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INVERSAO VENTRICULAR ISOLADA.
RELATO DE TRESCASOS

A inversdo ventricular isolada foi diagnosticada em nosso Servico em 3 pacientes do sexo
feminino, com idades de 26, 2 e 10 anos, respectivamente. Além do exame clinico, as pacientes
foram submetidas a estudo eletrocardiografico, radiolégico e hemodinamico. Duas pacientes,
isto é a primeira e a ultima foram submetidas a tratamento cirdrgico, sendo a primeira pela
técnica de Mustard e a Ultima pela técnica de Senning.

Os autores discutem seus achados, comparando-os aos da literatura.

Napresencadeinversdo ventricular, asgrandes artérias
originam-se de ventriculos trocados, constituindo o que
sedenominadetransposi¢do corrigida. Existe, porém, uma
condic&o muito raraem que, havendo inversdo ventricular,
as grandes artérias tém origem de ventriculos certos,
situacdo essa denominada de inversdo ventricular isolada
ou inversdo ventricular sem transposi¢cdo. Nessa ma
formacéo, o atrio direito abre-se no ventriculo
morfologicamente esquerdo e invertido através de valva
mitral e a aorta origina-se no mesmo. Por outro lado, o
atrio esquerdo abre-se no ventriculo morfologicamente
direito e invertido, discordancia atrioventricular e
concordanciaventricul o-arterial. Contudo, afisiopatologia
corresponde a transposicdo das grandes artérias, isso
porque aaorta recebe sangue venoso e a artéria pulmonar
recebe sangue arterial (dai adenominacdo detransposi¢cdo
clinica).

A inversdo ventricular isolada pode apresentar-se com
as artérias cruzadas, sendo a artéria pulmonar ventral e a
aortadorsal ou estando as mesmas paral el as (mal postas).
Todos estes tipos apresentam-se logicamente em “situs
inversus’ (fig. 1).

Asprimeirasreferéncias naliteraturasobre essacondicéo
foram feitas por Ratner e col. em 1921* e por Lex ecol. em
19612 Em 1966, Van Praagh e col . descreveram um caso,
denominando-o pela primeira vez de inverso ventricular
isolada e a partir de entdo novos relatos foram feitos:
Martinez Picé e col., em 1967 4, Espino-Vela e cal., em
19705, Pérez Trevifio e col., em 1972 5, Quero-Jiménez e
col.,em 19757, Tandon ecol., em 19758, Dunkman e col .,
em 1977 ° e Hazan e col., em 1977 °.

O objetivo deste trabalho é relatar 3 casos estudados
no Instituto Dante Pazzanese de Cardiologia.

RELATO DOS CASOS

Caso n.° 1 - Paciente do sexo feminino de 26 anos de
idade, acompanhada no nosso Servigo desde 1962,
referindo cardiopatia desde o nascimento, cianose e
hipocratismo digital. Ao exame fisico, identificaram-se:
apex situado a direita, sopro sistdlico getivo no foco
pulmonar, segundo ruido audivel e com componentes
normais. A pressdo arterial era de 90/50 mm Hg no brago
direito.

O estudo radiol 6gico evidenciou coragdo mal formado,
de tamanho normal aaumentado + com a pontavoltadaa
direita, porém em “situs solitus’ abdominal. O desenho
vascular pulmonar foi considerado de normofluxo. O
eletrocardiograma mostrou SAQRS desviado a direita,
ausénciadegemV -V , presencade g em avVR, ondas T
plus minus em D’ eenegativa em aVvL, sugerindo
inversdo ventricul'ar. Foi submetida por 2 vezes a
cateterismo cardiaco, sem contudo chegar-se a uma
concluséo diagnostica. Em fevereiro de 1977, retornou
ao Servic¢o com aumento da cianose e com hematocrito
de 70%. Apoés a corregdo do hematdcrito, foi feito
novo estudo hemodinamico. A oximetriarevelou um
“shunt” artério-venoso a partir do atrio direito e a
manometria revelou pressdo normal no ventriculo
pulmonar e discreto gradiente sistolico (10 mm Hg)
através davalva pulmonar. O estudo cineangiografico
mostrou agenesia do segmento hepatico da veia cava
inferior e continuacéo de &zigos a direita; o &trio di-
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reito a direita, abrindo-se no ventriculo morfo-
logicamente esquerdo, localizado a direita e esse dando
origem aaorta; o atrio esquerdo aesquerda, abrindo-se no
ventriculo morfologicamentedireito, localizado aesguerda
e esse dando origem a artéria pulmonar; artéria pulmonar
com valva normal; septo interventricular integro;

comunicagdo interauricular de moderado tamanho;
drenagem total anormal das veias pulmonares no &trio
direito; grandes artérias, normalmente relacionadas. Foi
submetida a tratamento cirdrgico utilizando-se a técnica
deMustard eum ano apasfoi repetido o estudo hemodinamico,
gue demonstrou o éxito do tratamento (fig. 2 a5).

Fig. 1 (A, B e C) - Diagramas mostrando inversdo ventricular isolada com artérias cruzadas (1A), com artérias paraelas (1B) e, finamente, as

conexdes como ocorrem huma transposicéo corrigida (1C).

Fig. 2 - Estudo radiolégico de frente mostrando “situs solitus’ com
dextrocardia.

Cason.°2- Trata-se de umameninade 2 anos deidade
com cianose desde o0 nascimento, fenémenos bronquiticos
derepeticdo esinaisdeinsuficiénciacardiacaaté o primeiro

e PSR L

Fig. 3 - Eletrocardiograma do 1.° caso.

ano de vida. Desde ent8o, a cianose se acentuou e houve
aumento progressivo dahipoxemia Ao examefisico, notou-
se sopro sistélico getivo +/++ no foco pulmonar e, nessa
area, 0 segundo ruido encontrava-se aumentado +++, as
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Fig. 4 - Estudo cineangiogréfico pré-operatério do 1.° caso.

custas do componente pulmonar. A pressdo arteria erade
100 x 65 mm Hg no braco direito. O estudo radiol6gico
mostrou visceras em posi¢&o normal, coragéo globalmente
aumentado, hilos calibrosos e periferiapulmonar clara. Ao
eletrocardiograma, havia sinais evidentes de inversdo
pulmonar clara. Ao eletrocardiograma, havia sinais
evidentes de inversdo ventricular. O cateterismo cardiaco
mostrou sinais de hipertensdo pulmonar de grau severo. O
estudo angiografico mostrou que o &trio direito estava a
direita, abrindo-se no ventriculo morfologicamente
esquerdo, através de valva mitral, e esse, dando origem a
aorta, localizada a esquerda e em posi¢ao posterior; 0 atrio
esquerdo a esquerda, abrindo-se no ventriculo
morfologicamente direito, localizado a esquerda, e esse,
dando origem a artéria pulmonar, colocada a esquerda e
em posi¢ao anterior; amplacomunicagdo interventricular
do tipo membranoso; calibroso canal arterial persistente;
grandes artérias normal mente rel acionadas. Considerando
a hiper-resisténcia pulmonar e leito vascular ndo reativo,
ndo houve indicagdo cirdrgica (fig. 6 a 8).

Caso n.%, 3 - Trata-se de uma menina de 10 anos de
idade com cianose desde 0s 18 meses, pouco progressiva.
Ao examefisico, encontram-se: figado localizado adireita,
no rebordo costal, o ictuscordislocalizado adireita, sopro
sistélico getivo +/++ no foco pulmonar situado no segundo

espagointercostal direito, 0 segundo ruido audivel nofoco
pulmonar com desdobramento largo e constante e 0
componente pulmonar aumentado de grau moderado. O
estudo radiol 6gico mostrou visceras normoposi cionadas,
area cardiaca moderadamente aumentada e a ponta do
coracdo voltadaparaadireita. O fluxo sangiiineo pulmonar
mostrava-se aumentado de grau moderado. Ao
eletrocardiograma, aondaP erapositivaem D , e negativa
em aVR, falando a favor de um “situs solitds’ viscero-
atrial. ExibiaaindaondasgemV eV R eausénciadeq
em V R e V R (sinais de inversso véntricular). Foram
realiz3dos cateterismo cardiaco e ci neangiocardiografia,
mostrando a oximetria saturacdo de oxigénio de 93% na
veia pulmonar e saturacdo de 80% de O na aorta; a
manometria mostrou sinais de hipertensdo 2puI monar de
grau moderado (70/35 mm Hg).

O estudo angiogréfico mostrou que aveiacavainferior
passavadadireita paraaesquerdadacolunae abria-se no
ario direito situado a esquerda recebendo também aveia
cava superior direita de localizagdo a esquerda. O étrio
direito localizava-se a esquerda e abria-se no ventriculo
morfol ogicamente esquerdo e invertido que se situava a
esquerda e esse dava origem a aorta; o atrio esguerdo
localizava-se em posicdo medianaeatras, abria-se no ventri-
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Fig. 5 - Visdo panoramica do coragéo ap6s toracotomia mediana e
abertura do pericardio demonstrando “situs solitus’ e dextrocardia.
Observe-se a existéncia de discordancia atrioventricular com
concordancia ventriculo-arterial. VCS = veia cava superior; VCI = veia
cava inferior; AP = artéria pulmonar; Ao = aorta; VME = ventriculo
morfologicamente esquerdo; VMD = ventriculo morfologicamente
direito.

culo morfologicamente direito einvertido, adireitae esse
davaorigem aartériapulmonar que erade grande calibre;
as grandes artérias apresentavam cruzamento normal; o
septo interventricular encontrava-se integro; ampla
comunicagdo interauricular estava presente.

Com os dados angiogréficos de “ situsinversus cordis”
discordando do “situs abdominal” realizamos a
broncografia com a finalidade de estudar o “situs”
pulmonar. O broncograma mostrou um brénquio direito
curto, com bifurcag8o precoce e o brénquio esquerdo longo
e horizontalizado, caracterizando um “situs solitus’
pulmonar.

A paciente foi submetida a tratamento cirdrgico
obedecendo a técnica de Senning com sucesso (fig. 9 a
13).

DISCUSSAO

Quando a al¢a bulboventricular gira para a esquerda
em estagios precoces do desenvolvimento embriondrio,
eladeterminainversdo ventricular, colocando o ventriculo
direito a esguerda e o ventriculo esquerdo a direita, com
atrios normalmente posicionados %2, Nessa situagéo, é
comum a presenca de transposi ¢do das grandes artérias, e
otermo consagrado naliteraturaédetransposicéo corrigida

Fig. 6 - Estudo radiol6gico do 2.° caso.

das grandes artérias ou L-transposi¢do. As circulagdes se
fazem em série e, naausénciade defeitos septais, delesdes
orovalvares ou defeitos no sistema de conducdo, seus
portadores podem ser absolutamente assintomaticos.

Na méa formacéo ora em estudo, os ventriculos
encontram-se invertidos formando L-al¢ga. No entanto, as
grandes artérias se originam de ventricul os certos e suas
relagBes estdo normais. Encontra-se, entdo, uma
discordancia atrioventricular com concordancia
ventriculo-arteria . A fisiopatol ogiaé de umatransposi¢ao
completa das grandes artérias com todas as suas
implicagdes conhecidas, isto &, circulagdio em paraelo e
impossibilidade de sobrevida na auséncia de defeitos
septais ou canal arterial persistente. Em raz&o dessa
fisiopatologia os poucos casos até agora descritos na
literatura apresentam ou insuficiéncia cardiaca ou
hipoxemia, ou a associagdo desses sintomas. Os casos de
maior sobrevida dependem de agjustes especiais na sua
hemodindmica, por exemplo, uma das nossas pacientes
foi diagnosticada aos 10 anos de idade em razdo de
apresentar grande comunicagdo interauricular e de ter
integridade do septo interventricular. Esse fato protegeu
0 pulméo do desenvolvimento de doenca vascular
pulmonar. No primeiro caso da nossa série, com 26 anos
deidade, explica-se asualongasobrevidapor doismotivos
basi cos: aintegridade do septointerventricular eapresenca
de drenagem total anormal de veias pulmonares no atrio
direito.
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Fig. 7 - Estudo eletrocardiogréfico do 2.° caso

Os casos descritos ha literatura foram diagnosticados
nos primeiros meses de vida ou através de estudo
hemodindmico ou achados de necropsia e em todos
estiveram presente ainsuficiénciacardiacacongestivaea
hipoxemia. Como se pode depreender, torna-se dificil a
suspeitaclinicadessa cardiopatia, porque os sintomas séo
comuns um grande nimero de outras mas formagdes
cardiacas. Do ponto de vista de exame semioldgico,
também ndo apresenta caracteristicas préprias, sopros
dependem da presenca ou ndo de defeitos septais, da
presenca ou ndo de lesBes orovalvares ou do grau de
resisténcia arterial pulmonar.

Do ponto de vista radioldgico, ndo se encontraram
sinais que levassem & suspeita da cardiopatia. Os nossos
casos exibiram éareas cardiacas pouco aumentadas e ndo
caracteristicas.

O eletrocardiograma, ao nosso ver, podera contribuir
parao diagndéstico. A presencade ondas g em precordiais
direitas e a auséncia de g em precordiais esquerdas
condicionam o diagndstico deinversdo ventricular. Porém,
€ sabido que atransposi¢do corrigida das grandes artérias
exibe os mesmos sinais el etrocardiograficos e sendo essa
cardiopatia mais freguiente, é 16gico que se deve pensar
preliminarmente em transposicdo corrigida. A inversao

ventricular isolada deve entrar, portanto, como diagnostico
diferencial.

O diagndstico preciso edefinitivo“invivo” deveser feito
através do cateterismo cardiaco e dacineangiocardiografia,
especid mente 0 estudo contrastado. OsnNossos casostiveram
o diagndstico correto através desse método, confirmado em
dois deles, no ato cirdrgico. Nos nossos doentes, 0 estudo
oximétrico revel ou baixasaturacdo de O naaortaeeevada
saturagao na artéria pulmonar, exatamefite como ocorre na
transposi ¢ao verdadeiradas grandes artérias. A presencade
curto-circuito entre as duas circulagfes, evidentemente,
depende de defeitos septai sou de drenagem venosa pulmonar
anormal naveiacavasuperior, atrio direito ou seio coronario.
A manometria ndo se exterioriza com peculiaridades, as
alteragdes pressoricas dependem dos defeitos associados e
da resposta da circulacdo pulmonar. Dois dos nossos
paci entes exibiram hipertensdo pulmonar, um delesde grau
severo devido ao desenvolvimento de doenca vascular
pulmonar. O estudo contrastado como ja acentuamos, € 0
mais importante na formag&o do diagnéstico. Assim, é
que temos o atrio direito conectado ao ventriculo
morfol ogicamente esquerdo e esse dando origem a aorta
e 0 atrio esquerdo conectado ao ventriculo
morfologicamente direito e esse dando origem a artéria
pulmonar.

A presencaou ndo dedefeitos septai s, |lesdes oroval vares
ou outras anomalias € achado variavel. Nos nossos casos,
em doisidentificamos defeito no septointeratrial eem outro
(caso n.° 2) esteve presente uma comunicagéo
interventricular e um cana arterial persistente. As grandes
artérias tém cruzamento normal, a artéria pulmonar tem
localizag8o anterior e a esquerda em relacdo aaorta.

Comreferénciaan “ situs’, erade esperar, como acontece
em qualquer cardiopatia que se apresentaem “ situs solitus”
ou“inversus’. Oscasosde Espino-Veaecol > edeHazan e
col.® exibiram*“ situsinversus’ . Em nosso material, um caso
Ssegpresentou em“ situs’ solitus’ viscero-atrial elevocardia,
outro em “situs solitus’ viscero-atrial e dextrocardia e
finamente, o outro em “situssolitus’ abdominal e pulmonar,
porém em “situs inversus cordis’. A discordancia entre o
“dituscordis’ eo“situs’ pulmonar émuito rarae s30 poucos
0s autores que tém abordado o assunto. Tynan e col %,
Macatney e col.** e Brandt e col.”®, Hastreiter e col %6,

Do ponto de vista de abordagem cirdrgica, € muito
importante reconhecer que essa cardiopatia tem a
fisopatologia de transposicéo das grandes artérias. Sendo
assm, € légico que se utilize das técnicas existentes para
tratamento das transposi¢cdes. O caso descrito por Van
Praagh® foi submetido aumabandagem daartériapulmonar
com afinalidade de controlar o fluxo sangliineo pulmonar;
dos casosrelatados por Quero-Jimenez 7, um submeteu-sea
cirurgiade Blalock-Hanlon; no doente estudado por Hazan'™?,
atécnica cirlrgica empregada foi ade Mustard; os demais
casosdescritosnaliteraturando foram operados. Dosnossos
casos, no primeiro foi utilizada a técnica de Mustard e no
terceiro, a técnica de Senning, ambos com sucesso. O
segundo caso acirurgiafoi contrarindicada devido ahiper-
resisténcia pulmonar.
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Fig. 8 - Estudo cineangiografico do 2.° caso. Ao = aorta; AP = artéria pulmonar; VME = ventriculo morfol ogicamente esquerdo; VMD = ventriculo
morfologicamente direito; CIV = comunicagdo interventricular.

deinversdo ventricular, porém “in vivo” sb os dados
angiogréficos permitem o diagndstico. O sucesso depende
do diagnéstico correto e dos defeitos associados.

Fig. 9 - Estudo radiol6gico do 3.° caso.

Fig. 10 - Eletrocardiograma do 3.° caso.

Em conclusdo, deve-se salientar que a inverséo
ventricular isoladaé malformacéo cardiacarara, os dados SUMMARY
declinica, semiologia e radiologiando contribuem parao The authors report their experience with three cases of
diagnéstico, o eletrocardiograma pode sugerir pelosdados isolated ventricular inversion.
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Fig. 11 - Observar que o atrio direito esta situado a esquerda (“situs inversus cordis’) e esta conectado ao ventriculo morfologicamente esquerdo de
onde nasce a aorta, constituindo uma discordancia atrioventricular com concordancia ventriculo-arterial.

! b

d

Fig. 12 - Montagem de vérios quadros: na série superior injecdo de contraste no tronco pulmonar com retorno para o &trio esquerdo e este conectado
a0 ventriculo direito de onde nasce a artéria pulmonar; na série inferior injec@o de contraste no ventriculo morfologicamente direito, dando origem a

artéria pulmonar.

Thefirst casewasa26-year-old femalewho complained
of cyanosissince birth and presented chronic hypoxemia.
The EKG showed right ventricular hyperthrophy and
signsof ventricular inversion. The angiographic findings
were: viscero-atrial situs solitus and dextroversion;
absence of the hepatic segment of the inferior vena cava
with azigus continuation to the right; right atrium to the
right connected to the morphologically inverted left
ventricle; the aortaarisesfrom thisventriclewith anorma
valve; the left atrium was to the left connected to the

morphologicaly inverted right ventricle; the pulmonary artery
arises from this ventricle with a mild stenosis; pulmonary
veins drained totally into the right atrium there was a small
ASD andintact ventricular septum. The patient underwent a
successful surgery by the Mustard technique.

The second case was a two-year-old female infant
with cyanosis since birth and past history of congestive
heart failure until thefirst year of life. Sincethen, there
has been a progressive increase of the cyanosis. The
EKG showed signs of ventricular inversion and right
ventricleoverload. Theangiographic findingswere: visce-
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Fig. 13 - Disposi¢ao dos brénquios, obtida através da broncografia,
mostrando o brénquio direito (epiarterial) curto, inclinado para baixo,
logo se bifurcando dando origem aos brénquios lobar superior einferior
€, 0 brénquio esquerdo (hipoarterial) maislongo e mais horizontalizado,
caracterizando um “situs solitus’ pulmonar.

ro-atrial situs solitus; right atrium placed to the right
and connected to the morphologically inverted left
ventricle situated on theright from where the aorta arises;
left atrium on theleft and connected to themorphol ogically
inverted right ventricle situated to the |l eft from where the
pulmonary artery arose. A largeVSD and PDA were also
found. There was no surgical indication on account of the
high pulmonary vascular resistance.

The third case, a 10-year-old female with progressive
cyanosis since 18 mos., was found to have situs solitus of
viscera, bronchi in normal position with the apex of the
heart was to the right. The angiographic findings were:
inferior vena cava passing from right to left and opening
into theright atrium but situated to the left and in front of
theleft one; theright atrium opening into the inverted | eft
ventriclegiving originto the aorta; theleft atrium opening

to theinverted right ventricle where the pulmonary artery
arises. A large ASD and intact ventricular septum were
observed. The patient underwent a sucessful surgery by
the Seining procedure.
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