Revista Cubana de Volumen 20, No 2 (2014).

Cardiologia y Cirugia Cardiovascular ~ ISSN: 1561-2937
Organo Oficial de la Sociedad Cubana de Cardiologia Publicada por ECIMED

Presentacién de caso

COLECCION TODO POR EL LOGO

Cor Triatriatum sinister: a propdsito de un caso.
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RESUMEN

El cor triatriatum sinister es una cardiopatia congénita rara, producto de un defecto embrionario en la incor-
poraciéon de la vena pulmonar comun a la auricula izquierda, quedando dividida esta en dos camaras sepa-
radas por una membrana fibromuscular. Se reporta un caso de 5 meses de edad, que tras debutar con
infecciones respiratorias recurrentes es interconsultado con la especialidad de cardiologia, sospechandose
clinicamente obstruccion del corazén izquierdo e insuficiencia cardiaca. El estudio ecocardiografico confir-
ma la presencia de un cor triatriatum, siendo derivado a la correccién quirdrgica.
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ABSTRACT

The cor triatriatum sinister is a rare congenital heart defect, the product of an embryonic defect in the incor-
poration of the common pulmonary vein to the left atrium, this being divided into two separate chambers by
a fiboromuscular membrane. We report the case of 5 months old boy with recurrent respiratory infections,
who is evaluated by cardiologist suspecting left heart obstruction and heart failure. Echocardiogram study
confirmed the presence of a cor triatriatum, being referred to the surgical correction.
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INTRODUCCION
E | cor triatriatum (CT) sinister es una anoma-
lia cardiaca rara, que representa el 0.1% del
total de cardiopatias congénitas’. Resulta de una
incorporacion deficiente de la vena pulmonar
comun embrionaria a la auricula izquierda (Al),
quedando dividida esta por una membrana fi-
bromuscular, en una camara posterosuperior, la
cual recibe las venas pulmonares y otra anteroin-
ferior que contiene a la orejuela izquierda y el

23 Las dos camaras se

orificio valvular mitral
comunican a través de uno o varios orificios si-
tuados en la membrana fibromuscular, siendo
habitualmente obstructivos, por lo que del diame-
tro del orificio comunicante depende tanto el
comportamiento hemodinamico como la grave-
dad de las manifestaciones clinicas'. A menor
diametro se observan sintomas y signos preco-
ces de insuficiencia cardiaca (IC) e hipertensiéon
arterial pulmonar (HTP); en cambio, cuanto mas
amplio es el defecto, los sintomas aparecen tar-
dios, manifestandose con infecciones respirato-
rias a repeticion y disnea. La ecocardiografia tie-
ne un papel relevante en el diagnostico certero
de la entidad, tanto de la perspectiva anatémica
como hemodinamica, determinandose en la ac-
tualidad el tratamiento quirdrgico sin tener que
someter al paciente a cateterismo diagnostico.

Se presenta el caso de un paciente que debuta
con insuficiencia cardiaca, diagnosticandose un
cor triatriatum con la ayuda del estudio ecocar-

diogréfico.

CASO CLINICO
Lactante masculino de 5 meses de edad, con

antecedentes de ser producto de un parto euté-
cico, a término, con apgar 9:9. Debuta con infec-

ciones respiratorias bajas a repeticion y curva de

ganancia de peso estacionaria desde los prime-
ros meses. Es valorado por taquipnea, eviden-
ciandose en la radiografia de térax un aumento
de la trama vascular pulmonar, lo cual es inter-
pretado como un proceso neumonico, ingresan-
do en la unidad de cuidados intensivos pediatri-
co. Al no haber mejoria clinica y anadirse episo-
dios de taquicardia, es interconsultado con car-
diologia.

Al examen fisico se constata polipnea, tiraje sub-
costal. A la auscultacion tonos cardiacos ritmicos,
R1 normal, R2 reforzado, presencia de R3 y au-
sencia de R4, soplo mesodiastdlico lll/VI paraes-
ternal izquierdo. Se indica un estudio ecocardio-
gréfico evidenciando la existencia de un tabique
intraauricular que divide la Al en dos porciones:
una posterosuperior a las cual conectan las ve-
nas pulm

onares dilatadas y otra anteroinferior que incluye
a la orejuela izquierda (Fig. 1). La Al esta dilata-
da, asi como el tronco de la arteria pulmonar y
sus ramas (Fig. 1), con una curva de flujo tipo Il y
tiempo de aceleracion de 78 mseg. El orificio a
nivel de la membrana es de 3 mm, con obstruc-
cion al flujo de entrada al VI y gradiente pico de
27.3 mmHg (Fig. 2), por lo que se concluye co-
mo un CT obstructivo con hipertensién pulmonar
venocapilar.

Luego de compensar clinicamente al paciente es
sometido a correccién quirlrgica. Se realiza es-
ternotomia media y canulacién convencional,
bypass total, pinzamiento aértico y cardioplejia.
Se abre la auricula derecha (AD), atriseptostomia,
se localiza gruesa membrana fibrosa que divide
en dos la Al, dejando solo un pequeno orificio de
comunicacion; se reseca completamente la
misma y se comprueba el didmetro y la funcién
valvular mitral asi como el drenaje de las venas

pulmonares. Se realiza cierre del septum interau-
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ricular, retirada de pinzamiento aodrtico a los 30
minutos, cierre de AD, fin de la circulacion extra-
corpoérea a los 53 minutos, decanulacion y cierre
por planos. Sale apoyado con epinefrina y milri-
none del cual se desteta progresivamente; se
logra la extubacion al segundo dia del postqui-
rurgico. Tras una estadia hospitalaria de 10 dias
se egresa el paciente sin complicaciones.
COMENTARIOS

La primera descripcion fue realizada por Church
en 1868 *, sin embargo no es hasta 1905 que
Borst utiliza la terminologia de Cor triatriatum . La
hipodtesis mas aceptada en la morfogénesis del
CT es la teoria de secuestro propuesta por Van
Praagh y Corsini 2, la cual plantea que la presen-
cia de un Al subdividida es producto del secues-
tro del ostium de la vena pulmonar comun, por
tejidos del cuerno derecho del seno venoso, pro-
duciendo un fallo de la incorporacion de dicha
vena a la Al durante la quinta semana de desarro-
llo embrionario.

Se han descrito tres tipos anatémicos de CT
diafragmatico, “en reloj de arena” y tubular (Fig.
3). En el tipo diafragmatico el atrio izquierdo que-
da dividido por una membrana fibromuscular en
una camara accesoria y otra verdadera, siendo
esta la variante mas frecuente, tal como presen-
taba el caso reportado. En el tipo “en reloj de
arena”, existe una constriccion externa en la
uniéon de la camara accesoria y la Al verdadera.
Finalmente, en el tercer tipo encontramos una
estrechez tubular que conecta la cdmara acceso-
ria con el atrio izquierdo.

El comportamiento fisiopatolégico de esta enti-
dad depende del diametro del orificio que comu-
nica las dos camaras " *®. A partir de la obstruc-
cién a nivel de la membrana, se establece una
hipertension en la camara accesoria con la co-

rrespondiente hipertensién venocapilar pulmonar.

La presencia de un orificio amplio o una mem-
brana fenestrada permitiria una larga sobrevida,
pudiendo ser diagnosticado el CT en edad adulta.
Contrario a esto, una obstruccién severa se
acompana del cuadro clinico clésico: infecciones
respiratorias recurrentes, pobre crecimiento pon-
do-estatural, signos y sintomas de IC derecha e
HTP ’. La variabilidad clinica del CT es ademas
influenciada por factores anatdmicos como: pre-
sencia de foramen oval o comunicacion interauri-
cular (CIA), presencia de conexiébn andmala de
venas pulmonares, existencia de vena cava supe-
rior izquierda persistente u otras cardiopatias
asociadas " *”. De acuerdo al efecto hemodina-
mico de estos defectos asociados podremos
tener un grupo de pacientes con hipertension
venocapilar, otro en el que se anade ademas
hiperflujo pulmonar y un tercero en el que la hi-
pertension venocapilar pulmonar se acompana
de cianosis. Bolio-Cerdan et al.” y Pisanti et al.?,
reportan casos con infecciones respiratorias recu-
rrentes, siendo diagnosticados tras valoracion
cardioldgica al no responder dichos cuadros res-
piratorios con los tratamientos convencionales.
Como en estos reportes, el caso presentado de-
butd con recurrencia de sepsis respiratorias, por
lo que debe descartarse la presencia de un CT en
los enfermos con este debut clinico.

La ecocardiografia constituye el medio diagnosti-
co primordial en la evaluacién de esta entidad "*
°. Permite no solo el diagndstico del CT, sino
ademas valorar la repercusion hemodinamica, el
tamano del orificio, el gradiente transmembrana,
asf como las lesiones asociadas.

La reseccion de la membrana obstructiva ha de-
mostrado ser la terapéutica de eleccion > %
Segun Gheissari et al, el solo diagndstico de esta
patologia la convierte en una indicacion quirdrgi-

ca, ya que la mortalidad por HTP en pacientes no
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intervenidos asciende a 75% °. Las indicaciones
de cirugia correctiva son: presencia de datos de
obstruccion, edema agudo del pulmén, HTP y un
gradiente transmembrana = 20 mmHg '°. La
correccién quirtrgica se realiza habitualmente,
como en nuestro paciente, mediante abordaje
transatrial derecho >%'°; esta técnica, en contra-
posicion a la atriotomia izquierda, provee de una
adecuada exposicion y permite no solo el cierre
de la CIA sino ademas corregir defectos asocia-

dos.

La evolucién postoperatoria favorable del caso en
cuestion, coincide con los reportes de otros in-
vestigadores > %'°. Un tratamiento oportuno per-
mite obtener una baja morbi-mortalidad relacio-

nada a la cirugia, con excelentes resultados tar-

dios.

Figura 1. A) Vista ecocardiogréfica bidimensional en 4 camaras apical, aprecidndose una auricula izquierda dilatada y subdividida por la membrana
fioromuscular (flecha). B) Vista paraesternal de eje corto de grandes vasos, donde se observa dilatacién del tronco de la arteria pulmonar y sus ramas.
AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; RP: rama pulmonar; TAP: tronco de arteria pulmonar; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

Figura 2. Estudio Doppler que muestra gradiente pico de 27.3 mmHg a nivel de la membrana fibromuscular.
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Figura 3. Tipos anatémicos de cor triatriatum sinister. A) tipo diafragmatico: existe un diafragma fibromuscular que separa el atrio izquierdo de la cdmara
accesoria. B) tipo “en reloj de arena”: se aprecia constriccion externa que separa las dos camaras. C) tipo tubular: encontramos confluencia de las venas
pulmonares que se conectan a la auricula izquierda a través de una estructura en forma de canal. AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; VD: ven-
triculo derecho; VI: ventriculo izquierdo; VP: vena pulmonar.
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