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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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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

Cor triatriatum sinister, una anomalia cldsica pero un tanto
olvidada: A proposito de un caso

RESUMEN

Un corazon con tres auriculas, que sumaba cinco cdmaras en total, fue un hecho
que sorprendio a la medicina hace ya mds de un siglo. Este raro defecto cardiaco
congénito tiene muy baja incidencia, lo cual hace que sea muy poco conocido por
las jovenes 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 quirtir-
gica es de eleccion 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
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INTRODUCTION

Congenital heart defects (CHD) have an estimated incidence and preva-
lence of 5-10 cases per 1000 live births. On the African continent, ventricu-
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Cor triatriatum sinister, a classic but somewhat forgotten anomaly

lar septal defect is the most frequent CHD
diagnosed in infancy with an incidence of
nearly 2-6 cases per 1000 live births'?.

Little is known in Angola about the actual I-
prevalence of CHD as there are very few
studies providing reliable statistical data’.

Cor triatriatum is a rare CHD that typi-
cally originates in the left atrium (LA)
with a varying incidence that is generally
estimated to be less than 1 per 10000 live
births. This anomaly has been found mo-
re frequently among men at a ratio of 1.5:1
with respect to women and is surgically
correctable in most cases’. Cor triatriatum
was first described in 1868°. It may be an
isolated anomaly or part of a number of
rather complex disorders in which the left atrium is
bisected by a membrane or fibromuscular roll into
two distinct chambers (proximal and distal). This
anomalous tissue is considered an embryological
remnant that persists in the atrial chamber as a re-
sult of disorders in cell migration and apoptosis, due
to a group of factors yet to be elucidated’.

In 1949, Cor triatriatum sinister was classified (for
didactic purposes) by Loeffler’ into three subgroups
according to the integrity of the fibromuscular mem-
brane:

- Type I: No opening in the accessory membrane.

- Type II: Small restrictive openings (fenestrations).

- Type III: Large opening in the membrane with
almost no restriction to blood flow from the pul-
monary veins (PPVV) to the left ventricle, which
explains why these patients can reach adulthood
with hardly any symptoms of its presence7.

== {ra | =

Another more recent’ but less commonly used
classification divides it into three types, depending
on the relationship between the connection or not of
the PPVV with the rest of the LA:

- Type I: All PPVV communicate with the LA.

- Type II: No direct communication between PPVV
and the LA.

- Type Ill: Some PPVV communicate with the LA.

Greater or lesser blood flow obstruction within
the atrium generates a pressure overload with retro-
grade transmission to the pulmonary capillary bed,
with the subsequent pressure repercussion in the
right chambers showing a physiology typical of mi-
tral stenosis (MS), which explains the clinical symp-
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Figure 1. 12-lead electrocardiogram.

toms of these patients. That is why several resear-
chers have recognized this CHD as a cause of con-
genital MS in recent decades®". The anomaly is fre-
quently diagnosed in childhood and the affected
individual rarely reaches adulthood with no symp-
toms. Cor triatriatum is characterized by the classic
symptoms associated with MS where dyspnea on
exertion, fatigue and palpitations are the most fre-
quent. Isolated cases of syncope, pulmonary and
systemic embolism, pulmonary hemosiderosis and
sudden death have also been reporteds’g.

Herein, we present a case of cor triatriatum in the
LA of a young man who presented to the Cardiology
Department due to dyspnea on exertion and chest
pain of several moths of onset of symptoms.

Herein, we present the case of a young man with
cor triatriatum in the left atrium who presented to
the Cardiology Department due to dyspnea on exer-
tion and chest pain of several months onset.

CASE REPORT

A 40-year-old Chinese man with a history of high
blood pressure and a long-time smoker, who was
referred to the Cardiology Department complaining
of easy fatigue, shortness of breath and a three-
month history of chest pain. Physical examination
showed no relevant findings, but electrocardiogram,
chest x-ray and transthoracic echocardiogram were
indicated after personal pathologic history was con-
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sidered.

Complementary tests

Figure 3. Transthoracic echocardiogram. A. Mitral flow with pulsed Doppler.
B. Two-dimensional mode (parasternal long-axis view) with two chambers
(LAl and LA2) divided by the membrane or fibromuscular roll (arrow). C.
Apical 4-chamber view showing a typical triatrial heart (cor triatriatum - RA,
LAL, LA2). Arrow points to membrane in LA. D. Color Doppler image of the

12-lead electrocardiogram (Figure 1): Sinus
rhythm with narrow QRS is observed and the
presence of prominent R waves in V1 is no-
teworthy since such disturbance may be as-
sociated with signs of right chamber overload.
Plain chest X-ray, posteroanterior view (Fig-
ure 2): Slight bilateral hilar enlargement, car-
diothoracic index within normal range.

Transthoracic echocardiogram (Figure 3):
The membrane or fibromuscular roll dividing
the LA into two chambers is clearly seen; re-
sulting in the typical image of a triatrial heart
(RA, LA' and LAZ); therefore, the diagnosis of
cor triatriatum sinister was established.
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left chambers.

Acronyms in Spanish. Ao, aorta; AD, right atrium; Al, left atrium; VD,

right ventricle; VI, left ventricle.

Figure 2. Plain chest X-ray, posteroanterior view.

Further studies were indicated
(transesophageal echocardiogram
and cardiac computed tomogra-
phy) to rule out other possible CHD
or any associated comorbidity that
could explain the symptoms, main-
ly chest pain, since atherosclerotic
disease of the coronary arteries is
common in individuals with age
and risk factors similar to those of
this patient. However, these studies
were not carried out as the patient
finished his working contract in An-
gola and, supposedly, went back to
China; reason why the work team
unfortunately does not know, for
sure, the conclusion of the case. We
can only speculate that fatigue and
dyspnea were the first clinical ma-
nifestations of a cor triatriatum si-
nister causing functional MS or that
it was simply an incidental finding
and not the culprit for all the symp-
toms that prompted initial medical
evaluation and echocardiographic
examination.
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COMMENT

In 1868, Church’ reported —for the first time—- an u-
nusual anatomical disorder in which the heart of a
human corpse had five chambers instead of four as
was commonly known. This was due to the presen-
ce of a tissue rim, similar to a septum, which divided
the LA into two chambers: an upper chamber recei-
ving venous return from the lung through the PPVV
and a lower or true chamber which included the left
atrial appendage and mitral valve.

The finding was termed cor triatriatum sinister
and since then to date the literature has reported
man-y and dissimilar cases in all kinds of contexts:
during childhood, adulthood, associated with com-
plex CHD and in isolation™"". Subsequently, it was
observed that this disorder could also compromise
the right atrium and thus the anatomical possibility
of a right variant (dexter), which is much more in-
frequent, was identified. When the dividing structure
was located in the right atrium, it hindered systemic
venous return, causing a right heart failure syndro-
me of varying degree. Today, this membrane is
thought to be the result of complex anomalies rela-
ted to the formation of the Eustachian/Thebesian
valves and Chiari network, or associated with de-
fects in the formation of the coronary sinus'.

Cor triatriatum sinister is indeed an extremely ra-
re CHD. Some hypothesize that it may arise during
cardiac embryogenesis when the common pulmo-
nary vein fails to properly incorporate into the dor-
sal left atrial wall due to complex and currently po-
orly understood mutations, resulting in a fibromus-
cular membrane that divides this structure into two
chambers®"'. Once this embryological remnant pro-
duces severe obstruction, the incidence of complica-
tions will be high, especially when associated to
other CHD; the most frequent are: interatrial or in-
terventricular septal defects, persistent left superior
vena cava, stenosis of one or more PPVV and, to a
lesser extent, mitral and aortic regurgitationslz’lg.

The vast majority of cases exhibit a myriad pre-
senting features of MS from early childhood onwards.
On exceptional occasions and due to favorable con-
ditions of obstacle permeability or absence of pul-
monary venous return disorders, some patients re-
ach adulthood with no symptoms at all, and therefo-
re without being diagnosedls’M.

Early diagnosis in asymptomatic patients is rather
challenging and most of the times this CHD is found
incidentally on routine examinations due to nonspe-

cific and subtle symptoms, such as dyspnea on exer-
tion, orthopnea, hemoptysis, atrial fibrillation and
chest pains’g’ls. All of this coincides with the case
presented in whom symptoms suggestive of MS
prompted consultation for cardiac evaluation. The
tests did not allow demonstrating associated CHD
and, apparently, the intra-atrial structure evidenced
in the transthoracic echocardiogram was not causing
significant restriction to intra-atrial blood flow, as
evidenced in the analysis of the spectral Doppler
curve in the mitral valve (Figure 3A).

Echocardiography is recognized as the method of
choice for diagnosis and hemodynamic evaluation of
this CHD. Pulsed and color Doppler modalities are
vital for chamber identification, as well as for asses-
sing intra-atrial pressure gradientsl6. The introduc-
tion and greater availability of transesophageal and
three-dimensional echocardiography and cardiac
magnetic resonance imaging has made possible a
more detailed and multilevel evaluation of the ori-
gin, extent, morphophysiology and CHD associated
with this peculiar malformation'®"®

The surgical approach commonly proposed is re-
moval of the membrane, especially in symptomatic
patients regardless of age. In the case of asymptoma-
tic or oligosymptomatic adults, a controversial di-
lemma arises as to whether maintaining a conserva-
g\gg approach or proceeding with surgical treatment

Li et al’”! published an article in which two selec-
ted cases underwent a hybrid approach: intraopera-
tive balloon dilatation of the membrane —based on
the standard principles of percutaneous mitral val-
vuloplasty- followed by surgical resection, with the
aim of exploring the feasibility of this type of strategy
for the treatment of cor triatriatum sinister, and con-
cluded that a percutaneous strategy is recommen-
ded only for isolated forms of cor triatriatum sinister,
where all PPVV drain into the LA. Moreover, a num-
ber of anatomical features that may predict success-
ful outcome of the procedure should be considered:
membrane location, stenosis degree of PPVV, mem-
brane calcification and presence of other CHD; as its
longterm efficacy is yet to be confirmed. For the
time being, surgical treatment remains the most suc-
cessful for cor triatriatum sinister in symptomatic
adult patients, especially when there are other CHDs
requiring surgical correctionm; however, structural
heart surgery could eventually become a feasible
low-risk solution for these patients, without requiring
median sternotomy and cardiopulmonary bypass.
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CONCLUSIONS

This is the first case diagnosed at the Clinica Girassol
and, probably, in Angola. Hence, the finding should
be thoroughly reviewed and published since, due to
the infrequent incidence of this CHD, all details of
this condition are not fully known. That could lead
to misdiagnosis or even worse, to the assumption
that it is nothing more than an intracardiac foreign
body or a false image due to addition at the time of
performing the echocardiogram; leading to an erro-
neous approach if the physician lacks experience,
badly affecting the patient.
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