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Conexão atrioventricular univentricular ca-
racteriza um grupo de malformações nas quais
os átrios estão conectados real ou potencialmente
a uma única câmara ventricularl.

oucas cardiopatias criaram tantas contro-
vérsias em sua terminologia quanto este grupo.
Essa semântica baseou-se no conceito do que era
um ventrículo. O grupo europeu liderado por
Anderson e col2-6 excluia da categoria dos cora-
ções biventriculares aqueles que total ou parcial-
mente não possuiam uma das vias de entrada
ao ventrículo direito (VD) ou ventrículo esquerdo
(VE). Passaram a utilizar o termo coração uni-
ventricular para classificar tais malformações.

Van Praagh e col7, demonstraram que a
característica fundamental de um ventrículo é
a presença de sua porção trabecular e não a ausên-
cia parcial ou total de sua porção de entrada.
Portanto a maioria desses corações eram na rea-
lidade biventriculares e que o termo coração uni-
ventricular não deveria ser aplicado.

Anderson e col1 reconheceram a improprie-
dade do termo coração univentricular e passaram
a englobar esse expectro de malformação (ven-
trículo primitivo10, ventrículo comum ou único16,
dupla via de entrada ao ventrículo direito ou
esquerdo) com a designação de conexão atrio-
ventricular univentricular, caracterizando uma
situação de ligação do átrio com o ventrículo,
independente do tipo ou modo pelo qual se faz.

Vários investigadores somente incluem nes-
ta categoria, aqueles corações que apresentam
duas válvulas atrioventriculares (AV) ou uma
válvula AV comum. Entretanto Quero Jimenez11

descreveu que é possível a associação de atresia
de um dos orifícios AV a este tipo de malformação.

Inúmeras classificações têm sido propostas
para melhor reconhecimento destes tipos anatô-
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micos5,16,17. É possível que, baseado em estudos
morfogenéticos18, 20, se possa classificá-lo de
acordo com uma excessiva ou deficiente expan-
são do canal AV para o �bulbus cordis�.

A falta total de expansão deste canal resul-
taria numa grande câmara ventricular esquerda,
que se comunica através do �foramen bulbo ven-
tricular� com um ventrículo direito, reduzido a
uma câmara totalmente desprovida de apare-
lho valvular ou subvalvular, caracterizando a
conexão AV univentricular do tipo ventricular
esquerdo. Existem malformações cardíacas, nas
quais o canal AV parece ter perdido a sua cone-
xão com o VE (ventrículo primitivo), conectan-
do-se exclusivamente com o VD, dando origem
a uma conexão AV univentricular do tipo ventri-
cular direito. Esta se caracteriza por um grande
ventrículo, que recebe o fluxo sangüíneo de am-
bos os átrios e por um VE extremamente hipo-
plásico (muitas vezes não identificado ao estudo
angiográfico) desprovido de músculo papilar.
Existem ainda situações nas quais embora haja
um desenvolvimento adequado da posição sinusal
de ambos os ventrículos, a formação do septo
interventricular não se completa dando lugar
a uma conexão AV univentricular do tipo indeter-
minado.

Nestes tipos anatômicos, a conexão dos
grandes vasos com as cavidades ventriculares
pode ser concordante, discordante, dupla saída
do VD, dupla saída do VE e saída única (atre-
sia pulmonar ou aórtica).

A conexão AV univentricular do tipo ventri-
cular esquerdo é muito mais freqüente do que
a do tipo ventricular direito ou indeterminado.
Também o tipo de conexão ventrículo arterial
discordante prevalece sobre os demais20-22.

A história natural dos pacientes com cone-
xão AV univentricular é desanimadora. Kidd23,
em 1978, relata mortalidade de 50% no primeiro
mês de vida e 74% nos primeiros 6 meses. Em
um grupo de pacientes mais selecionados, Moodie
e col24 avaliaram restrospectivamente 83 paciente
que não foram submetidos a procedimento
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cirúrgico. Destes, 50% faleceram 14 anos após
o diagnóstico inicial (todos do tipo ventricular
esquerdo). Aqueles com morfologia do tipo inde-
terminado tinham pior prognóstico já que 50%
obituaram 4 anos após o diagnóstico.

Devido ao grave prognóstico, relacionado
principalmente à intensidade do fluxo pulmo-
nar, o tratamento cirúrgico deve ser considera-
do. A seguir avaliaremos as potenciais opções
cirúrgicas considerando-se as duas principais
situações fisiopatológicas de conexão AV univen-
tricular: com fluxo pulmonar limitado e com fluxo
pulmonar excessivo.

Conexão AV univentricular com hipofluxo
pulmonar

As manifestações clínicas deste grupo são
decorrentes do grau de obstrução ao fluxo
pulmonar. Raramente a presença combinada de
estenose pulmonar moderada e uma �mistura�
de sangue favorável tem como resultado uma
saturação de oxigênio aceitável. Entende-se por
boa mistura intercirculatória quando a diferença
entre a saturação de oxigênio entre as artérias
pulmonar e femoral é menor que 2%.

Nos casos de discordância ventrículo-arterial
25, 26, existe a correlação topográfica entre a
localização do VD rudimentar e a saturação de
O

2
 na aorta. Quando este ventrículo encontra-se

à direita, o fluxo preferencial de sangue venoso
sistêmico é direcionado para a aorta.

O contrário ocorre quando o VD rudimentar
encontra-se à esquerda. Neste caso o sangue
venoso pulmonar é orientado para a aorta a
partir deste ventrículo.

A grande maioria dos pacientes que se apre-
sentam com hipofluxo pulmonar tem estenose
pulmonar severa e manifestações de hipoxemia
muitas vezes nos primeiros meses de vida. Nesta
situação está indicada a criação de uma anasto-
mose sistêmico-pulmonar.

São fatores prognósticos no sucesso deste
procedimento, tamanho da comunicação intera-
trial20, 27, 28 e o estado funcional das válvulas AV13-

15, 20.

As anomalias das válvulas AV, têm sido iden-
tificadas em cerca de 88% dos casos em neonatos
e em lactentes sintomáticosl3 bem como em estu-
dos de necrópsial4, significando que são determi-
nantes importantes do prognóstico. Os casos com
válvulas AV funcionalmente normais têm
maiores chances de sobrevida além do primeiro
ano de vida e são, dessa forma, melhores candi-

datos para a cirurgia �corretiva�. Portanto, a
identificaçao deve ser o mais precoce possível.
As bases anatômicas das anomalias obstrutivas
das válvulas são a hipoplasia dos orifícios e a
válvula em �paraquedas�. Outras anomalias das
válvulas AV responsáveis por obstrução e/ou in-
competência são os �clefts�, orificios acessórios
e deficiência de tecido subjacente.

Em um estudo anatômico cooperativo15

observou-se que não existe relação entre as
malformações das válvulas AV e o tipo de conexão
AV univentricular. Por outro lado, observou-se
maior incidência de malformações das válvulas
AV em situações em que existia algum tipo de
fenômeno obstrutivo das vias de saída, sendo
que a da via de saída pulmonar estava associada
a maior incidência de incompetência valvular
por um orifício AV comum.

O conhecimento dessas informações se fez
necessário antes da realização de uma anasto-
mose sistêmico pulmonar, já que na presença
de hipoplasia do orificio AV esquerdo, atriosep-
toctomia deve ser considerada para descompri-
mir o átrio esquerdo e facilitar a mistura intercir-
culatória a nível atrial.

Em estudo retrospectivo Taussig29 descreve
um acompanhamento de 24 pacientes em um
período de 20 a 28 anos com mortalidade global
de 25% em indivíduos submetidos a cirurgia de
Blalock-Taussig. Oito tinham mais de 20 anos
e seis mais de 25 anos na época do estudo.

Em outro estudo Moodie e col30 analisam a
sobrevida em 5 anos de pacientes submetidos a
algum tipo de anastomose sistêmico pulmonar,
sendo de 72 ± 12% para o tipo de morfologia
ventricular esquerda e de 54 ± 10% para os de
morfologia indeterminada.

Nestes dois estudos não existiu relação dos
efeitos da cirurgia paliativa com a idade. Todos
tinham sobrevivido pela seleção natural (idade
média por ocasião do diagnóstico foi de 9,6 anos).

Esses resultados confirmaram as nossas
observações20 e de outros13-15, 27, 28, que na presença
de um neonato ou lactente hipoxêmico com sus-
peita de conexão AV univentricular, a avaliação
do tamanho da fossa oval ou comunicação inte-
ratrial, bem como do estado funcional das válvu-
las AV são fatores prognósticos da evolução
quando submetidos a algum tipo de anastomose
sistêmico-pulmonar.
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Conexão AV univentricular com hiperfluxo
pulmonar

Neste grupo, com freqüência, há desenvolvi-
mento da doença vascular pulmonar obstrutiva,
sendo a cerclagem de artéria pulmonar (AP) uma
alternativa preferencial. A literatura demonstra
elevada incidência de estenose subaórtica e ano-
malias obstrutivas do arco aórtico em situações
de discordância ventrículo-arterial e que foram
previamente submetidos a cerclagem de artéria
pulmonar (AP)31-39. Freedom40 relata incidência
de 84,4% e a literatura31-39 em torno de 84,6%
No momento existem evidências para se de-
monstrar que a diminuição do diâmetro das co-
municações interventriculares (CIV) pode ser
adquirida e estar relacionada a cerclagem prévia
da AP31, 32, 35, 38.

Parece existir um subgrupo especial que
apresenta predisposição para o desenvolvimento
deste tipo de complicações. Geralmente, porém
não invariavelmente, são lactentes, criticamente
enfermos, com insuficiência cardíaca congestiva,
fluxo pulmonar torrencial, hipertensão arterial
pulmonar e baixo débito cardíaco.  Estas
manifestações seriam decorrentes de uma
limitação de fluxo aórtico através da CIV du-
rante o período de morfogênese do quarto arco
aórtico. Portanto pode-se admitir que quando o
fluxo pulmonar é excessivo a tendência da CIV
é de potencialmente diminuir o seu diâmetro e
conseqüentemente produzir o desenvolvimento
de estenose subaórtica.

Contribuem para o desenvolvimento desta
estenose, a hipertrofia muscular concêntrica bem
como a disposição circunferencial do tecido
fibroso dos bordos da CIV.

É importante ressaltar que as CIV na formas
mais comuns de conexão AV univentricular não
se encontram no septo membranoso37-39, 41-43. Na
realidade são totalmente musculares e
conseqüentemente suas dimensões são
vulneráveis à hipertrofia miocárdica que
rapidamente pode-se desenvolver em
conseqüência da cerclagem da AP.

Esta cerclagem objetiva a preservação da
integridade do leito vascular pulmonar, bem
como do músculo cardíaco. Como já comentado,
a maioria dos pacientes submetidos a esse proce-
dimento desenvolve estenose subaórtica e se não
tratados evoluem com hipertrofia miocárdica
importante com as seqüelas de isquemia e fi-
brose miocárdica37, 38. Além disso existem tra-
balhos que questionam esta proteção do leito
vascular pulmonar44, 45 de suas alterações
morfológicas, as quais podem se agravar naque-

les portadores de atresia ou hipoplasia do orifício
AV esquerdo.

Contribui também para o desenvolvimento
das alterações do leito vascular pulmonar, a di-
minuição da complacência ventricular imposta
pela hipertrofia miocárdica que dificultando o
esvaziamento atrial, mantém esta cavidade em
regime de pressão elevada.

É fator prognóstico, nos pacientes com
conexão AV univentricular, discordância
ventrículoarterial e hiperfluxo pulmonar,
o diâmetro da CIV38, 40, 42, 43, 46, 47. A cerclagem
da AP aumenta consideravelmente a
possibilidade de desenvolvimento de
obstrução subaórtica como também produz
alterações na distensibilidade ventricular
em conseqüência da hipertrofia miocárdica
desenvolvida. Shiraishi e Silverman46 em
estudo ecocardiográfico demonstraram que
os portadores de obstrução aórtica
apresentaram uma área (normalizada pela
superfície corporal) de CIV
significativamente menor do que aqueles
sem obstrução aórtica (1,35 ± 0,65 cm2/m2

para 2,57 ± 0,76 cm2/m2.
Apesar de sua indiscutível importância, nem

sempre é fácil a demonstração de obstrução su-
baórtica mesmo quando se utiliza técnicas inva-
sivas. Em estudo realizado pelo grupo da Mayo
Clinic48 em somente 6% dos pacientes a pressão
ventricular foi superior ao da artéria femoral
(média 17,3 mmHg).

Sendo assim, na ausência de gradiente em
repouso, Somerville e col32 preconizam a
utilização de isoproterenol com o objetivo de
identificar este potencial distúrbio
hemodinâmico.

As anomalias obstrutivas do arco aórtico es-
tão freqüentemente associadas com o rápido
desenvolvimento de estenose subaórtica,
principalmente naqueles previamente
cerclados47. A sua ausência pode facilitar a
indicação de cerclagem de AP desde que
evidentemente se monitorize a relação dos
diâmetros da CIV e da aorta ascendente.

Implicações cirúrgicas

Obstrução subaórtica�A anastomose da
porção proximal da AP com a aorta ascendente
é um procedimento em que é possível �contor-
nar� a obstrução subaórtica em uma série de
malformações49-51. Esta técnica tem valor com-
parável àquela obtida pela ressecção muscular
subaórtica sem as desvantagens de uma possível
ressecção incompleta da obstrução, de lesão do
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sistema de condução, das artérias coronárias,
e do aparelho de sustentação AV52, 53.

A utilização da AP como alternativa de con-
tornar a obstrução subaórtica implica na criação
de uma fonte alternativa de fluxo sangüíneo pul-
monar. Em pacientes com conexao AV, a realiza-
ção de anastomose sistêmico-pulmonar pode le-
var a insuficiência cardíaca54, 55 aumentando o
risco da cirurgia de Fontan56. A anastomose ca-
va-pulmonar clássica (cirurgia de Glenn57), é pro-
cedimento paliativo seguro e com comprovada
eficácia a longo prazo58, 59. Tem sido indicada como
o procedimento inicial naqueles pacientes
considerados candidatos não ideais para a cirur-
gia de Fontan60,61.

A anastomose cava-pulmonar bidirecional
descrita inicialmente por Azzolina e col62 tem
sido reavaliada60,61.

Este procedimento promove o suprimento do
fluxo sangüíneo pulmonar para ambos os pul-
mões com um terço do volume de sangue do re-
torno venoso sistêmico. A veia cava inferior passa
a drenar no átrio pulmonar tendo a sua pres-
são média o mesmo valor que a pressão diastó-
lica fínal do ventrículo sistêmico. Com isso a
pressão venosa em área renal, hepática e em
seio coronário é conseqüentemente mais baixa
abolindo o edema e a ascite, complicações comuns
no pós-operatório da cirurgia de Fontan.

A combinação da anastomose término-late-
ral do tronco da pulmonar em aorta, associada
a derivação bi-cavo pulmonar, permite diminui-
ção da sobrecarga pressórica e volumétrica ven-
tricular, bem como mantém nível de oxigenação
satisfatório. Esse procedimento paliativo pode
oferecer condições clínicas satisfatórias evitan-
do-se cirurgias posteriores. Caso contrário, a
elevação da saturação de oxigênio pode ser conse-
guida através da septação atrial e conexão átrio
pulmonar.
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