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Artigos originais

Há mais de um século 1, os corações com uma cavidade
ventricular vêm despertando interesse e até mesmo desa-
fiando o conhecimento dos investigadores, representan-
do assim um dos maiores problemas no diagnóstico das
cardiopatias complexas.

Embora possa haver ainda alguma divergência na ter-
minologia usada para essa entidade nosológica, grande
número de investigadores somente inclui na categoria dos
corações com uma cavidade ventricular aqueles que apre-
sentam duas válvulas atrioventriculares ou uma válvula
atrioventricular comum. Entretanto, Quero Jimenez 2,3 des-
creveu com muita clareza e argumentos convincentes que
é possível a associação de atresia de um dos orifícios
atrioventriculares a esse tipo de doença.

Definição
O termo coração univentricular será utilizado para toda

situação na qual uma válvula atrioventricular comum ou
ambas válvulas atrioventriculares não só estão

anatomicamente relacionadas, como também se comuni-
cam real ou potencialmente como uma “câmara ventricular”
única. A “câmara rudimentar” não deverá ter comunicação
real ou mesmo potencial com a válvula atrioventricular.
Essa definição engloba o ventrículo único ou comum 4 , a
dupla via de entrada do ventrículo esquerdo 5, o ventrículo
único (primitivo) 6 e também aquelas formas de atresia mitral
ou tricúspide nas quais a válvula atrésica está
anatomicamente relacionada com a câmara ventricular co-
mum, porém só potencialmente é que se comunica com ela.

O critério utilizado para o emprego dessa termi-
nologia está na dependência do que se considera
um “ventrículo”. Define-se como um “ventrículo” 7

uma câmara dentro da massa ventricular, recebendo
uma ou mais valvas atrioventriculares (porção de
entrada). Uma câmara que não apresenta essa por-
ção de entrada (ou receba menos do que a metade
de uma válvula atrioventricular) é definida como uma
“câmara rudimentar”. A câmara rudimentar pode
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Foram estudados sob o ponto de vista angiocardiográfico 37 pacientes portadores de coração
univentricular. Trinta e um pacientes apresentaram morfologia do tipo ventricular esquerdo e 6 do
tipo ventricular direito. Dezessete pacientes apresentavam dextro alça bulbo ventricular, dos quais 12
eram do tipo ventricular esquerdo e 5 do tipo ventricular direito. Vinte tinham levo alça, dos quais 19
eram do tipo ventricular esquerdo e somente 1 do tipo ventricular direito. Dos 31 pacientes com
morfologia tipo ventricular esquerdo, 18 apresentavam conexão atrioventricular do tipo dupla via de
entrada e em 11 existia ausência de conexão atrioventricular. Dos 6 pacientes com morfologia
ventricular direita, 4 apresentam dupla via de entrada e 2 ausência de conexão atrioventricular. Vinte
e quatro pacientes com coração univentricular do tipo ventricular esquerdo apresentavam discordância
ventrículo arterial e em somente 1 paciente, do tipo ventricular direito, encontramos discordância
ventrículo arterial. Todos os 31 pacientes do tipo ventricular esquerdo apresentavam levocardia e
somente 1 paciente do tipo ventricular direito encontramos dextrocardia.

Os AA chamam a atenção para a elevada incidência de ausência de conexão atrioventricular e de
discordância ventrículo arterial nessas más formações. Focalizam a importância da injeção seletiva
de contraste não somente na câmara principal, mas também nos átrios direito e esquerdo pela elevada
incidência de atresia e hipoplasia dos orifícios atrioventriculares, e concluem ser essa má formação
representada por um espectro decorrente da maior ou menor irrigação do canal atrioventricular para
o “bulbus cordis”.
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ser do tipo ventricular direito ou esquerdo. Elas são
chamadas “câmaras de saída”, se dessa câmara se origina
um grande vaso (ou mais do que metade dele) e “bolsa
trabecular” (do tipo ventricular direito ou esquerdo) quan-
do nenhum vaso ou menos que a metade de um grande
vaso se origina desta cavidade. Portanto, a bolsa trabecular
não possui câmara de entrada nem câmara de saída.

Morfogênese
A - Expansão do canal atrioventricular - Até o horizon-

te XIII de Streeter o canal atrioventricular comum conecta
ambos os átrios com o “ventrículo primitivo”. A partir des-
se momento, até os horizontes XVI-XVII, começa uma ex-
pansão gradual deste canal para o “bulbus cordis” 5, com
a finalidade de conectar o átrio direito com, o “bulbus
cordis” através da futura válvula tricúspide. O “bulbus
cordis”, ao receber sangue, desenvolverá uma câmara de
entrada (até esse momento só existia câmara de saída),
transformando-se assim na câmara ventricular direita.

A
1
 - Anomalias conseqüentes de uma deficiente expan-

são do canal atrioventricular para o “bulbus cordis” - A
falta total de expansão do canal atrioventricular para o
“bulbus cordis” 5 daria lugar a uma má formação cardíaca,
representada por uma grande câmara ventricular esquer-
da, que se comunica através do forâmen bulbo ventricular,
com um “ventrículo direito” reduzido a uma câmara de sa-
ída totalmente desprovida de aparelho valvular ou
subvalvular (fig. 1 - I coração univentricular do tipo
ventricular esquerdo).

Quando a falta de expansão do canal atrioventricular
para o “bulbus cordis” é parcial, origina-se uma má forma-
ção similar, porém com um ventrículo direito dotado de
uma pequena câmara de entrada que contém parte do anel
atrioventricular correspondente com pequenos músculos
papilares ou cordas tendinosas. Para tal má formação se
tem empregado o nome de coração de Lambert 8, ou
acavalgamento de válvula tricúspide 9-11. Essa situação
faria parte de um espectro entre um coração normal e os
corações univentriculares.

A
2
 - Anomalias ocasionadas por uma excessiva expan-

são do canal atrioventricular para o “bulbus cordis” -
Existem más formações cardíacas nas quais o canal
atrioventricular parece ter perdido toda sua conexão com
o ventrículo esquerdo (ventrículo primitivo), conectando-
se exclusivamente com o ventrículo direito (fig. I - II - cora-
ção univentricular do tipo ventricular direito). Essa má for-
mação se caracteriza por um grande ventrículo direito que
recebe o fluxo sangüíneo de ambos os átrios e por um
“ventrículo esquerdo” extremamente hipoplásico (a maio-
ria das vezes não identificado ao estudo
angiocardiográfico) desprovido de músculos papilares. Os
nomes de ventrículo único direito 4 e ventrículo direito de
dupla entrada 12,13 têm sido empregado para tais más for-
mações.

Existem graus menos severos de más formações nos
quais o “ventrículo esquerdo” recebe uma pequena por-
ção do canal atrioventricular, tem maior desenvolvimento
e contém um ou mesmo dois grupos de músculos papilares.

Para esses casos, parece adequado o nome de
acavalgamento da válvula mitral 14.

B - Desenvolvimento do septo interventricular - A por-
ção sinusal dos ventrículos direito e esquerdo cresce ao
lado do bordo inferior do forâmen bulbo ventricular, uma
vez que a expansão adequada do canal atrioventricular
para “bulbus cordis” permite a passagem de sangue do
“ventrículo primitivo” para o “bulbus cordis”. À medida
em que eles se desenvolvem, forma-se o septo
interventricular muscular 15. O septo interventricular e o
cone cardíaco, expandindo-se para os ventrículos direito e
esquerdo, respectivamente, ficam em sua posição definiti-
va com relação aos ventrículos. É quando se produz a
união entre o septo muscular, os coxins endocárdicos e o
septo conal, desaparecendo completamente a comunica-
ção entre os dois ventrículos.

B
1
 - Anomalias devidas a um desenvolvimento insufici-

ente do septo interventricular - Existem casos de cora-
ções univentriculares nos quais, embora exista um desen-
volvimento adequado da porção sinusal de ambos os
ventrículos, a formação do septo interventricular não se
completa. A essa má formação denominamos coração
univentricular do tipo indeterminado (fig. I - III - tipo
indeterminado).

Classificação
Baseado nessa hipótese morfogenética, a classificação

por nós utilizada será de: I -coração univentricular tipo
ventricular esquerdo; II - coração univentricular tipo
ventricular direito; III - coração univentricular do tipo
indeterminado.

Neste trabalho vamos analisar as características
angiocardiográficas dos tipos I e II procurando focalizar
alguns aspectos controvertidos, bem como as anomalias
associadas, na certeza de que o conhecimento dessas in-
formações poderá contribuir para o correto manuseio clí-
nico-cirúrgico desses pacientes.

MATERIAL E MÉTODOS

Foram submetidos ao estudo hemodinâmico e
angiocardiográfico 37 pacientes portadores de coração
univentricular, baseado nos critérios já descritos. O cate-
ter angiocardiográfico NIH foi introduzido por via venosa,
utilizando-se as veias safena ou femoral. Em 5 casos, utili-
zou-se também a via arterial, através da artéria femoral ou
axilar.

O estudo angiocardiográfico foi realizado com injeções
seletivas na câmara principal e em 11 casos, também na
câmara rudimentar. Em 15 pacientes, além das injeções
ventriculares, realizaram-se injeções seletivas nos átrios
direito ou esquerdo, principalmente em situações em que
existia um gradiente médio de pressão superior a 5 mm Hg
entre o átrio direito e esquerdo. Somente em 12 casos o
estudo angiocardiográfico foi realizado, usando-se as po-
sições axiais descritas por Bargeron 16.

Estudo angiocardiográfico - No estudo
angiocardiográfico, procurou-se seguir um protocolo
baseado na análise seqüencial das câmaras cardíacas
17,18, objetivando:
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1) Determinar o situs atrial: a) sólitus; b) inversus; c)
ambíguos dextro isomerismo e levo isomerismo.

2) Determinar a alça bulbo ventricular: a-d-(dextro alça);
b-l-(levo alça).

3) Estabelecer a conexão atrioventricular: I - tipo: a) du-
pla via de entrada; b) acavalgamento de uma das válvulas
atrioventriculares, c) ausência de conexão atrioventricular
direita ou esquerda; II - modo: a) válvula atrioventricular
comum; b) duas válvulas atrioventriculares.

4) Localizar topograficamente a câmara rudimentar: I tipo:
a - câmara de saída; b) bolsa trabecular; II Relação: a) ante-
rior à câmara principal; b) posterior à câmara principal; c) à
direita da câmara principal; d) à esquerda da câmara princi-
pal.

5) Determinar a conexão ventriculolateral: I tipo: a) con-
cordante; b) discordante; c) dupla via de saída; d) via de
saída única; II Relação aortapulmonar: a - aorta anterior; b)
aorta posterior; c) aorta à direita; d) aorta à esquerda; e)
aorta lado a lado com artéria pulmonar.

6) Determinar a posição do coração: a) ponta para direi-
ta (dextrocardia); b) para esquerda (dextrocardia).

7) Verificar a existência de anomalias associadas: a) per-
sistência de canal arterial; b) coartação e interrupção do
arco-aórtico; c) estenose e atresia pulmonar; d) atresia ou
hipoplasia de orifícios atrioventriculares.

RESULTADOS

O resumo das características angiocardiográficas dos
37 casos estão demonstrados na tabela, I.

Situs atrial - Dos 37 casos estudados, 29 apresen-
tavam situs sólitos, 3 situs inversus, 2 situs ambíguos
com dextro isomerismo e 3 com levo isomerismo. Dos
29 pacientes com situs sólitus, 28 apresentavam

levocardia e somente 1 dextrocardia.
Alça bulbo ventricular - Nos pacientes com coração

univentricular do tipo ventricular esquerdo (fig. 2), encon-
tramos 12 com l-alça e 19 com l-alça. Naqueles com d-alça
e levocardia a câmara rudimentar se situava à direita da
câmara principal e era anterior a ela (fig. 3 C, D). Embora em
nosso material não tenham sido encontrados corações
univentriculares com d-alça e dextrocardia, é possível que
esses corações apresentem a câmara rudimentar posterior
e à direita da câmara principal. Já os pacientes com l-alça e
levocardia tinham a câmara rudimentar situada à esquerda
e posterior a câmara principal (fig. 4A e 5A e C). Também
estamos certos de que nos pacientes com l-alça e
dextrocardia a câmara rudimentar possa ter uma localiza-
ção mais anterior e à esquerda da câmara principal.

Nos pacientes com coração univentricular do tipo
ventricular direito (fig. 6), 5 apresentavam d-alça e 1 l-alça.
Aqueles com d-alça tinham a câmara rudimentar à esquer-
da e posterior em relação à câmara principal (fig. 7), quan-
do a ponta do coração estava dirigida para a esquerda
(levocardia). Quando em tais corações a ponta estiver ori-
entada para a direita (dextrocardia) a câmara rudimentar
deverá ser anterior e à esquerda da câmara principal. Nos
pacientes que se apresentam com l-alça e dextrocardia (fig.
8 C e D) a câmara rudimentar é posterior e à direita da
câmara principal. Quando a ponta do coração estiver ori-
entada para a esquerda a câmara rudimentar, poderá ser
encontrada anterior e à direita da câmara principal.

Conexão atrioventricular - Nos pacientes com coração
univentricular tipo I (ventricular esquerdo) 18 apresenta-
vam dupla via de entrada (fig. 9A), em 2 existia
acavalgamento de válvula atrioventricular direita (fig. 10A
e 12A, C) 8 apresentavam ausência de conexão atrioven-

Fig. 1 - Demonstração esquemática das bases morfológicas que explicam os vários tipos de corações univentriculares. I - Tipo ventricular esquerdo
decorrente da falta de expansão do canal atrioventricular para o “bulbus cordis”. O “ventrículo primitivo” se comporta como “câmara principal” e o
“bulbus cordis” fica reduzido a uma câmara rudimentar. II - Tipo ventricular direito em que existe um deslocamento exagerado do canal
atrioventricular para o “bulbus cordis”. Nesse caso o “bulbus cordis” (VD) se comporta como “câmara principal” e o “ventrículo primitivo”
(VE) fica reduzido a câmara rudimentar. III - Tipo indeterminado por um desenvolvimento insuficiente do septo interventricular. Aqui o canal
atrioventricular se desenvolveu e se deslocou normalmente para o “bulbus cordis”, porém as válvulas atrioventriculares ficam separadas por um
rudimento de septo apical. AD: átrio direito; AE: átrio esquerdo; BC: bulbus cordis; FBV: forâmen bulbo ventricular; M: mitral; OAVC: orifício
atrioventricular comum; OAVD: orifício atrioventricular direito; OAVE: orifício atrioventricular esquerdo; SIV: septo interventricular; T:
tricúspide; TA: truncus arteriosus; VD: ventrículo direito; VE: ventrículo esquerdo.
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tricular direita (fig. 11A) e em 3 não havia conexão
atrioventricular esquerda. Dos que apresentavam dupla
via de entrada, 4 apresentavam 1 válvula atrioventricular
comum e 14 duas válvulas atrioventriculares.

Dos pacientes com coração univentricular tipo II
(ventricular direito) 4 apresentavam dupla via de entrada
(através de 2 válvulas atrioventriculares em 3 e através de
válvula atrioventricular comum em 1 - fig. 15). Em 1 pacien-
te existia ausência de conexão atrioventricular direita (fig.
8A e B) e em outro ausência de conexão atrioventricular
esquerda (fig. 13A e B).

Câmara rudimentar - Nos 31 pacientes portadores de
coração univentricular do tipo I somente 5 apresentavam
bolsa trabecular (fig. 14A e B). Nos demais a câmara rudi-
mentar era do tipo câmara de saída, um grande vaso emer-
gia da câmara principal e mais da metade do outro vaso se
originava na câmara rudimentar.

Já naqueles do tipo II somente 2 pacientes apresenta-
vam câmara de saída (fig. 7B e 13D). Os demais apresenta-
vam a câmara rudimentar do tipo bolsa trabecular (fig. 8D e
15B).

A relação da câmara rudimentar com a câmara principal
pode ser encontrada na tabela I.

Conecção ventrículo-arterial - Somente em dois paci-
entes portadores de coração univentricular do tipo I en-
contramos concordância ventrículo-arterial (fig. 9B e 12B,
C); 24 apresentavam discordância ventrículo-arterial (fig.
3C, 4B e 5A) e 5 dupla via de saída da câmara principal (fig.
14A). Dos que apresentavam discordância ventrículo-ar-
terial, 10 tinham d-TGV e 14 I-TGV. Em nenhum dos nossos
casos encontramos dupla via de saída da câmara rudimen-
tar. Todos apresentavam dupla via de saída da câmara prin-
cipal com l -má posição.

Nos pacientes com coração univentricular do tipo II, 1
apresentava concordância ventrículo-arterial (fig. 13D); I
discordância ventrículo-arterial (fig. 7 B), em 1 existia via
de saída única da câmara principal com atresia pulmonar
(fig. 15B) e em 3 dupla via de saída da câmara principal (fig.
8D).

Dos 31 pacientes com coração univentricular tipo I a
aorta encontrava-se anterior à artéria pulmonar em 16 ca-
sos; em 19 casos estava situada à esquerda da artéria pul-
monar; em 13 pacientes a relação da aorta com a pulmonar
foi à esquerda e lado a lado. Em somente 2 casos a aorta foi
posterior em relação à artéria pulmonar.

Nos pacientes com coração univentricular do tipo II,
um apresentava a aorta posterior e à direita da artéria pul-
monar; 3 apresentavam a aorta anterior e à direita e em 1
paciente a aorta era anterior e à esquerda.

Posição do coração - Somente 1 paciente no nosso ma-
terial, pertencente ao tipo II, apresentava dextrocardia. Os
demais pacientes tanto do tipo II como do tipo I apresen-
tavam levocardia.

Anomalias associadas - A persistência do canal arterial
foi encontrada em nove pacientes. Quatro pacientes, to-
dos pertencentes ao tipo I, apresentavam coartação (3 pa-
cientes) e interrupção do arco aórtico. A anomalia asso-T
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ciada mais freqüente foi a obstrução na câmara de saída de
um dos grandes vasos. Em 13 pacientes, encontrou-se
atresia (ausência de conexão) e hipoplasia de um dos orifí-
cios atrioventriculares.

Fig. 2 - Topografia das cavidades ventriculares nos corações univentriculares do tipo ventricular esquerdo com d-alça e l-alça, segundo o grau de
rotação sobre o seu eixo longitudinal. Em presença de uma d-alça e na ausência de rotação sobre o eixo longitudinal a ponta do coração fica orientada
para a direita. A câmara principal tem uma localização posterior e à esquerda da câmara rudimentar. Quando se produz uma dextro rotação do coração
sobre o seu eixo longitudinal encontramos a ponta do coração orientada para a direita, sendo que a câmara principal está situada anteriormente e à
esquerda em relação à câmara rudimentar. Quando existe uma l-alça na ausência de levo-rotação, a ponta do coração está orientada para a direita,
formada pela câmara principal situada também à direita e posterior em relação à câmara rudimentar. Quando o coração sofre uma levo-rotação, a sua
ponta fica orientada para à esquerda, encontrando-se a câmara principal à direita porém anterior em relação à câmara rudimentar. A: anterior, CP:
câmara principal; CR: câmara rudimentar; D: direita; d: dextro; E: esquerda; l: levo; P: posterior.

Fig. 3 - A - Injeção seletiva de contraste no átrio esquerdo demons-
trado hipoplasia do orifício atrioventricular esquerdo. B - Injeção
em PA em cavidade ventricular de volume aumentado, com carac-
terísticas morfológicas de ventrículo esquerdo. Essa cavidade foi
alcançada através válvula direita. C - Nova injeção na câmara prin-
cipal em oblíqua anterior esquerda. Observa-se opacificação da câ-
mara principal e através do forame bulbo-ventricular (limitado pe-
las setas), visualiza-se a câmara de saída. Da câmara principal emer-
ge a artéria pulmonar e da câmara de saída à aorta. D - Injeção
seletiva em PA na câmara de saída que se encontra à direita e é o
anterior em relação à câmara principal. A seta indica zona de
coarctação, imediatamente após a emergência da artéria subclávia
esquerda. AE: átrio esquerdo; Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; CS:
câmara de saída; CP: câmara principal; VAD: válvula atrioventricular
direita.

Fig. 4 - A - Injeção seletiva de contraste em PA na câmara principal
de um paciente portador de coração univentricular do tipo I
(ventricular esquerdo). Observa-se opacificação da câmara princi-
pal e através do forame bulbo ventricular (limitado pelas setas
brancas) visibiliza-se a câmara rudimentar tipo câmara de saída, à
esquerda da câmara principal. A câmara principal foi alcançada
através da via venosa e a câmara rudimentar por via arterial. B - A
opacificação da câmara principal em perfil evidencia um recesso
anterior cego, encontrado nos pacientes portadores de inversão
ventricular (l-alça) e levocardia (setas brancas). Da câmara princi-
pal emerge a artéria pulmonar e da câmara rudimentar (não
visibilizada nessa incidência) a aorta que é anterior em relação à
artéria pulmonar. Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; FBV: forâmen
bulbo ventricular; CS: câmara de saída; CP: câmara principal; VAE:
válvula atrioventricular esquerda.

DISCUSSÃO

Embora já exista na literatura um grande número de pu-
blicações anatomopatológicas e angiocardiográficas so-
bre os corações com uma cavidade ventricular 1-

6,8,10,14,16,19,20,24,29, acreditamos, por tratar-se de uma
cardiopatia extremamente complexa e de relativamente bai-
xa freqüência, que alguns aspectos necessitem de maior
enfoque, já que alguns centros vêm desenvolvendo técni-
cas operatórias que permitem tratamento cirúrgico, até
mesmo corretivo para esses pacientes 30,31.
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Um dos aspectos que gostaríamos inicialmente de abor-
dar diz respeito à “terminologia”, isso porque alguns auto-
res 4,6 ainda não incluem na categoria de univentriculares
os corações que apresentam atresia de um dos orifícios
atrioventriculares. Entretanto, os trabalhos de Quero 2,3 e
Anderson 21 demonstraram que alguns pacientes com
“atresia tricúspide” deveriam na realidade ser considera-
dos como portadores de corações univentriculares do tipo
ventricular esquerdo, isso porque nesses casos o orifício
atrioventricular direito atrésico não tem conexão real ou
mesmo potencial com a câmara rudimentar (tipo ventricular
direita) mas sim com a câmara principal (tipo ventricular
esquerda) (fig. 11A e B, 16C e E). Já os casos de atresia
tricúspide por imperfuração da válvula tricúspide, em que
o ventrículo direito apresenta uma porção de entrada, uma
porção trabecular (muscular) e uma câmara de saída de-
vem ser excluídos da categoria dos corações
univentriculares, pois a válvula imperfurada mantém uma
conexão potencial com uma estrutura que tem característi-
cas morfológicas de ventrículo direito (fig. 16A e B). Do
mesmo modo, devem ser considerados como corações
univentriculares do tipo ventricular esquerdo alguns ca-
sos de “atresia mitral” (fig. 12D) em que a válvula mitral
praticamente imperfurada mantém uma conexão real com
uma câmara com características de ventrículo esquerdo
mas paradoxalmente de volume aumentado (câmara princi-
pal). Nesses casos, o grande desenvolvimento da câmara

Fig. 5 - A e B - Injeção seletiva de contraste em PA (sístole e diástole)
na câmara principal de um paciente portador de coração univentricular
do tipo ventricular esquerdo, com l-alça e discordância ventrículo arte-
rial. A câmara de saída, de onde emerge a aorta, encontra-se pouco
desenvolvida pelo pequeno diâmetro de forâmen bulboventricular, prin-
cipalmente durante a sístole. C - A câmara principal, em perfil esquer-
do, apresenta-se como uma estrutura anterior em relação à câmara de
saída. D - No início da diástole ainda existe importante obstrução ao
fluxo aórtico produzido pela constrição do forâmen bulbo ventricular.
Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; CS: câmara de saída; CP: câmara prin-
cipal; CS: câmara de saída.

Fig. 6 - Topografia das cavidades ventriculares nos corações univentriculares do tipo ventricular direito, com d- e l-alça, segundo o grau de rotação
sobre o seu eixo longitudinal. Quando a alça bulbo ventricular é do tipo d-, e não existe rotação sobre o eixo longitudinal do coração, a sua ponta está
orientada para a esquerda. A câmara principal se situa à direita e é anterior à câmara rudimentar. Quando sobre esse tipo de alça bulbo ventricular se
produz uma dextro rotação do coração em torno do seu eixo longitudinal, a ponta se situa à direita e a câmara principal é posterior e à direita da câmara
rudimentar. Nos casos de l-alça e ausência de levo-rotação, a ponta do coração se situa à direita. A câmara principal é anterior e à esquerda da câmara
rudimentar. Quando o coração l-alça sofre uma levo-rotação sobre o seu eixo longitudinal, a ponta está orientada para a esquerda. Nesse caso a câmara
principal está situada à esquerda e posterior em relação à câmara rudimentar. A: anterior; CP: câmara principal; CR: câmara rudimentar; D: direita; d:
dextro; E: esquerda; l: levo; P: posterior.

principal se dá porque essa cavidade recebe também san-
gue de origem venosa sistêmica, através da válvula
atrioventricular direita. A câmara de saída (tipo ventricular
direita) não se apresenta hipoplásica porque existe
acavalgamento da válvula atrioventricular direita (fig. 12A

e C).  Nesse caso,  a horizontalização do septo
interventricular, formando com o septo interatrial
um ângulo de aproximadamente 90.º ,  sugere in-
suficiente rotação axial  dos ventrículos,  sinal
i n d i c a t i v o  d e  v e n t r í c u l o  s ú p e r o - i n f e r i o r  3 3 ,
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Fig. 7 - A - Injeção seletiva de contraste em perfil na câmara principal
que apresenta características morfológicas de ventrículo direito. B - A
mesma injeção com o paciente em posição hemi-axial. Observa-se a
presença de uma câmara principal de onde se origina a aorta e através
do forâmen bulbo ventricular (limitado pelas setas) se visualiza uma
pequena cavidade com trabeculação fina posterior, de onde emerge a
artéria pulmonar. Existe infundíbulo subaórtico e subpulmonar espes-
sada está no mesmo plano que a válvula aórtica. Ao: aorta; AP: artéria
pulmonar; CP: câmara pulmonar; CS: câmara de saída; I: infundíbulo.

Fig. 8 - A e B - Injeção seletiva de contraste no átrio direito (PA e Perfil)
em paciente com situs, ausência de conexão atrioventricular direita (se-
tas pretas), l-alça e dextrocardia. C e D - Injeção de contraste na câmara
principal, (PA e Perfil) que tem características morfológicas de ventrículo
direito e de onde emergem a aorta e a artéria pulmonar. Existe
opacificação de uma estrutura posterior (câmara rudimentar) do tipo de
bolsa trabecular. AD: átrio direito; Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; I:
infundíbulo; CP: câmara pulmonar; CR: câmara rudimentar.

Fig. 10 - A - Injeção de contraste em veia cava superior com opacificação
do átrio direito que se conecta parcialmente, através do acavalgamento
de válvula atrioventricular direita (setas brancas) com a câmara de saí-
da e também e com a câmara principal. B - Injeção seletiva de contraste
na câmara de saída, que se encontra à esquerda da câmara principal,
parcialmente opacificada através do amplo forâmen bulbo ventricular
(limitado pelas setas). Da câmara de saída emerge a aorta e da câmara
principal a artéria pulmonar. Existe infundíbulo subaórtico e
subpulmonar. C - Injeção seletiva no átrio esquerdo demostrando cone-
xão dessa cavidade com a câmara principal. D - Injeção seletiva de
contraste na câmara principal, em posição hemiaxial. A seta indica o
recesso anterior cego, característico do ventrículo morfologicamente
esquerdo, encontrada nas inversões ventriculares ( l-alça), em levocardia.
Através do forâmen bulbo ventricular (seta fina) observa-se a
opacificação da câmara de saída que se encontra à esquerda e posterior
à câmara principal. AD: átrio direito; AE: átrio esquerdo; CP: câmara
principal; CS: câmara de saída; I: infundíbulo; Ao: aorta; AP: artéria
pulmonar.

Fig. 9 - A - Injeção seletiva de contraste em PA na câmara principal de
um paciente portador de coração univentricular do tipo I com conexão
atrioventricular do tipo dupla vai de entrada, através das duas válvulas
atrioventriculares. B - Em perfil observa-se uma conexão ventrículo
arterial concordante. O forâmen bulbo ventricular é amplo e está limi-
tado pelas setas. A câmara de saída é anterior e à direita da câmara
principal. Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; CP: câmara pulmonar; CS:
câmara de saída; FEV: Forâmen bulbo ventricular; VAD: válvula
atrioventricular direita; VAE: válvula atrioventricular esquerda.

má  formação que algumas vezes pode fazer par-
te desse espectro de cardiopatias complexas representa-
das pelos corações univentriculares. No nosso material
foi incluído um outro caso de acavalgamento de válvula
atrioventricular direita) que se situava à esquerda (l-alça
bulbovenzado à direita (sólitus) mantinha uma conexão
atrioventricular parcial (menos do que 50%) com a câmara

de saída (tipo ventricular direita)que se situava à esquerda
(l-alça bulboventricular) e o átrio esquerdo estava
conectado com a câmara principal à esquerda da câmara
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Fig. 11 - A - Injeção de contraste em PA, na câmara principal de
morfologia ventricular esquerda, em um paciente portador de coração
univentricular do tipo I, associado a ausência de conexão atrioventricular
direita. A câmara principal encontra-se à esquerda da câmara de saída
(delimitada por setas). A aorta é de pequeno calibre e encontra-se à
esquerda de um artéria pulmonar aneurismática. B - Da câmara princi-
pal origina-se a artéria pulmonar e da câmara de saída da aorta. Embora
a aorta se encontre à esquerda da artéria pulmonar, trata-se de uma d-
alça com levocardia, pois a câmara rudimentar é anterior e à direita da
câmara principal. Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; CS: câmara de saí-
da; CP: câmara principal; VAE: válvula atrioventricular esquerda.

Fig. 12 - A e B - Injeção seletiva de contraste na câmara de saída (PA e
Perfil esquerdo) em um paciente portador de “Ventrículo Supero-Infe-
rior” (a seta branca aponta a orientação horizontal do septo
interventricular). DA câmara de saída emerge a artéria pulmonar e da
câmara principal a aorta. A câmara de saída tem um desenvolvimento
normal, apesar da presença de um forâmen bulbo ventricular restritivo,
porque recebe sangue de origem venosa sistêmica pelo acavalgamento
da válvula átrio ventricular direita. C - A câmara principal foi alcançada
através da válvula atrioventricular direita. D - A injeção seletiva de
contraste no átrio esquerdo em perfil mostra a quase ausência de cone-
xão entre essa cavidade e a câmara principal que, paradoxalmente, tem
um desenvolvimento normal porque também recebe mais de 50% da
válvula atrioventricular direita. AE: átrio esquerdo; Ao: aorta; AP: arté-
ria pulmonar; CS: câmara de saída; CP: câmara principal; VAD: válvu-
la atrioventricular direita; VAE: válvula atrioventricular esquerda.

Fig. 13 - A e B - Injeção seletiva de contraste no átrio esquerdo, em PA
e Perfil em paciente com ausência de conexão atrioventricular esquer-
da. C e D - A injeção seletiva de contraste na câmara principal eviden-
cia uma cavidade com características morfológicas de ventrículo direi-
to. Da câmara principal emerge a artéria pulmonar. A aorta ascendente
tem um desenvolvimento normal e está conectada (mais de 50%) com a
câmara de saída que é posterior à câmara principal. AD: átrio direito;
AE: átrio esquerdo; Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; CP: câmara prin-
cipal; CR: câmara rudimentar.

ventrículo direito estivesse conectado somente com o átrio
esquerdo, nós teríamos o que os autores 34-35 denominam
de “criss-cross heart” ou relações atrioventriculares
entrecruzadas 36.

No grupo dos pacientes com coração univentricular do
tipo ventricular direito incluímos dois casos com ausência
de conexão atrioventricular. Em um paciente não existia
conexão atrioventricular direita (fig. 8A), porém a câmara
principal que se desenvolveu normalmente apresentava
características morfológicas de ventrículo direito de onde
emergiam os grandes vasos. Existia uma pequena câmara
(bolsa trabecular), posterior que não mantinha conexão
com a válvula atrioventricular esquerda já que essa se co-
municava realmente com a câmara principal. O outro caso
apresentava ausência de conexão atrioventricular esquer-
da (fig. 13A e B). Esse caso difere totalmente da “síndrome
de hipoplasia das cavidades esquerdas, pois o ventrículo
esquerdo não é atrésico e a aorta ascendente tem um de-
senvolvimento normal. Ele foi incluído nesse grupo de más
formações porque o orifício atrioventricular esquerdo
atrésico não apresentava conexão real ou mesmo potenci-
al com a câmara rudimentar (tipo ventricular esquerda) mas
sim com a câmara principal (ventrículo direito). Esse caso
difere completamente dos corações univentriculares do
tipo ventricular direito descritos na literatura 14,24,29 nos
quais o modo de conexão atrioventricular quase sempre
é o da dupla via de entrada ou da válvula atrioventri-

de saída. Portanto a câmara principal, recebia a válvula
atrioventricular esquerda e mais do que 50% da válvula
atrioventricular direita. Esse caso pertence a um grupo de
malformações em que a falta de expansão do canal
atrioventricular para o “bulbus cordis” foi parcial, rece-
bendo a câmara principal praticamente as duas válvulas
atrioventriculares. Se entretanto o átrio direito estivesse
conectado totalmente com o ventrículo direito situado à
esquerda, e o ventrículo esquerdo situado à esquerda, do
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cular comum. Também o tipo de conexão ventrículo arteri-
al descrito é sempre o da dupla via de saída da câmara
principal (ventrículo direito) e a câmara rudimentar (tipo
ventricular esquerda) é do tipo bolsa trabecular, embora
trabalhos recentes 22-23 já descrevam nesse tipo de má for-
mação todos os tipos de conexão ventrículo arterial.

Os  corações  com uma cavidade  vent r icu la r
fazem par te  de  um espec t ro  de  más  formações
cujo denominador comum seria  a  maior  ou me-

Fig. 14 - A e B - Injeção seletiva de contraste em PA e perfil esquerdo
na câmara rudimentar de um paciente portador de coração
atrioventricular do tipo ventricular esquerdo. Observa-se que a artéria
pulmonar e mais do que 50% da aorta se originam da câmara principal.
A câmara rudimentar é o tipo de bolsa de bolsa trabecular, localiza-se à
esquerda, e é posterior em relação à câmara principal. C e D - Injeção
seletiva de contraste na câmara principal em PA e perfil esquerdo. A
aorta encontra-se à esquerda e lado a lado da artéria pulmonar, é de
calibre normal e não apresenta nenhuma anormalidade em todo o seu
trajeto. Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; CP: câmara principal; CR:
câmara rudimentar; VAD: válvula atrioventricular direita.

Fig. 16 - A - Injeção de contraste no átrio direito em PA. Observa-se a
passagem de contraste no átrio esquerdo e ventrículo esquerdo. As se-
tas demonstram o clássico sinal do defeito de enchimento encontrado
na atresia tricúspide. B - Injeção seletiva de contraste no ventrículo
direito em PA. Nota-se (setas brancas) a válvula tricúspide imperfurada
e a opacificação das 3 porções, que constituem uma cavidade ventricular:
1 - porção de entrada; 2 - porção trabecular; 3 - porção de saída - C -
Injeção seletiva de contraste na câmara de saída de um paciente porta-
dor de coração univentricular do tipo ventricular esquerdo, associado a
ausência de conexão atrioventricular direita. Observa-se nesse paciente
a ausência de câmara de entrada. A câmara rudimentar está reduzida a
uma pequena cavidade de onde se origina a aorta. A comunicação entre
a câmara principal e a câmara de saída se dá através de um forâmen
bulbo ventricular restritivo (delimitado pelas setas). D - A opacificação
da porção ascendente da aorta evidencia interrupção da sua porção
ístmica (seta branca). E - Injeção seletiva de contraste na câmara prin-
cipal com opacificação de uma cavidade com características
morfológicas de ventrículo esquerdo de onde emerge um vaso arterial
pulmonar de grande calibre. AD: átrio direito; AE: átrio esquerdo; Ao:
aorta; AP: artéria pulmonar; CS: câmara de saída; CP: câmara princi-
pal; FBV: forâmen bulbo ventricular; VD: ventrículo direito; VE:
ventrículo esquerdo.

Fig. 15 - Paciente portador de coração univentricular do tipo ventricular
direito, com situs ambíguos (dextro isomerismo), válvula atrioventricular
comum e via de saída única (atresia pulmonar). A - Injeção de contraste
em Pa na câmara principal de onde emerge a aorta. B - Nesta mesma
cavidade pulmonar realizou-se injeção de contraste em perfil com
opacificação de uma pequena câmara rudimentar do tipo bolsa
trabecular. Ao: aorta; APD: artéria pulmonar direita; APE: artéria pul-
monar esquerda; CP: câmara principal; CR: câmara rudimentar; D:
ductus arteriosus; VAC: válvula atrioventricular comum.

nor  expansão  do  cana l  atrioventricular para o “bul-
bus cordis”. Assim, os termos de ventrículo único,
ventrículo comum, ventrículo primitivo, dupla, via de en-
trada são utilizados para o mesmo distúrbio morfogenético.
A associação de atresia de um dos orifícios
atrioventriculares não seria um argumento convincente
para excluir esses corações da categoria de corações
univentriculares, nos parecendo exclusivamente ser um
problema de convenção.

Um outro aspecto importante está relacionado à classi-
ficação desses corações. Alguns autores classificam os
corações univentriculares de acordo com a presença ou
ausência de câmara rudimentar 19. A câmara rudimentar,
como já foi definido na introdução desse trabalho, é uma
estrutura com características morfológicas de ventrículo
direito ou esquerdo mas que não possui câmara de entra-
da. Se além de não possuir câmara de entrada também não
existe câmara de saída, essa estrutura é denominada bolsa
trabecular (com características morfológicas de ventrículo
esquerdo ou direito). Portanto, para que exista maior
desenvolvimento de uma câmara rudimentar é necessá-
rio que o forame bulboventricular não seja restritivo e
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que também dessa câmara se origine um grande vaso (aorta
ou artéria pulmonar). A quase totalidade dos pacientes
com coração univentricular do tipo I possui câmara rudi-
mentar situada à direita e anterior ou à esquerda e posteri-
or em relação à câmara principal. Quando um grande vaso
e mais da metade de outro grande vaso emergem da câma-
ra principal, a câmara rudimentar, por falta de função, ten-
de a desaparecer transformando-se numa bolsa trabecular
(fig. 14A e B). Essa situação é mais freqüentemente encon-
trada em pacientes após o primeiro ano de vida em que
existe associação de estenose pulmonar não muito severa.
Assim o obstáculo ao fluxo pulmonar sendo limitado, o
aparecimento de insuficiência cardíaca e de hipóxia severa
serão menores, permitindo uma maior sobrevida desses
pacientes.

Em alguns pacientes portadores de coração
univentricular do tipo ventricular esquerdo, que apresen-
tam discordância ventrículo arterial associada a uma l-alça,
encontramos manifestações clínicas de angina de peito e
até mesmo de síncope 25-26. Essas manifestações se devem
à diminuição do calibre do forâmen bulbo ventricular, que
limitando o fluxo aórtico produzem distúrbios
hemodinâmicos semelhantes aos encontrados nos porta-
dores de estenose subaórtica hipertrófica (fig. 5A e D). Já
quando a discordância ventrículo arterial está associada a
uma d-alça, encontramos com alguma freqüência presença
de coartação da aorta (fig. 3D) e até mesmo de interrupção
do arco aórtico (fig. 16D). Essa complicação se deve a um
fator anatômico 29,32 que seria responsável por uma dimi-
nuição do fluxo sangüíneo através da porção ístmica da
aorta durante a vida fetal 27,28. No nosso material não foi
encontrado nenhum caso de coartação e/ou interrupção
do arco aórtico nos pacientes com concordância ventrículo
arterial e l-alça.

Nos pacientes com coração univentricular do tipo
ventricular direito, a incidência de câmara rudimentar do
tipo bolsa trabecular descrita na literatura é extraordinaria-
mente alta 22-23, pois o tipo de conexão ventrículo arterial é
quase sempre o da dupla via de saída da câmara principal.
Em nosso material, a câmara rudimentar do tipo bolsa
trabecular foi identificada em 4 dos 6 casos, pois nos ou-
tros dois existia uma conexão ventrículo arterial concor-
dante (fig. 13D) e discordante (fig. 7B). Esses corações
eram descritos como ventrículo único direito sem câmara
rudimentar 4,20. Entretanto, publicações recentes 24 demons-
tram, sem sombra de dúvida, a presença dessa estrutura.
Portanto, todos os corações univentriculares, sejam do
tipo I ou do tipo II apresentam câmara rudimentar com
maior ou menor desenvolvimento.

A câmara rudimentar nos corações univentriculares do
tipo I ou do tipo II pode ter localização topográfica as mais
diversas, dependendo do tipo de alga bulbo ventricular e
da posição do coração no tórax (dextrocardia ou levocardia).

Nos corações univentriculares do tipo ventricular direi-
to alguns autores 22-24. São categóricos em afirmar que sem-
pre a câmara rudimentar tem uma localização posterior
em relação a câmara principal (ventrículo direito). Entre-

tanto, embora não tenhamos em nosso material nenhum
caso, é possível que em situações com d-alça e dextrocardia
ou com l-alça e levocardia, essa câmara venha a se apre-
sentar como um estrutura anterior em relação a câmara
principal (ventrículo direito).

Nos pacientes portadores de coração univentricular do
tipo I, a literatura relata uma elevada incidência de hipoplasia
do orifício atrioventricular esquerdo 29 que chega à cifra de
88,3%. Em nosso material a sua freqüência não foi elevada,
certamente porque poucos foram os casos com compro-
vação anatomopatológica. Deve-se procurar documentá-
la sempre que ao estudo hemodinâmico existir gradiente
de pressão entre os átrio direito e o átrio esquerdo, pois se
os dois orifícios mantêm urna conexão real com uma câma-
ra ventricular, a complacência oferecida ao enchimento
ventricular deverá ser a mesma e portanto as pressões
médias nos átrios direito e esquerdo deverão ter o mesmo
nível pressórico. Em alguns casos tentamos realizar
atrioseptostomia, no sentido de diminuir a pressão veno-
sa pulmonar. Entretanto, não obtivemos os mesmos resul-
tados comparados com os pacientes portadores de trans-
posição dos grandes vasos. É possível que esse insucesso
decorra de maior espessamento do septo interatrial, acha-
do esse encontrado nos 4 casos em que houve comprova-
ção anatomopatológica.

O conhecimento desse distúrbio tem grande implicação
nos resultados cirúrgicos, pois os procedimentos utiliza-
dos para aumentar o fluxo sangüíneo pulmonar e
coneqüentemente melhorar a hipóxia devem associar-se à
septectomia, uma vez que estando o orifício atrioventricular
esquerdo hipoplásico, qualquer aumento no retorno ve-
noso pulmonar implicaria um acentuado aumento da pres-
são venosa pulmonar.

Embora o conhecimento morfológico dos corações
univentriculares obtido pelo estudo angiocardiográfico
seja indispensável para o correto manuseio clínico-cirúr-
gico desses pacientes, trabalhos recentes 37-39 vêm demons-
trando a grande importância do estudo da função
ventricular nessa má formação, abrindo assim novas pers-
pectivas para o futuro no tratamento cirúrgico corretivo,
pois até a presente data os resultados com tais procedi-
mentos não são ainda animadores.

Em conclusão, os corações univentriculares represen-
tam um grupo de más formações complexas, cuja evolução
clínica entre outros fatores depende: 1) do tamanho da
comunicação interatrial principalmente naqueles casos
onde existe hipoplasia ou atresia de um dos orifícios
atrioventriculares; 2) do tamanho do forâmen bulbo-
ventricular que na ausência de acavalgamento de uma vál-
vula atrioventricular é o responsável pelo desenvolvimen-
to da câmara rudimentar; 3) da conexão ventrículo arterial
pois a incidência de discordância ventrículo arterial e de
dupla via de saída é extraordinariamente elevada.

SUMMARY

Angiocardiographic  s tudies  were  performed
on 37 patients with univentricular heart.  Thirty-
one  had  l e f t  ven t r i cu l a r  t ype  (LVT)  and  s ix
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had  r igh t  vent r icu la r  type  (RVT)  morphologies.
Seventeen patients had rightward loops and 20 had left-
ward loops. Twelve patients with LVT had d-loop and 19 1-
loop, while in those with RVT, five had d-loop and only
one 1-loop. In 18 patients with univentricular heart (LVT)
we found double inlet atrioventricular connection and in
11 there was absence of the atrioventricular connection.
In the patients with RVT, four had double inlet and two
absence of atrioventricular connection. Ventriculoarterial
discordance was present in 24 patients with LVT and in
one with RVT.

The AA would like to stress the high incidence of ab-
sence of atrioventricular connection and ventriculoarterial
discordance in this malformation. In this way it is very
important to obtain selective injection of contrast medium
in the main chamber and also in the right and left atrial.

They conclude that there is a spectrum between ab-
sence or exaggerated displacement of the atrioventricular
canal towards the bulbus cordis.
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