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Cor triatriatum sinister. A proposito de un caso

Federico Gerardo Barbaglia', Martin José Casanova?, Ramén Adrian Araujo®, Jorge Isaac Tazar*

Resumen

El cor triatriatum sinister es una causa muy poco comun de hipertension pulmonar venosa y de insuficiencia
cardiaca congestiva, con una incidencia reportada del 0,1% de los nifios con defectos cardiacos congénitos. La
historia natural de este defecto depende del tamafio del orificio en la membrana. Se caracteriza por la presencia
de una membrana fibromuscular que divide la auricula izquierda en dos cavidades, comunicadas por uno o va-
rios orificios, con distintos grados de obstruccion. La forma obstructiva parcial puede cursar asintomadtica y ser
diagnosticada en forma casual por un ecocardiograma. Se asocia con frecuencia a otras anomalias congénitas
entre ellas a comunicacién interauricular (CIA). Presentamos el caso de una mujer de 43 afios, portadora de
hipertension arterial con antecedentes de cierre directo de una CIA hace 8 meses, diagnéstico confirmado por
ecocardiografia transesofagica (ETE). Consulta con su médico de cabecera por palpitaciones precordiales de
aparicion subita. En el electrocardiograma se evidencia aleteo auricular atipico. La paciente es internada para
la realizacion de una cardioversion eléctrica. Durante la realizacién de un ETE, se encuentran hallazgos com-
patibles con cor triatriatum: cortocircuito a través de una CIA de izquierda a derecha; insuficiencia tricispide
severa, gradiente entre ventriculo y auricula derechos de 65 mm Hg; presion sistélica pulmonar estimada en 85
mm Hg. Posterior a la resolucion de la arritmia se realiza atriotomia derecha a través de la CIA, resecdndose la
membrana obstructiva, cerrandose luego la CIA con amplio parche de dacron. Actualmente, paciente con buena

evolucién, en seguimiento clinico cardioldgico.
Insuf Card 2010;(Vol 5) 1:42-47
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Summary
Cor triatriatum sinister. Report of a case

The cor triatriaum sinister is a very rare cause of pulmonary venous hypertension and congestive heart failure, with
a reported incidence of 0.1% of children with congenital heart defects. The natural history of this defect depends on
the size of the hole in the membrane. It is characterized by the presence of a fibromuscular membrane dividing the left
atrium into two chambers, connected by one or several holes, with varying degrees of obstruction. The obstructive
form part may be asymptomatic and diagnosed incidentally by an echocardiogram. It is frequently associated with
other congenital anomalies including a atrial septal defects (ASD). We report the case of a 43 year old hypertensive
woman with a history of direct closure of ASD 8 months ago, confirmed diagnosis by transesophageal echocardiography
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(TEE). She consults her doctor for sudden onset of precordial palpitations. The electrocardiogram showed atypical
atrial flutter. The patient was hospitalized for electrical cardioversion. During the execution of an TEE, we found
consistent findings with cor triatriatum: shunt through an ASD from left to right; severe tricuspid regurgitation,
gradient between right ventricle and atrium of 65 mm Hg; pulmonary systolic pressure rated at 85 mm Hg. After
the resolution of the arrhythmia, we performed a right atriotomy through the ASD, resecting the obstructive membra-
ne, ASD closes again with a large patch of dacron. Currently the patient presents a good outcome in cardiological
clinical monitoring.

Keywords: Cor triatriatum sinister - Atrial septal defect - Atrial flutter - Transesophageal echocardiogram -
Surgical resolution

Resumo

Cor triatriatum sinister. Relato de um caso

O cor triatriaum sinister é uma rara causa de hipertensdo pulmonar venosa e da insuficiéncia cardiaca congestiva,
com uma incidéncia de 0,1% das criancas com cardiopatias congénitas. A historia natural do defeito depende do
tamanho do buraco na membrana. E caracterizada pela presenca de uma membrana fibromuscular dividindo o dtrio
esquerdo em duas camaras, ligadas por um ou vdrios buracos, com diferentes graus de obstru¢do. Fazem parte
obstrutiva pode ser assintomdtica e ser diagnosticada incidentalmente por um ecocardiograma. E freqiientemente
associada com outras anomalias congénitas, incluindo uma comunicagdo interatrial (CIA). Relatamos o caso de
uma mulher de 43 anos, portadora de hipertensdo arterial e histéria de fechamento direto da CIA oito meses
diagndstico confirmado pelo ecocardiograma transesofdgico (ETE). Consulte o seu médico para o inicio subito de
palpitacées precordiais. O eletrocardiograma mostrou flutter atrial atipico. A paciente foi internada para realizar
cardioversdo elétrica. Durante a execucdo de uma ETE, encontramos os resultados consistentes com cor triatria-
tum: derivagdo através de um CIA da esquerda para a direita; regurgitagdo triciispide grave, gradiente entre o
ventriculo direito e dtrio de 65 mm Hg; pressdo sistolica pulmonar avaliado em 85 mm Hg. Apds a resolugdo
da arritmia, foi realizada uma atriotomia direita através da CIA, a ressec¢do da membrana obstrutiva, seguida
de fechamento da CIA com uma grande remendo de dacron. Atualmente, a paciente apresenta boa evolucdo na
monitorizagdo clinica cardioldgica.

Palavras chave: Cor triatriatum sinister - Comunicacio interatrial - Flutter atrial - Ecocardiograma transesofégico -
Resolugdo cirdrgica

VD: ventriculo derecho
VI: ventriculo izquierdo
VM: vélvula mitral

PSP: presion sist6lica pulmonar
AD: auricula derecha
Al auricula izquierda

Abreviaturas
CIA: comunicacién interauricular
ETE: ecocardiograma transesofdgico

Introduccion Maria Garcia y colaboradores describieron una clasificacion

en base a la forma de la cdmara accesoria: en diafragmaético,

El cor triatriaum sinister es una causa muy poco comun de
hipertensién pulmonar venosa y de insuficiencia cardiaca
(IC) congestiva, con una incidencia reportada del 0,1% de
los nifios con defectos cardiacos congénitos!. La primera
descripcién fue realizada por Church en el afio 1868 y la
primera reparacion quirdrgica se realizé en 1956 por Vine-
berg y Gialloreto?®.

Se trata de una membrana fibromuscular que subdivide al
atrio izquierdo en dos cdmaras, una posterosuperior que
recibe la sangre proveniente de las venas pulmonares y
otra anteroinferior que contiene a la orejuela izquierda y el
orificio valvular mitral. En la mayoria de los casos, ambas
cémaras estdn comunicadas a través de una o més perfo-
raciones localizadas en la membrana intraatrial’. En 1949,
Loeffler clasificé al cor triatriatum en 3 grupos en base al
nimero y tamafio del orificio en la membrana andémala.
Grupo I no abierto, Grupo II uno o més orificios y Grupo
III un amplio orificio*.

en reloj de arena y tubular’.

- En el tipo diafragmatico, la variante mas frecuente, una
membrana fibromuscular divide a la auricula izquierda
(AI) en una cadmara accesoria y otra verdadera. La cimara
accesoria se comunica con la Al verdadera a través de uno
o varios orificios (perforaciones).

- En el tipo "en reloj de arena" se aprecia una constriccién
externa en la unién de la cimara accesoria y la Al verda-
dera.

- En el tipo tubular hay una confluencia de las venas pulmo-
nares, las cuales se conectan con la Al verdadera a través
de un canal.

No posee predileccion clara del género y estd asociado con
otros defectos cardiacos hasta en un 50% de los casos, entre
ellos la mas frecuente es la comunicacion interauricular
(CIA). La historia natural de este defecto depende del
tamafio del orificio en la membrana. La presentacién en la
poblacion neonatal es critica y se asocia a una tasa de sobre-
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vida pobre sin tratamiento temprano,
si el orifico es pequefio o estd ausente.
Si la comunicacién es grande o estd
asociada a un defecto septal atrial,
los pacientes nifios y adultos jévenes,
presentan un cuadro clinico que simula
a la estenosis mitral con hipertension
pulmonar. Cuando aparece en adultos,
usualmente, corresponde a pacientes
con un cor triatriatum no obstructivo
irreconocible, debido a miiltiples o a
una gran fenestracion en la membrana
atrial izquierda®.

Los pacientes presentan manifestacio-
nes clinicas durante el periodo neona-
tal, o la infancia temprana, aunque en
algunos casos, la anomalia puede pasar
desapercibida hasta la edad adulta’.
Menos de 250 casos han sido re-
portados en la literatura. A pesar de
la rareza de esta anomalia congénita,
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se produjo un notable incremento en
su deteccién, en base a la mejoras
en los métodos de diagndstico por
imagenes®.

Las manifestaciones clinicas del adulto
difieren de las etapas tempranas de la
vida. Estas son variadas: hemoptisis
y ortopnea, son los sintomas mas co-
munes en adultos; sin embargo, el en-
fermo puede permanecer asintomatico
durante la mayor parte del tiempo y el
diagndstico puede ser incidental.

A la exploracioén fisica no existe un
soplo caracteristico ni patognomonico;
es habitual que se establezca el diag-
ndstico incorrecto de una enfermedad
obstructiva vascular pulmonar o de
una enfermedad pulmonar parenqui-
matosa. Puede encontrarse un soplo
diastdlico de insuficiencia pulmonar.
En foco tricuspideo puede auscultarse
un soplo sistdlico cuando hay insu-
ficiencia tricuspidea. También puede
haber soplos mesodiastélicos, presis-
télicos o continuos, ocasionados por
el gradiente de presién entre ambas
cédmaras. Frecuentemente, se presentan
antecedentes de infecciones pulmona-
res a repeticion, signos y sintomas de
IC derecha y de hipertension arterial pulmonar (HAP).
Los diagndsticos diferenciales deben establecerse con: es-
tenosis mitral, membrana supra mitral, grandes aneurisma
del septum atrial, restos de vena pulmonar comtin e HAP
primaria.

Los métodos diagndsticos utilizados son: telerradiografia de
térax, electrocardiograma (ECG), ecocardiograma (siendo
el método complementario de mayor valor, permitiendo

Figura 1. Telerradiografia de térax: cardiomegalia a expensas de cavidades derechas, agran-
damiento del arco de la auricula izquierda y tronco de arteria pulmonar prominente.

Figura 2. Ecocardiograma bidimensional transtordcico en corte apical de 4 cdmaras. Se
observa el esbozo de una membrana que divide a la auricula izquierda en 2 cdmaras (flecha).
Dilatacién de la auricula derecha.

establecer un diagnéstico preciso)’, cateterismo cardiaco y
resonancia magnética para imagenes cardiacas.
Caso clinico

Presentamos el caso de una mujer de 43 afios, con hiperten-
sion arterial y antecedentes de cierre directo de una CIA,
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Figura 3. Ecocardiograma bidimensional transesofagico pre-
quirdrgico. Se observa una membrana dentro de la auricula
izquierda (flecha).

Figura 4. Ecocardiograma bidimensional transesofagico postquirtr-
gico. Ausencia de la membrana antes sefialada.

Figura 5. Ecocardiograma bidimensional transesofagico prequirtr-
gico. Se observa una comunicacién interauricular (flecha).
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Figura 6. Ecocardiograma bidimensional transesofdgico postquirtr-
gico. Se observa amplio parche de dacron que cierra el defecto
interauricular (flecha).

8 meses atrds (diagndstico confirmado por ecocardiografia
transesofdgica). Consulta con su médico de cabecera por
palpitaciones precordiales de aparicién subita.

Al examen fisico presentaba ingurgitacién yugular bilateral,
desdoblamiento permanente y fijo de R2, soplo sist6lico
en foco pulmonar. Resto del examen fisico sin particula-
ridades.

En el ECG, se evidenci6 un aleteo auricular atipico. La pa-
ciente se interné para realizarse una cardioversion eléctrica.
El ecocardiograma transesofagico (ETE) precardioversion
informé: ventriculo izquierdo (VI) no dilatado, deterioro
leve de la fraccién de eyeccion (52%), dilatacion severa de
la Al de las cavidades derechas y del anillo tricuspideo;
defecto septal interatrial (tipo ostium secundum) amplio
de 30 mm de didmetro. Se detecta la presencia de una
bandeleta por encima de la valvula mitral que recorre la Al,
dividiéndola en dos cavidades. La cavidad por encima de la
bandeleta recibe las 4 venas pulmonares, con disposicion
anatémica normal y presenta al menos 2 perforaciones
(Figuras 1, 2y 3).

Se detectan hallazgos compatibles con cor triatriatum:
cortocircuito a través de la CIA de izquierda a derecha;
insuficiencia tricuspidea (IT) severa, con un gradiente
inter ventriculo-auricular derechos de 65 mm Hg y una
presion sistélica de la arteria pulmonar (PSP) estimada
en 85 mm Hg.

Segin el protocolo de estudio, se procede a cardiovertir
eléctricamente el aleteo auricular, haciéndolo a ritmo
sinusal.

La paciente es dada de alta, con pedidos de exdmenes
complementarios prequirirgicos.

Resolucion quirdrgica
Se realiza esternotomia media, bajo circulacién extra-

corpoérea, utilizando protecciéon miocdrdica con cardio-
plejia sanguinea fria por via anterégrada y retrégrada, y
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Figura 7. Ecocardiograma bidimensional transesofdgico con Doppler prequirdrgico. Se

observa una comunicacion interauricular.

Figura 8. Ecocardiograma transesofagico Doppler postquirtrgico. Ausencia de flujo
interauricular.

cardioplejia sanguinea caliente antes del despinzamiento
adrtico. Se realizé atriotomia derecha, a través de la CIA,
resecdndose la membrana obstructiva y luego cerrdndose
la CIA con amplio parche de dacron.

La paciente evoluciona sin complicaciones durante el
postoperatorio, siendo dada de alta al 5° dia de la ci-
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rugia. Se realiza ETE que informa:
ausencia de cortocircuito a través del
septum interauricular, IT severa con
un gradiente inter ventriculo-auricular
derechos de 40 mm Hg con una PSP
estimada en 60 mm Hg e insuficiencia
mitral leve (Figuras 3, 4y 5).
Actualmente, la paciente se encuentra
en seguimiento médico con buena
evolucion.

Discusion

Como se sabe, el cor triatriatum es
una rara malformacién congénita
con menos de 250 casos reportados
en la literatura mundial, como refie-
ren Gheissari y colaboradores, en su
experiencia de 28 afios®®.

Su embriologia tiene que ser conside-
rada como una variante de la anomalia
total del drenaje venoso pulmonar.
Tipicamente, las venas pulmonares se
unen a un colector comdn o cdmara
accesoria, que se comunica con la
auricula izquierda verdadera a través
de uno o varios orificios de una mem-
brana fibromuscular'>!3,

En el mayor porcentaje de los casos,
estd asociado a una CIA situada entre
la cdmara accesoria venosa proximal
y la auricula derecha, que origina un
cortocircuito de izquierda a derecha,
tal como se presenta en nuestro
caso10,11.

Del tamafio del orificio de la membra-
na, dependerd la presentacion clinica.
A menor didmetro se observan sinto-
mas y signos de insuficiencia cardiaca
e hipertensién arterial pulmonar; en
cambio, cuanto mds amplio es el
defecto, los sintomas aparecen en
la segunda o tercera década de vida
como consecuencia de la fenestracién
de la membrana, manifestandose con
infecciones respiratorias a repeticion
y disnea'!-1316-18,

Slight y colaboradores sostienen que
la perforacién de la membrana no
disminuye su didmetro con el correr
del tiempo, y que la presentacion de

los sintomas en la edad adulta obedeceria a la aparicion
de fibrilacién auricular, regurgitacién mitral o imitando a
una estenosis mitral'*'>.

El valor de los métodos complementarios para su diagnds-
tico toma un importante papel, y dentro de ellos el lugar de
la ecocardiografia es preponderante, como lo demuestran
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la mayoria de las publicaciones!®!8. El ecocardiograma
permite establecer un diagndstico preciso del cor triatria-
tum y de su repercusiéon hemodindmica®!, permitiendo
valorar la existencia de una membrana fibromuscular,
el nimero de fenestraciones y su tamafio, y el gradiente
transmembrana.

También, facilita el diagnéstico de lesiones asociadas,
fundamentalmente, la CIA.

La ecocardiografia transesofagica es de utilidad en pacien-
tes adultos o con mala ventana tordcica??%,

La resonancia magnética es otra técnica de imagen que
se ha utilizado para el diagnéstico del cor triatriatum, y
puede ser de gran utilidad cuando la ecocardiografia o el
estudio hemodindmico no son diagnésticos®?2!,

El abordaje quirtrgico de eleccidn es la via auricular
derecha, que facilita un buen acceso para resecar la mem-
brana y corregir las lesiones asociadas, fundamentalmente
la CIA%,

Tras la intervencidn, los pacientes quedan asintomaticos,
siendo el prondstico a largo plazo muy bueno'.

Conclusion

El caso presentado de cor triatriaum pretende aportar
informacion sobre esta patologia muy poco frecuente,
destacando la importancia de una correcta utilizaciéon de
los métodos complementarios de diagndstico, para asi
poder lograr un adecuado tratamiento.
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