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RESUMEN

Un corazén con tres auriculas, que sumaba cinco cdmaras en total, fue un hecho
que sorprendi6 a la medicina hace ya mas de un siglo. Este raro defecto cardiaco
congénito tiene muy baja incidencia, lo cual hace que sea muy poco conocido por
las j6venes generaciones de médicos dedicados a las enfermedades cardiovascu-
lares. El cor triatriatum sinister generalmente se diagnostica en la temprana infan-
cia y es considerado una causa congénita de estenosis mitral. La conducta quirtr-
gica es de eleccién para poder liberar el obstaculo al adecuado flujo sanguineo a
través de la auricula izquierda. Se presenta el caso de un adulto joven con sinto-
mas tipicos de estenosis mitral, sin aparentes elementos claves al examen fisico y
con un ecocardiograma que evidencia esta anomalia, apenas vista y publicada en
nuestro medio en pacientes adultos.

Palabras clave: Defectos cardiacos congénitos, Cor triatriatum, Estenosis mitral,
Auricula izquierda

Cor triatriatum sinister, a classic but somewhat forgotten
anomaly: Apropos of a case

ABSTRACT

A heart with three atria, totaling five chambers in all, was a fact that surprised
medicine more than a century ago. This rare congenital heart defect has a very
low incidence, which makes it very little known to the young generations of doc-
tors dedicated to cardiovascular diseases. The cor triatriatum sinister is usually
diagnosed in early childhood, and it is considered a congenital cause of mitral
stenosis. Surgical approach is the choice to release the obstacle in order to ade-
quate blood flow through the left atrium. We present the case of a young adult
with typical symptoms of mitral stenosis, without apparent key elements on the
physical examination and that the echocardiogram showed this anomaly, hardly
seen and published in our field in adult patients.

Keywords: Congenital heart defects, Cor triatriatum, Mitral estenosis, Left atrium

INTRODUCCION

Los defectos cardiacos congénitos (DCC), tienen una incidencia y preva-
lencia estimada en torno a 5-10 casos por cada 1000 nacidos vivos. En el
continente africano la comunicacién interventricular constituye el DCC mas
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frecuente diagnosticado en la infancia, con

una incidencia estimada de cerca de 2-6 ca-

sos por cada 1000 nacidos vivos'”. En Ango-

la poco se sabe con exactitud sobre la preva- I-

lencia real de estos trastornos, debido sobre

todo a que existen muy pocos estudios que
hayan aportado datos estadisticos confia-
bles’.

El cor triatriatum es un DCC raro, que ge-
neralmente se origina en la auricula izquier-
da (AI) con una incidencia que varia y en
general, se acepta que es menor que 1 por
cada 10 000 nacidos vivos. Se ha encontrado
con mayor frecuencia en el sexo masculino
a razén de 1,5:1 respecto a las mujeres y, en
la mayoria de los casos, es corregible quirtrgica-
mente’. Esta enfermedad fue descrita por primera
vez en 1868°. Puede ser un defecto aislado o formar
parte de un conjunto de anomalias multiples y muy
complejas, y se caracteriza por una subdivisiéon de
una de las auriculas en dos camaras (proximal y
distal) mediante una membrana o rodete fibromus-
cular. Este tejido anémalo se considera un remanen-
te embriol6gico que queda en la cavidad auricular
como resultado de trastornos en la migracion y
apoptosis celular, debido a una serie de factores atin
no muy bien conocidos’.

En 1949 el cor triatriatum sinister fue clasificado
por Loeffler’, con fines didacticos, en tres subgru-
pos, en funcién de la integridad de la membrana
fibromuscular:

- Grupo I: Sin abertura de la membrana.

- Grupo II: Con abertura minima.

- Grupo III: Con abertura grande y, por tanto, con
casi nula restriccién al flujo sanguineo desde las
venas pulmonares (VVPP) hasta el ventriculo iz-
quierdo, lo que explica el hecho de que estos pa-
cientes puedan llegar a la edad adulta sin apenas
sintomas que alerten de su presencia’.

== {ra | =

Otra clasificacion mas recientes, pero menos em-
pleada, lo divide en 3 tipos, en dependencia de la
relacion existente entre la conexién o no de las
VVPP con el resto de la Al
- Tipo I: Todas las VVPP se comunican con la Al.

- Tipo II: Sin comunicacién directa entre estas y la

Al
- Tipo III: Algunas VVPP se comunican con la Al

El mayor o menor obsticulo al flujo de sangre
dentro de la auricula genera una sobrecarga de pre-
sion con transmision retrégrada al lecho venocapilar
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Figura 1. Electrocardiograma de 12 derivaciones.

pulmonar, con la consiguiente repercusién presio-
métrica en las cavidades derechas y, por tanto, con
una fisiologia tipica de estenosis mitral (EM), lo que
justifica la sintomatologia de estos pacientes. Es por
eso que en las ultimas décadas varios investigadores
reconocen este DCC como una causa de EM de ori-
gen conge’nitog'w. Frecuentemente el defecto es diag-
nosticado en la infancia, y rara vez el individuo afec-
tado alcanza la edad adulta de forma asintomaética.
Clinicamente se caracteriza por el clasico cortejo
sintomatico que recuerda a una EM, donde la disnea
de esfuerzo, fatigabilidad y las palpitaciones son los
mas frecuentes, también se han informado casos
aislados de sincope, embolias pulmonares y sisté-
micas, hemosiderosis pulmonar y muerte stibita®’.

Se describe el caso de un cor triatriatum localiza-
do en la Al de un hombre joven, que acudi6 a con-
sulta de Cardiologia por disnea de esfuerzo y dolor
toracico de varios meses de evolucion.

CASO CLINICO

Hombre de 40 afios de edad, de nacionalidad china,
con antecedentes de hipertension arterial y fumador
inveterado, que fue remitido a consulta de Cardiolo-
gia por quejas de cansancio facil, falta de aire y do-
lor toracico de 3 meses de evolucién. Al examen
fisico no se apreciaron datos dignos de mencionar,
pero al tener en cuenta los antecedentes patolégicos
personales se indicé electrocardiograma, radiografia
de térax y ecocardiograma transtoracico.

Complementarios realizados

e Electrocardiograma de 12 derivaciones (Figura
1): Se aprecia ritmo sinusal con QRS estrecho y
llama la atencién la presencia de ondas R promi-
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nentes en V;, alteracién que pudiera correspon-
derse con signos de sobrecarga de cavidades de-
rechas.

¢ Radiografia simple de térax, vista posteroanterior
(Figura 2): Ligero reforzamiento de la trama hi-
liar de forma bilateral, indice cardiotoracico en
limites normales.

e Ecocardiograma transtoracico (Figura 3): Se
visualiza una membrana o rodete fibromuscular
que divide la Al en 2 camaras y da lugar a la tipi-
ca imagen de corazén de 3 auriculas (AD, Al; y
Al,), por lo que se establecié el diagnéstico de
cor triatriatum sinister.

P

Se indicaron entonces otros estudios (ecocardio-
grama transesofagico y angiotomografia cardiaca)
para descartar la presencia de otros DCC o alguna
comorbilidad adquirida asociada que explicaran los 1
sintomas, sobre todo el dolor toracico, pues la pre- Figura 2. Radiografia de térax simple, vista posteroanterior.
sencia de enfermedad aterosclerética de las arterias
coronarias es frecuente en individuos con edad y
factores de riesgo similares a los de este paciente. Sin embargo, estos estudios no fueron realizados
debido a que el paciente culminé su
contrato de trabajo en Angola y, su-
puestamente, regresé a China; por lo
que el equipo de trabajo queda con
la frustraciéon de no saber, a ciencia
cierta, la conclusién del caso. Unica-
’ mente se puede especular que el
"3. llh ﬂl-' I il i K cansancio y la disnea fueron las pri-
VN ‘liﬁ"'i’-ﬁi-.r-, { \*M{h _ 3 i meras manifestaciones clinicas de un
TR T T 5 g : cor triatriatum sinister que producia

\ una EM funcional o que, simplemen-
te, fue un hallazgo casual y no el res-
ponsable de todos los sintomas que
motivé la consulta y la exploracién
ecocardiografica inicial.

COMENTARIO

En 1868, Church’ informé —por pri-
mera vez— una rara alteraciéon ana-
témica en la cual el corazén de un
= cadaver humano contaba con 5 ca-

Figura 3. Ecocardiograma transtoracico. A. Flujograma mitral con Doppler vidades y no con 4 como habitual-
pulsado. B. Modo bidimensional en vista paraesternal de eje largo con la pre- mente se conocia. Todo esto debido
sencia de?2 camaras (All y Alz) dlquld{a por la membra[]a o] rodete,(flecha). C. a la presencia de un reborde de teji-
Vista de 4 camaras apical con la tipica imagen de corazén de 3 auriculas (cor

b

triatriatum - AD, Aly, Alo). La flecha sefiala la membrana en la Al. D. Imagen do, similar a un tabique, que lelC_ha
de Doppler color sobre las cavidades izquierdas. a la Al en dos camaras: una superior
Ao, aorta; AD, auricula derecha; Al, auricula izquierda; VD, ventriculo dere- que recibia el retorno venoso del

cho; VI, ventriculo izquierdo. pulmoén a través de las VVPP y otra
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inferior o verdadera, que incluia la orejuela izquier-
da y la valvula mitral.

Este hecho dio paso al término de cor triatriatum
sinister. Desde entonces, varios han sido los infor-
mes en la literatura de los més disimiles casos en
diversos contextos: durante la infancia o adultez y
asociado a DCC complejos o de forma aislada™"
Posteriormente se observé que este trastorno era
posible también en la auricula derecha y se definié
entonces la posibilidad anatémica de una variante
derecha (dextra), mucho mas infrecuente, cuando la
estructura divisoria se ubicaba tabicando a la auri-
cula derecha, causaba obstaculo al retorno venoso
sistémico y ocasionaba un sindrome de insuficiencia
cardiaca derecha de grado variable. Actualmente se
cree que esta membrana se origina como conse-
cuencia de complejas anomalias relacionadas con la
formacion de las valvulas de Eustaquio y Tebessio,
y de la red de Chiari, o asociadas a defectos de for-
macién del seno coronario'.

El cor triatriatum sinister constituye un DCC ex-
tremadamente raro. Se ha planteado la hipétesis de
que se produce debido a que durante la embriogé-
nesis cardiaca la vena pulmonar comin no se in-
corpora debidamente a la Al, todo ello causado por
mutaciones complejas y poco conocidas en la actua-
lidad, que dan origen a una membrana fibromuscu-
lar que divide dicha estructura en dos cavidades®'".
Cuando este remanente embriolégico produce obs-
truccion grave, la incidencia de complicaciones es
elevada sobre todo si esta asociado a otros DCC. Los
mas frecuentes son los trastornos de septacién in-
terauricular o interventricular, la vena cava superior
izquierda persistente, estenosis de una o varias
VVPP y, mas raramente, regurgitaciones mitrales y
aérticas'”

La gran mayoria de los casos tienen una clinica
florida de EM a partir de la infancia temprana. En
muy raras ocasiones y debido a condiciones favora-
bles de permeabilidad del obsticulo o ausencia de
trastornos del retorno venoso pulmonar, algunos
pacientes llegan a la adultez de forma asintomatica
y, por tanto, sin diagnéstic013’14.

El diagnéstico precoz en los pacientes asintoma-
ticos constituye un verdadero reto y en su mayoria
este DCC es descubierto por casualidad en exame-
nes de rutina por sintomas inespecificos y sutiles,
como disnea de esfuerzo, ortopnea, hemoptisis, epi-
sodios de fibrilacién auricular y dolor toracico®*".
Hecho que coincide con el caso que se presenta,
donde sintomas que recordaban la EM motivaron la
asistencia a la consulta de evaluacion cardioldgica.

No se logré demostrar DCC asociados con los exéa-
menes realizados y, al parecer, la estructura intrau-
ricular evidenciada en el ecocardiograma transtora-
cico, no parecia causar restricciéon significativa al
flujo sanguineo intraauricular, como se observé en
el andlisis de la curva del Doppler espectral en la
valvula mitral (Figura 3A).

La ecocardiografia es reconocida como el método
de eleccion para el diagndstico y evaluaciéon hemo-
dindmica de este DCC. Las modalidades de Doppler
pulsado y color son vitales para la identificaciéon de
las camaras, asi como para evaluar los gradientes de
presion intraauricular'®. Con el advenimiento y ma-
yor disponibilidad del empleo de la ecocardiografia
transesofagica y tridimensional, asi como la reso-
nancia magnética cardiaca, ha sido posible evaluar
con mas detalle y en varios planos, el origen, exten-
sién, morfofisiologia y los DCC asociados a esta pe-
culiar malformacion'®®,

El abordaje quirtrgico para la extirpacién de la
membrana es la conducta que en general se propo-
ne, sobre todo, en los pacientes sintomaticos inde-
pendientemente de la edad. En el caso de los adul-
tos asintomadticos u oligosintomaticos se plantea un
dilema controversial en cuanto a si mantener con-
ducta conservadora o realizar el tratamiento quirtr-
gic019’20

Li et al”! publicaron un articulo donde a dos ca-
sos seleccionados se les realizé un abordaje hibrido:
dilatacién intraoperatoria con balén de la membrana
—basado en los principios clasicos de la valvuloplas-
tia mitral percutdnea—, seguida de resecciéon quirur-
gica, con el objetivo de explorar la viabilidad de esta
estrategia intervencionista para el tratamiento del
cor triatriatum sinister, y concluyeron que sélo las
formas aisladas de cor triatriatum sinister, donde
todas las VVPP drenen en la Al, pueden ser reco-
mendadas para la estrategia percutdnea. Ademas, se
deben considerar varias caracteristicas anatémicas
para predecir el éxito del procedimiento: la localiza-
ciéon de la membrana, el grado de estenosis de las
VVPP, el grado de calcificacién de la membrana y la
presencia de otros DCC; pues queda por confirmar
su eficacia a largo plazo.

Por el momento, el tratamiento mas acertado del
cor triatriatum sinister en pacientes adultos sintoma-
ticos sigue siendo el quirtrgico, especialmente cuan-
do hay otros DCC que requieren correccién quirtr-
gica21; no obstante, el intervencionismo cardiaco
estructural podria ser, en un futuro, una via de solu-
cién factible para estos pacientes con minimo riesgo,
sin necesidad de esternotomia media y circulacién
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extracorporea.

CONCLUSIONES

Este es el primer caso diagnosticado en la Clinica
Girassol y, probablemente, en Angola, por lo que
resulta de interés la revision del tema y su publica-
cién, ya que dada la infrecuente incidencia de este
DCC, es muy probable que no se conozca a profun-
didad todo lo referente a esta enfermedad y pudiera
pasar por alto el diagnéstico y su comprension; o,
peor aun, creer que se trata de un cuerpo extrafno
intracardiaco o una falsa imagen por adicién a la
hora de realizar el ecocardiograma, lo que —en
cualquier caso— orientaria a una conducta errénea
por parte de un médico inexperto, con consecuen-
cias inadmisibles para el paciente.
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