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RESUMEN

El cor triatriatum sinistrum (corazén triatriado izquierdo) constituye una cardiopatia
congénita rara que compone alrededor del 0,4 % de las cardiopatias congénitas
diagnosticadas por necropsia y se encuentra clinicamente en menos del 0,1 % de las
cardiopatias congénitas clinicas. Descrito por primera vez por Church en 1868 como atrio
izquierdo dividido por un tabigue anormal, su nhombre definitivo fue dado por Borst en
1905, y la primera reparacion quirurgica se realizé en 1956 por Vineberg y Gialloreto. Su
diagnostico en la edad adulta resulta raro, pues generalmente es diagnosticado en la
infancia. En este caso se diagnostica en una paciente de 55 afos de edad que es remitida
a cardiologia para ser valorada por presentar disnea y dolor toracico a los esfuerzos
fisicos.
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ABSTRACT

Cor triatriatum sinister is a rare congenital cardiopathy found in about O, 4 % of inborn
heart diseases diagnosed by necropsy, and it is clinically found in less than 0, 1% of the
clinical congenital cardiopathies. It was described by Church for the first time in 1868 as a
left atrium divided by an abnormal septum, its definitive name was given by Borst in 1905,
and the first surgical treatment was performed by Vineberg and Gialloreto in 1956. It is
very unusual to diagnose it in an adult, since most of the patients are diagnosed during
their childhood. In this case, a 55-year-old female patient was sent for cardiological
evaluation complaining of dyspnea and chest dyscomfort during physical activity.

Key Words: COR TRIATRIATUM, CONGENITAL CARDIOPATHY,
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INTRODUCCION

El cor triatriatum sinistrum es una cardiopatia congénita poco frecuente. Fue descrito por
primera vez por Church en 1868, aunque no fue hasta 1905 en que Borst lo nombro6 de
esta forma. (1-5)

Puede ocurrir de forma aislada o estar asociado en alrededor del 50 % de los casos con
otras cardiopatias congénitas. Puede presentarse en la auricula derecha llamandose
entonces cor triatriatum dexter, que generalmente cursa de forma asintomatica y
constituye un hallazgo ecocardiografico. (6, 7)

Embriolégicamente, la vena pulmonar comdn es normalmente absorbida e incorporada al
atrio izquierdo. La incompleta absorcién da como resultado una membrana fibromuscular
gue divide el atrio izquierdo en dos cavidades, dando como resultado el cor triatriatum. En
su forma mas comun, el atrio izquierdo se divide en dos camaras, una superior (proximal
o dorsal) donde drenan las venas pulmonares y una inferior (distal o ventral) relacionada
con el aparato valvular mitral y la orejuela izquierda, comunicados entre si por uno o0 mas
orificios. (8-10)

El diagnostico generalmente se realiza en la infancia, aunque puede presentar los
sintomas iniciales en la juventud temprana o mas tardiamente, siendo comudn su
diagndstico inicial en personas menores de 40 afios en el 85 % de los pacientes. La

historia natural de la enfermedad depende del tamafio del orificio comunicante; si éste es



pequeio, el paciente puede incluso fallecer en edades tempranas de la vida (alrededor
del 75 % del total de los pacientes) y cursa con cuadros de insuficiencia cardiaca, edema
pulmonar e hipertension pulmonar. Si la comunicacién es mayor, el paciente puede
presentar cuadros similares a los de una estenosis mitral durante la infancia o la juventud
temprana. La presentacion més tardia puede ocurrir con presencia de disnea e historia de
infecciones pulmonares recurrentes. (11-13)

Por lo infrecuente del diagnostico de esta malformacion en etapas tardia de la vida se

presenta el siguiente caso clinico.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una paciente femenina, de raza blanca, de 55 afios de edad, con
antecedentes aparentes de salud, que es remitida a valoracion por cardiologia por
presentar cuadros de disnea y dolor toracico a los esfuerzos fisicos de moderados a
intensos, asintomatica en reposo, sin cuadros de ortopnea ni de disnea paroxistica
nocturna. Al examen fisico se constatan ruidos cardiacos normales en intensidad y
frecuencia, sin presencia de desdoblamientos patoldgicos ni extratonos; se auscultd un
soplo mesosistolico apical 1l/VI; no se evidenciaron signos clinicos de insuficiencia
cardiaca congestiva. Se le realiz6 electrocardiograma que no arroj6 ningun dato
significativo.

Al realizarsele ecocardiograma transtoracico se constatdé una ligera dilataciéon de la
auricula izquierda, observandose en el interior de la misma una imagen ecogénica que
impresiona dividir la camara en dos, una superior y otra inferior, sin poder demostrar
turbulencia ni aceleracion de flujo intracavitario (figura 1); presencia de insuficiencia mitral
ligera sin mostrar cambios degenerativos ni reumaticos en los aparatos valvulares y no se
evidencio ningun otro hallazgo patoldgico.

FIGURA 1. Ecocardiograma transtoracico. Modo M. Se visualiza una imagen

ecogénica intraauricular que divide la auricula izquierda en 2 cavidades
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Se procedi6 a realizar ecocardiograma trans-esofagico, donde se constaté en el interior
de la auricula izquierda, la presencia de una membrana en su porcion media que divide la
camara efectivamente en dos porciones, una superior y otra inferior, dejando un orificio
efectivo de comunicacion cercano a la pared auricular de aproximadamente 5 mm de
didmetro (figura 2) con gradientes intracavitarios picos entre 17 y 25 mmHg y presencia
de flujo continuo a través del orificio comunicante (figuras 3 y 4), orejuela izquierda libre
en la cAmara inferior y no se constataron signos de hipertension pulmonar.

FIGURA 2. Ecocardiograma trans-esofagico. Membrana en porcion media de

auriculaizquierda con presencia de un orificio que comunica ambas cavidades
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FIGURA 3. Ecocardiograma trans-esofagico. Presencia de flujo continuo a través

del orificio comunicante

FIGURA 4: Ecocardiograma trans-esofagico. Gradientes a través del orificio

comunicante
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Actualmente la paciente se encuentra en consulta de seguimiento de cardiologia bajo

tratamiento médico en espera de la cirugia correctiva.

DISCUSION

El cor triatriatum sinistrum es una cardiopatia congénita poco frecuente. Fue descrito por
primera vez por Church en 1868, aunque no fue hasta 1905 en que Borst lo nombré de
esta forma. (1-5)

Su primera correccion quirdrgica se realizé en 1956 por Vineberg y Gialloreto. Representa
del 0,1 al 0,4 % de todas las malformaciones cardiacas congénitas. (6)

Puede ocurrir de forma aislada o estar asociado, en alrededor del 50 %, con otras
cardiopatias congénitas. Puede presentarse en la auricula derecha, llamandose entonces
cor triatriatum dexter, que generalmente cursa de forma asintomatica y constituye un
hallazgo ecocardiografico. (7-10)

Embriolégicamente, la vena pulmonar comdn es normalmente absorbida e incorporada al
atrio izquierdo. La incompleta absorcién da como resultado una membrana fibromuscular
gue divide el atrio izquierdo en dos cavidades, dando como resultado el cor triatriatum. En

su forma mas comun, el cor triatriatum sinistrum, el atrio izquierdo se divide en dos



camaras, una superior (proximal o dorsal) donde drenan las venas pulmonares y una
inferior (distal o ventral) relacionada con el aparato valvular mitral y la orejuela izquierda,
comunicados entre si por uno o mas orificios. Esta membrana suele presentar una sola
fenestracion (90 % de los casos), 0 mas raramente orificios multiples (10 %). En 1949,
Loeffler clasifico al cor triatriatum en tres grupos, en base al numero y tamafio del orificio
en la membrana anomala: Grupo I: no abierto, Grupo Il: uno o més orificios y Grupo lll: un
amplio orificio. (6, 11)

Dependiendo del grado de integridad de dicha membrana, el cor triatriatum puede ser
clasificado como obstructivo o no obstructivo. Este ultimo puede ser asintoméatico y ser
diagnosticado en adultos en forma casual, tras un estudio ecocardiografico por otras
causas. La localizacion de la orejuela izquierda es de vital importancia para diferenciarla
de la estenosis mitral supravalvular, de igual comportamiento fisiopatolégico. En el cor
triatriatum la orejuela se localiza invariablemente en la cAmara inferior, o sea, por debajo
de la membrana. (1, 4, 12)

El diagnostico generalmente se realiza en la infancia, aunque puede presentar los
sintomas iniciales en la juventud temprana o mas tardiamente, siendo comun su
diagnostico inicial en personas menores de 40 afios en el 85 % de los pacientes. La
historia natural de la enfermedad depende del tamafio del orificio comunicante, si éste es
pequefio, el paciente puede incluso fallecer en edades tempranas de la vida (alrededor
del 75 % del total de los pacientes) y cursa con cuadros de insuficiencia cardiaca, edema
pulmonar e hipertension pulmonar. Si la comunicacion es mayor, el paciente puede
presentar cuadros similares a los de una estenosis mitral durante la infancia o la juventud
temprana. La presentacion mas tardia puede ocurrir con presencia de disnea e historia de
infecciones pulmonares recurrentes. Pueden presentarse signos de insuficiencia cardiaca
derecha como distension venosa y hepatomegalia. Los sintomas y signos de hipertension
pulmonar pueden llegar a ser severos. (3, 13 - 15)

A pesar del defecto intracardiaco, no existe un soplo ni hallazgos fisicos patognomaonicos
de la enfermedad, siendo comunmente la ecocardiografia suficiente para su diagndéstico.
Por modo bidimensional puede apreciarse la presencia de una membrana dividiendo el
atrio izquierdo en dos cavidades, también de gran valor diagnostico para excluir
anomalias asociadas, como el drenaje anomalo de venas pulmonares. Debe realizarse el
diagndstico diferencial con el anillo supravalvular mitral por la ubicacion de la orejuela
izquierda. La realizacién del ecocardiograma trans-esofagico y el intracardiaco ofrecen

imagenes precisas para definir la relacion espacial de la membrana. (16)



El tratamiento quirargico constituye el tratamiento de eleccion, aunque se estan
desarrollando técnicas de cardiologia intervencionista que han sido aplicadas con éxito en
algunos pacientes. Se prefiere la cirugia abierta a las técnicas percutaneas. Se realiza
bajo circulacion extracorpérea, realizando una reseccion completa de la membrana. El

papel de la dilatacién percutanea con balén aun esté por determinarse. (17, 18)
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