijenja
hemodinamiku te inicijalno mali pretok postoperativno
moze postati hemodinamski vaznim, osobito kod proksi-
malno smjestenih defekata. U tom slucaju uklanjanje op-
struktivnih vlakana naglo povisuje gradijent tlakova, a
time 1 pretok kroz VSD. Tijekom razdoblja pracenja nasih
bolesnika nije bilo ni tezih kasnih komplikacija operacije
resekcije pregradne zapreke. Teske su postoperativne
komplikacije, osobito u posljednja dva desetljeca, vrlo
rijetke te se oCekuju postoperativno prezivljenje i odli¢na
kvaliteta zivota.'>!7 U velikoj seriji od 61 bolesnika koje
opisuju Said i sur.” ni kod jednog nije bilo potrebe za
reoperacijom zbog recidiva opstrukcije u razdoblju od
najmanje 4 godine, dok su neki bolesnici praceni i tijekom
viSe desetljeca. Sli¢ne rezultate na seriji od 38 bolesnika
dobili su i Amano i sur.'” KirurSka korekcija DChRV-a
rezultira odliénim dugoro¢nim funkcionalnim i hemodi-
namskim rezultatima s potpunim rjeSavanjem opstruktiv-
ne lezije desne klijetke.

Zakljucci

Vazno je misliti na moguénost razvoja DChRV-a i
nakon uspjesna zatvaranja VSD-a te takve bolesnike valja
i dalje pratiti u duljim vremenskim razmacima. Pregrad-
nja desne klijetke vjerojatno je uzrokovana postojanjem
VSD-a, neovisno o veli¢ini i lokalizaciji, a moze se razviti
kod primarnog i rezidualnog VSD-a te nakon njegova
uspjesnog zatvaranja. VSD je vazno zatvoriti istodobno s
resekcijom opstrukcijskih vlakana budu¢i da inicijalno
mali pretok postoperativno moze postati hemodinamski
vaznim. Nakon operativnog rjeSavanja DChRV-a potreb-
no je dugoro¢no praéenje zbog moguénosti recidiva pre-
gradivanja, pojave subaortalne membrane i/ili insuficijen-
cije aortalne valvule. Kirursko uklanjanje hipertrofi¢nog i
aberantnog tkiva prikladan je oblik lijeCenja s relativno
rijetkim teskim komplikacijama, $to, s obzirom na oceki-
vani progresivan tijek bolesti, opravdava operacijsko lije-
¢enje pri znatnoj opstrukciji DChRV-a i odsutnosti simp-
toma.

Tumacenje pokrata:

DChRV — Double-Chambered Right Ventricle (pregra-
dena dvostruka desna klijetka), VSD — ventrikularni sep-
talni defekt, Qp/Qs — omjer pulmonalnog (p) i sistemskog
(s) optoka (Q — quantity — koli¢ina — minutni volumen),
DORYV — Double Outlet Right Ventricle (dvostruki izlaz
krvnih zila iz desne klijetke), ToF — Tetralogy of Fallot
(Fallotova tetralogija), DV — desni ventrikul, LV — lijevi
ventrikul, L-D — lijjevo-desni, PVR — plu¢na vaskularna
rezistencija
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