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Foram estudados sob o ponto de vista angiocardiografico 37 pacientes portadores de coragédo
univentricular. Trinta e um pacientes apresentaram morfologia do tipo ventricular esquerdo e 6 do
tipo ventricular direito. Dezessete pacientes apresentavam dextro alca bulbo ventricular, dos quais 12
eram do tipo ventricular esquerdo e 5 do tipo ventricular direito. Vinte tinham levo alga, 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 conexao atrioventricular do tipo dupla via de
entrada e em 11 existia auséncia de conexao atrioventricular. Dos 6 pacientes com morfologia
ventricular direita, 4 apresentam dupla via de entrada e 2 auséncia de conex&o atrioventricular. Vinte
e quatro pacientes com coracgédo univentricular do tipo ventricular esquerdo apresentavam discordancia
ventriculo arterial e em somente 1 paciente, do tipo ventricular direito, encontramos discordancia
ventriculo 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 atencio para a elevada incidéncia de auséncia de conexdo atrioventricular e de
discordancia ventriculo arterial nessas mas formagdes. Focalizam a importancia da injegdo seletiva
de contraste ndo somente na cdmara principal, mas também nos atrios direito e esquerdo pela elevada
incidéncia de atresia e hipoplasia dos orificios atrioventriculares, e concluem ser essa ma formagéo
representada por um espectro decorrente da maior ou menor irrigacdo do canal atrioventricular para

o “bulbus cordis’ .

Hamaisdeum século?, os coragdes com umacavidade
ventricular vém despertando interesse e até mesmo desa-
fiando o conhecimento dos investigadores, representan-
do assim um dos maiores problemas no diagndstico das
cardiopatias complexas.

Embora possa haver ainda alguma divergéncia na ter-
minologia usada para essa entidade nosolégica, grande
nlimero deinvestigadores somenteinclui nacategoriados
coragdes com umacavidade ventricul ar aqueles que apre-
sentam duas vavulas atrioventriculares ou uma vévula
atrioventricular comum. Entretanto, Quero Jimenez 23 des-
creveu com muita clareza e argumentos convincentes que
€ possivel a associac8o de atresia de um dos orificios
atrioventriculares a esse tipo de doenca.

Definicdo

O termo coragdo univentricular serautilizado paratoda
situagd@o na qual uma vévula atrioventricular comum ou
ambas vélvulas atrioventriculares ndo s6 estdo

anatomicamente relacionadas, como também se comuni-
camred ou potencialmente como uma* cAmaraventricular”
Unica. A “camararudimentar” ndo deverater comunicagéo
real ou mesmo potencial com a valvula atrioventricular.
Essa definicao engloba o ventriculo tnico ou comum 4, a
duplaviade entradado ventricul o esquerdo, o ventriculo
Unico (primitivo) ® etambém aquelasformasdeatresamitral
ou tricuspide nas quais a valvula atrésica esti
anatomicamente rel acionadacom acamaraventricular co-
mum, porém s6 potencia mente é que se comunicacom ela.

O critério utilizado para o emprego dessa termi-
nologia estd na dependéncia do que se considera
um “ventriculo”. Define-se como um “ventriculo” ’
uma camara dentro da massa ventricul ar, recebendo
uma ou mais valvas atrioventriculares (porgdo de
entrada). Uma cdmara que nédo apresenta essa por-
¢80 de entrada (ou receba menos do que a metade
de umavdélvulaatrioventricular) é definidacomo uma
“camara rudimentar”. A camara rudimentar pode
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ser do tipo ventricular direito ou esquerdo. Elas séo
chamadas “ cAmaras de saida’, se dessacamarase 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 originadesta cavidade. Portanto, abol satrabecul ar

ndo possui cdmara de entrada nem cémara de saida.

Morfogénese

A - Expansaodocanal atrioventricular - Atéo horizon-
te XI11 de Streeter o canal atrioventricular comum conecta
ambososétrioscom o “ventriculo primitivo”. A partir des-
semomento, até oshorizontes XVI-XVI1, comegaumaex-
pansdo gradual deste canal para o “bulbus cordis’ ®, com
a finalidade de conectar o &trio direito com, o “bulbus
cordis’ através da futura vavula tricispide. O “bulbus
cordis’, ao receber sangue, desenvolvera uma camara de
entrada (até esse momento sb existia cAmara de saida),
transformando-se assim nacdmaraventricular direita.

A - Anomaliasconseguentesdeumadeficienteexpan-
sodo canal atrioventricular parao®bulbuscordis’ - A
falta total de expansdo do canal atrioventricular para o
“bulbuscordis’ ® darialugar aumamaformagao cardiaca,
representada por uma grande camara ventricular esquer-
da, que se comunicaatravés do forémen bulbo ventricular,
comum “ventriculo direito” reduzido aumacémarade sa-
ida totalmente desprovida de aparelho valvular ou
subvalvular (fig. 1 - | coragdo univentricular do tipo
ventricular esquerdo).

Quando a falta de expansdo do cana atrioventricular
parao “bulbuscordis’ éparcial, origina-seumaméaforma
¢do similar, porém com um ventriculo direito dotado de
uma pequena camara de entrada que contém parte do anel
atrioventricular correspondente com pequenos muiscul 0s
papilares ou cordas tendinosas. Para tal ma formagéo se
tem empregado 0 nome de coragdo de Lambert &, ou
acavalgamento de vélvula tricuspide *!. Essa situagéo
faria parte de um espectro entre um coragcdo normal e os
coragBes univentricul ares.

A - Anomaliasocasionadaspor umaexcessivaexpan-
s8o do canal atrioventricular parao“bulbuscordis’ -
Existem mas formagdes cardiacas nas quais o canal
atrioventricular parece ter perdido toda sua conex&o com
o ventriculo esquerdo (ventricul o primitivo), conectando-
seexclusivamente com o ventriculo direito (fig. | - |1 - cora-
¢do univentricular dotipo ventricular direito). Essaméfor-
macao se caracterizapor um grande ventriculo direito que
recebe o fluxo sangiliineo de ambos os &trios e por um
“ventriculo esquerdo” extremamente hipopléasico (amaio-
ria das vezes ndo identificado ao estudo
angiocardiogréfico) desprovido de muscul os papilares. Os
nomes de ventriculo tnico direito * e ventriculo direito de
dupla entrada '2*% tém sido empregado para tais mas for-
magoes.

Existem graus menos severos de més formag6es nos
quais o “ventriculo esquerdo” recebe uma pequena por-
¢éo do canal atrioventricular, tem maior desenvolvimento
€ contém um ou mesmo doi s grupos de muscul os papilares.

Para esses casos, parece adequado o nome de
acavalgamento davalvulamitral .

B - Desenvolvimento do septointerventricular - A por-
¢80 sinusal dos ventriculos direito e esquerdo cresce ao
lado do bordo inferior do forémen bulbo ventricular, uma
vez gue a expansdo adequada do cana atrioventricular
para “bulbus cordis’ permite a passagem de sangue do
“ventriculo primitivo” para o “bulbus cordis’. A medida
em que eles se desenvolvem, forma-se o septo
interventricular muscular *°. O septo interventricular e 0
cone cardiaco, expandindo-se paraosventriculosdireito e
esquerdo, respectivamente, ficam em suaposi ¢do definiti-
va com relacdo aos ventriculos. E quando se produz a
uni&o entre o septo muscular, os coxins endocardicos e 0
septo conal, desaparecendo completamente a comunica-
¢ao entre os dois ventricul os.

B - Anomaliasdevidasaum desenvolvimentoinsufici-
ente'do septo interventricular - Existem casos de cora-
¢Oes univentriculares nos quais, embora exista um desen-
volvimento adequado da porcdo sinusal de ambos os
ventriculos, a formagdo do septo interventricular ndo se
completa. A essa ma formagdo denominamos coracdo
univentricular do tipo indeterminado (fig. | - 11l - tipo
indeterminado).

Classificagdo
Baseado nessa hipotese morfogenética, aclassificagdo
por nés utilizada sera de: | -coragdo univentricular tipo

ventricular esquerdo; 11 - corag@o univentricular tipo
ventricular direito; 11l - coragdo univentricular do tipo
indeterminado.

Neste trabalho vamos analisar as caracteristicas
angiocardiogréficas dostipos | e Il procurando focalizar
alguns aspectos controvertidos, bem como as anomalias
associadas, na certeza de que o conhecimento dessas in-
formagdes podera contribuir parao correto manuseio cli-
nico-cirdrgico desses pacientes.

MATERIAL EMETODOS

Foram submetidos ao estudo hemodinamico e
angiocardiogréfico 37 pacientes portadores de coracdo
univentricular, baseado nos critérios j& descritos. O cate-
ter angiocardiografico NIH foi introduzido por viavenosa,
utilizando-se asveias safenaou femoral. Em 5 casos, utili-
zou-setambém aviaarteria, através daartériafemoral ou
axilar.

O estudo angiocardiogréfico foi realizado cominjectes
seletivas na cAmara principal e em 11 casos, também na
camara rudimentar. Em 15 pacientes, aém das injectes
ventriculares, realizaram-se injegdes seletivas nos étrios
direito ou esquerdo, principa mente em situagdes em que
existiaum gradiente médio de pressdo superior a5 mmHg
entre o ario direito e esquerdo. Somente em 12 casos o
estudo angiocardiogréfico foi realizado, usando-se as po-
sicOes axiais descritas por Bargeron 6.

Estudo angiocardiografico - No estudo
angiocardiografico, procurou-se seguir um protocolo
baseado na andlise seqiiencial das camaras cardiacas
1718 objetivando:
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Fig. 1 - Demonstraggo esquemética das bases morfol 6gicas que explicam os vérios tipos de coragdes univentriculares. | - Tipo ventricular esquerdo
decorrente da falta de expansdo do canal atrioventricular para o “bulbus cordis’. O “ventriculo primitivo” se comporta como “camara principa” e o
“bulbus cordis” fica reduzido a uma camara rudimentar. 11 - 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 “cémara principal” e o “ventriculo primitivo”
(VE) fica reduzido a camara rudimentar. |1l - Tipo indeterminado por um desenvolvimento insuficiente do septo interventricular. Aqui o canal
atrioventricular se desenvolveu e se deslocou normamente para o “bulbus cordis’, porém as vavulas atrioventriculares ficam separadas por um
rudimento de septo apical. AD: &trio direito; AE: &rio esquerdo; BC: bulbus cordis; FBV: foramen bulbo ventricular; M: mitral; OAVC: orificio
atrioventricular comum; OAVD: orificio atrioventricular direito; OAVE: orificio atrioventricular esquerdo; SIV: septo interventricular; T:
tricispide; TA: truncus arteriosus; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.

1) Determinar o situs atria: a) sdlitus; b) inversus; )
ambiguos dextro isomerismo elevoisomerismo.

2) Determinar aalcabulbo ventricular: a-d-(dextro aca);
b-I-(levoac¢a).

3) Estabelecer aconex&o atrioventricular: | - tipo: a) du-
plaviade entrada; b) acavalgamento de umadasvévulas
atrioventriculares, ¢) ausénciade conexdo atrioventricular
direitaou esquerda; |1 - modo: a) valvulaatrioventricular
comum; b) duasvavulas atrioventricul ares.

4) Locdizar topograficamenteacémararudimentar: | tipo:
a- cAmaradesaida; b) bolsatrabecular; || Relagéo: a) ante-
rior acAmaraprincipal; b) posterior acamaraprincipal; ¢) a
direitadacamaraprincipal; d) aesquerdadacémaraprinci-
pal.

5) Determinar aconexdo ventriculolateral: | tipo: a) con-
cordante; b) discordante; ¢) duplavia de saida; d) via de
saidatnica; || Relagdo aortapulmonar: a- aortaanterior; b)
aorta posterior; ¢) aorta a direita; d) aorta a esquerda; €)
aortalado alado com artériapulmonar.

6) Determinar aposi¢do do coracdo: a) pontaparadirei-
ta(dextrocardia); b) paraesquerda (dextrocardia).

7) Verificar aexisténciade anomalias associadas. a) per-
sisténcia de cana arterial; b) coartacdo e interrupgdo do
arco-adrtico; c) estenose e atresia pulmonar; d) atresiaou
hipoplasiade orificiosatrioventriculares.

RESULTADOS

O resumo das caracteristicas angiocardiogréficas dos
37 casos esto demonstrados na tabela, 1.

Situs atrial - Dos 37 casos estudados, 29 apresen-
tavam situs solitos, 3 situsinversus, 2 situs ambiguos
com dextro isomerismo e 3 com levo isomerismo. Dos
29 pacientes com situs solitus, 28 apresentavam

levocardia e somente 1 dextrocardia

Alca bulbo ventricular - Nos pacientes com coragéo
univentricular do tipo ventricular esquerdo (fig. 2), encon-
tramos 12 com|-alcae 19 com|-al¢a. Naguelescomd-alca
e levocardia a cAmara rudimentar se situava a direita da
camaraprincipal eeraanterior adla(fig. 3C, D). Emboraem
nosso material ndo tenham sido encontrados coragdes
univentriculares com d-alcae dextrocardia, € possivel que
esses coragles apresentem a cémara rudimentar posterior
eadireitadacamaraprincipal . Jaos pacientescom|-acae
levocardiatinham acamararudimentar situadaaesguerda
eposterior acamaraprincipal (fig. 4A e5A eC). Também
estamos certos de que nos pacientes com |-alca e
dextrocardiaac@mararudimentar possater umalocaliza-
¢do mais anterior e aesgquerdadacémaraprincipal.

Nos pacientes com coragdo univentricular do tipo
ventricular direito (fig. 6), 5 apresentavam d-alcae 1 1-alca.
Aqueles com d-al¢atinham acamararudimentar aesquer-
daeposterior em relagcdo acamaraprincipa (fig. 7), quan-
do a ponta do coragéo estava dirigida para a esguerda
(levocardia). Quando emtai s coragdes apontaestiver ori-
entada para a direita (dextrocardia) a cAmara rudimentar
devera ser anterior e a esquerdada camaraprincipal. Nos
paci entes que se apresentam com |-alcae dextrocardia(fig.
8 C e D) a camara rudimentar € posterior e a direita da
cémara principal. Quando a ponta do coragdo estiver ori-
entada para a esquerda a cAmara rudimentar, podera ser
encontrada anterior eadireitadacamaraprincipal.

Conexdo atrioventricular - Nos pacientes com coracdo
univentricular tipo | (ventricular esquerdo) 18 apresenta-
vam dupla via de entrada (fig. 9A), em 2 existia
acavalgamento devavulaatrioventricular direita(fig. 10A
e 12A, C) 8 apresentavam auséncia de conex&o atrioven-
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tricular direita (fig. 11A) e em 3 ndo havia conexéo
atrioventricular esquerda. Dos que apresentavam dupla
viade entrada, 4 apresentavam 1 vavula atrioventricular
comum e 14 duas vdvulas atrioventricul ares.

Dos pacientes com coracdo univentricular tipo Il
(ventricular direito) 4 apresentavam dupla via de entrada
(atravésde 2 valvulas atrioventricularesem 3 e através de
védvulaatrioventricular comumem 1 - fig. 15). Em 1 pacien-
teexistiaausénciade conexdo atrioventricular direita(fig.

X w — ™ < N
§( Y - o § 8A e Bg e( fem %Ko aBu)séncia de conexo atrioventricular
T |, = esquerda(fig. eB).
% ?;” e : - 2 = Camararudimentar - Nos 31 pacientes portadoresde
g x| <] - ™ = | :3 coracdo univentricular do tipo | somente 5 apresentavam
= 2 . | bolsatrabecular (fig. 14A eB). Nosdemaisacamararudi-
g 2 mentar erado tipo cBmarade saida, um grande vaso emer-
z§ ] | < |« — | o %” giadacémaraprincipa e maisdametade do outro vaso se
S| 8 originavanacamararudimentar.
OlF ol &« - & % Ja nagueles do tipo |1 somente 2 pacientes apresenta-
Lo~ “ o g vam camaradesaida (fig. 7B e 13D). Os demaisapresenta-
© N P = vam acamararudimentar dotipo bolsatrabecular (fig. 8D e
% w — (] < < — 3 8 158).
§ o | 9 - | Qg A relac8o dacdmararudimentar com acamara principal
B |3 ~ 0 é pode ser encontrada na tabelal.
5 Sl I I N R IR B - Conecgao ventr iculo-ar terial - Somente em dois paci-
] < | S S o entes portadores de coragdo univentricular do tipo | en-
g Elalalalalal ol o g contramos concordanciaventricul o-arterial (fig. 9B e 12B,
&l 81w D C); 24 apresentavam discordanciaventriculo-arterial (fig.
ClFE O N B 3C, 4B e5A) e5 duplaviade saidadacamaraprincipd (fig.
2 g. % 14A). Dos que apresentavam discordancia ventriculo-ar-
O =10 I AN I NIE3 teria, 10tinham d-TGV e 14 |-TGV. Em nenhum dosnossos
B| o |0 bt % casos encontramos duplavia de saida da cAmararudimen-
218 2 g3 tar. Todos apresentavam duplaviade saidadacamaraprin-
3 > D - 5 8 cipal com| -maposico.
2 2| o™ - -1 9|8 E Nos pacientes com coragdo univentricular dotipo I1, 1
‘z O 33 apresentava concordanciaventriculo-arterial (fig. 13D); |
é g < ~ ;» Z discordanciaventriculo-arterial (fig. 7 B), em Lexistiavia
SIlel38ls S I N (32 de saida Unica da cAmara principal com atresia pulmonar
2w . . % % gllj g; 15B) eem 3 duplaviade saidadacémaraprincipd (fig.
S 3 - — N < — N .
E% . - % % Dos 31 pacientes com coragdo univentricular tipo | a
<> © | A - S = aortaencontrava-se anterior aartéria pulmonar em 16 ca-
g g g sos; em 19 casos estava situada a esquerda da artéria pul-
2 o} 5 monar; em 13 pacientes arelacdo daaortacom a pulmonar
% Slol<lslalals g X foi aesquerdaelado alado. Em somente 2 casos aaortafoi
S posterior em relagdo aartériapulmonar.
4 % .| 3 g . g . 85 Nos pacientes com coragéo univentricular do tipo I,
= 2 2lz|e|l2|g|s 33 um apresentava aaorta posterior e adireitadaartériapul -
5 o Bl1E|<|B|<| 8 a E’ monar; 3 apresentavam a aorta anterior e adireitaeem 1
% § ‘%E paciente a aorta era anterior e a esquerda.
] S £8 Posicao do cor acdo - Somente 1 paciente no nosso ma:
= s s |98 terial, pertencenteao tipo 11, apresentavadextrocardia. Os
T = @ ° |53 demais pacientes tanto do tipo |1 como do tipo | apresen-
S 8 . 8 tavam levocardia.
O < ig g 3 < 2 Anomaliasassociadas- A persisténciado canal arteria
= g £ £g % . = 08_. foi encontrada em nove pacientes. Quatro pacientes, to-
% < § § 9 >3 T ko dos pertencentes ao tipo |, apresentavam coartacéo (3 pa-
= S -8 =3 P cientes) e interrup¢do do arco adrtico. A anomalia asso-
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Fig. 2 - Topografia das cavidades ventriculares nos coragdes univentriculares do tipo ventricular esquerdo com d-al¢a e |-al¢a, segundo o grau de
rotacdo sobre o seu eixo longitudinal. Em presenca de uma d-alca e na auséncia de rotagéo sobre o eixo longitudinal a ponta do coracgo fica orientada
paraadireita. A camara principal tem umalocalizagdo posterior e a esquerda da cAmara rudimentar. Quando se produz uma dextro rotagéo do coragéo
sobre 0 seu eixo longitudinal encontramos a ponta do corag&o orientada para a direita, sendo que a camara principal esta situada anteriormente e a
esquerda em relagdo a cdmara rudimentar. Quando existe uma I-alca na auséncia de levo-rotagdo, a ponta do coragéo esta orientada para a direita,
formada pela cAmara principal situada também a direita e posterior em relagéo a camara rudimentar. Quando o coragdo sofre uma levo-rotag8o, a sua
ponta fica orientada para a esquerda, encontrando-se a camara principal a direita porém anterior em relacdo a cmara rudimentar. A: anterior, CP:
camara principal; CR: caBmara rudimentar; D: direita; d: dextro; E: esquerda; |: levo; P: posterior.

. .
Fig. 3 - A - Injeg8o seletiva de contraste no &trio esquerdo demons-
trado hipoplasia do orificio atrioventricular esguerdo. B - Injegéo
em PA em cavidade ventricular de volume aumentado, com carac-
teristicas morfologicas de ventriculo esquerdo. Essa cavidade foi
alcancada através vdvula direita. C - Nova injecdo na camara prin-
cipal em obliqua anterior esquerda. Observa-se opacificacdo da ca-
mara principa e através do forame bulbo-ventricular (limitado pe-
las setas), visudiza-se a cAmara de saida. Da camara principal emer-
ge a artéria pulmonar e da camara de saida a aorta. D - Injecéo
seletiva em PA na camara de saida que se encontra a direita e é o
anterior em relagdo a camara principal. A seta indica zona de
coarctagdo, imediatamente apds a emergéncia da artéria subclavia
esquerda. AE: étrio esquerdo; Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; CS:
camara de saida; CP: camara principa; VAD: valvula atrioventricular
direita

ciadamaisfrequientefoi aobstrugdo nacémarade saidade
um dos grandes vasos. Em 13 pacientes, encontrou-se

atresia(ausénciade conexdo) e hipoplasiade um dosorifi-
ciosatrioventriculares.

Fig. 4 - A - Injecd0 seletiva de contraste em PA na cAmara principal
de um paciente portador de coragdo univentricular do tipo |
(ventricular esquerdo). Observa-se opacificagdo da cadmara princi-
pal e através do forame bulbo ventricular (limitado pelas setas
brancas) visibiliza-se a cAmara rudimentar tipo camara de saida, a
esquerda da camara principal. A camara principal foi alcancada
através da via venosa e a cBmara rudimentar por via arteria. B - A
opacificagdo da camara principal em perfil evidencia um recesso
anterior cego, encontrado nos pacientes portadores de inversao
ventricular (I-al¢a) e levocardia (setas brancas). Da camara princi-
pal emerge a artéria pulmonar e da camara rudimentar (n&o
visibilizada nessa incidéncia) a aorta que é anterior em relagéo a
artéria pulmonar. Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; FBV: foramen
bulbo ventricular; CS: camara de saida; CP: camara principal; VAE:
vélvula atrioventricular esquerda.

DISCUSSAO

Emboraj&existanaliteraturaum grande nimero de pu-
blicagdes anatomopatol dgicas e angiocardiogréficas so-
bre os coragdes com uma cavidade ventricular ¥
6810141619.202429  gcreditamos, por tratar-se de uma
cardiopatiaextremamente complexae derelativamente bai-
xa freqliéncia, que alguns aspectos necessitem de maior
enfoque, ja que alguns centros vém desenvolvendo técni-
cas operatérias que permitem tratamento cirargico, até
mMesmo corretivo para esses pacientes %032,
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Fig. 5- A eB - Injecdo seletiva de contraste em PA (sistole e diéstole)
na cémara principal de um paciente portador de coragdo univentricular
do tipo ventricular esquerdo, com |-al¢a e discordancia ventricul o arte-
rial. A camara de saida, de onde emerge a aorta, encontra-se pouco
desenvolvidapel o pequeno diametro de forémen bulboventricular, prin-
cipalmente durante a sistole. C - A cadmara principal, em perfil esquer-
do, apresenta-se como uma estrutura anterior em relacdo a cmara de
saida. D - No inicio da diastole ainda existe importante obstrugdo ao
fluxo adrtico produzido pela constricdo do foramen bulbo ventricular.
Ao: aorta; AP: artériapulmonar; CS: cdmarade saida; CP: cBmaraprin-
cipal; CS: camara de saida.

Um dos aspectos que gostariamosinicialmente de abor-
dar dizrespeito a“terminologid’, isso porque a guns auto-
res %6 ainda ndo incluem na categoria de univentriculares
os coracOes que apresentam atresia de um dos orificios
atrioventriculares. Entretanto, os trabalhos de Quero 2 e
Anderson # demonstraram que alguns pacientes com
“atresiatrictspide” deveriam narealidade ser considera-
dos como portadores de coragdes univentriculares do tipo
ventricular esguerdo, iSSO porque nesses casos o orificio
atrioventricular direito atrésico ndo tem conex&o real ou
mesmo potencia com acamararudimentar (tipo ventricular
direita) mas sim com acamara principal (tipo ventricular
esquerda) (fig. 11A e B, 16C e E). J4 os casos de atresia
trictispide por imperfuragdo davavulatriclspide, em que
o ventriculo direito apresentaumaporcao de entrada, uma
porcéo trabecular (muscular) e uma camara de saida de-
vem ser excluidos da categoria dos coracles
univentriculares, poisaval vulaimperfuradamantém uma
conexao potencial com umaestruturaque tem caracteristi-
cas morfolégicas de ventriculo direito (fig. 16A e B). Do
mesmo modo, devem ser considerados como coracfes
univentriculares do tipo ventricular esquerdo alguns ca-
sosde “atresiamitra” (fig. 12D) em que avavulamitra
praticamente imperfurada mantém umaconexao real com
uma camara com caracteristicas de ventriculo esguerdo
mas paradoxa mente de volume aumentado (cdmaraprinci-
pal). Nesses casos, 0 grande desenvolvimento da camara

Fig. 6 - Topografia das cavidades ventriculares nos coragdes univentriculares do tipo ventricular direito, com d- e I-al¢a, segundo o grau de rotacéo
sobre 0 seu eixo longitudinal. Quando a al¢a bulbo ventricular é do tipo d-, e ndo existe rotagdo sobre o eixo longitudinal do coragfo, a sua ponta esta
orientada para a esquerda. A camara principal se situa a direita e é anterior a camara rudimentar. Quando sobre esse tipo de al¢a bulbo ventricular se
produz uma dextro rotag&o do coragdo em torno do seu eixo longitudinal, a ponta se situa a direita e acamara principal é posterior e adireitadacamara
rudimentar. Nos casos de |-al¢a e auséncia de levo-rotacdo, a ponta do coracdo se situa adireita. A camara principal € anterior e a esquerda da camara
rudimentar. Quando o corag8o |-alca sofre uma levo-rotagdo sobre o seu eixo longitudinal, a ponta est orientada para a esquerda. Nesse caso a camara
principal esta situada a esquerda e posterior em relacdo a cAmara rudimentar. A: anterior; CP: camara principal; CR: camara rudimentar; D: direita; d:

dextro; E: esquerda; |: levo; P: posterior.

principal se da porque essa cavidade recebe também san-
gue de origem venosa sistémica, através da véalvula
atrioventricular direita. A cAmarade saida (tipo ventricular
direita) ndo se apresenta hipopléasica porque existe
acavalgamento davalvulaatrioventricular direita(fig. 12A

e C). Nesse caso, a horizontalizacdo do septo
interventricular, formando com o septo interatrial
um angulo de aproximadamente 90.°, sugere in-
suficiente rotacdo axial dos ventriculos, sinal
indicativo de ventriculo stpero-inferior 3,
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Fig. 7 - A - Injec@o seletiva de contraste em perfil na cAmara principal
que apresenta caracteristicas morfol égicas de ventriculo direito. B - A
mesma injegdo com o paciente em posicao hemi-axial. Observarse a
presenca de uma camara principa de onde se origina a aorta e através
do fordmen bulbo ventricular (limitado pelas setas) se visualiza uma
pequena cavidade com trabeculaggo fina posterior, de onde emerge a
artéria pulmonar. Existe infundibulo subadrtico e subpulmonar espes-
sada estéd no mesmo plano que avavula adrtica. Ao: aorta; AP: artéria
pulmonar; CP: c&mara pulmonar; CS: cAmara de saida; |: infundibulo.

Fig. 8- A eB - Injegdo seletivade contraste no &rio direito (PA e Perfil)
em paciente com situs, auséncia de conexdo atrioventricular direita (se-
taspretas), |-algaedextrocardia. C e D - Injegdo de contraste nacamara
principal, (PA e Perfil) quetem caracteristicas morfol 6gicas de ventriculo
direito e de onde emergem a aorta e a artéria pulmonar. Existe
opacificagdo de uma estrutura posterior (cAmara rudimentar) do tipo de
bolsa trabecular. AD: &rio direito; Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; I:
infundibulo; CP: camara pulmonar; CR: camara rudimentar.

ma formacdo que algumas vezes pode fazer par-
te desse espectro de cardiopatias complexas representa-
das pelos coragdes univentriculares. No nosso material
foi incluido um outro caso de acavalgamento de valvula
atrioventricular direita) que se situava a esquerda (I-alca
bulbovenzado a direita (s6litus) mantinha uma conexao
atrioventricular parcia (menosdo que 50%) com acamara

Fig. 9- A - Injecdo seletiva de contraste em PA nacamara principal de
um paciente portador de coragdo univentricular do tipo | com conex&o
atrioventricular do tipo duplavai de entrada, através das duas vavulas
atrioventriculares. B - Em perfil observa-se uma conexdo ventriculo
arterial concordante. O foramen bulbo ventricular € amplo e esta limi-
tado pelas setas. A camara de saida é anterior e a direita da camara
principal. Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; CP: camara pulmonar; CS:
camara de saida; FEV: Foramen bulbo ventricular; VAD: vévula
arioventricular direita; VAE: vélvula atrioventricular esquerda.

Fig. 10- A - Injec&o de contraste em veiacava superior com opacificagdo
do &trio direito que se conecta parcialmente, através do acavalgamento
de vélvula atrioventricular direita (setas brancas) com a camara de sai-
da e também e com acamaraprincipal. B - Injecéo seletiva de contraste
na camara de saida, que se encontra a esquerda da camara principal,
parcialmente opacificada através do amplo foramen bulbo ventricular
(limitado pelas setas). Da camara de saida emerge a aorta e da camara
principal a artéria pulmonar. Existe infundibulo subadrtico e
subpulmonar. C - Injegdo seletivano &trio esquerdo demostrando cone-
X80 dessa cavidade com a camara principal. D - Injec@o seletiva de
contraste na camara principal, em posicdo hemiaxial. A seta indica o
recesso anterior cego, caracteristico do ventriculo morfologicamente
esquerdo, encontradanasinversdesventriculares ( 1-alca), emlevocardia
Através do foramen bulbo ventricular (seta fina) observa-se a
opacificagdo da cAmara de saida que se encontra & esquerda e posterior
acamara principal. AD: &trio direito; AE: &trio esquerdo; CP: camara
principal; CS: camara de saida; I: infundibulo; Ao: aorta; AP: artéria
pulmonar.

desaida (tipo ventricular direita)que se situavaaesquerda
(I-al¢a bulboventricular) e o atrio esquerdo estava
conectado com a cdmara principal a esquerda da cAmara



150 arquivos brasileiros de cardiologia

Fig. 11 - A - Injeg8o de contraste em PA, na camara principal de
morfologia ventricular esquerda, em um paciente portador de coracéo
univentricular dotipo |, associado aausénciade conexdo atrioventricular
direita. A camara principal encontra-se a esquerda da camara de saida
(delimitada por setas). A aorta é de pegueno calibre e encontra-se a
esquerda de um artéria pulmonar aneurismética. B - Da cadmara princi-
pal origina-se a artéria pulmonar e dacamara de saidada aorta. Embora
a aorta se encontre a esquerda da artéria pulmonar, trata-se de uma d-
alca com levocardia, pois a cAmara rudimentar € anterior e a direitada
camara principal. Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; CS: camara de sai-
da; CP: cmara principal; VAE: vélvula atrioventricular esquerda.

Fig. 12 - A e B - Injegdo seletiva de contraste na cAmara de saida (PA e
Perfil esquerdo) em um paciente portador de “Ventriculo Supero-Infe-
rior” (a seta branca aponta a orientagdo horizontal do septo
interventricular). DA camara de saida emerge a artéria pulmonar e da
camara principal a aorta. A camara de saida tem um desenvolvimento
normal, apesar da presenga de um foramen bulbo ventricular restritivo,
porque recebe sangue de origem venosa sistémica pelo acavalgamento
davalvulaétrio ventricular direita. C - A caBmaraprincipal foi alcancada
através da vavula atrioventricular direita. D - A injecdo seletiva de
contraste no &trio esquerdo em perfil mostra a quase auséncia de cone-
X80 entre essa cavidade e a cAmara principal que, paradoxa mente, tem
um desenvolvimento normal porque também recebe mais de 50% da
vévulaatrioventricular direita. AE: &trio esquerdo; Ao: aorta; AP: arté-
riapulmonar; CS: cAmara de saida; CP: camara principal; VAD: vévu-
laatrioventricular direita; VAE: valvula atrioventricular esquerda.

de saida. Portanto a cdmara principal, recebia a vavula
atrioventricular esquerda e mais do que 50% da vavula
atrioventricular direita. Esse caso pertence aum grupo de
malformacdes em que a falta de expansdo do canal
atrioventricular para o “bulbus cordis’ foi parcial, rece-
bendo a cAmara principal praticamente as duas vélvulas
atrioventriculares. Se entretanto o atrio direito estivesse
conectado totalmente com o ventriculo direito situado &
esquerda, e o ventriculo esquerdo situado a esquerda, do

Fig. 13- A eB - Injecéo seletiva de contraste no étrio esquerdo, em PA
e Perfil em paciente com auséncia de conexdo atrioventricular esquer-
da C eD - A injecéo seletiva de contraste na camara principal eviden-
cia uma cavidade com caracteristicas morfol 6gicas de ventriculo direi-
to. Dacémara principal emerge a artéria pulmonar. A aorta ascendente
tem um desenvolvimento normal e esta conectada (mais de 50%) com a
camara de saida que é posterior a cAmara principa. AD: é&rio direito;
AE: étrio esquerdo; Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; CP: cmara prin-
cipal; CR: cAmara rudimentar.

ventricul o direito estivesse conectado somente com o étrio
esquerdo, nés teriamos o que os autores 3% denominam
de “criss-cross heart” ou relagBes atrioventriculares
entrecruzadas *.

No grupo dos pacientes com coragdo univentricular do
tipo ventricular direito incluimos dois casos com auséncia
de conexdo atrioventricular. Em um paciente ndo existia
conexdo atrioventricular direita(fig. 8A), porém acémara
principal que se desenvolveu normalmente apresentava
caracteristicas morfol 6gicas de ventricul o direito de onde
emergiam os grandes vasos. Existia uma peguenacamara
(bolsa trabecular), posterior que ndo mantinha conexo
com avavulaatrioventricular esquerdajé que essa se co-
muni cavarealmente com acamaraprincipal. O outro caso
apresentava auséncia de conexdo atrioventricular esquer-
da(fig. 13A eB). Essecaso diferetotalmente da“ sindrome
de hipoplasia das cavidades esquerdas, pois o ventriculo
esguerdo ndo é atrésico e a aorta ascendente tem um de-
senvolvimento normal . Elefoi incluido nesse grupo de més
formagBes porgue o orificio atrioventricular esquerdo
atrésico ndo apresentava conexao real ou mesmo potenci-
al comacamararudimentar (tipo ventricular esquerda) mas
sim comacamaraprincipal (ventriculo direito). Esse caso
difere completamente dos coragdes univentriculares do
tipo ventricular direito descritos na literatura 4242 nos
quais o0 modo de conex&o atrioventricular quase sempre
€ o da dupla via de entrada ou da vélvula atrioventri-
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Fig. 14 - A eB - Injeg8o seletiva de contraste em PA e perfil esquerdo
na camara rudimentar de um paciente portador de coragéo
arioventricular do tipo ventricular esguerdo. Observa-se que a artéria
pulmonar e mais do que 50% da aorta se originam da camara principal .
A camararudimentar € o tipo de bolsa de bolsatrabecular, localiza-se a
esquerda, e é posterior em relagéio a camara principal. C e D - Injegdo
seletiva de contraste na cdmara principal em PA e perfil esquerdo. A
aorta encontra-se a esquerda e lado a lado da artéria pulmonar, é de
calibre normal e ndo apresenta nenhuma anormalidade em todo o seu
trajeto. Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; CP: camara principal; CR:
camara rudimentar; VAD: vélvula atrioventricular direita.

Fig. 15 - Paciente portador de corag&o univentricular do tipo ventricular
direito, com situsambiguos (dextro isomerismo), vavulaatrioventricular
comum e viade saida Gnica (atresiapulmonar). A - Injeg&o de contraste
em Pa na camara principa de onde emerge a aorta. B - Nesta mesma
cavidade pulmonar realizou-se injegdo de contraste em perfil com
opacificagcdo de uma pequena camara rudimentar do tipo bolsa
trabecular. Ao: aorta; APD: artéria pulmonar direita; APE: artéria pul-
monar esquerda; CP: camara principal; CR: cadmara rudimentar; D:
ductus arteriosus; VAC: vélvula atrioventricular comum.

cular comum. Também o tipo de conexdo ventricul o arteri-
al descrito é sempre o da dupla via de saida da camara
principa (ventriculo direito) e a cAmara rudimentar (tipo
ventricular esquerda) é do tipo bolsa trabecular, embora
trabalhos recentes 22 j& descrevam nesse tipo de mafor-
macao todos os tipos de conexdo ventriculo arterial.

Os coragcdes com uma cavidade ventricular
fazem parte de um espectro de méas formacgdes
cujo denominador comum seria a maior ou me-

5 -

Fig. 16 - A - Injec&o de contraste no &trio direito em PA. Observa-se a
passagem de contraste no atrio esgquerdo e ventriculo esquerdo. As se-
tas demonstram o cléssico sinal do defeito de enchimento encontrado
na atresia trictspide. B - Injecdo seletiva de contraste no ventriculo
direito em PA. Nota-se (setas brancas) a vavula tricispide imperfurada
eaopacificagdo das 3 porgoes, que constituem umacavidade ventricular:
1 - porcao de entrada; 2 - porgdo trabecular; 3 - porcéo de saida - C -
Injecdo seletiva de contraste na camara de saida de um paciente porta-
dor de coragdo univentricular do tipo ventricular esquerdo, associado a
auséncia de conexdo atrioventricular direita. Observa-se nesse paciente
aauséncia de cAmara de entrada. A cmara rudimentar estéa reduzida a
uma pequena cavidade de onde se originaaaorta. A comunicaggo entre
a camara principal e a cAmara de saida se da através de um foramen
bulbo ventricular restritivo (delimitado pelas setas). D - A opacificacdo
da porgéo ascendente da aorta evidencia interrupgdo da sua porgdo
istmica (seta branca). E - Injecéo seletiva de contraste na camara prin-
cipal com opacificagdo de uma cavidade com caracteristicas
morfoldgicas de ventriculo esquerdo de onde emerge um vaso arteria
pulmonar de grande calibre. AD: &trio direito; AE: &rio esquerdo; Ao:
aorta; AP: artéria pulmonar; CS: camara de saida; CP: camara princi-
pal; FBV: foramen bulbo ventricular; VD: ventriculo direito; VE:
ventriculo esquerdo.

nor expansdo do canal atrioventricular parao “bul-
bus cordis’. Assim, os termos de ventriculo Unico,
ventriculo comum, ventriculo primitivo, dupla, viade en-
trada s8o utilizados para 0 mesmo distdrbio morfogenético.
A associacdo de atresia de um dos orificios
atrioventriculares ndo seria um argumento convincente
para excluir esses coracfes da categoria de coragtes
univentriculares, nos parecendo exclusivamente ser um
problema de convengéo.

Um outro aspecto importante estarelacionado aclassi-
ficac8o desses coragBes. Alguns autores classificam os
coragdes univentriculares de acordo com a presenca ou
auséncia de cAmara rudimentar *°. A cdmara rudimentar,
como jafoi definido naintroducdo desse trabalho, é uma
estrutura com caracteristicas morfol égicas de ventriculo
direito ou esquerdo mas que ndo possui cdmara de entra-
da. Se aém dendo possuir cAmarade entradatambém ndo
existe cAmarade saida, essa estrutura é denominadabolsa
trabecular (com caracteristicas morfol 6gicasde ventricul o
esqguerdo ou direito). Portanto, para que exista maior
desenvolvimento de umacémararudimentar é necessa-
rio que o forame bulboventricular ndo sejarestritivo e



152 arquivos brasileiros de cardiologia

gue também dessa camara se origine um grande vaso (aorta
ou artéria pulmonar). A quase totalidade dos pacientes
com coragdo univentricular do tipo | possui cdmara rudi-
mentar situadaadireita e anterior ou aesquerdae posteri-
or emrelagdo acamaraprincipal. Quando um grande vaso
e mais dametade de outro grande vaso emergem dacama-
raprincipal, acémararudimentar, por faltadefungéo, ten-
de adesaparecer transformando-se numa bol satrabecular
(fig. 14A eB). Essasituacdo é maisfreqiientemente encon-
trada em pacientes apds o primeiro ano de vida em que
existe associ agdo de estenose pulmonar ndo muito severa.
Assim o obstaculo ao fluxo pulmonar sendo limitado, o
aparecimento deinsuficiénciacardiacaede hipdxiasevera
seréo menores, permitindo uma maior sobrevida desses
pacientes.

Em alguns pacientes portadores de coracdo
univentricular do tipo ventricular esquerdo, que apresen-
tam discordanciaventriculo arteria associadaaumal-alca,
encontramos manifestacBes clinicas de angina de peito e
até mesmo de sincope %, Essas manifestagdes se devem
adiminuicdo do calibre do foramen bulbo ventricular, que
[imitando o fluxo adrtico produzem disturbios
hemodinamicos semel hantes aos encontrados nos porta
dores de estenose subadrtica hipertréfica (fig. 5A e D). J&
guando adiscordanciaventriculo arterial estdassociadaa
umad-al ¢a, encontramos com algumafreguénciapresenca
de coartacdo daaorta(fig. 3D) e até mesmo deinterrupcéo
do arco adrtico (fig. 16D). Essacomplicacdo sedeveaum
fator anatdmico 2°%2 que seria responsavel por uma dimi-
nui¢do do fluxo sangiiineo através da porcéo istmica da
aorta durante a vida fetal 2%, No nosso material n&o foi
encontrado nenhum caso de coartagdo e/ou interrupcéo
do arco adrtico nos paci entes com concordanciaventriculo
arteria el-aca

Nos pacientes com coragdo univentricular do tipo
ventricular direito, aincidéncia de cdmara rudimentar do
tipo bolsatrabecular descritanaliteraturaé extraordinaria-
mente alta?2, poiso tipo de conexdo ventriculo arterial é
guase sempre o0 daduplaviade saidada camaraprincipal .
Em nosso material, a cmara rudimentar do tipo bolsa
trabecular foi identificadaem 4 dos 6 casos, pois nos ou-
tros dois existia uma conex&o ventriculo arterial concor-
dante (fig. 13D) e discordante (fig. 7B). Esses coracfes
eram descritos como ventricul o Unico direito sem cdmara
rudimentar %, Entretanto, publicagdesrecentes 24 demons-
tram, sem sombra de dUvida, a presenca dessa estrutura.
Portanto, todos os coragdes univentriculares, sejam do
tipo | ou do tipo Il apresentam cémara rudimentar com
maior ou menor desenvolvimento.

A cémararudimentar nos coragfes univentriculares do
tipol oudotipo |l podeter localizacdo topogréficaasmais
diversas, dependendo do tipo de alga bulbo ventricular e
daposi¢do do coragdo no torax (dextrocardiaou levocardia).

Nos coragdes univentriculares do tipo ventricul ar direi-
to algunsautores 24, Sao categoricosem afirmar que sem-
pre acamararudimentar tem umalocalizagdo posterior
em relacdo acdmaraprincipal (ventriculo direito). Entre-

tanto, embora ndo tenhamos em nosso material nenhum
caso, épossivel que em situagdes com d-alcaedextrocardia
ou com |-al¢a e levocardia, essa cAmara venha a se apre-
sentar como um estrutura anterior em relagcdo a cAmara
principal (ventriculo direito).

Nos pacientes portadores de coragéo univentricular do
tipol, aliteraturarel ataumael evadaincidénciade hipoplasia
do orificio atrioventricular esquerdo ?® que chegaacifrade
88,3%. Em nosso material asuafreqiiénciandofoi elevada,
certamente porque poucos foram os casos com compro-
vagdo anatomopatol gica. Deve-se procurar documenté-
la sempre que ao estudo hemodinadmico existir gradiente
de pressdo entre os &trio direito e 0 &rio esquerdo, poisse
osdoisorificiosmantém urnaconexdo real com umacama-
ra ventricular, a complacéncia oferecida ao enchimento
ventricular devera ser a mesma e portanto as pressdes
medias nos étrios direito e esquerdo deverdo ter o mesmo
nivel pressorico. Em alguns casos tentamos realizar
atrioseptostomia, no sentido de diminuir a pressio veno-
sa pulmonar. Entretanto, ndo obtivemos os mesmos resul -
tados comparados com os pacientes portadores de trans-
posi 3o dos grandes vasos. E possivel que esse insucesso
decorra de maior espessamento do septo interatrial, acha-
do esse encontrado nos 4 casos em gque houve comprova-
¢&o anatomopatol dgica.

O conhecimento desse distirrbio tem grandeimplicacdo
nos resultados cirdrgicos, pois os procedimentos utiliza-
dos para aumentar o fluxo sangliineo pulmonar e
coneqlientemente melhorar a hipdxiadevem associar-sea
septectomia, umavez que estando o orificio atrioventricular
esquerdo hipoplésico, qualquer aumento no retorno ve-
Nnoso pulmonar implicariaum acentuado aumento da pres-
s80 venosa pulmonar.

Embora o conhecimento morfol6gico dos coracdes
univentriculares obtido pelo estudo angiocardiogréfico
sgjaindispensavel para o correto manuseio clinico-cirdr-
gico desses pacientes, trabal hos recentes*-*° vém demons-
trando a grande importéncia do estudo da funcéo
ventricular nessaméformacao, abrindo assim novas pers-
pectivas para o futuro no tratamento cirdrgico corretivo,
pois até a presente data os resultados com tais procedi-
mentos ndo sdo ainda animadores.

Em conclusdo, os coragdes univentriculares represen-
tam um grupo de més formagtes complexas, cujaevolucdo
clinica entre outros fatores depende: 1) do tamanho da
comunicagdo interatrial principalmente naqueles casos
onde existe hipoplasia ou atresia de um dos orificios
atrioventriculares; 2) do tamanho do foramen bulbo-
ventricular que naausénciade acaval gamento de umaval-
vulaatrioventricular € o responsavel pelo desenvolvimen-
to dacémararudimentar; 3) daconexdo ventricul o arterial
pois aincidéncia de discordancia ventriculo arterial e de
duplaviade saida € extraordinariamente el evada.

SUMMARY
Angiocardiographic studies were performed

on 37 patients with univentricular heart. Thirty-
one had left ventricular type (LVT) and six
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had right ventricular type (RV T) morphologies.
Seventeen patients had rightward loops and 20 had |eft-
ward loops. Twelve patientswith LV T had d-loop and 19 1-
loop, while in those with RVT, five had d-loop and only
one 1-loop. In 18 patientswith 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. Ventricul oarterial
discordance was present in 24 patients with LVT and in
onewithRVT.

The AA would like to stress the high incidence of ab-
sence of atrioventricular connection and ventricul oarterial
discordance in this maformation. In this way it is very
important to obtain selectiveinjection of contrast medium
in the main chamber and aso intheright 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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