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Cor triatriatum asociado a coartacion de la aorta.
Presentacion clinica, diagnostico y tratamiento
J Rafael Parra-Bravo,* Luisa G Beirana-Palencia,* Enriqueta Juan-Martinez*
RESUMEN ABSTRACT

Presentamos un caso de Cor triatriatum asociado a coarta-
cion de la aorta. En el caso en particular, la membrana fibro-
muscular era obstructiva y estaba asociada a un pequefio fo-
ramen oval permeable, y la clinica dependia de la obstruccion
al flujo a través de la membrana en la auricula izquierda. La
valoracién ecocardiogréafica inicial omitié la deteccion de la
membrana fibromuscular y confirmé la presencia de una
coartacién aodrtica severa, que apoyaba los datos de falla car-
diaca. Por la persistencia de los datos de falla cardiaca, en una
revaloracién ecocardiogréfica, se confirmé la presencia de la
membrana fibromuscular obstructiva, que apoyé la clinica de
obstruccién al flujo en la auricula izquierda. Para el caso, se
indic6 tratamiento quirdrgico inicial mediante coartectomia y
posterior a cateterismo cardiaco, se indicé reseccion de la
membrana, con abordaje a través de la auricula derecha. Hubo
una adecuada correlacion posterior entre los hallazgos quirar-
gicos y el diagnodstico ecocardiogréafico. Su evolucién posterior
fue satisfactoria, con remision de los sintomas previos a la ci-
rugia. Ante esta cardiopatia poco frecuente, debe ponerse ma-
yor énfasis en los hallazgos ecocardiograficos.

Palabras clave: Cor triatriatum, enfermedad cardiaca con-
génita, ecocardiografia.

INTRODUCCION

La divisién o particién, de una de las camaras auricu-
lares es una rara pero importante malformacidn, que
puede manifestarse con sintomas severos o0 muerte, si
ésta no es tratada. Cuando ésta es reconocida y trata-
da quirdrgicamente, la esperanza de vida puede ser
normal. Tanto la auricula morfolégicamente derecha
como la morfoldgicamente izquierda pueden ser dividi-
das por una membrana fibromuscular. La division de
la auricula morfoldgicamente izquierda es con mucho,
la mas comdn y la méas importante. El Cor triatria-
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We present a case of Cor triatriatum associated with aortic
coarctation. In this case the fibromuscular membrane was
obstructive and was associated with a restrictive foramen
ovale. Clinical data was related to blood flow through the
membrane to the left atrium. Initial echocardiographic as-
sessment failed to detect the fibromuscular membrane but
detected the coarctation of the aorta to which the clinical
data of cardiac failure were attributed. Due to the presence of
refractory cardiac failure a new assessment demonstrated the
presence of the membrane with obstructed flow to the left
atrium. Surgical treatment was decided for the patient con-
sisting in coartectomy and membrane resection through a
left atrial approach. There was good correlation between the
surgical findings and echocardiography. The outcome was
good with disappearance of the cardiac failure. The case il-
lustrates the need of careful echocardiographic assessment
when this uncommon cardiac malformation is suspected.

Key words: Cor triatriatum, congenital heart disease,
echocardiography.

tum sinister es una malformacién cardiaca producida
por un defecto en la incorporacién de la vena pulmo-
nar comun a la auricula izquierda. Esta queda dividi-
da en dos caAmaras: una posterosuperior que recibe las
venas pulmonares, denominada camara accesoria, y
otra anteroinferior que incluye la orejuela y la valvu-
la mitral, conocida como la verdadera auricula iz-
quierda. Se asocia con frecuencia a otras malforma-
ciones, principalmente a la comunicacion interauricu-
lar. Presentamos en este trabajo, el cuadro clinico,
diagnostico y tratamiento de un caso de Cor triatria-
tum asociado a coartacion de la aorta.

CASO CLINICO

Lactante masculino de dos meses de edad, que fue
enviado a nuestro servicio con historia cardiovascu-
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lar de insuficiencia cardiaca, cianosis con la alimen-
tacion e insuficiencia respiratoria. Historia previa de
falla para crecer e infeccion respiratoria, catalogada
de cuadro de neumonia por aspiracion, que amerité
de asistencia mecanica ventilatoria por 3 dias.

En la exploracion fisica se observd con palidez de
tegumentos, acrocianosis y polipnea. El precordio se
mostraba hiperdinamico, con presencia de un soplo
sistélico grado 111/VI en mesocardio y con un segun-
do ruido intenso. El borde hepatico se delimité a 4
centimetros por debajo del borde costal derecho. Los
pulsos en miembros inferiores muy disminuidos en
comparacion con los miembros superiores. La radio-
grafia de térax mostro cardiomegalia a expensas de
cavidades derechas, con patron venoso de flujo pul-
monar. El estudio electrocardiografico evidencio eje
a la derecha con signos de crecimiento auricular y
ventricular derechos.

En el ecocardiograma modo M y bidimensional
con Doppler color, se observo importante dilatacion
de las cavidades derechas y una comunicacion inter-
atrial de 3 mm. Se describié ademas la presencia de
un seno coronario dilatado, posiblemente secundario
a vena cava superior izquierda persistente. Otros ha-
llazgos fueron, la deteccion de una imagen de coarta-
cion de aorta yuxtaductal, sin hipoplasia del istmo
adrtico y con un gradiente maximo por Doppler de
58 mmHg, asociado a un conducto arterioso persis-
tente de 5 mm con cortocircuito de izquierda a dere-
cha. El calculo de la presién pulmonar sistolica por
indice de insuficiencia tricuspidea fue de 85 mmHg.

El paciente fue derivado a cirugia para realizacion
de coartectomia y seccién del conducto arterioso. Di-
chos procedimientos fueron llevados a cabo sin compli-
caciones y el paciente fue dado de alta posteriormente.

Un mes posterior a su egreso, el paciente reingre-
sa a nuestro servicio nuevamente con manifestacio-
nes clinicas de insuficiencia cardiaca. La exploracion
fisica mostré un paciente con polipnea e hiperactivi-
dad precordial. Existia un soplo sistélico grado 11/VI
en foco pulmonar con un segundo ruido intenso. El
higado se palpaba a 4 cm por debajo del reborde cos-
tal derecho y los pulsos de la misma intensidad en
las 4 extremidades. La radiografia de térax puso de
manifiesto cardiomegalia a expensas de cavidades de-
rechas y signos de congestion venocapilar pulmonar.
El electrocardiograma con eje a la derecha y creci-
miento de cavidades derechas. Mediante ecocardio-
grafia de control (Figura 1) se demostr6 una imagen
de membrana diafragmatica en la auricula izquierda,
con una unica y dudosa fenestracion de 2 mm de ta-
mafio entre la camara accesoria y la auricula iz-

quierda verdadera, con un flujo ligeramente turbu-
lento a su través y un gradiente pico de 5 mmHg. Se
asociaba un pequefio foramen oval permeable con
flujo de izquierda a derecha entre la cAmara acceso-
ria y la auricula derecha e importante dilatacion de
cavidades derechas. Se observd una insuficiencia tri-
cuspidea severa, que permitié estimar una presion sis-
tolica pulmonar de 84 mmHg. El gradiente pico resi-
dual a nivel del sitio de la coartectomia fue 12 mmHg.
Dado que existia la duda del tamafio de la fenestra-
cion en la membrana fibromuscular y debido a que el
gradiente a través de la membrana no era muy gran-
de, se decidio realizar un cateterismo cardiaco para
cuantificar la repercusion de la malformacion. La
membrana fibromuscular se demostré en las proyec-
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Figura 1. Ecocardiograma bidimensional Doppler color en el plano
paraesternal eje largo. Se observa un eco lineal en la parte media de
la auricular izquierda, que corresponde a la membrana fibromuscular
y un pequefio foramen oval; con un minimo cortocircuito de I>D a
través del foramen oval con el Doppler color; Al: auricula izquierda;
AD: auricula derecha; FO: foramen oval.
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ciones frontal y oblicua anterior derecha (Figura 2).
Se observé una auricula izquierda verdadera relativa-
mente pequefia, con opacificacion adecuada de la ore-
juela y paso del contraste en forma de tunel hacia el
ventriculo izquierdo. No demostramos fenestracion en
la membrana fibromuscular, que comunicara ambas
camaras y corroboramos la presencia de una vena
cava superior izquierda drenando a un seno coronario
dilatado. La relacion Qp/QS fue de 1.5/1 y la presion
pulmonar fue de 60/22-35 mmHg.
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Figura 2. Angiografia en auricula izquierda en frontal y OAD-30°.
Superior: Opacificacion de la auricula izquierda verdadera y de la
orejuela, sin paso retrogrado del contraste hacia la cAmara acceso-
ria (proximal) o lavado negativo por flujo de las venas pulmonares.
Inferior: se observa paso del contraste hacia ventriculo izquierdo en
forma de tunel. Arco adrtico izquierdo sin evidencia de recoartacion.
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En los siguientes dias se sometié a cirugia, reali-
zandose abordaje quirdrgico via auricula derecha,
con reseccién de la membrana (que mostré un orifi-
cio de aproximadamente 3 mm) y cierre de la comu-
nicacién interauricular.

Dos meses después de la intervencidn, el paciente
se encuentra libre de sintomas previos a la cirugia y
por ecocardiografia se observan imagenes de restos
de membrana sin gradiente (Figura 3).

DISCUSION

El Cor triatriatum es una cardiopatia congénita poco
frecuente que representa el 0.1 al 0.4% de las cardiopa-
tias congénitas.»2 Church en 1868, describi6 por pri-
mera vez la divisién de la auricula izquierda, pero fue

Figura 3. Ecocardiograma en el plano apical de 4 camaras, tras la
intervencion quirlrgica. Se observan restos de membrana, que no
producen obstruccion, observandose un flujo laminar con Doppler
color; Al; auricula izquierda; AD: auricula derecha; VD: ventriculo
derecho.
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Borst en 1905, quien acufio el término de Cor triatria-
tum. Tanto la auricula morfolégicamente derecha
como la morfolégicamente izquierda pueden estar divi-
didas por una membrana fibromuscular. La divisién de
la auricula morfoldgicamente izquierda es con mucho,
el tipo mas comun y la méas importante. En el ejemplo
tipico, una membrana fibromuscular orientada en for-
ma oblicua, divide la auricula morfolégicamente iz-
quierda en una camara proximal o accesoria, que reci-
be las venas pulmonares, y en una cdmara distal o au-
ricula izquierda verdadera, en comunicacion con la
orejuela y la valvula mitral. Existen tres tipos anat6-
micos de Cor triatriatum: diafragmatico, “en reloj de
arena” y tubular.3 El tipo diafragmatico, que es el mas
frecuente, se caracteriza por la presencia de una mem-
brana fibromuscular, que divide a la auricula izquierda
en camara accesoria y auricula izquierda verdadera. El
caso presentado pertenece a esta forma anatémica. En
el tipo en “reloj de arena” se aprecia una constriccion
externa en la union de la camara accesoria y la auricu-
la izquierda verdadera. En el tipo tubular, la confluen-
cia de las venas pulmonares conecta con la auricula iz-
quierda a través de un canal.

Las hipotesis de la morfogénesis de esta malfor-
macién, han sido ampliamente discutidas por varios
autores,3>% [legando a la conclusion de que la com-
binacion de los conceptos de mala incorporacién de
la vena pulmonar comun en la auricula izquierda y
la mala septacion de la auricula izquierda, pueden
explicar las diferentes variantes de esta malforma-
cion. Otra patogénesis propuesta, es la impronta de
una vena cava superior izquierda y un seno corona-
rio dilatado en la pared posterior de la auricula iz-
quierda, que condicionan su divisidén en dos cama-
ras.® La presencia de una vena cava superior
izquierda asociada al Cor triatriatum, es mas fre-
cuente que en otros tipos de cardiopatias congénitas.

A pesar de que la mayoria de los ejemplos tienen el
patrén caracteristico de tener una membrana oblicua,
existe una variabilidad anatdmica considerable. Entre
las variaciones significativas se deben mencionar: el
tamafio de la comunicacién entre las camaras proxi-
mal y distal, el sitio de la comunicacién interauricular
y la conexién de las venas pulmonares, aunque otras
malformaciones asociadas pueden coexistir. El tama-
fio de la comunicacion entre las cdAmaras, varia entre
una comunicacion amplia (la cual es rara), hasta la
mas frecuente, con un orificio en punta de lapiz.

Generalmente la comunicacion es Unica, pero multi-
ples orificios pueden encontrarse.? La asociacion mas
frecuente (50-60% de los casos) es la comunicacion in-
terauricular, generalmente en el sitio de la fosa oval,*

gue se sitla en la mayoria de los casos entre la camara
accesoria y la auricula derecha. Debido a que las venas
pulmonares generalmente estan conectadas a la cAma-
ra auricular proximal, casos de conexién anémala par-
cial de las venas pulmonares han sido descritos. Otras
anomalias que pueden estar asociadas con el Cor tria-
triatum, ademas de la conexién anémala parcial de las
venas pulmonares y el seno coronario destechado con
una vena cava superior izquierda ensamblada a la auri-
cula izquierda, son la comunicacién interventricular, la
coartacién de la aorta, los defectos septales atrioventri-
culares, la tetralogia de Fallot y raramente asplenia y
polisplenia.®4

La edad y modo de presentacion clinica es muy va-
riada y se relaciona con el tamafio de la comunica-
cion entre ambas camaras. En los casos en los que la
membrana genera una obstruccion significativa y no
existe una comunicacion interauricular o ésta es
muy pequefia, como ocurri6 en nuestro caso, los pa-
cientes manifiestan muy tempranamente sintomas y
signos de insuficiencia cardiaca congestiva e hiper-
tension venosa pulmonar. Algunos casos se presen-
tan tempranamente con taquipnea y cianosis, como
en la conexién anémala total de venas pulmonares.
Cuando la cianosis esta presente, ésta generalmente
es la consecuencia de un cortocircuito de derecha a
izquierda a través de un foramen oval hacia la cama-
ra distal del atrio izquierdo dividido. Como también
pudo haber ocurrido en nuestro paciente. Existen pa-
cientes asintomaticos, diagnosticados de forma cau-
sal ante el hallazgo de un soplo, en los que la mem-
brana no genera una obstruccidn significativa. En
otros casos, en los que la membrana genera una obs-
truccion y existe asociada una comunicacién inter-
auricular amplia que comunica la camara accesoria 'y
la auricula derecha, los sintomas dependeran del hi-
perflujo pulmonar.27:8

La radiografia de térax generalmente revela car-
diomegalia y muestra la presencia de obstruccion ve-
nosa pulmonar. En el ECG se suele observar un eje
derecho y signos de crecimiento derechos.®

Esté bien establecido que la ecocardiografia es el
método diagnostico definitivo.®10 El ecocardiograma
permite la visualizacion directa de la membrana fibro-
muscular en la auricula izquierda, el nimero de fe-
nestraciones y su tamarfio, y el gradiente transmem-
brana. También facilita el diagnéstico de lesiones
asociadas, fundamentalmente el sitio del defecto inter-
atrial, si esta presente. En el caso presentado, no fue
posible establecer un diagnéstico preciso del Cor tria-
triatum en el estudio ecocardiografico inicial, ya que
la presencia de la membrana fibromuscular, se con-
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fundié con el techo de un seno coronario dilatado. En
el estudio ecocardiografico posterior, a pesar de de-
mostrarse la existencia de la membrana fibromuscu-
lar, de un formen oval pequefio y del dudoso tamafio
de la fenestracion, no obtuvimos un gradiente trans-
membrana adecuado. Dato ultimo, que no pudimos co-
rroborar en el estudio hemodinamico, pero que poste-
riormente fue precisado en el evento quirdrgico.

La resonancia magnética es otra técnica de ima-
gen que se ha utilizado para el diagnostico de Cor
triatriatum, y puede ser de gran utilidad cuando la
ecocardiografia o el estudio hemodinamico no son
diagnosticos.11:12

Los datos angiohemodinamicos pueden ser alta-
mente sugestivos de la forma habitual del atrio iz-
quierdo dividido. No es necesario realizar estudio he-
modinamico en la mayoria de los casos, pero si
estara indicado en aquellos casos con duda diagnos-
tica y en los casos con lesiones asociadas graves que
lo requieran.13

El abordaje quirudrgico de eleccion es la via auri-
cular derecha, que facilita un adecuado acceso
para resecar la membrana y corregir las lesiones
asociadas, principalmente la comunicacion inter-
auricular. 1315

Debe realizarse el diagnéstico diferencial con
otras causas de obstruccion venosa pulmonar, como
la conexion anémala total de venas pulmonares obs-
truidas, el anillo supravalvular mitral, y la estenosis
congénita de venas pulmonares entre otras. Un im-
portante diagndstico diferencial es la obstruccion del
vestibulo de la auricula izquierda por persistencia de
la vena cava superior izquierda drenando al seno co-
ronario. Esta Ultima entidad, puede ser facilmente
distinguida del Cor triatriatum mediante el ecocar-
diograma.10

Tras la intervencién los pacientes quedan asinto-
maticos, siendo el pronostico muy bueno a largo pla-
z0.8 La presion pulmonar se normaliza y regresan la
cardiomegalia y los signos electrocardiograficos de
crecimiento derechos. Es frecuente encontrar image-
nes sugestivas de restos de membrana por ecocardio-
grafia, sin gradiente.

CONCLUSION

Tomando en cuenta la baja frecuencia de esta enti-
dad, asi como las posibles hipétesis patogénicas, de-
bemos tener muy en cuenta la alta frecuencia de aso-
ciacion, de una vena cava superior izquierda y seno
coronario dilatado con el Cor triatriatum, para asi
evitar errores en el diagnéstico ecocardiografico, ya
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gue este es el método diagnostico definitivo, y ofrecer
un tratamiento quirdargico temprano.
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