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RADIOLOGIA DO VENTRICULO UNICO
TIPO A3 DE VAN PRAAGH.
APRESENTACAO DE 8 CASOS.

SHo estudados os sinai sradiol 6gi cos em 8 casos de ventricul o Unico A3 de Van Praagh (ventriculo
Unico tipo ventriculo esquerdo com camara acessoria situada a esquerda, originando a aorta).

O aspecto radiol 6gico tipico da condic&o ocorreu em 4 casos. a) posi¢ao normal do coracao; b)
sombra cardiaca alongada em “ ponta descida” ; c) levoposicéo cardiaca; d) aorta ascendente a
esguerda escondendo a sombra hilar do pulmdo desse lado; €) sombra hilar pulmonar direita
maior que a esquerda; f) pequeno arco saliente no contorno esquerdo da sombra cardiaca
correspondente & camara acessoria (“ sinal de Kosuka” ); g) arco ventral Unico da aorta ascendente
em obliqua anterior direita; h) aorta ascendente recuada da sombra cardiaca em obliqua anterior
esguerda.

Nos outros 4 casos ndo ocorreram todos os sinais radiolégicos tipicos, porém houve indicio
suficiente para o diagnostico.

Com base na analise dos 8 casos, os autores admitem ser dificil o diagnéstico radioldgico
diferencial entreventriculo Unico A3 de Van Praagh e a transposi¢ao corrigida dasgrandes artérias
guando a camara acessoria ndo faz saliéncia no contorno esquerdo da sombra cardiaca.

A saliéncia do contorno esguerdo do coragdo (“ sinal de Kosuka”) € o Unico sinal radioldgico
gue permite diferencar as duas mas formagdes.

Em trabalho publicado em 1964, VVan Praagh, e cal. *
identificaram 4 tipos anatémicos de ventriculo Unico
(VU), baseados em 60 espécimes necroscopi cos:

Tipo A-VU com caracteristicas anatbmicas de
ventriculo esquerdo (VE) e camara acesséria com
caracteristicas de ventriculo direito (VD) hipoplasico
com as duas valvas atrioventriculares ou um tipico
“ostium atrioventriculare commune” (OAVC) (46
espécimes, 78%).

Tipo B-VU com caracteristicas anatdmicas VD e
camara acessbria com caracteristicas VE hipoplésico
com as duas valvas atrioventriculares ou um tipico
OAVC (3 espécimes, 5%).

Tipo C-VU comum com caracteristicas dos dois
ventriculos ou ndo identificavel com as duas valvas
atrioventriculares ou um tipico OAVC (4 casos, 7%).

Tipo D-VU incaracteristico, sem camara de
enchimento (5 espécimes, 10%).

Os 46 espécimes do tipo A permitiram a Van Praagh
e col. ! estabelecer 3 variedades. Os poucos espécimes
dostipos B, C e D ndo permitiram que se fixassem suas

variedades. As 3 variedades do tipo A foram as
seguintes:

Tipo A -VU com caracteristicasanatbmicasde VE,
camara atessoria (tipo VD hipopléastico) situada a
direita, grandes artérias (aorta e pulmonar) cruzadas,
sendo a artéria pulmonar ventral (fig. 1-A ).

TipoA -VU com caracteristicas anatomitas de VE,
camara acessoria (tipo VD hipopléstico) situada a
direita, grandes artérias (aorta e pulmonar) paralelas,
sendo a aorta ventral (fig.1-A ).

TipoA -VU com caracteristicas anatomicas de VE,
camara atessoria (ti po VD hipoplastico) invertida,
situadaaesquerda, grandes artérias (aortae pulmonar)
paraelas, estando a aorta a esquerda, originando-se
da cdmara acessOria e a pulmonar a direita, dorsal,
originando-se do VU (fig. 1-A ).

Entre os 46 espécimes do tifo A, 23 (38%) sdo da
variedade A , sendo, portanto, importante seu
diagnéstico radiol Ogico que é objetivo deste trabalho.

Trabalho realizado nos Setores de Radiodiagndstico e de Cardiopatias Congénitasdo Instituto Dante Pazzanese de Cardiol ogiado Estado de S&o Paulo.
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Fig. 1- Variedadesdo VU tipo A de Van Praagh. A - Ao adireita, vasos cruzados (D-looping). A - Ao adireita, vasos paralelos (D-looping). A - Aoa
1 2 3

esquerda, vasos para elos (L -looping).

MATERIAL E METODO

Em 18 casosde VU dostipos A, B e C, registrados no
Servico de Radiodiagndéstico do I nstituto Dante Pazzanese
de Cardiologia, 8 (44%) pertencem a variedade A .

A idade variou entre 1 e 21 anos e 4 eram dd sexo
masculino. O controle radiolégico foi feito entre 2 e 7
anosno caso 1,11 meses e 16 anos no caso 3 e 11 mesese
3 anos no caso 4.

Cinco dos 8 casos apresentaram estenose pulmonar do
tipo subvalvar no caso 1, valvar no caso 2, valvar e
subvalvar nos casos 3, 4 e 5. Os 3 casos sem estenose
pulmonar (6, 7 e 8) tinham hipertensdo pulmonar em
niveis sistémicos.

A confirmag&o diagndstica em todos os casos foi feita
com a cineangiocardiografia

As radiografias foram obtidas na posi¢do ortostética,
incidéncias PA, OAD e OAE, com exposi¢do ultra-
instanténea e quilo-voltagem para coracao.

RESULTADOS

Todos os casos apresentaram 0 coragdo e demais
visceras em posicao normal (“situssolitus’ elevocardia).
Em 5 deles, notou-se moderado grau de levoposicéo
cardiaca (sombra cardiaca deslocada para a esquerda em
relacdo a coluna vertebral).

O coracéo tinha dimensbes normais em 5 casos, com o
indice cardiotoracico (1:CT) abaixo de 55%.
Cardiomegalia varidvel foi vista em 3 casos: 1 com
estenose pulmonar subvalvar moderada (caso 1, 1:CT,
65%), 0s outros 2, sem estenose pulmonar, (caso 7, 1:CT,
72% e caso 8, 1:CT, 70%).

Nos casos 1, 3 e 4, notou-se que o0 grau de
cardiomegalia, acongestdo e hi potransparéncia pulmonar
foram tanto mais acentuados quanto menor a idade.

A morfologiadasompracardiacafoi peculiar em todos
0s casos. ovoide, alongada, com a ponta muito inclinada
para baixo (fig. 2).

A aorta ascendente formou arco Unico no contorno
esquerdo do peddnculo do coragdo em todos os casos. O

referido mostrou-se quase retilineo ou discretamente
cdncavo, terminando sem “botdo”. A aorta encurvou-se
paraadireita e desceu a esquerda do esdfago (fig. 2).

A sombrahilar direitamostrou-se maior que aesquerda
em 7 dos 8 casos. A sombrado hilo do pulm&o esquerdo
apresentou-se “escondida’ pela aorta ascendente nos 7
casosem gque eramenor queado pulmao direito. Somente
no caso 1, ambas as sombras hilares eram aumentadas e
a do lado esguerdo era “escondida’. Nesse caso, havia
estenose pulmonar subvalvar moderada, com hiperfluxo
nos pulmaes (fig. 2).

A saliénciada cémara acessoria (VD hipoplasico), no
contorno esgquerdo dasombracardiaca, foi muito discreta
nos casos 2, 3, 5 e 6, mas acentuada em posicdo mais
ata, no contorno do pedunculo, no caso 7 (“Sina de
Kosuka’) (fig. 2 e 3).

Em todos os casos, a aorta ascendente formou arco
Unico no contorno anterior do peddnculo em OAD e
mostrou-se recuada em OAE, em 6 casos.

Os sinais radiol 6gicos estéo sintetizados no quadro |.

DISCUSSAO

A aparénciaradiol 6gicadaaortae daartériapulmonar
€, praticamente, amesmadatransposi¢éo L corrigidadas
grandes artérias, da dupla via de saida do VD com mé&
posi¢do esquerdadaaortae VU com maposi¢éo esquerda
da aorta. Nessas cardiopatias, a aorta ascendente forma
arco Unico no contorno esguerdo, escondendo mais ou
menosasombrahilar do pulm&o desselado, naincidéncia
PA. Também constitui arco Unico no contorno anterior
do pedinculo naincidénciaOAD eacrogaadrticaémais
ou menosfechada, com aaortaascendente maisou menos
recuada do contorno anterior da sombra cardiaca, na
incidéncia OAE 34,

Natransposicéo corrigida das grandes artérias, asombra
cardiacacostuma: ser maisou menosovoide e alongadaea
levoposi cao cardiacaémuito freqliente®. Além disso, aaor-
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Fig. 2 - Radiografia em PA, OAD e OAE dos casos 2,3,4 e 6. As setas indicam as saliéncias discretas da camara
acessoria.
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Fig. 3 - Camara acessoria alta dando saliéncia ao nivel do pedinculo (caso 7).

QUADRO 1 - Sinaisradiologicosregistrados em 8 casos de VU tipo Az de Van Praagh.

Caso 1 2 3 4 5 6 7 8
Sexo . 0 0 0 . o . 0
Idade (anos) 7 21 16 3 2 9 1 9
indice- cardiotorécico 65% 47% 44% | 52% | 50% | 50% 72% 70%
Situagdo normal + + + + + T T T
Forma ovéide alongada com ponta descida + + +
Levoposi¢éo cardiaca - - _
Aorta ascendente formando arco Gnico no contorno esquerdo + + + + + + + +
Hilo esquerdo escondido pema aorta ascendente - + + + + + + +
Hilo direito maior que o esquerdo - + + + + + + +
Saliéncia da camara acessdria no contorno esquerdo (Kosuka) - + + - + + + -
Aorta ascendente formando arco Unico ventral em OAD + + + + + + + +
Aorta ascendente recuada do contorno anterior da sombra + + + + - - + +
cardiacaem OAE

taascendente formaarco Uinico, mas convexo, No contorno
esquerdo do peddnculo.

Na transposicdo D das grandes artérias, transposicao
< das grandes artérias e no VU, A de Van Praagh, a
sombra hilar pulmonar direita é muiths vezes, maior que
a esguerda °,

Em vista destas analogias, o diagndstico radiol 6gico
doVU,tipoA deVan Praagh, sd pode ser feito seexistir
a saliéncia da’camara acessoria no contorno esquerdo,
aliada alevoposicéo e ventralizagdo da aorta ascendente
e alevoposic¢éo cardiaca

A cdmara acessOria parece mais evidente amedidaque
aidade avanca: ndofoi vistanasradiografiasem PA abaixo
dos 3 anos nos 8 casos analisados, exceto no 7, em que

ocupavaposicao alta(fig. 3). Suavisibilizacdo parece
depender de 4 fatores. @) suas dimensdes; b) suas
relacBes com o pericéardio; ¢) sua posicdo em relacdo
a0 plano frontal; d) fase do ciclo cardiaco durante a
qual é obtida a radiografia.

De modo geral, quanto maior o fluxo pulmonar,
mais acentuada a cardiomegalia e quanto mais severa
aestenose pulmonar, menor asombracardiaca

SLUMMARY
The authors studied the roentgenographic

signsin eight cases with single ventricle type A
, of Van Praagh (single type LV ventricle with
3
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accessory chamber situated to the | eft originating the
aorta).

The typical complete roentgenographic aspects of
the condition appeared in four cases: a) normal heart
position; b) oval and elongated cardiac shadow with
apex pointing down; c) cardiac levoposition; d)
ascending aorta to the left, hiding the left pulmonic
hilar shadow; €) right pulmonary hilar shadow more
prominent than the left one; f) small arch salient from
the accessory chamber on the | eft contour of the cardiac
shadow (“Kosuka's sign”); g) unique ventral arch of
the ascending aorta in the right oblique incidence; h)
ascending aorta drawn back from the anterior outline
of cardiac shadow.

In the other five cases the typical roentgenographic
signswere incomplete but permitted an elevated degree
of suspicion to diagnose the condition.

Based on the analyses of these eight cases, the
authors observed that the most difficult differential
roentgenographic diagnosisof Van Przaagh’stypeA3 single

ventricleisthe corrected transposition of the great arteries:
the only distinguishing sign between the two conditions
isthat, in theformer theremay be or not asalient accessory
chamber on the left contour of the cardiac shadow.
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