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The “ Two-chambered right ventricle" is a rare, but unique congenital cardiac anomaly characterized 

by subdivision of the right ventricle into proximal high pressure chamber and distallow pressure chamber 

by hypertrophied aberrant musc\e bundles. 

The aberrant musc\e bundles traverse the right ventricle from the region of crista supraventricularis 

to the lower part of the anterior wall of the right ventri c\e. 

The “ Two-chambered right ventricle" is usually associated with other congenital cardiac anomalies 

such as ventricular septal defect, p비 monary valvular stenosis, etc. Therefore this anomaly could be 

mistakenly diagnosed as Tetralogy of Fallot or isolated interventricular septal defect. 

The need to separate this entity from other types ot infundibular stenosis is emphasized because 

。f the important surgical implications. 

Authors recently experienced a case of the “ Two-chambered r ight ventricle" resulting from aberrant 

muscle bundles, that are associated with other cardiac anomalies i.e. , p비 monary valvular stenosis, 

o{splastic tricuspid valve with regurgitation and partial anomalous pulmonary venous return to the right 

atrium. Here we present the findings of E.K.G., cardiac catheterization , simple chest PA , cine-right 

ventriculography , and autopsy together with a review of related articles. 

*훌 홉움 

이 흉惠은 tι、室帶 (crista supraventricularis l 部뾰에 

서 起始하여 右心室올 가로질 러 右心室 흠i( {RU緊 ( anterior 

parietal wall l 의 下部에 附훌하는 非正常節束에 依해 右

非正常節東 (aberrant muscle bundles l 의 服훔에 依한 心室이 三옷觸과 非正常節束 사이의 높은 血流壓을 갖 

右心室兩分liË ( two- chamber.ed right vent ri clel 은 매우 드 는 近f立房 (p roximal ch amberl 과， 非正常節東 以後의 낮 

문 先天性 心廳略形으로 1961 年 Tsifuti s 等에 의해 9例 은 血流壓을 갖는 遠tîI房 ( distal chamberl 으로 나멍 을 
가 報告왼 후 1968 年까지 52 例가 알려졌으며， 그 이후 *흉徵으로 한마。 

知識의 據張파 該斷術의 發展으로 報告例는 증가중에 있 著者들은 9 歲부터 呼吸困難과 춤色liË을 主訴로 1979 

다. 年 8 月 서 울大學校病院에 入院 가료중 死t한 12歲 女
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子惠者 -{列를 經驗하였 기에 心mi댐所見， 心협子所見‘ 히i 

純8힘部 X짧所見， 映뼈j心腦血管造影術 (c ine - ventr iculo­

angiogr aphy ) 所見 및 gU 檢所見을- 文廠考察파 아울러 

햄告하는 바이다. 

tiË ~J 

뽑、者 : 朴O淑 女子 12 歲

主所 入院 3 年前부터 좁色효과 運動時 呼吸困難

病歷 6 歲부터 강기를 자주 앓았으며 3 年前 某 흉슴 

病院에 서 先天性 心職횟탤、이 있 마는 말을 들었 마. 

家族歷 : 寄與事項 없음. 

f뿔學的所見 身長 137.5cm , 體重 26.5 kg 으로 마른 

연이었으나 全般的 짧育狀행는 正常隨맴였다 入院 당시 

血짧은 140/ 130 , 服햄은 96/分， 體溫은 36 0C이었으며， 

聽꿇.t. grade III 의 收縮期 心雜音이 左觸骨緣에 서 들렸 

다. 四股에 中等度의 춤色뾰은 있 었 ￡나 握棒狀휩 (clu­

bbing of finger) 는 없었 마. 

臨많檢훌所見 : 特記事項 없음 

心電圖所見 : 全體홉웹 ( lead ) 에 서 높은 P 波를 보여 

右心房據張 (right atria l enlargement) 의 所見을 나타내 

고 + 110。의 右뼈1)敵偏向 ( right axis deviation) 을 보였 으 

며 V1 의 R %는 15/ 15 ; 100 %, V6 의 R%는 29/34 

; 85%로써 左 右兩心室HE탤의 所見을 보였 다 

뚫純觸部 X 線所見 (Fig.l) : 心職뼈節比 (ca rdio - tho­

r ac ic ratio ) 75 % 정 도의 매우 심 한 心職服大와 뼈動 

服分節 (pulmorary conu s) 이 돌출펀 所見을 보였으나，JìrIî 

血管陰影은 心廳의 크기 에 比해 강소되 어 있 었 다. 

心導子術 (cardiac catheterization) 所見 (Table Il: 右

心室內의 血流많은 近ÜI房 ( pro ximal chamber) 이 240/0 

mmHg , 遠뾰房 (d i stal chamber) 이 104/ 0 mmHg 로 현 

격한 差異가 記錄되었으며 ， 右心房의 血流많도 25mmt형 

로 현저 히 증가되 어 있 었 다 혐찢素@잉1'01홍 (oxygen satura ­

tion) 測定에서 醒素跳 (oxygen jumping) 은 없어서 左

右心房 및 左右心室間의 轉流 ( shunt) 는 없는 것 으로 나 

타났다 

右心室映i面造影術 (cine - right ventriculography) 所見

(Fig . 2- a , 2-b , Fig. 3) 右心室이 造影됨과 同時에 造影

훨j는 매우 심하게 擬張펀 右心房무로 행流하여 gra de III 

내 지 grade IV 의 三옷職不全을 보였 다. 收縮期에 서 三

잊엉않을 훌훌底로 하고 心잊을 向하는 삼각형 모잉의 近뾰 

房이 HE탤된 中隔帶 (septal band) 와 摩測帶 ( parie tal-

band) 및 켜S正常jlJj東에 依해 i훌位房과 잘 평界되 어 보 

였 으며 또한， 近位房으로부터 師動11m觸6莫으로 向하는 좁 

고 긴 血流路가 잘 나타났다 (Fig.2 - a ， 2-b). 그러나 中

|원帶， 慶빼帶 및 非正常fJjJ束들에 依한 收縮期의 充fJ협 'llJ:: 

협 (fi lI ing defects) 은 9벼짧期에 는 사라져 서 近ÜIË낌과 遠

位房의 境界는 없어졌으며， 좁고 긴 rtn流路 역시 IE땅주I 

心室의 휩斗部 ( infundifulum ) 모양으로 행하는 것 을 판 

찬할 수 있었마 (Fig .3) o n펴행J IIm觸 g맺은 작은 圓폼型(do­

me shape) 의 典걷굉的인 離IJ!(俠9읍의 所5iI，~로 그 떼J1'듀햄 

團는 매 우 制限되 어 있 었 으며 俠쩔後熾恨 ( post stenotic 

dilatarion) 이 同伴되 어 있 었 다‘ 

해檢所見 (Fig. 4 , 5) : 右心室백은 숭般的으로 뾰탱되어 

最大두께가 2.3 cm 이었으며 (左心室은 1.2 cm) 上心室

帶 下部에 서 起始펀 非正常倒束은 三옷觸의 上部를 통파 

Ta ble I. 

Pressure O2 Satur-
(mmHg) ation (%) 

Right Ventricle 

proximal chamber 240/0 57.1 

dista l chamber 110/0 

Right A trium 25/0 57.3 

S. V. C. 58.8 

1. V. C. 62.8 

Introduction of catheter-tip into pulmonary 

trunk is fai led due to pulmonary valvular st­

e nOSlS. 

Fig.l. Marked cardiomegaly with protrusion 

of r ight heart border. Prominent pul­

monary conus, but decreased pulmonary 

vascularities comparing with heart size. 
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Fig. 2-a: 5ystolic phase of cine-right ventricu­
lo graphy: Triangular-shaped proximal 
chamber of right ventricle is well de­
fined from markedly enlarged right at­
rium by tricuspid valve and from dist 
al chamber of right ventricle by aber­
rant muscle bundles and hypertrophied 
septal band and parietal band of crista 
supraventricularis. Long, narrow out-
flow tract from midportion of proximal 
chamber to sma l1 thickened pulmonary 

valve. 

Fig. 2-b: 5chema of Fi g . Z- a. 
RA : right atrium, TV: tricuspid valve, 
PC : proximal chamber, PB: parieta l band, 
5B : septal band, AM : abe rant muscles , 
PT: pul monary trunk. 
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Fig.3. Diastolic phase of cine-right ventricu. 
lography; Filling of distal chamber of 
right ventricle ( DC). Filling defects 
made by crista supraventricularis and 
aberrant muscle bundles are disappear­

ed. 

Fig. 4. Ri ght ventricle is opened along the se­
pt um. Hy pertrophied abe r ran t muscle 
bundle( A M) originates from cri sta su­
praventricularis and traverses the right 
ventricular cavity above the tricuspid 
va lve( T ). Hypertrophied septa\ band 
(5 B ), and parietal band (PB) outline 

th e upp e r portion of outflow tract (0 ), 
and hypertrophied aberrant muscl e bu­
ndles loc ate below i t. Ri ght v entric­
ul ar wall is marked ly thickened . H y. 
pertro phic oblique compone nt is seen 
(O C) be lo w the septal band , contribu­

ting as an important component of the 
ri ght ventricular subdivision. 



Fig.5. Visualization of pulmonary valve(P) fr. 

om above ; Fish mouth appearence of 

pulmonary valve is we ll d e mon s trated 

wi th m a rke dly dila t ed pul m o nary trunk. 

하여 右心室의 前測堅에 附훌되 었 다. 또한 上心室帶를 

이루는 中隔帶와 聚얘~帶도 모두 H~庫되어 있었 고 이들 

下部의 順칩帶 ( oblique component ) 도 H~原되 어 非正常

節東과 더불어 右心室流出路를 閒銷하고 있었다 ( Fig .4 ) . 

三잊觸은 오직 두개 의 小葉 ( lea f!etl 으로만 구성되어 f용 

뼈離化 (mitrali zation ) 되 었 으며 前￥L頭節i (ante rior papi -

lIa ry mu scle) 은 짧고 뭉뚱하였 마. 右心房도 HE볕， 據張

되어 가장 긴 內經이 10 cm 나 되었 으며 ， 뻐때孔 ( fo r a . 

men ovale) 은 解해뺑的으로 開放되었고 그 둘러l 는 2.5 

cm 이 었 다. n市動服觸B옛은 세 小쫓으로 되 어 있었으나 서 

로 戀훌이 싱했고 크기가 애 우 작아서 마치 울고기의 업 

과 같은 모양 (f i sh mouth ap pea r an ce) 이 었 다 ( Fig . 5) 

또한 同伴왼 略形으로는 石測 H市靜~이 右心房으로 流入

되고 있음을 알 수 있었마. 

考 按

銀를 증흉發할 수 있 다고 하였 다 10) 측 Watler 等에 依해 

용表펀 2 例의 cor triventriculare 1J 는 碩料帶의 BE팅에 

依한 右心室閒銀에 속한다. 

그러나 非正常節東에 依한 右心훌 流出路의 閒짧는 

1962 年 Tsifuti s 와 Luc as 월에 依해 發表펀 “ two ' cham. 

be r ed right ven tricle" 各 9 {9IJ와 6 例가 처 음으로 그 

以後 名稱이 統}되지 않은 채 報흰되어 오고있으며 ，最 

近 右心室兩分m:은 隔斗部의 隔體性 ~9톰 ( diaphragmatic 

s te n os i s) 에 依해서도 올 수 있으므로 非正常節東에 依

한 좌心室 流出路 閒銷 m:이 라는 名稱이 더 척 당하다는 

주장도 있었마 8 ) 

2. 臨똥所見 · 臨뚱的으로 聽끓所見， 心電圖所見 및 

單純觸部X線所見等은 非特異的으로 활로a; 四 m:候群이 

냐 뼈動~쨌9톰과의 蘇別點은 없 다. 그러 나 聽영上 긴 

收縮期의 心雜音이 左뼈~ 觸骨緣의 보마 낮은 部fîl에 서 도 

들릴 수 있 다는 정 이 다르마 3 , 12) 

心협子術t 右1心室內部에서의 血流많훌異가 를많많이 되 

면 本m:을 疑心하게 된다 12) 그러 나 카에타르 ( c athe ter) 

가 遠뾰房으로 說導되지 뭇하는 경우가 흔히 있고 또 非 

if常節束은 存在하지 만 流t:l:l路의 效果的 俠%읍을 招來하 

지 옷하는 수도 있 으므로 1) 本m:의 꿇斷에 가장 重要한 

點은 映固心嚴血管造影術이 나 ι、觸血管造影術을 通해 非

正常iFj束에 依한 右心室內의 充浦缺慣을 찾아내 는 것 이 

라 하겠다 12) 이 充滿缺煩은 협斗部 基æ에 m置하며 

心職의 收縮期 및 뼈鏡期에 계속책으로 잘 보이지만 特

히 收縮期에 잘 보이 고 服原펀 t心室帶와 더 붙어 近m

房의 中間지정으로부터 뼈動~離體에 이르고 좁고 긴 

1ÍIl流路를 형성한마. 

잘 同伴되는 略形으로는 19 68 年까지 짧告펀 52 例 가 

운데 56%에서 心中隔缺협이 17 % 인 9 例에서 뼈動~ 

離陳俠쩔이 同伴된 것으로 냐타났으며 3, 7 ， 1l， 1~ ) ， 이外에 

뼈動~閒銷 (pulm onary at resia) 혹은 開放性 大動~管

( paten t ductu s a rt e riosu s) 이 同伴된 {列도 있 었 마 3) 

또한 右心室 三옷離의 前小葉健索 (chordae tendin ae) 에 

附훌되고 있는 中隔얘~ ￥L頭節 (septa l papill a ry muscles ) 

l 歷史的 考察 : 先天性 右心室兩分효( two .chamber ed 의 크기냐 心中隔A로부터 의 i따位度가 짧生期에 右心室

r ight vent ricle) 은 報告者에 따라서는 非正常節束에 依 流出路의 血力學的 變化와 同伴될 것이 예상되며， 찌싱tler 

한 右心훌 流出路 閒銷효으로도 불러우는 g惠으로 1 ~18) 等의 co r - t rÎ ve ntÍ c비are 例에서 三갖觸不全이 同伴되 

右心室源斗部 혹은 뼈動祖離映俠썰파는 發生學的으로는 었마는 報告가 있었고， 著者等의 例에서도 三*觸不숲이 

相異하게 理解되 고 있 마 3 ,10) 同伴되 었 다. 

G r ant 等은 右心室 협斗部를 이루는 表在性 球節( su- 3 . 解외學的所見 非lE常節東은 典型的으로 상각형 이 

pe rfi c ial bulfb mu scles) 을 中隔帶， 摩께帶 및 댐料帶의 며 ， 그 頂點을 上心室혐에 두고 右心室을 橫斷하여 右

3 가지 호 分類하여 ， 이 중 中隔帶와 聚께帶의 B밍팅가 할 心室의 前얘O텅쯤에 펼쳐져 附훌된다 6 ， 7 ， 12 ) . 이것은 대개 

로a; 四듀候뺨 ( t e t ra logy of Fa ll or) 等에서의 典型的인 두개의 束으로 냐누어 지며 ， 眼測東( ven t r a l b and ).은 中

웹斗部의 俠쩔을 쩌來하며 ， 찌料帶의 服탱는 獨斗部의 隔쪽에 그리 고 背떼東 ( do r sa l b and )은 테1￥i흉觸 (ant e ri or 

￥E 즉 까心室 流入1#\와 流出路의 사이 에서 JÎn流의 閒 papill a r y mu scle) 에 附훌펀마 4 ,12) 三잊離으로부터 非
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îE常iJjj東 이 후의 右心室 流出路가 遠位房이 되어 右心室

은 機能的으로 두개의 房 ( chambcr l 으로 나뉘게 펀다 

그러고 中隔帶와 맺測帶의 B띤볕가 同伴된 경우에는 이들 

의 下部， 즉 隔斗部의 基!훌에 위 치 히 는 켜'J王常節東과 더 

불어 좁고 긴 右心室을 형성하게 펀다. 이 獨出路는 'l; 

職의 收縮時 거 의 閒銷되 어 近{立房과 i훌ÜI房사이 에 싱 한 

血流많의 差異를 나타내게 된 다. 그러나 非正常節東이 

存在하는 모든 例에서 流出路의 俠?붙을 招來하는 것은 아 

니 며 3,10 ), 외檢 및 手術時 우연히 발견되는 例도 척 지 않 

아 Hindl e 等은 流出路의 開銷를 招來하지 않은 非正혐 

節束의 測플을 모아 밥표하기 도 하였 마. 
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