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RESUMEN

Presentamos el caso de una paciente femenina de cuatro
meses de edad quien ingresé al Servicio de Urgencias por
presencia de polipnea y cianosis; se le diagnostic canal atrio-
ventricular completo balanceado asociado a cor triatriatum,
lo cual es extremadamente raro en los enfermos pediatricos.
Existen casos reportados en los cuales el diagnéstico se
realizo por cateterismo cardiaco o post mortem debido a que
el retraso en el diagnéstico y manejo puede llevar al rapido
desarrollo de enfermedad vascular pulmonar. En nuestro
caso, el diagndstico se realizé de forma oportuna, lo que
permitié tener un tratamiento quirdrgico de manera exitosa,
sin complicaciones.
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INTRODUCCION

La asociacion entre canal atrioventricular (CAV) y cor
triatriatum (CT) es muy rara, siendo comdn su presen-
tacion con datos de hipertension arterial pulmonar, la
cual es atribuida al CAV. Se han reportado sélo 14 casos
en la literatura; la mayoria han sido diagnosticados por
cateterismo cardiaco y post mortem.2

El CT es una forma no comun de obstruccién al
flujo venoso pulmonar; es resultado de la incorporacién
incompleta de las venas pulmonares al atrio izquierdo
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ABSTRACT

This is the report of a four-month-old female infant, who
presented in the emergency department with a history of
polypnea and cyanosis; the diagnosis was complete atrio-
ventricular septal defect and cor triatriatum, an extremely
rare association in the pediatric population. There are some
reported cases in the literature; however, a significant pro-
portion were diagnosed on cardiac catheterization or post-
mortem because a late diagnosis could be complicated by
pulmonary hypertension. In this case, the rapid diagnosis
led to a successful surgical treatment without complications.

Key words: Complete atrioventricular septal defect, cor triatria-
tum, echocardiography, pulmonary hypertension, cyanosis.

en su porcidn posterior, en el cual la unién de las venas
pulmonares con la auricula izquierda se lleva a cabo a
través de una camara accesoria y la comunicacién entre
ambas es a través de un pequenio orificio. Su incidencia
varia entre el 0.1 y el 0.4% de todas las cardiopatias
congénitas.

Por otro lado, el CAV es una cardiopatia congéni-
ta con una incidencia aproximada de 34.8 por cada
100,000 recién nacidos vivos, por lo que representa la
novena cardiopatia congénita mas comun. Se debe a
una alteracion en la formacion del tabique atrioventri-
cular y afecta, en su mayoria, a pacientes con trisomia
21. Se clasifica como completo cuando existe una valvu-
la atrioventricular comin y como parcial cuando existe
una vélvula atrioventricular derecha e izquierda.?*®

Realizamos el reporte de una paciente de cuatro
meses de edad con diagndstico de CAV completo con CT
obstruido, las cuales son asociaciones poco frecuentes y
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que ha sido poco reportada en la literatura. En algunos
casos, el diagndstico se realiza post mortem debido a
que desarrollan rapidamente enfermedad vascular
pulmonar por la gran sobrecarga de flujo a nivel pul-
monar; en el paciente que se presenta el diagndstico
oportuno permiti6 realizar una correcciéon quirdrgica
exitosa, con evolucion favorable.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de cuatro meses de edad, con peso
de 3.8 kg (por debajo de percentil 3 [< p 3]), talla de
52 cm (< p 3), que acudid a valoracién por cianosis al
llanto y polipnea progresiva desde el segundo mes de
vida. A la exploracién fisica, la nifia presentaba un
fenotipo normal, tenia cianosis leve, sin datos de falla
cardiaca, torax simétrico, precordio hiperdinamico,
ruidos cardiacos ritmicos con soplo sistélico grado III/VI
en el cuarto espacio intercostal izquierdo; abdomen con
higado a la derecha a cuatro centimetros del reborde
subcostal; pulsos periféricos y centrales simétricos. El
electrocardiograma (Figura 1) revelaba ritmo sinusal,
con frecuencia de 147 latidos por minuto, eje de P +
30°, PR 140 mseg, eje QRS-150°, QTc 0.40, con datos
de crecimiento biventricular. La radiografia de térax
(Figura 2), con situs solitus, levocardia, levoapex, indice
cardiotoracico de 0.60, crecimiento ventricular derecho
y datos de flujo pulmonar aumentado.

En el ecocardiograma (Figuras 3 a 5) se encontrd
la presencia de un CT obstruido con una boca de tres
milimetros a la llegada a la auricula izquierda, con
gradiente maximo de 20 mmHg; también se evidencid
CAV completo tipo A de Rastelli balanceado, con ramas
pulmonares llegando al atrio izquierdo.

Se presento6 en sesion clinico-quirturgica, donde se
acordo realizar la reseccion de la membrana de CT y
correccion total del CAV. Durante el procedimiento qui-
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Figura 1. Electrocardiograma. Ritmo sinusal con frecuencia de
147 latidos por minuto, eje de P + 30°, PR 140 mseg, eje QRS-
150°, QTc 0.40, con datos de crecimiento biventricular.

rargico, los hallazgos fueron CAV completo balanceado
tipo A de Rastelli, una comunicacién interventricular
de entrada de 5 X 13 mm con una comunicacion interau-
ricular ostium primum de seis milimetros. Se realizé
correccién del CAV completo con técnica de dos parches;
cierre de hendidura de la porcién izquierda de la val-
vula atrioventricular comun. Las venas pulmonares se
conectaron con la auricula izquierda, donde se observd
una membrana con un orificio de seis milimetros, la
cual se reseco a través de la comunicacién interauri-
cular. El tiempo de perfusion fue de 135 minutos y el
tiempo de pinzamiento adrtico de 100 minutos. La pa-
ciente presentd una evolucién postquirdrgica favorable,
y egres6 a domicilio a los 12 dias.

DISCUSION

El CAV representa del 4 al 5% de las cardiopatias
congénitas y suele tener una presentacién tUnica. Las
asociaciones mas frecuentes son con tetralogia de Fa-
llot, transposicion de grandes arterias y heterotaxias.
Tiene una incidencia de 0.3-0.4 por cada 1,000 recién
nacidos vivos. Es una cardiopatia que conduce rapida-
mente al desarrollo de enfermedad vascular pulmonar
debido al hiperflujo, que puede llevar a estos pacientes
a ser inoperables.3*

En cuanto a la obstrucciéon congénita al flujo venoso
pulmonar, se puede clasificar en cuatro subtipos: 1.
Estenosis mitral congénita; 2. CT sinister (el cual se
reporta en nuestro caso); 3. Obstruccién de las venas

-

Figura 2. Radiografia de torax. Situs solitus, levocardia, levoa-
pex, indice cardiotoracico de 0.60, crecimiento ventricular dere-
cho 'y datos de flujo pulmonar aumentado.
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Figura 3. Imagen 3D que muestra el cor triatriatum (CT); la fle-
cha marca la membrana que divide la camara proximal (CP),
que recibe el flujo de las venas pulmonares, y la cdmara distal
(CD), que representa la auricula izquierda; con un asterisco se
muestra la orejuela izquierda, que se encuentra por debajo de la
camara proximal, atrio derecho (AD).

@

. L3

Figura 4. Imagen ecocardiografica bidimensional que muestra
la presencia del cor triatriatum; se muestra una vena pulmonar
derecha (VP) que drena en la camara proximal, la membrana
que divide las dos camaras, la proximal y la distal, que es el atrio
izquierdo (Al), atrio derecho (AD) y la comunicacion interauricu-
lar (Cl) que comunica ambos atrios.

pulmonares, y 4. Anillo supramitral. E1 CT sinister
resulta de una incorporacién incompleta de la vena pul-
monar comun a la porcion posterior del atrio izquierdo;
tiene una incidencia de 0.1-0.4% de las cardiopatias
congénitas.?6

La primera descripcion se realizé por Church en
1868 en un estudio post mortem. El CT es caracteriza-
do por la presencia de una membrana fibromuscular
que subdivide el atrio izquierdo; la camara proximal
posterosuperior recibe las venas pulmonares, mientras
la camara anteroinferior contiene la valvula mitral y
el apéndice atrial izquierdo. Los sintomas, que inclu-
yen la presencia de sobrecarga de cavidades cardiacas
derechas, se deben a la presencia de obstruccién en
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Figura 5. Imagen bidimensional que muestra el canal atrioven-
tricular (CAV) completo; se muestra la presencia de una sola
valvula atrioventricular. Se realiz6 la medicion y division manual
de la porcidn derecha e izquierda de la valvula, que permite de-
terminar que la valvula tiene una relacion simétrica con los dos
ventriculos.

la comunicacién de estas camaras. Las tres posibles
vias de comunicacion entre las camaras son: I. Comu-
nicacién entre la cAmara proximal y el atrio derecho;
II. Entre el atrio derecho y la camara distal; III. A
través de fenestraciones de la membrana que divide
las cAmaras.5®

En el caso presentado, la paciente acudi6 a valora-
c16n por presencia de cianosis y datos de congestién que
iniciaron a los dos meses de vida, datos que clinicamen-
te son compatibles con una cardiopatia de hiperflujo
pulmonar como el CAV o una obstrucciéon al flujo de
las venas pulmonares.

En el cuadro I se hace un resumen de los casos
reportados en la literatura, con resultados quirurgicos
y asociaciones.

Con base en los datos mostrados en el cuadro I,
es importante sefialar que antes de 1979 la ecocar-
diografia no estaba disponible y los diagnésticos se
basaban en la clinica o en datos obtenidos por angio-
grafia por lo que, las cardiopatias se definian hasta
la exploracién quirurgica o post mortem. Durante
esta época existen cuatro casos que asocian el CT
con CAV como nuestro caso; en ellos, el diagndstico
fue realizado post mortem en el primero y a través de
angiografia,'® exploracién quirtrgica y estudio post
mortem en los tres restantes.”'* Todos los casos se
reportaron en lactantes y son muestra del prondstico
y evolucién que tenian estos pacientes a edades muy
tempranas.

Fue hasta 1987 que Starc y colaboradores® re-
portaron el primer caso con éxito en el tratamiento
quirurgico en un individuo de seis meses con CAV
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1. Reporte de casos de canal atrioventricular con Cor triatriatum.

Tipo de canal Forma de
Referencia Afio Edad/sexo AV diagnéstico Resultado quirdrgico Asociaciones
Gahagan y Ziegler' 1967 4 afios/M Parcial Autopsia Defuncion posterior ~ VCSI-SC
al cierre del canal AV

Inoue et al. 1972 Se desconoce  Parcial Angiografia Exito -
Marin-Garcia et al.' 1975 7 meses/M Parcial Autopsia No se operd VCSI-SC/PCA/CAPVP

41 afos/F Parcial Autopsia No se operd VCSI--SC
Thilenius et al.'® 1976 2.5 meses/F Completo  Autopsia - PCA con coartacién
Thilenius et al.' 1979 2 semanas/F Completo  Angiografia Defuncién postqui- PCA

rirgica

6 semanas/M Parcial Angiografia Exito PCA

Richardson et al.” 1979 1 dia/M Completo  Quiréfano Defuncion VCSI
PCA

4 afios/F Completo  Quiréfano Defuncion VCSI-SC
Starc et al.8 1987 6 meses/M Completo  Quiréfano Exito -

6 meses/M Parcial Ecocardiogra-  Exito -

ma

Goel et al.! 1998 3 meses Parcial Angiografia Exito
Liu YY etal® 2007 11 meses Completo  Ecocardiografia  Exito Insuficiencia valvular
Lim CW? 2007 3 meses Parcial Ecocardiografia  Exito Insuficiencia de la

valvula AV izquierda

AV = Atrioventricular; VCSI = Vena cava superior; SC = Seno coronario; PCA = Persistencia del conducto arterioso; CAPVP = Conexién anémala parcial de venas

pulmonares; M = Masculino; F = Femenino.

completo y otro caso de CAV parcial con ayuda del
ecocardiograma; en el paciente que presentamos, el
ecocardiograma logrd definir exactamente la car-
diopatia y se decidié el tratamiento quirtrgico, con
lo cual se demuestra la utilidad y evolucién que ha
tenido el ecocardiograma en la practica clinica. El
ultimo caso reportado fue en 2007,° en un paciente
de 11 meses con la asociaciéon de CT mas CAV com-
pleto diagnosticado por ecocardiografia; se realizé
la correccién quirdrgica completa, teniendo como
principal complicacién postquirurgica la insuficien-
cia valvular. Cabe mencionar que dentro de los casos
reportados no existe, como en el nuestro, la presencia
de obstruccion de la membrana que separa la cAmara
proximal de la distal.

El cateterismo cardiaco es otro estudio que per-
mite descartar otras anomalias asociadas, ademds
de determinar la presién ventricular derecha, la
presion de la arteria pulmonar y la presion en cuiia.
En nuestro caso no se realizd, ya que por la edad, la
valoracién clinica y ecocardiografica no presentaba
datos de enfermedad vascular pulmonar; es por ello
que se tomo6 la decision de realizar la correccién
quirdrgica sin cateterismo.

CONCLUSIONES

Reportamos el diagnéstico clinico y ecocardiografico
oportuno de una asociaciéon poco frecuente: CAV con
CT, que permitié una correccién quirdrgica exitosa,
con una evolucién postquirdrgica favorable.
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