
2

REVISTA MÉDICA DE PANAMÁ

R M P

Enfermedad de Roger
Dr. Ícaro de Macedo Leandro APMC1, Dr. Roberto Blandón C. APMC2

Palabras clave:
Enfermedad de 
Roger, comunicación 
interventricular, 
cardiopatías congénitas. 

Hospital del Niño de Pana-
má1 Hospital Santo Tomás2 
Correspondencia a: 
ileandro@cableonda.net

Resumen
La Enfermedad de Roger es la anomalía cardíaca congénita más frecuente. Desde mayo de 1987 
hasta mayo de 2007, se evaluaron 400 casos de comunicación interventricular (CIV) pequeña con 
seguimiento a largo plazo. Se estudiaron los aspectos de evolución, tales como el cierre espontáneo, 
la persistencia del tamaño inicial y la disminución en el tamaño del defecto. El objetivo de este 
trabajo fue estudiar a largo plazo la evolución clínica de pacientes con una CIV pequeña, para 
evaluar la conducta expectante ante la posibilidad de una intervención quirúrgica. 
En nuestros pacientes encontramos que a los 15 años de edad el 66.35% de las CIV se habían 
cerrado y 11.85% había reducido su tamaño. En los 68 niños en que la CIV permaneció inalterada 
todos presentaron normalidad en los estudios de EKG, RX y el eco-cardiograma reveló cavidades 
cardíacas normales, sin evidencias de insuficiencia aórtica; con gradiente pulmonar y fracción de 
eyección normales. No hubo endocarditis.
Concluimos en que en los dos primeros años de vida la conducta debe ser expectante y luego de 
esto debe vigilarse a estos pacientes por cambios hemodinámicos y prevención de endocarditis.
La conducta intervencionista solamente será indicada en los casos en que se constaten alteraciones 
hemodinámicas.

Con una prevalencia de ocho para cada mil na-
cimientos, las cardiopatías congénitas son la malfor-
mación más frecuente en el recién nacido [1]. La más 
común es la Comunicación Inter-Ventricular (CIV) con 
un 25- 30% del total [2] y con una prevalencia de 1 
a 3.5/1000 recién nacidos vivos, siendo mayor en los 
prematuros [3]. 

La primera descripción de una CIV fue hecha por 
Henry Louis Roger en 1879, en una niña de dos años que 
falleció en un accidente [4]. La niña, totalmente asinto-
mática, tenía como antecedente un soplo intenso en el 
mesocardio; la CIV fue demostrada en la autopsia. A par-
tir de la publicación de Roger, toda CIV pequeña y sin 
repercusión hemodinámica se denominó Enfermedad de 
Roger, independientemente de su localización en el septo 
inter ventricular. 

Clínicamente, los niños con una CIV pequeña es-
tán asintomáticos, con crecimiento y desarrollo normal. 
Presentan soplo sistólico en el 3°- 4° espacio para ester-
nal izquierdo, de alta frecuencia, normalmente 3-4/6 y en 
ocasiones acompañados por frémito. El carácter holosis-
tólico y la intensidad del soplo, indican la presencia de 
un gradiente normal de presión entre los ventrículos; en 
otras palabras, de una presión sistólica normal del ven- 
trículo derecho. En niños con una CIV muscular peque-

ña, el soplo puede ser poco intenso y de corta duración 
por el cierre del CIV al final de la sístole. 

El tamaño de la CIV es el factor más importante 
sobre el comportamiento hemodinámico y la evolución 
clínica, y se expresa en relación al diámetro aórtico.

Una CIV pequeña es inferior a 1/3 del anillo aór-
tico, la mediana entre 1/3 y 2/3, y grande cuando tienen 
el diámetro del anillo aórtico o más [3]. De una manera 
práctica, durante el primer año de vida, la CIV pequeña 
mide 3 o menos milímetros, la mediana de 4 a 6 mm y la 
grande más de 7 mm.

De acuerdo con su localización en el septo in-
terventricular la CIV se clasifica en perimembranosa, 
muscular, infundibular y del septo de entrada. Las CIV 
infundibulares y las del septo de entrada no se cierran 
espontáneamente. La incidencia de la CIV, según su lo-
calización en el septo, señala que el 70% son perimem-
branosas, el 25% musculares y las infundibulares o del 
septo de entrada el 5% [5]. 

En la evolución, la CIV pequeña tiende a redu-
cir su tamaño con el tiempo y en muchos casos cierran 
espontáneamente, sobre todo durante el primer año de 
vida, aunque pueden hacerlo más tarde, incluso en la 
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edad adulta [6,7]. Existe un pequeño riesgo de complica-
ciones (endocarditis, insuficiencia aórtica, arritmias), por 
lo que se debe mantener control cardiológico a largo pla-
zo [8,9]. Actualmente, el bajo riesgo operatorio impulsa 
la tendencia al cierre quirúrgico precoz, principalmente 
para evitar el riesgo de la endocarditis. 

El cierre de la CIV por cateterismo cardiaco con 
dispositivos mecánicos es una técnica prometedora, pero 
se encuentra todavía en fase clínica inicial [10]. La pre-
gunta que padres y pediatras se hacen es cuál será la me-
jor conducta para un paciente con una CIV pequeña.

El objetivo de este trabajo fue estudiar a largo pla-
zo la evolución clínica de pacientes con una CIV peque-
ña, para evaluar la conducta expectante ante la posibili-
dad de una intervención quirúrgica.

MATERIALES Y MÉTODOS

En el periodo de mayo 1987 a mayo del 2007 fue-
ron evaluados cuatrocientos casos de CIV pequeñas refe-
ridos a la consulta de Cardiología de Hospital del Niño 
de Panamá y seguidos con conducta expectante. Del total 
de 400 pacientes iniciales, 88 fueron excluidos por aban-
dono de la consulta; 312 completaron el estudio. Fueron 
estudiados los aspectos evolutivos, como el cierre espon-
táneo (grupo 1), la disminución del tamaño de la CIV 
(grupo 2) y la continuidad del tamaño de la CIV (grupo 
3).

Los pacientes fueron examinados cada tres meses 
durante el primer año de vida y cada 4 a 6 meses del 
primer año en adelante. A cada visita se realizó examen 
físico, electrocardiograma (EKG) y ecocardiografía bidi-
mensional con Doppler. Todos los niños tuvieron control 
pediátrico y odontológico para profilaxis de la endocar-
ditis. El seguimiento continuó hasta el cierre espontáneo 
de la CIV o hasta los 15 años cuando dejan de ser atendi-
dos en nuestra institución por su edad, en caso de dismi-
nución o permanencia del tamaño de la CIV.

RESULTADOS

1.	 Edad al diagnóstico: 204 fueron diagnosticados en 
los primeros seis meses de vida, 57 entre los 6 y 12 
meses, 49 entre uno y dos años y dos casos entre 2 y 
3 años de edad.

2.	 En la localización en el septo ventricular, 195 casos 
fueron musculares (62.5%) y 117 casos en la región 
peri membranosa (37.5%).

3.	 La presencia de soplo fue la causa de referencia en 
298 pacientes (95.5%), la presencia de un síndrome 
genético en 12 casos (3.8%) y la historia de un her-
mano con cardiopatía en dos casos (0.7%).

4.	 Evolución: De un total de 312 pacientes, 207 
(66.35%) presentaron cierre espontáneo de la CIV, en 
37 casos la CIV disminuyó su tamaño (11.85%) y en 
68 pacientes la CIV permaneció inalterada (21.8%).

5.	 Cierre de la CIV: Relacionado a la localización, 81% 
de las CIV musculares se cerraron en comparación 
con un 41.8% de las CIV peri membranosas.

6.	 Época de cierre: Un 45.5% de las CIV se cerraron du-
rante el primer año de vida, un 19.2% entre los 2 y 5 
años y el 1.6% entre los 5 y 12 años.

7.	 Disminución de tamaño de la CIV: De un total de 37 
casos de CIV (11.85%) que presentaron disminución 
de tamaño, 28 correspondieron a perimembranosas y 
9 a musculares. 

8.	 Permanencia del tamaño de la CIV: En 68 pacientes 
la CIV permaneció inalterada hasta los 15 años de 
edad, siendo 40 peri membranosas y 28 musculares. 

DISCUSIÓN  

La comunicación interventricular es la más fre-
cuente de las cardiopatías congénitas, con una prevalen-
cia de 1 a 3.5 /1000 recién nacidos vivos, lo que en Pana-
má representa entre 60 a 210 casos al año. La evolución 
de la CIV pequeña siempre fue considerada favorable, en 
vista de la probabilidad del cierre espontáneo principal-
mente durante el primer año de vida.

La literatura médica reporta que el cierre ocurre 
principalmente en la CIV muscular en relación a la CIV 
perimembranosa. Metha y Chidambaram [11] reportaron 
el cierre de 42% de las musculares y 23% de las peri-
membranosas; en un trabajo publicado por Miyake y cols 
[12]	se encontró el 83% de cierre para la CIV muscular y 
un 45% para la CIV perimembranosa. En la revisión de 
Moe y Guntheroth [13] la proporción de cierre fue del 
50% para la CIV muscular y 37% para la CIV perimem-
branosa. Lin y col[14] apreciaron el cierre en el 83% de 
la CIV muscular y del 24% de la CIV perimembranosa. 

En un seguimiento hasta los cinco años de vida, 
Metha y Chimdabaram [11] reportaron 67% de cierre de 
la CIV. Gabriel y col. estudiaron adultos con CIV no ope-
radas y verificaron un 6% de cierre espontáneo [6].
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Existe unanimidad de opinión de los autores en 
cuanto a la buena probabilidad de cierre de estos defec-
tos. Estos datos son muy importantes en vista de la gran 
facilidad del cierre quirúrgico que hace olvidar que el 
cierre espontáneo puede ocurrir aún después del primer 
año de vida, como ocurrió en 20.8% de nuestros pacien-
tes.

Existe también una baja repercusión hemodiná-
mica en pacientes con CIV pequeña seguidos por largo 
tiempo, como lo evidenciado por Gabriel y col. en el se-
guimiento de 222 pacientes con CIV pequeña hasta los 
40 años de edad, donde solamente uno presentaba leve 
crecimiento del ventrículo izquierdo [7].

En relación a la endocarditis infecciosa, una po-
tencial complicación a los pacientes con CIV pequeña, 
ocurre según la literatura en aproximadamente 0.1/1000 
pacientes/año [7].

En nuestros pacientes el cierre de la CIV en el pri-
mer año ocurrió en 45.5%, entre 2 y 5 años el 19.2%. 
Entre 5 y 12 años el 1.6%. En 37 casos, 11.85%, la CIV 

presentó reducción en su tamaño. En otras palabras a los 
15 años de edad el 66.35% de las CIV se habían cerrado 
y 11.85% había reducido su tamaño.

De los 68 niños en que la CIV permaneció inalte-
rada a los 15 años de edad, todos presentaron normali-
dad en los estudios de EKG, RX y el eco-cardiograma 
reveló cavidades cardíacas normales, sin evidencias de 
insuficiencia aórtica; con gradiente pulmonar y fracción 
de eyección normales. Ningún caso de endocarditis in-
fecciosa fue observado en nuestro grupo de pacientes. 
Durante los primeros dos años de vida la conducta ex-
pectante es sin duda la única indicación. 

De los tres años en adelante los pacientes serán 
evaluados periódicamente por el pediatra, y anualmen-
te por el cardiólogo, para detectar la menor evidencia de 
alteraciones hemodinámicas y con una firme conducta 
para evitar la endocarditis.

La conducta intervencionista solamente será indi-
cada en los casos en que se constaten alteraciones hemo-
dinámicas.

Abstract
Roger Disease (small ventricular septum defect, VSD) is the most frequent congenital 
heart anomaly. From May 1987 to May 2007, 400 cases were evaluated in a long-term 
follow-up study. Outcomes such as spontaneous closure, persistence of the initial defect 
size or decrease in the size were assessed. The primary objective was to analyze the role 
of a conservative management to avoid surgical intervention in a larger set of patients 
followed for several years.  

We found that at 15 years of age, VSD was closed or decreased in 66.35% and 
11.85% of patients. All 68 children whose VSD remained inalterable had normal EKG, 
Chest X-ray and echocardiogram tests, without evidence of aortic insufficiency, dilated 
heart cavities or ejection fraction and pulmonary gradient disturbances. No endocarditis 
was recorded.

We conclude that management of this disease should be expectant during the first 
2 years of life but subject should be closely followed for hemodynamic changes and 
endocarditis prevention. A surgical approach will be indicated for those cases with a 
hemodynamic compromise.

Key words:
Roger’s Disease, 
ventricular septal defects, 
congenital hearts defects.
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