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Abstract

Double-inlet left ventricle (DILV) is the most common form of single ventricle. It
represents 78% of the cases reviewed by Van Praagh et al. (1). The Van Praagh classification
distinguished four subgroups of DILV based on the great artery relationships: I, normally related
great arteries; II, right-anterior aorta; III, left-anterior aorta; and IV, left-posterior aorta
(inverted). By combining the criteria distinguishing the types of DILV, three clinically observed
forms occur (A-I, A-II, and A-III).

As in any congenital cardiac lesion, accurate echocardiographic diagnosis is facilitated by
use of the segmental approach. Given the complexity of these hearts, a systematic approach is of
particular importance. Having determined the atrial arrangement, the examination proceeds
to the delineation of the atrioventricular connections. The key to the diagnosis of double inlet
ventricle lies in the demonstration of two atrioventricular valves, one of which may be
imperforate, or a common valve, opening into one ventricle. In hearts with absent
atrioventricular connection, the prominent atrioventricular groove, which may contain fibro-fatty
tissue, will be seen interposing between the floor of the atrium and the ventricular mass. These
appearances are best demonstrated from the subcostal or apical windows, with the transducer
oriented so as to demonstrate both atriums and both atrioventricular valves.This is the cut that
would normally produce a four-chamber section. In patients with double inlet ventricle, it is
sometimes difficult to see both junctions in the same plane, particularly from the subcostal
position, but slight rocking of the transducer from side to side so as to bring first one valve and
then the other into view, while recording continuously, will normally produce the necessary
information. In patients with double inlet ventricle, the relations between the atrioventricular
junction and the ventricular septum should be assessed for overriding. If this exists, biventricular
connections must be distinguished from the univentricular connection by applying the 50% rule.
Precordial short-axis cuts, on occasion, can demonstrate well the double inlet connection.

The following anatomic and functional information is important from a surgical point of
view and should be systematically obtained in each patient with a double inlet ventricle ventricle:
A)Morphology of the single ventricle (e.g., double-inlet LV? double-inlet RV?), B) Location of
the rudimentary outflow chamber, which is usually left and anterior, C) Size of the
bulboventricular foramen and whether there is an obstruction at the foramen. Obstruction of the
foramen is considered present if the Doppler gradient is more than 1.5 m/sec or if the area of the
foramen is less than 2 cm2/m2. A foramen that is nearly as large as the aortic annulus is
considered ideal. , D) Presence or absence of D-TGA or L-TGA, stenosis of the pulmonary or
aortic valve, and size of the Pas, E) Anatomy of the AV valves. The position of the mitral and
tricuspid valves, in addition to the presence of stenosis, regurgitation, hypoplasia, or straddling
of these valves, should be checked, F) The size of the ASD. G) Associated defects such as COA,
interrupted aortic arch, or PDA.



Double inlet ventricle adalah suatu penyakit jantung bawaan, yang diakibatkan oleh ke

dua katup atrioventricular (AV) berhubungan dengan satu ruang ventrikel. Pada keadaan ini

kedua atrium akan berhubungan dengan satu ruang ventrikel dan dapat terjadi pada bermacam

macam bentuk atrial arrangement (situs solitus, situs iversus dan isomerism). Katup AV dapat

mengalami overriding atau straddling1-8

Tatalaksana bedah pada double inlet ventricle tergantung dari kondisi fisiologis yang

diakibatkan oleh kelainan-kelainan anatomi meliputi: obstruksi alur keluar sistemik, obstruksi

alur keluar pulmonal, obstruksi alur masuk ventrikular/katup AV, restriksi ASD, kelainan vena

sistemik, kelainan vena pulmonal, peningkatan tekanan arteri pulmonalis, penurunan aliran pada

arteri pulmonalis, serta adanya regurgitasi katup AV. Pasien dengan double inlet ventricle akan

berakhir dengan operasi Fontan pada usia 2-4 tahun.7 Kriteria untuk operasi Fontan atau Total

Cavopulmonary Connection adalah 1) Tekanan arteri pulmonalis rerata kurang dari 15 mmHg

dan PARI kurang dari 4U.m2. 2) Arteri pulmonalis konfluens dengan diameter dan cabang

cabangnya memenuhi kriteria yang diajukan oleh Kirklin yang diseuaikan dengan berat badan 3)

Tidak ada regurgitasi katup atrioventrikular. 4) Dimensi dan fungsi ventrikel yang menjadi

pompa sistemik cukup adekuat dan baik. 6) Tidak ada aritmia9

Namun seringkali perlu ada tindakan paliatif sebelum operasi definitif. Tujuan utama

tindakan pembedahan paliatif adalah untuk menghilangkan obstruksi sistemik outflow, restriksi

aliran darah pulmonal untuk mempertahankan tekanan pulmonal yang normal, serta untuk

menghilangkan obstruksi vena sistemik dan pulmonal yang kembali ke jantung.



Ekokardiografi pada double inlet left ventricle, ditujukan untuk mengetahui kelainan

anatomi dan untuk memberikan informasi kepada dokter bedah, criteria yang memenuhi untuk

tindakan paliatif maupun tindakan bedah defintif.

Double inlet ventricle

Double inlet ventricle merupakan bentuk yang paling umum dari single atau univentricle

atau common ventricle. Klasifikasi univentricle berdasarkan hubungan katup AV dengan

ventrikel: 1) Double inlet: kedua katup AV berhubungan dengan satu ruang ventrikel. 2) Single

inlet: satu katup AV dan satu ruang atrium berhubungan dengan satu ruang ventrikel, 3)

Common inlet: satu katup AV dan dua ruang atrium berhubungan dengan satu ruang ventrikel.1

(gambar 1)

Gambar 1. Klasifikasi univentricle berdasarkan hubungan katup AV dengan ventrikel. 1



Gambar 2. Ekokardiografi pada a) double inlet ventricle, B) single inlet ventricle dan C)

Common AV valve.

AS= atrial septum; L= left atrioventricular valve; LA= left atrium; PV= pulmonary vein; R=

right atrioventricular valve; RA= right atrium. 6

Ekokardiografi pada double inlet ventricle

Ekokardiografi pada double inlet ventricle, dilakukan dengan pendekatan analisa

segmental yang meliputi 1) situs viseralis, 2) hubungan atrio ventricular 3) katup AV 4)



morfologi ventrikel, 5) hubungan ventrikulo-arterial 6) letak arteri besar dan 7) infundibulum 11-

14

Gambar 3. Analisa segmental



Situs atrial dan letak arteri besar

Situs atrial perlu ditentukan apakah terdapat situs solitus, situs inversus, atau situs

ambigus. Situs ini ditentukan pada pandangan subxifoid. Pada pandangan subxifoid frontal

tampak aorta disebelah posterior kiri vertebra, sedangkan vena kava inferior disebelah anterior

kanan vertebra. Aorta tampak bulat berdinding lebih tebal, serta berdenyut, sedangkan vena kava

inferior berbentuk oval, berdinding tipis, serta tidak berdenyut.10

IVC di kanan dan
Ao.Desc. di kiri vertebra

AoIVC

Spine

Gambar 4. Situs solitus, vena kava inferior di kanan aorta desenden di kiri vertebra



VCI di kiri dan
Ao.Desc. di kanan vertebra

IVCAo
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Gambar 5. Situs inversus, vena kava inferior di kiri aorta desende di kanan vertebra

Situs ambiguous ditentukan berdasarkan RA isomerism (asplenic), dimana kedua atrium

mempunyai morfologi atrium kanan dan vena cava inferior dan aorta descending berada dalam

posisi yang sama dengan vertebra, sedangkan LA isomerism (polysplenic) mempunyai morfologi

atrium kiri di kedua atrium dengan vena cava inferior yang terputus, mempunyai vena

azygos/hemiazygos ke vena kava superior. 10
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Gambar 6. Situs ambigus vena kava inferior di anterior-lateral, aorta desenden berjalan

berdampingan di kanan atau kiri vertebra



Gambar 7. Situs atrial pada double inlet ventricle 10

Klasifikasi double inlet left ventricle berdasarkan letak arteri besar (Van Praag.) 10

I. Hubungan arteri besar normal

II. Aorta terletak di kanan depan

III. Aorta terletak di kiri depan

IV. Aorta terletak di kiri belakang (inverted)



Hubungan atrio ventricular dan katup AV.

Berdasarkan overriding katup AV berdasarkan “rule 50%” , maka terdapat klasifikasi

sebagai berikut 1) Concordance dengan overriding, bila katup AV overriding < 50%. 2) Double

inlet LV dengan overriding bila katup AV overriding > 50%. 3) Double inlet LV tanpa

overriding, kedua katup AV berhubungan dengan ventrikel kiri, ventrikel kanan rudimenter

overriding katup AV 6 (Gambar 2 ) Katup AV dapat mengalami atretik atau imperforate.

Straddling adalah anomali insersi korda tendinea atau muskulus papilaris yang berhubungan

dengan ventrkel kontralateral. Straddling hanya terjadi pada katup AV dan ditemukan bersamaan

dengan defek septum ventrikel. Straddling penting diidentifikasi preoperasi karena berperan

pada tindakan bedah6

Gambar 8. Overriding dan straddling katup AV



Gambar 9 Pandangan apical empat ruangan, tampak double inlet dengan katup AV

tunggal, katup AV kanan mengalami atresia (panah). Darah dari kedua

atrium seluruhnya menuju ke ventrikel/ main ventricular chamber/MVC,

yang merupakan ventrikel kiri karena dinding ventrikel yang licin. Ventrikel

kanan rudimenter . OC= outlet chamber of right ventricular morphology; SR=

ventricular septal remnant)



Gambar 10. Pandangan apical empat ruangan double inlet ventricle dengan straddling

katup AV kanan. Lebih dari 50% annulus katup AV kanan terletak di

ventrikel kiri. Panah menunjukkan daun katup AV valve kanan dan kiri.

LA,= left atrium; RA= right atrium; RV= right ventricle; VS= ventricular

septum.

Morfologi ventrikel

Pada keadaan normal, ventrikel memiliki tiga komponen utama, yaitu inlet, outlet, dan

trabekula Ventrikel kiri secara ekokardiografi mempunyai ciri ciri sebagai berikut. 1) bentuknya

elips, 2) mempunyai katup AV dengan muskulus papilaris yang melekat pada dinding bebas

ventrikel, serta insersi daun katup yang lebih tinggi (kearah basal jantung) dibanding dengan

insersi katup AV kanan, 3) permukaan septum licin, 4) terdapatnya jalan keluar (outlet) antara



katup AV dan septum, 5) permukaan dinding ventrikel yang licin. Ventrikel kanan secara

ekokardiografi mempunyai ciri sebagai berikut, 1) berbentuk segitiga atau trapezoid, 2)

muskulus papilaris melekat pada septum dan dinding ventrikel 3) insersi katup AV lebih kearah

apeks. 4) Tidak terdapat jalan keluar (outlet) antara katup AV dan septum, 4) terdapat

moderator band melintang di dinding ventrikel , 6) terdapat trabekular yang kasar pada septum

dan dinding ventrikel. Pada double inlet ventricle, ciri ciri ini tidak dapat kita terapkan secara

menyeluruh, karena adanya kelainan pada katup AV, maupun arteri besar. 6

Dari ketiga komponen (inlet, oulet dan trabekular), komponen trabekular adalah

komponen yang selalu ada pada jantung yang normal maupun pada jantung yang mengalami

malformasi dan ventrikel yang tidak lengkap, termasuk pada double inlet ventricle. Pada kasus

ini komponen apical trabekular masih tetap ada walaupun ventrikel tidak lengkap karena

kurangnya komponen inlet atau outlet atau bahkan terkadang keduanya. 6 Sehingga pada double

inlet ventricle, hal yang dapat membedakan morfologi ventrikel kanan atau kiri, adalah 1)

trabekekular yang halus pada ventrikel kiri, sedang pada ventrikel kanan tampak tebal dan

coarse, 2) moderator band pada ventrikel kanan dan 3) muskulus papilaris yang melekat pada

septum dan dinding ventrikel kiri. Dikatakan double inlet ventricle dengan morfologi campuran

kedua ventrikel bila tidak terdapat septum ventrikel, tetapi masih bias dibedakan morfologi

masing masing ventrikel, sebagai ventrikel kanan dan kiri. Sedangkan pada double inlet

ventricle dengan morfologi ventrikel indeterminate atau undifferentiated, bila tidak dapat

membedakan morfologi ventrikel kiri dan kanan 6,12

Klasifikasi double inlet ventricle berdasarkan morfologi ventrikel (Van Praag) 6

A. Double inlet left ventricle

B. Double inlet right ventricle



C. Double inlet ventricle dengan morfologi campuran kedua ventrikel ( tidak terdapat

septum ventrikel)

D. Double inlet ventricle dengan morfologi ventrilkel indeterminate atau undifferentiated

Gambar 11. Ekokardiografi double inlet right ventricle dengan stenosis pada

katup AV. Terdapat katup AV kiri menunjukkan parachutelike

deformity, seluruh chordae bersatu dengan muskulus papirale

tunggal, dan terdapat penebalan katup. Atrium kiri dilatasi, sesuai

dengan obstruksi pada katup AV kiri, ventrikel kiri hipoplasi yang

terletak posterior kiri. VS ventricular septum



Gambar 12. Pandangan apical 4 ruang. Double-inlet ventricle. Ke dua katup AV

berhubungan dengan ventrikel yang morfologinya adalah ventrikel kiri

karena adanya muskulus papilare dan dinding ventrikel yang licin.

Ventrikel kanan rudimenter

Gambar 13. Pandangan apical 4 ruang double inlet ventricle, katup AV tunggal, tampak

straddling septum ventricle, sehingga ventrikel kiri tampak lebih besar

dibanding ventrikel kanan



Infundibulum

Infundibulum dievaluasi untuk mengetahui apakah terdapat subaortic stenosis,

subpulmonik stenosis atau tidak terdapat ke 2 infundibulum6 . Stenosis subpulmonik atau

stenosis arteri pulmonalis dapat dievaluasi dengan ekokardiografi 2D pada potongan sumbu

pendek parasternal, suprastenal, apical maupun subxifoid. Stenosis arteri pulmonalis terlihat

dengan menggunakan ekokardiografi Doppler, tampak turbelensi pada arteri pulmonalis. Derajat

stenosis arteri pulmonalis dapat diketahui dengan menggunakan CW Doppler. Diameter arteri

pulmonalis yang meliputi mean arteri pulmonalis, percabangan arteri pulmonalis dapat diukur

pada pandangan sumbu pendek parasternal dan supra sternal. Nilai normal berdasarkan berat

badan terdapat pada lampiran15



Gambar 14. Skema pengukuran mean arteri pulmonalis, dan percabangan arteri

pulmonalis

Defek Septum Ventrikel

Defek septum ventrikel dapat dilihat dengan ekokardiografi 2 Dimensi dan Doppler

padaberbagai pandangan ekokardiografi. Adanya retriksi pada defek septum ventrikel dapat

dievaluasi dengan menggunakan Doppler, bila terdapat perbedaan gradient > 1,5 m/s atau jika

ukuran Defek Septum Ventrikel < 2 cm2/m2. Ukuran ideal dari DSV bila hampir sama dengan

ukuran Aorta2

Ekokardiografi yang penting diketahui oleh dokter bedah

Penting untuk diketahui oleh dokter bedah adalah 1) morfologi ventrikel (double inlet left

ventricle atau double inlet right ventricle) 2) lokasi ventrikel yang rudimenter 3) ukuran foramen

bulboventrikular atau defek septum ventrikel , 4) ada tidaknya transposisi arteri besar, 5) ada

tidaknya stenosis katup pulmonalis, stenosis katup aorta, dan ukuran dari arteri pulmonalis, 6)

anatomy katup AV, adakah overrding, straddling 7) ukuran defek septum atrium, 8) kelainan lain



yang menyertai misalnya koartasio aorta, interrupted aortic arch atau duktus arteriosus

persisten.2 Juga penting untuk diketahui apakah intepretasi ekokardiografi memenuhi kritetia

untuk operasi Fontan/ Total Cavopulmonary Connection yaitu 1) Arteri pulmonalis konfluens

dengan diameter dan cabang cabangnya memenuhi criteria yang diajukan oleh Kirklin yang

disesuaikan dengan berat badan/luas permukaan tubuh 2) Tidak ada regurgitasi katup

atrioventrikular. 3) Dimensi dan fungsi ventrikel yang menjadi pompa sistemik cukup adekuat

dan baik.9
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