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CORACAO UNIVENTRICULAR: ASPECTOS ANGIOGRAFICOS
EM 31 PACIENTES
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SERGIO A. C. GARZON, JOSE CARLOS NICOLAU, OSWALDO TADEU GRECO, DOMINGO
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Objetivo—Avaliar aspectos angiogrdficos
do coracdo univentricular.

Métodos—Trinta e um pacientes dividi-
dos, de acordo com o tipo morfolégico de cora-
¢do univentricular, em tipos ventricular esquer-
do, direito e indeterminado. Analisaram-se a
conexdo dtrioventricular, a posi¢cdo de cdmara
rudimentar em relagdo a principal, a conexdo
ventriculo-arterial, a relagdo das grandes arté-
rias entre si e, quando possivel, a origem das
artérias corondrias.

Resultados—Ocorreram 16 casos do tipo
ventricular esquerdo com presenca de conexdo
A-V tipo 2 valvas em 8 e tipo valva unica em 6.
A cadmara rudimentar foi superior e a direita
em 4 casos de dextrocardia, e superior e a es-
querda com 8 casos de levocardia. A conexdo
ventriculo-arterial foi discordante em 9 pacien-
tes, concordante em 4, dupla via de saida de
camara rudimentar em 2 casos e saida tinica de
camara rudimentar em um caso. A aorta era
anterior a pulmonar em 13 pacientes. De 9 ca-
sos estudados, as artérias corondrias nasciam
anomalamente em 5. Tipo ventricular direito
ocorreu em 9 pacientes e havia auséncia de uma
das conexédes A-V em 5. Bolsa trabecular foi
identificada em 6 casos, sempre em posi¢do
postero-inferior. Conexdo ventriculo-arterial foi
tipo dupla via de saida da camara principal em
8. A aorta era anterior em 66,6%. Tipo
indeterminado ocorreu em 6 pacientes, com co-
nexdo A-V através de valva iunica em 5. Em 3
havia dupla via de saida da cdmara unica com
estenose pulmonar e nos restantes havia atresia
pulmonar.

Conclusao—A conexdo ventriculo-arterial
discordante é comum no tipo ventricular es-
querdo, é freqiiente a presen¢a de bolsa
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UNIVENTRICULAR HEART:
ANGIOGRAPHIC FEATURES IN 31
PATIENTS

Purpose—Fvaluation of angiographic
features of univentricular heart.

Methods—Thirty-one patients were
divided into 3 groups according to
morphological type of univentricular heart: left
ventricle type, right ventricle type and
indetermined. They were studied for
atrio-ventricular junction, position of ru-
dimentary chamber in relation to principal
chamber, ventricle-arterial junction, the posi-
tion of the two great arteries in relation to each
other and whenever possible, the origin of the
coronary arteries.

Results—There were 16 cases of left
ventricle type with A-V junction through 2
valves in 8 and through single valve in 6. The
rudimentary chamber position was superior
and to the right in 4 cases of dextrocardia and
superior and to the left in 8 of levocardia. The
ventricle-arterial junction was discordant in 9
patients and concordant in 4, double outlet of
rudimentary chamber in 2 and single outlet in
1. The aorta was anterior to the pulmonary
artery in 138 patients. Anomalous origin of the
coronary arteries occurred in 5 of 9 cases
studied. Right ventricle type occurred in 9
patients with absence of one of the A-V
junctions in 5.

Trabecular pouch was seen in 6 patients,
posterior and inferior positioned in all of them.

Double outlet from principal chamber
occurred in 8 patients. The aorta was anterior
in 66.6%. Indetermined type occurred in 6
patients with A-V junction through single valve
in 5. In 3 there was double outlet from princi-
pal chamber showing pulmonary stenosis and
in the remaining 38 there was pulmonary
atresia.

Conclusion—Discordant
ventricle-arterial junction is common for left
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trabecular no tipo ventricular direito; no tipo
indeterminado é comum a conexdo tipo valva
A-V unica; a obstrucdo ao fluxo pulmonar pode
ocorrer em qualquer dos tipos, mas é mais fre-
qiiente no indeterminado,; a aorta é geralmente
anterior a pulmonar; é comum a origem anor-
mal das corondrias a partir dos seios aorticos.

Palavras-chave—coragdo univentricular,
conexdo atrioventricular, conexdo ventriculo-
arterial.
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ventricle type; trabecular pouch is frequent in
right ventricle type; single A-V valve is common
for indetermined type; obstruction of pulmonary
flow happens in all 3 types but it is more
frequent in indetermined type; the aorta is an-
terior to the pulmonary artery in most cases; it
is common the anomalous origin of the
coronary arteries from the aortic sinus.

Key-words—univentncular heart,
atrio-ventricular junction, ventricle arterial
junction.
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Coracdo univentricular é condigao
anatomica onde uma Unica cavidade ventri-
cular recebe o sangue dos 2 atrios através de 2
valvas atrioventriculares (AV) ou uma valva
AV dUnica.

Desde os trabalhos de Van Praagh e col*?
conceituando esta anomalia como ventriculo
Unico e dividindo-a em 4 tipos, muitas discus-
soes se seguiram quanto a denominagao e clas-
sificacdo.

Segundo revisao de Mazzieri e col?, os
autores Anderson e Becker propdem classificar
esta malformacio congénita em 3 tipos: tipo
ventriculo esquerdo; tipo ventriculo direito e
tipo indeterminado de acordo com as caracteris-
ticas anatomicas da cavidade.

Analisamos 31 pacientes cujos estudos an-
glograficos permitiram a avaliacdo de diferen-
tes aspectos da cardiopatia.

METODOS

Foram analisados 31 portadores de coragao
univentricular, submetidos a cateterizacao car-
diaca e a estudo angiocardiografico. As idades
variaram de 10 dias a 30 (média = 5,44) anos,
sendo 16 do sexo masculino.

A angiocardiografia foi realizada por intro-
ducdo de cateter através de dissecgao de veia
safena ou puncédo femoral, sendo realizada inje-
¢ao de contraste na cavidade principal e, quan-
do possivel, na camara rudimentar. As grandes
artérias foram estudadas a partir da camara
ventricular principal ou rudimentar e, quando
necessario, a aorta foi cateterizada por via re-
trograda. Atriogramas foram realizados nos ca-
sos onde havia auséncia de uma das conexdes
atrioventriculares. As posicoes frontal, perfil e
hepatoclavicular foram utilizadas para tomadas
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dos angiocardiogramas.

Foi usada a classificacdo em coracio
univentricular (CUV) tipo esquerdo quando o
aspecto morfolégico da camara principal era de
trabeculagao fina e existia camara rudimentar
tipo ventriculo direito (VD); CUV tipo direito
quando a camara principal tinha trabeculacao
grosseira acompanhada de camara rudimentar
tipo ventriculo esquerdo (VE) ou auséncia des-
ta camara e, tipo indeterminado, quando havia
auséncia de cdmara rudimentar e a cavidade
ventricular apresentava paredes finas mas com
numerosas trabeculas separadas por sulcos pro-
fundos®. Apds separacido dos casos, de acordo
com o tipo de CUV, foi feita a analise abaixo
descrita.

Foram estudados o situs viscero-atrial
(solitus, inversus, ambiguus) e o tipo de cone-
xdo AV.

Os casos foram analisados quanto a
presenca de 2 valvas AV, valva AV tnica ou
auséncia de uma das conexdes AV. O
posicionamento da camara rudimentar em re-
lagdo a camara ventricular principal foi anali-
sado para defini¢do da alga bulbo-ventricular.

A definicdo de camara rudimentar foi
baseada na auséncia de via de entrada para
uma das cavidades ventriculares ou quando
havia acavalamento de valva AV menor que
50%. Nos casos onde concomitantemente nao
havia origem de grandes artérias desta cavida-
de ela foi chamada de bolsa trabecular®®.

As conexodes ventriculo-arteriais foram
divididas em concordante, discordante, dupla
via de saida da camara principal ou rudimen-
tar e saida Unica da camara principal ou rudi-
mentar. Além disso foi estudada a relacédo das
grandes artérias entre si.

Em 13 pacientes foi possivel o estudo das
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artérias coronarias quanto a sua origem a par-
tir da aorta.

Por fim analisaram-se as afec¢oes associa-
das, que sdo comuns neste tipo de malformacao.

RESULTADOS

Oito (25,8%) pacientes apresentavam dex-
trocardia sendo um em situs inversus, 6 em
situs solitus e um em situs ambiguus. Ainda 2
pacientes em levocardia apresentavam situs
ambiguus.

Em 16 casos (51%) o CUV era tipo VE, em
9 (29%) do VD e em 6 (19,3%) do tipo indeter-
minado.

Quando analisamos os diferentes tipos ob-
servamos:

a) tipo VE: 16 pacientes, 11(68,7%) em
levocardia e 5 em dextrocardia sendo 4 em situs
solitus e 1 em inversus. Havia presenca de 2
valvas AV em 8 pacientes (50%), sendo um em
dextrocardia; valva AV tnica em 6 pacientes
(37,6%) com 3 em dextrocardia e auséncia de
conexao AV direita em 2 casos (12,5%), sendo 1
em dextrocardia. Um dos pacientes apresenta-
va regurgitacdo moderada através da valva AV
Unica. A camara rudimentar se mostrou a direi-
ta e superior em 4 pacientes com dextrocardia
caracterizando D alc¢a bulbo-ventricular e
mostrou-se a esquerda e anterior em 1 pacien-
te com dextrocardia, configurando L alca. Nos
casos em levocardia 8 apresentavam camara
rudimentar superior esquerda em L alca e 3 em
posicdo anterior direita em D alga
bulbo-ventricular. Comunicacdes interven-
triculares multiplas eram presentes em 1 paci-
ente com camara rudimentar superior esquer-
da em levocardia. Dos 7 pacientes com D alga
bulbo ventricular 2 apresentavam obstrucgao ao
fluxo pulmonar e 1 caso coarctacdo adrtica. A
conexdo ventriculo-arterial foi concordante em
4 pacientes (25%), 2 deles em dextrocardia; dis-
cordante em 9 casos (56,2%), 1 em dextrocardia;
dupla via de saida de camara rudimentar em 2
(12,5%), sendo ambos em dextrocardia (fig. 1) e
salda Unica pela aorta a partir da camara rudi-
mentar em 1 paciente (6,25% ).

A relacado dos vasos entre si mostrou a
aorta anterior a artéria pulmonar em 13 paci-
entes (81,25%). As artérias coronarias foram
bem visibilizadas em sua origem em 9 pacien-
tes e estavam normoposicionadas em 4 casos
(44,4%), ambas as artérias coronarias nasciam
do seio ndo coronariano em 2 casos, em 2 paci-
entes a artéria corondria direita nascia do seio
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Fig. 1—Angiocardiografia realizada em camara rudimentar (CR),
cateterizada a partir da camara ventricular principal. Da CR emergem
ambas as grandes artérias aorta (Ao) e pulmonar (AP), existindo este-
nose pulmonar e importante despropor¢io entre os seus calibres.

Fig. 2 —Angiocardiografia realizada em cAmara rudimentar (CR), via
cateterizagdo retrégrada da aorta. Evidencia-se comunicagao
interventricular (CIV) de pequeno didmetro (0,5 cm) e aorta (Ao) emerge
da CR, apresentando-se de calibre diminuido.



Jacob e col
Coracao univentricular

ndo coronariano e a esquerda era normoposi-
cionada e em 1 paciente ambas as artérias nas-
ciam do seio direito.

As afeccdes associadas mais frequentes fo-
ram estenose subpulmonar em 4 pacientes,
estenose valvar com hipoplasia do tronco pul-
monar associada a persisténcia de veia cava
superior esquerda em 1 paciente, atresia pul-
monar em 1 paciente, estenose valva pulmonar
associada a coarctacido de aorta em 1 paciente
e coarctacdo de aorta isolada em 1 paciente. Dos
dois casos com coarctagdo adrtica, um apresen-
tava comunicacido interventricular (CIV)
restritiva (fig. 2) e outro um enorme tronco de
pulmonar com grande hiperfluxo, sendo indica-
do cerclagem pulmonar. Ambos os casos apre-
sentavam conexdo ventriculo-arterial discor-
dante.

b) tipo VD: 9 pacientes, 8 (88,8%) em levo-
cardia, sendo que 1 deles apresentava isomeris-
mo esquerdo e 1 caso de dextrocardia em situs
solitus. A conexao AV ocorreu através de 2 val-
vas em 3 pacientes (33,3%), existindo em um
deles hipoplasia da valva AV esquerda (fig. 3).
Valva AV Unica ocorreu em 1 paciente onde
havia acavalamento de pequena porcio desta
sobre a bolsa trabecular; havia auséncia de co-
nexdo AV direita em 3 pacientes e da conexio
esquerda em 2 casos, 1 deles com regurgitacio
da valva AV direita.

Quanto a posi¢do da camara rudimentar
encontramos a presenca de bolsa trabecular em
6 pacientes (66,6% ), todas localizadas em posi-
¢do postero-inferior configurando D alga
bulbo-ventricular. Em 1 paciente existia CIV
multiplas. Em 3 casos néo se visibilizava cama-
ra rudimentar e o diagndstico se baseou no as-
pecto morfolégico da camara tnica®.

A conexio ventriculo-arterial foi tipo dupla
via de saida da camara principal em 8 (88,8%)
casos e saida Unica através da aorta em um
caso. A aorta era anterior a artéria pulmonar
em 66,6% dos pacientes.

Foi possivel a visibilizacdo das artérias
corondarias em 2 casos, e em ambos a coronéria
esquerda originava-se do seio esquerdo e a coro-
naria direita do seio nao coronariano.

As afeccoes associadas foram estenose sub-
pulmonar em 2 casos, atresia pulmonar em 1 e
estenose pulmonar valvar em 1 caso, associada
a agenesia do segmento hepatico da caso infe-
rior.

Portanto 44,4% dos pacientes apresenta-
vam obstrucio ao fluxo pulmonar.
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c¢) tipo indeterminado: 6 pacientes, 4 em
levocardia, sendo 1 caso de isomerismo direito
e 2 pacientes com dextrocardia (situs solitus em
um e isomerismo direito em outro).

A conexdo AV era através de valva Unica
em 5 pacientes (83,3%), dois deles com situs
ambiguus (fig. 4), um dos quais com
regurgitagdo valvar. Conexéo tipo 2 valva AV
ocorreu em 1 paciente que apresentava
dextrocardia.

Camara rudimentar nao foi visibilizada
em nenhum dos pacientes e o diagndstico se
baseou no aspecto anatomico da cavidade Uni-
ca*. O tipo de conexdo ventriculo-arterial foi
dupla via de saida da camara Unica em 3 paci-
entes e saida tnica através de aorta em outros
3 casos, sendo 2 destes com 1somerismo direito.
Todos os pacientes apresentavam aorta em po-
sicdo anterior a artéria pulmonar. Em 2 casos
pode-se analisar a origem das artérias
coronarias, sendo que em um, ambas nasciam
do seio coronariano direito e em outro a
coronaria direita nascia do seio direito e a es-
querda do seio ndo coronariano.

Obstrugdo ao fluxo pulmonar ocorreu em
100% dos casos, sendo 3 por estenose valvar
pulmonar e 3 por atresia pulmonar.

Fig. 3—Angiografia realizada em cédmara principal (CP) tipo VD
evidenciando se bolsa trabecular (BT) péstero-inferior. Existe hipoplasia
de valva AV esquerda com discreta regurgitagio (seta). A cateterizacio
de cavidade ventricular se fez através de valva AV direita (setas).
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Fig. 4—Angiocardiografia em corag¢do univentricular tipo indeterminado
mostrando conexdo AV tipo valva tnica (setas). Ambas as grandes
artérias sdo opacificadas com aorta (Ao) anterior a artéria pulmonar
(AP).

Fig. 5—Dilatacao de anastomose tipo Blalock-Taussig utilizando-se 2
cateteres de angioplastia coronaria (setas) em portador de coragdo
univentricular com atresia pulmonar.

DISCUSSAO

O perceptual de 51,6% de casos de CUV do
tipo VE esta de acordo com a literatura®®®. No
entanto a propor¢ao encontrada em nossa
amostra é menor que a revista por outros®®’,

A presencga de 31,2% dos pacientes em
dextrocardia no grupo com CUV tipo VE, qua-
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tro em situs solitus e um em situs inversus é
demonstrativa da ocorréncia deste tipo de ano-
malia na presenca de diferente situs atrio-
visceral?®. Neste grupo, a predominancia de 2
valvas AV (50%) coincide com outras experién-
cias®®. Dos seis pacientes com valva AV unica,
3 apresentavam dextrocardia. No entanto ou-
tros trabalhos ndo associam maior incidéncia de
valva Unica com dextrocardia.

Embora ndo tenhamos encontrado ne-
nhum caso de auséncia de conexdao AV esquer-
da, este tipo de conexdo é também encontrado
no CUV tipo VEE.

Camara rudimentar foi visibilizada nos 16
pacientes sendo a posicdo superior e a esquer-
da a mais comum (50% )*1°,

A ocorréncia de 7 casos de D alca
bulbo-ventricular difere da de outras experién-
cias’. A maioria, 4 deles, ocorreu em dextro-
cardia, mantendo-se a camara rudimentar su-
perior a direita. A maior incidéncia de L alca
em pacientes com levocardia ja era esperada.

Tivemos predominancia de conexio ventri-
culo-arterial discordante®*!° sendo 7 casos em L
alca e 2 em D alca bulbo-ventricular; embora
rara nos relatos de literatura, tivemos 2 pacien-
tes com a dupla via de saida de camara
rudimentar, ambos com estenose subpul-
monar®®!!, sendo 1 em L al¢a e outro em D alga
bulbo-ventricular. Os quatro casos com conexio
concordante apresentaram D al¢ca bulbo-
ventricular.

Embora tenha sido mais freqiiente no
CUV tipo VE, a anomalia de origem das arté-
rias corondrias dos seios adrticos, encontramos
origem normal, em 44,4%, achado também re-
latado por outros, embora poucos sejam escas-
sos estudos sobre angiografia coronaria nesta
patologia't?2,

Obstrucio ao fluxo pulmonar, que ocorreu
em 37,5% dos pacientes com CUV tipo VE, foi
mais freqiiente por estenose sub-pulmonar com
predominio nos casos com L alca bulbo-ventri-
cular. O achado de coarctacdo de aorta asso-
ciada a CIV restritiva ou na presenca de mar-
cado hiperfluxo pulmonar e grande dilatacdo de
artéria pulmonar também é referida por outros
autores®!!,

Notamos apenas um caso de CUV tipo VD
em dextrocardia, associacido que costuma ser
mais frequente.

O achado de isomerismo esquerdo é con-
corde com achados de outras experiéncias, onde
a ocorréncia de situs ambiguus é freqiiente® 8.
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Embora existam experiéncias com alta
incidéncia de valva AV tnica’, em nossa amos-
tra predominaram outros tipos de conexdo AV,
sendo que em 5 casos (55,5%) ocorreu auséncia
de uma das conexdes. Os casos com agenesia da
conexdo AV esquerda apresentavam a bolsa
trabecular relacionada a valva atrésica e 2 com
agenesia da valva AV direita mostravam au-
séncia de bolsa trabecular.

Nos casos onde foi possivel a visibilizagdo
de camara rudimentar, ela se mostrou como
bolsa trabecular em todos, achado semelhante
ao de outros autores®*!®*, No entanto existem
relatos de presenca de conexio ventriculo-arte-
rial a partir da camara rudimentar
esquerdall®®s,

Em 3 pacientes em que nao se visibilizou
a camara rudimentar, o diagndstico
angiocardiografico foi baseado no aspecto de
grosseira trabeculacdo da cavidade, como des-
crito por Thies e col'. Sabe-se no entanto que
em estudos de necrdpsias, cortes realizados na
massa ventricular podem evidenciar a presen-
ca de camara rudimentar minima com
trabeculacées tipo VE, impossiveis de serem
detectadas pela angiocardiografia'™'s,

A ocorréncia de conexao
ventriculo-arterial tipo dupla via de saida da
camara principal em 8 pacientes, 6 com a aorta
anterior a artéria pulmonar é concordante com
a literatura®®!°131 sendo pouco comum a
atresia pulmonar com saida tnica do coracdo a
partir da aorta.

Quanto as patologias associadas encontra-
mos predominancia de obstrucio ao fluxo pul-
monar (44,4%), sendo por estenose subvalvar
ou valvar pulmonar ou atresia pulmonar, acha-
dos ja referidos em outras experiéncias®!®,

Embora seja relatada®!?, ndo encontramos
pacientes com obstrucdo valvar adrtica ou
coarctacdo de aorta entre os portadores de CUV
tipo VD.

Nos dois casos em que foi possivel correta
visibilizacdo da origem das artérias coronarias,
a corondria direita originava-se anomalamente
do seio néo coronariano.

O grupo com CUYV tipo indeterminado
composto por 6 pacientes apresentou 2 deles
com isomerismo direito, associacdo esta fre-
qiente®™,

A conexdo AV na maioria das vezes ocor-
reu através de valva tnica (83,3%), sendo que
ambos os casos de isomerismo apresentavam
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esta conexio, o que é concorde com a literatu-
ra®.

Em todos os casos, o critério diagndstico foi
a morfologia da cAmara ventricular pelas carac-
teristicas de suas paredes finas, entremeadas
por grossas trabéculas separadas por sulcos
profundos*. Embora nossa incidéncia de tipo
indeterminado (19%) esteja acima da revista na
literatura®®, ndo obtivemos confirmacao de au-
topsia. Talvez em algum caso, cortes na massa
ventricular poderiam revelar presenca de ca-
mara rudimentar esquerda como descrito por
Keeton e col”'?, o que modificaria o diagnostico.
E conhecida a dificuldade do diagnéstico dife-
rencial com CUV tipo VD sem cdmara rudi-
mentar.

Além disso, casos em que havia trabecula-
¢oes tipo VE e VD em um unico ventriculo, pre-
ferimos denomina-los como indeterminado ao
invés de misto ou comum, como descrito por
Thies e col’.

O tipo de conexao ventriculo-arterial foi
dupla via de saida da cavidade Ginica em 50% e
no restante saida Gnica através da aorta devi-
do a atresia valvar pulmonar. Enchimento
pulmonar através do canal arterial ocorreu em
2 casos, e em 1 crianca de 3 anos havia uma
anastomose de Blalock-Taussig estenosada,
tendo sido feita dilatacdo com 2 cateteres de
angioplastia coronaria, obtendo-se alivio (fig. 5).

Além destes casos de atresia pulmonar os
3 restantes apresentavam estenose pulmonar
valvar e subvalvar. Desta forma havia obstru-
¢do do fluxo pulmonar em 100% dos casos, con-
firmando sua frequente associa¢do com CUV
indeterminado®®.

Ambos os casos com isomerismo direito
cursavam com atresia pulmonar.

Nos dois pacientes onde a
angiocardiografia permitiu definir a origem das
artérias coronarias, a esquerda originava-se
anomalamente, concordante com a literatu-
I.all,12.

Do exposto, observamos uma incidéncia
efetivamente maior do CUV tipo VE com rela-
cdo ventriculo-arterial discordante; no tipo VD
¢ mais frequente a existéncia de bolsa
trabecular péstero-inferior e auséncia de uma
das conexoes AV; no tipo indeterminado a prin-
cipal conexdo AV é através de valva tnica prin-
cipalmente se houver isomerismo; em todos os
tipos de CUV podem existir casos com obstru-
¢do ao fluxo pulmonar, sendo porém muito mais
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freqiiente no tipo indeterminado; na grande
maioria dos casos a aorta é anterior a artéria
pulmonar em sua relacdo espacial; é bastante
freqiiente a anomalia de origem das artérias
corondrias a partir dos seios adrticos em todos
os tipos de CUV.
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