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Cor triatriatum sinistrum: estrategia diagnostica y terapéutica
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Resumen

Introduccion. El cor triatriatum sinistrum es una membrana fibromuscular andémala en auricula izquierda
que la divide en 2 cavidades, con grados variables de obstruccion.

Material y métodos. Estudio retrospectivo, longitudinal y descriptivo, que muestra 10 pacientes tratados
en el Hospital Infantil de México Federico Gomez en 26 ahos, diagnosticados con ecocardiografia.

Resultados. En ningln caso fue necesario realizar estudios adicionales ya que la ecocardiografia fue
definitiva en el diagnostico. La media de edad fue 16.9 meses; distribucion por sexos 1:1. Dos pacientes
murieron. El seguimiento a largo plazo promedi6 46.8 meses en los 8 pacientes restantes.

Conclusion. La ecocardiografia fue diagnostica e identifico anomalias cardiacas congénitas asociadas.
El abordaje por atriotomfa derecha permitid6 una excelente exposicion, la reseccion de la membrana
obstructiva y la resolucion de defectos asociados, demostrando ser la medida terapéutica definitiva. Esta
es la serie pediatrica méas grande reportada en nuestro pafs a la fecha.
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Introduccioén

La primera descripcion de cor triatriatum se atri-
buye a Church en 1868, y la definicion propia-
mente fue acuhada por Borst hasta 1905, quien
describe una cardiopatia congénita rara producto
de un defecto embrionario de la union de las ve-
nas pulmonares a la auricula izquierda. Segtin Keith
y col. ocupa 0.1% del total de cardiopatias con-
génitas.""* Esta rara anomalfa cardiaca resulta de
la incorporacion incompleta de la vena pulmonar
com(n embrionaria a la auricula izquierda, for-
méandose como resultado una cdmara auricular
accesoria a la aurfcula verdadera, separadas am-
bas por una membrana fibromuscular que cuenta
con uno o varios orificios de calibre variable, que
permiten el paso de sangre de la cAmara accesoria
a la auricula. El cor triatriatum se clasifica en tres
formas anatomicas de acuerdo a la existencia o
ausencia de comunicaciéon entre la camara acce-
soria y la auricula izquierda; el tipo uno es el mas
frecuente hasta en 65% de casos y consiste en un
septum auricular intacto sin comunicacidon entre
la camara de las venas pulmonares y la auricula
derecha; el tipo dos se describe como una comu-
nicacion entre la camara accesoria y ambas auri-
culas a través de una comunicacion interauricular
anivel de la membrana obstructiva; en el tipo tres
se describe una comunicacion interauricular por
debajo de la membrana obstructiva. Esta cardio-
patia se encuentra sin anomalfas asociadas en 30%
de casos, siendo mas frecuente su asociacion a
persistencia de conducto arterioso, conexidén ano-
mala parcial de venas pulmonares, seno corona-
rio destechado, vena cava superior izquierda, co-
municacion interventricular, coartacidon aortica y
tetralogia de Fallot, entre otras.

El estudio diagnostico se inicia con la sospecha
clinica de datos de obstruccion del corazon izquier-
do, con o sin soplo diastolico. Los hallazgos radio-
16gicos son inespecificos y la mayorfa de veces sdlo
muestran cardiomegalia; el electrocardiograma
evidencia desviacion del eje de QRS a la derecha
con crecimiento e hipertrofia de cavidades dere-
chas. El diagnostico se ha vuelto cada vez mas
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preciso gracias a los adelantos en estudios de ima-
gen, y en la actualidad la ecocardiografia bidimen-
sional y el Doppler color se han convertido en la
modalidad diagnostica no invasiva de eleccion
desde la década de los afos ochenta.’” Tanto el
cateterismo como la cineangiografia se han limi-
tado a casos de sospecha o evidencia de asocia-
cion con anomalfas cardiacas complejas, por lo que
es cada vez menor su utilizacion.**®? La resonan-
cia magnética nuclear queda en clara desventaja
en relacion a la ecocardiografia por resultar me-
nos practica en pediatria al requerir de anestesia y
por su costo elevado.!®!? El objetivo de este estu-
dio es dar a conocer una serie de 10 pacientes con
diagnostico de cor triatriatum sinistrum tratados
quirGrgicamente en nuestra institucion a lo largo
de 26 anhos.

Material y métodos

Se trata de un estudio retrospectivo, longitudi-
nal y descriptivo, donde se define como cor tria-
triatum sinistrum a la presencia de una membrana
fibromuscular anomala en auricula izquierda que
la divide en dos cavidades con grados variables
de obstruccion. Se recolectaron los datos de 10
pacientes diagnosticados y tratados como cor
triatriatum sinistrum en el Hospital Infantil de
México Federico Gomez (HIMFG) en el perio-
do comprendido de septiembre de 1979 a agos-
to de 2005, previamente estudiados en base a
manifestaciones clinicas, seguido por radiogra-
fia de torax, electrocardiografia, ecocardiografia
y Doppler color sin requerir estudios de imagen
adicionales.

Resultados

Se intervino a 10 casos con diagnostico de cor tria-
triatum sinistrum en el HIMFG. Se observo una dis-
tribucion igual por género (cinco masculinos y cin-
co femeninos) y con media de edad de 16.9 meses
(lfmite de 3 a 78 meses) al momento de la cirugfa;
se identificaron como principales signos y sintomas

Bol Med Hosp Infant Mex



Cor triatriatum sinistrum: estrategia diagnostica y terapéutica.

en la exploracion fisica: soplo diastolico paraester-
nal izquierdo de grado variable en todos los pacien-
tes, insuficiencia cardiaca en ocho, disnea en siete,
cianosis en cuatro, pérdida de peso y diaforesis en
tres casos respectivamente, y dos casos debutaron
con neumonia de la comunidad, descubriéndose
secundariamente soplo e insuficiencia cardiaca.
Concomitantemente un caso cursd con infeccion
de vias respiratorias superiores. Se practicd radio-
graffa de torax a todos los pacientes mostrando car-
diomegalia de primer grado en dos casos, de segun-
do grado en dos y de tercer grado en seis.

El electrocardiograma mostrod crecimiento au-
ricular izquierdo en cuatro pacientes, crecimiento
auricular bilateral en seis, hipertrofia ventricular
derecha en siete y un caso con bloqueo incomple-
to de rama derecha del haz de His. El diagnostico
en todos los casos se establecid por ecocardiogra-
ffa. En ningGn caso fueron necesarios estudios adi-
cionales como cateterismo cardiaco, angiografia
o resonancia magnética nuclear, puesto que la
ecocardiograffa fue definitiva en el diagnostico de
esta rara anomalia congénita cardiaca.

Los defectos congénitos cardiacos asociados
ocurrieron en cuatro pacientes con conexion and-
mala parcial de venas pulmonares, de los cuales
en dos era supracardiaca a vena vertical, un caso

Figura 1. Imagen ecocardiogréfica con importante dilatacion
de camaras derechas; la flecha blanca muestra una membrana
obstructiva fibromuscular en auricula izquierda.
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infradiafragmatico y otro a vena cava superior iz-
quierda. Se identifico comunicacion interventri-
cular en un paciente. La presentacion de cor tria-
triatum aislada se observd en cinco pacientes (50%
del total de la casuistica), mayor a lo reportado
en la literatura que refiere que so6lo 30% cursa sin
otros defectos congénitos cardiacos adicionales. En
el tratamiento quirtrgico la via de abordaje fue
atriotomfa derecha en todos los casos; se utilizo
hipotermia profunda y paro circulatorio en cinco
pacientes lactantes con peso menor a 8 kg; los cin-
co restantes, no sometidos a hipotermia profun-
da, pesaban mas de 8 kg, y dos eran lactantes
menores (7 y 11 meses de edad).

La mortalidad se registr6 en dos pacientes
(20%): el primer caso de esta experiencia, un fe-
menino de 19 meses de edad que no se sometid
a hipotermia profunda ni a paro circulatorio, y que
se habfa diagnosticado inicialmente como una
conexion venosa pulmonar anomala total; duran-
te el transoperatorio se reconocid ademas de esta
anomalia un cor triatriatum sinistrum. La paciente
no tolero retiro de la derivacion cardiopulmonar
y muri6 por pobre inotropismo en quirdfano; la
autopsia no reveld datos de hipertension pulmo-
nar. El segundo caso, un masculino de 36 meses

Figura 2. Membrana intraauricular izquierda resecada en un
caso de cor triatriatum sinistrum.
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de edad sometido a hipotermia profunda y paro
circulatorio, con diagnostico de cor triatriatum y
conexion venosa pulmonar andmala parcial infra-
diafragmatica, fallecid en terapia intensiva quirtr-
gica por edema pulmonar 24 horas posteriores a
su correccion. El seguimiento a largo plazo en los
ocho pacientes restantes promedi6 46.8 meses (li-
mite 1 a 122 meses) sin mostrar complicaciones
hasta la fecha.

En los casos con asociacion de conexidn veno-
sa pulmonar anomala, se derivo el colector co-
man a la auricula izquierda mediante anastomosis
directa al tiempo de reseccion de la membrana;
de igual forma se realizo cierre directo de la co-
municacion interauricular en el caso que la pre-
sentaba.

Discusion

La clasificacion del cor triatriatum sinistrum seg@in
algunos autores se divide en tres formas anatomi-
cas de acuerdo a la existencia o ausencia de una
comunicacion entre la cdmara accesoria y auricu-
la derecha; el tipo uno es el mas frecuente con
65% de los casos.?»P1" La mayoria de autores
consideran a la reseccion quirGrgica como la Gni-
ca medida terapéutica efectiva para resolver esta
anomalia independientemente de su clasifica-
cion.!? El total de estos pacientes fue sometido a
reseccion quirargica, con apoyo de derivacion
cardiopulmonar. El cor triatriatum es potencialmen-
te letal si no es resuelto por via quirGrgica. A la
fecha ésta es la serie de pacientes pediatricos mas
grande reportada en nuestro pafs y la segunda mas
numerosa conocida.

El abordaje tradicional, como en todos nues-
tros casos, es transatrial derecho en derivacion
cardiopulmonar y se aprovecha para el cierre de
la comunicacion interauricular y la correccion de
defectos asociados en caso de existir. Otros auto-
res han practicado abordaje por atriotomf{a izquier-
da, sin embargo es poco utilizado por razones téc-
nicas ya que ofrece una exposicibn menos
amplia.”!6
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Las indicaciones quirGrgicas obligadas son: la
presencia de datos de obstruccion, hipertension
pulmonar, edema agudo pulmonar y gradiente de
presion entre la camara superior e inferior de 20 a
25 mm Hg; Gheissari y col.”” reportan un estudio
de 12 pacientes donde se menciona que el solo
diagnostico de esta entidad la convierte en una
indicacion quirtirgica, y registran 75% de mortali-
dad en pacientes no intervenidos por hipertension
pulmonar desarrollada a largo plazo; la fisiopato-
logfa es consecuencia de la obstruccion al retorno
de las venas pulmonares per se que produce con-
gestion venocapilar pulmonar, lo que provoca las
manifestaciones clinicas ya conocidas como: dis-
nea, infecciones recurrentes de vias respiratorias,
datos de hipertension pulmonar y pobre crecimien-
to,>!% asf como otras menos comunes observadas
en situaciones de urgencia como insuficiencia car-
diaca congestiva, hepatomegalia, pobre perfusion,
cianosis y edema.

La congestion y edema pulmonar asociado a un
corazdn pequeno se presenta especialmente en dos
condiciones: cor triatriatum y conexion andmala
total de venas pulmonares obstruida, ambas pue-
den manifestar los datos clinicos y pueden sugerir
comunicacion interauricular o estenosis mi-
tral.>314 Pisanti y Vitello® reportan un caso de
un paciente de 17 meses de edad con antecedente
de infecciones recurrentes de vias respiratorias,
cuya (nica manifestacion era sibilancias con po-
bre respuesta al manejo con broncodilatadores;
posteriormente fue valorado por un carditlogo
pediatra, quien diagnostico cor triatriatum con eco-
cardiograffa bidimensional y Doppler color con-
firmado por el hallazgo quirtirgico correspondien-
te. Como en esos reportes, en esta serie dos
pacientes tenfan el diagnostico inicial de neumo-
nfa, por lo que en cierto grupo de pacientes con
esta entidad debe considerarse el diagnostico di-
ferencial de cor triatriatum. En otras ocasiones se
ha documentado cor triatriatum asintomético cuan-
do se observan multiples perforaciones de la mem-
brana fibromuscular, debido a la relaciéon inversa-
mente proporcional entre el didametro de los
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orificios y la resistencia al flujo que ingresa a la
camara inferior proveniente de la cAmara acceso-
ria y a su vez de las venas pulmonares.>'7?° El to-
tal de pacientes de esta serie mostraba sintomas y
ninguno presentaba multiples perforaciones de la
membrana. La morbi-mortalidad postquirargica
reportada muestra complicaciones como arritmia
supraventricular y muerte stibita entre las mas im-
portantes. Los dos casos de mortalidad en esta se-
rie correspondieron a muertes tempranas con in-
suficiencia cardiaca posiblemente relacionada a
dano miocardico durante el procedimiento en uno
con un diagnodstico preoperatorio incompleto, y
en el otro con probables complicaciones por hi-
pertension pulmonar grave. Hasta el momento no

hemos detectado mortalidad por arritmia o muer-
te stbita.

Por lo anteriormente comentado se puede con-
cluir que el abordaje por atriotomfa derecha pro-
vee excelente exposicion para resecar la membrana
obstructiva con la ventaja adicional de que per-
mite resolver los defectos asociados; la reseccién
quirGrgica hasta el momento ha demostrado ser la
Gnica medida terapéutica apropiada y definitiva
con pocas complicaciones posteriores. El ecocar-
diograma es un estudio muy objetivo en la identi-
ficacion de la membrana fibromuscular obstructi-
va y permite identificar anomalias cardiacas
congénitas asociadas.

COR TRIATRIATUM SINISTRUM: DIAGNOSTIC AND THERAPEUTIC STRATEGY

Introduction. We define cor triatriatum sinistrum as an anomalous fibromuscular membrane in the left atrium
which divides it into 2 cavities with variable degrees of obstruction.

Material and methods. In this retrospective, longitudinal and descriptive study we show a series of ten
patients treated at the Hospital Infantil de Mexico in a 26 year-experience diagnosed by echocardiogra-

phy.

Results. No additional studies were necessary. Median age was 16.9 months; sex distribution was 1:1,
registering mortality in 2 patients (20%). Long-term follow-up in 8 remaining patients had a mean of 46.8
months. Echocardiography is diagnostic and identifies associated congenital cardiac anomalies; right atrio-
tomy approach provides excellent exposure and allows resection of the obstructive membrane. It also
allows resolution of associated defects and is the preferential approach.

Conclusion. This is the largest pediatric series reported to date in our country.

Key words. Cor triatriatum; left auricular membrane; congenital cardiac disease.
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