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Cor Tratriatum Sinister: un defecto intraauricular infrecuente con una

presentacion aun menos frecuente

Cor Triatriatum Sinister: A rare atrial defect with an even less common presentation
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RESUMEN

El cor triatriatum sinister es una anomalia cardiaca congénita
poco comiin, con una prevalencia en la poblacion general
inferior al 0,004 % y del cual se han notificado menos de
350 casos desde 1968, caracterizado por la presencia de un
diafragma fibromuscular anormal que divide a la auricula
izquierda endos cdmaras, donde la calidad de la comunicacion
entre ambas cadmaras representa el factor determinante para
la presentacion de las manifestaciones clinicas, siendo tardia
si la abertura no es restrictiva o existe comunicacion entre la
cdmara proximal 'y la auricula derecha. Se presenta el caso de
un paciente masculino de 76 aiios de edad, con antecedentes
de hipertension arterial y fibrilacion auricular, quien presenta
episodios de sincope recurrentes y disnea a moderados
esfuerzos. Los estudios de imagenologia cardiovascular
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demostraron dilatacion auricular izquierda con la presencia
de una membrana intraauricular multifenestrada, hallazgos
compatibles con esta entidad.

SUMMARY

Cor triatriatum sinister is a rare congenital cardiac anomaly,
with a prevalence in the general population of less than
0.004 %, fewer than 350 cases have been reported since 1968.
This entity is characterized by the presence of an abnormal
fibromuscular diaphragm that divides the left atrium in two
chambers, where the nature of the communication between both
chambers are the determining factor of clinical manifestations,
that could be late if the opening is not restrictive or there is
communication between the proximal chamber and the right
atrium. We present the case of a 76-year-old male patient, with
a history of arterial hypertension and atrial fibrillation, who
presents recurrent episodes of syncope and dyspnea on moderate
exertion. Cardiovascular imaging studies demonstrated
left atrial dilatation with the presence of a multifenestrated
intraatrial membrane, findings consistent with this entity.

INTRODUCCION

Desde que Church describié en 1868, la
presencia de un diafragma fibroso que dividia la
cavidad auricular izquierda en dos cdmaras, surgio
el interés por caracterizar los diferentes defectos
intraauriculares que podian derivarse de defectos
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del desarrollo embrionario de las venas pulmona-
res o del septum interauricular, tales como el cor
triatriatum. Laescasaprevalenciade este defectoy su
variable curso clinico, dificultan sureconocimiento
y temprana correccion en los casos con indicacion
de reseccidn quirurgica, condicionada por el grado
de obstrucciéon hemodindmica del defecto.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 76 afios de edad, natural
de Francia y procedente del Estado Yaracuy, con
antecedente de hipertension arterial y fibrilacion
auricular permanente, quien inici6 enfermedad
actual un mes previo a su consulta, cuando presenta
pérdidasubitadel estado de consciencia,de duracién
inferior a un minuto y con posterior recuperacion
ad integrum, sin desencadenantes aparentes y en
reposo, con posterior recurrencia en dos episodios
subsiguientes, de forma aislada. Como sintoma
concomitante,refirié disnea a moderados esfuerzos.
El cuadro clinico descrito motivé su consulta a
médico cardidlogo de su localidad, quien detect6
al examen fisico cifras de presion arterial dentro de
metas de control en consultorio, ruidos cardiacos
arritmicos, con soplo holosistélico mitral grado 11/
1V, 4spero, irradiado hacia region axilar izquierda;
sinevidencias de congestion pulmonar ni sistémica.
Fueron solicitados examenes paraclinicos, entre
ellos, holter de ritmo cardiaco de 24 horas que
registro fibrilacion auricular durante todo el estudio,
con frecuencia ventricular promedio de 98 por

minuto, siendo el intervalo R-R mas largo de 2
segundos, carga extrasistolica ventricular <1 %
y complejo QRS basal de 130 milisegundos, con
sintomas referidos como cansancio sin alteraciones
coincidentes en el registro.

Asimismo, fue realizado un ecocardiograma
transtordcico que reporto la presencia en el interior
de la auricula izquierda de una imagen lineal
hiperrefringente, que se extendia transversalmente
desde el septum interauricular hasta la pared
lateral izquierda, dividiéndola en dos camaras de
forma incompleta, con flujo evidente entre ambos
segmentos a través de la evaluaciéon con Doppler
color. Los hallazgos descritos se asociaron a
hipertrofia excéntrica del ventriculo izquierdo,
sin alteraciones de la motilidad segmentaria
ventriculary con funcién sistélica global preservada.
Fueron reportadas insuficiencia valvular adrtica
y mitral leves. Posteriormente, el paciente fue
evaluado mediante ecocardiografia transesofagica
donde fue caracterizada la imagen intraauricular
previamente descrita como una membrana
calcificada, multifenestrada, de caracteristicas
compatibles con cor triatriatum sinister de tipo III
segun la clasificacion de Loeffler. Como defecto
asociado, fue evidenciada la presenciaen el tabique
interauricular de unaimagen de doble hojaatravésde
la cual fue evidente con Doppler color, la presencia
de cortocircuito deizquierdaderecha compatible con
foramen oval permeable,asociado a leve dilatacion
del ventriculo derecho.
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En la tomografia cardiaca con contraste, fue
caracterizado el defecto de acuerdo a la ubicacién
deldrenaje de las venas pulmonares, que constituye
la base de la clasificacion de Lam, siendo evidente
la desembocadura de las cuatro venas pulmonares
en la camara proximal con la presencia de un
defecto septal a través del cual se comunica con
la auricula derecha, mientras que la cdmara distal
contiene la orejuela izquierda y la valvula mitral,
siendo clasificado como cor triatriatum sinister del
tipo Al segin Lam.

Ante la ausencia de gradientes transmembrana
incrementados o evidencias de trombosis intra-
cavitaria, el paciente no cuenta con indicaciones de
reseccion quirdrgica de la membrana intraauricular
definida como cor triatriatum, manteniéndose bajo
tratamiento médico e indicacién de holter de ritmo
de 48 horas, asi como la realizacién de resonancia
magnética cerebral para evaluar posible lesion
vasculocerebral de etiologia cardioembdlica.

DISCUSION

El cor triatriatum sinister (CTS) es unaanomalia
cardiaca congénita poco comun descrita por primera
vez por Church en 1868, y denominada por Borst
en 1905. En el hallazgo de autopsia este defecto
fue reportado en 0,1% a 0,4% de los pacientes

con cardiopatia congénita V. Es probable que la
prevalencia en la poblacion general sea inferior al
0,004 %. Se han notificado menos de 350 casos
desde 1968 con un ligero predominio masculin @.
En este defecto, la auricula izquierda esta dividida
por un diafragma fibromuscular anormal en una
camara posterosuperior o vena pulmonar comun
embrionaria, que recibe las venas pulmonares y
una camara anteroinferior o auricula izquierda
embrionaria que da origen al apéndice auricular
izquierdo y conduce al orificio mitral. Ambas
cdmaras generalmente se comunican entre si, a
través de una o mads aberturas de la membrana
intraauricular ®.

Se han propuesto varias teorias para explicar la
causa embrionaria de la septacion anormal dentro
de la auricula izquierda, entre las cuales, la mas
convincente es lateoria de la “mala incorporacién™,
basada en la fusién anormal de la vena pulmonar
comun dentro de la auricula izquierda, creando dos
compartimentos que se comunican a través de una
pequeiia abertura, sin embargo, la presencia de la
fosa oval y de fibras musculares auriculares dentro
de la cdmara proximal son hallazgos contrapuestos
a esta teoria. Otras teorias se fundamentan en el
crecimiento anormal del septum primum o en el
atrapamiento de la vena pulmonar comun en el
cuerno izquierdo del seno venoso y, por lo tanto,
evita su fusion con la auricula izquierda @.

Varios esquemas de clasificaciéon han sido
desarrollados para describir el cor triatriatum; el
mas simple fue propuesto por Loeffler en 1949,
el cual se basa en el nimero y tamano de las
fenestraciones en la membrana fibromuscular que
divide la auricula izquierda: el grupo 1 se define
como el que no tiene abertura, el grupo 2 como el
que tiene una o mas aberturas pequeiias y el grupo
3 como el que tiene una sola abertura grande. Entre
otras clasificaciones mas recientes, se encuentran
la clasificacion de Lam, que se basa en el sitio de
drenaje de las venas pulmonares (cdmara proximal,
seno coronario u otro lugar), que es la més utilizada
en la actualidad ©.

La presencia de una membrana anormal que
divide la auricula izquierda en dos cdmaras podria
dificultar el flujo de entrada hacia el ventriculo
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izquierdo. Sila obstruccion anivel de la membrana
es significativa, la consiguiente obstruccién
venosa pulmonar produce hipertensién pulmonar
e insuficiencia cardiaca. La manifestacion clinica
de los pacientes depende del grado de obstruccion
hemodindmica del propio cor triatriatum, si la
apertura membranosa es restrictiva y no existe
comunicacion interauricular o es restrictiva, los
sintomas pueden presentarse antes; sin embargo, si
la abertura no es restrictiva o existe comunicacién
entre la cAmara proximal y la auricula derecha, la
descompresién posterior de la camara proximal
podria retrasar la presentacion de los sintomas ©.

Los adultos que padecen la enfermedad suelen
ser asintomaticos, debido a la presencia de un gran
agujero sin gradiente de presion intraauricular.
La aparicién de los sintomas es secundaria a la
fibrosis y calcificacién del orificio de la membrana
accesoria, aunque esta dltima suele ser obstructiva
aunaedad mas temprana antes de que se produzcan
los cambios degenerativos. Los sintomas incluyen
disnea de esfuerzo, ortopnea y hemoptisis. La
anomalia a veces se revela por arritmias auriculares
oeventos embdlicos cerebrales y sistémicos,debido
a un trombo en una cdmara auricular accesoria
agrandada . Estos planteamientos pueden explicar
la patogénesis del cuadro clinico manifestado por el
paciente de 76 anos de edad del caso clinico descrito
previamente, con evidencias imagenoldgicas de
calcificacion de lamembrana intraauricular anormal,
sin embargo, no fueron registrados gradientes
obstructivos en reposo ni la evidencia de trombosis
intracavitaria que apoyara la hipétesis de un evento
cardioembdlico.
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