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Resumen

Objetivo: describir la técnica quirdrgica para la correccion del cor triatriatum mediante fotos reales y video de la intervencion.
Método: Revisién de literatura e ilustracion con imagenes de la anatomia real de esta enfermedad en una intervencion
realizada en una paciente de sexo femenino de 68 afios, quien consulté por disnea y le fue documentado cor triatriatum
sinister. Resultados: Intervencion quirdrgica ilustrada de cor triatriatum sinister en paciente adulta, con recuperacion de la
clase funcional. Conclusiones: El objetivo del tratamiento quirdrgico en el cor triatriatum es restablecer la anatomia cardiaca
normal ademas de corregir las anomalias asociadas que frecuentemente se encuentran presentes en esta entidad.

Palabras clave: Corazon triatrial. Cardiopatias congénitas. Procedimientos quirdrgicos cardiovasculares.

Abstract

Objective: fo describe the surgical technique for the correction of Cor triatriatum by real photos and video of the intervention.
Methods: literature review and illustration with images of the real anatomy of this pathology in an intervention performed on
a 68-year-old female patient who consulted for dyspnea and cor triatriatum sinister was documented. Results: lllustrated
surgical intervention of cor triatriatum sinister in an adult patient, with recovery of functional class. Conclusions: The objec-
tive of the cor triatriatum surgical treatment is to restore a normal cardiac anatomy in addition to correct associated anomalies
that are frequently present in this entity.

Keywords: Cor triatriatum. Congenital heart defects. Cardiovascular surgical procedures.

distal contiene clasicamente a la auriculilla izquierda.
Este septo fibromuscular puede presentar orificios
(ostium o fenestras) que, al generar restriccion al flujo

Introduccion

El cor triatriatum clasico (tipico, o cor tritriatum sinister)

es una anomalia cardiaca congénita en la cual la auricula
izquierda se encuentra dividida por un septo o membrana
configurando dos cdmaras: una camara proximal con-
tiene el ingreso del drenaje venoso pulmonar y otra
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sanguineo, condicionan la presentacion clinica'. La
incidencia estimada es del 0.1%? de todas las cardio-
patias congénitas y se presenta una relacion de hom-
bre a mujer de 1.5:1 veces®.
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Historia

En 1868, Church describié una entidad que deno-
mind “septum anormal en la auricula izquierda™. Mas
tarde, en 1875, Rokitansky describié el cor triatriatum
dexter. En 1905, Borst propuso el nombre de cor tria-
triatum para hacer referencia a la presencia de un
corazén con tres cavidades auriculares®. Luego, Van
Praagh y Corsini caracterizaron dicha entidad como
una “cémara atrial izquierda proximal” o “camara
venosa pulmonar comun” refiriéndose a la porcion
atrial proximal generada luego de la separacién mem-
branosa anormal de la auricula y fue asi como se cla-
sificé dentro del capitulo de las anomalias del drenaje
venoso andémalo®. Hacia 1949 y 1962, Loeffler’ y Lam
propusieron la clasificacién para cor triatriatum. En
1956, Vineberg y Gialloreto®° hicieron mencién a las
técnicas quirtrgicas para la correccién del defecto'®'".
Entre 1960 y 1965 se realizaron las primeras revisiones
de las diferentes series publicadas hasta ese entonces
acerca del tema'®'®. En 1964, Miller diagnosticé el
defecto a través de angiografia. Y, finalmente, Ostman
y Smith, en 1984, y Wolf, en 1986, precisaron el diag-
nostico por medio de ecocardiografia.

Etiologia

El cor triatriatum se encuentra dentro del capitulo de
alteraciones en el drenaje venoso pulmonar. La pre-
sencia de mudltiples variaciones hace complejo definir
la embriogénesis de esta entidad. Algunas hipotesis
consideran el crecimiento anormal del septum primum,
mientras otras indican que la etiologia se explica por
la falla de una vena pulmonar comun para incorporarse
a la auricula izquierda como propuesta mas aceptadaZ.
Para explicar el desarrollo de esta entidad, se ha con-
siderado la secuencia: mala septacion y mala incorpo-
racién y entrapamiento’*'¢, que conduce a la divisién
anormal del atrio comprometido.

Clasificacion

Para la clasificacion del cor triatriatum se tiene en
cuenta la presentacion anatomica; segun el drenaje
total o parcial de las cuatro venas pulmonares y la
comunicacion o no con las cavidades atriales’. En la
literatura se destacan diferentes modalidades de clasi-
ficacion. La nomenclatura utilizada no es uniforme y
dificulta la revisién y busqueda de informacion®.

Entre las clasificaciones mas referenciadas se
encuentran las de Lam y Loeffer, descritas por los

grupos de cirugia cardiovascular congénita y cardiolo-
gia pediatrica®.

Clasificacion anatomica de Lam?18-20

I. La camara anormal (camara venosa pulmonar)
recibe todas las venas pulmonares y se comunica
con la auricula izquierda. La camara proximal recibe
todas las venas pulmonares y la camara distal con-
tiene la auriculilla/apéndice auricular izquierdo y la
valvular mitral.

A: Sin otras conexiones: cor triatriatum clasico.

B: Con otras conexiones andmalas:

1. Ala auricula derecha directamente.

2. Con drenaje venoso anormal total.

[l. La camara anormal (camara venosa pulmonar)
recibe todas las venas pulmonares y no se comunica
con la auricula izquierda.

A: Conexiones andmalas a la auricula derecha
directamente.

B: Con drenaje venoso anémalo total.

lll. Cor triatriatum subtotal:

A: La camara anormal (cadmara venosa pulmonar)
recibe parte del drenaje venoso pulmonar y se
conecta con la auricula izquierda.

B: La camara anormal (camara venosa pulmonar)
no recibe del drenaje venoso pulmonar de forma
normal y se conecta con la auricula izquierda.

Clasificacion de Loeffler!®20

Se basa en el nimero y el tamafio de las fenestras
o de la ostia en la membrana fibromuscular que divide
la auricula izquierda:

1. Ausencia de conexion entre las dos cémaras. La
camara accesoria (proximal) se puede conectar con
la auricula derecha o el drenaje venoso pulmonar
sera anormal de alguna forma.

2.Hay una o pocas y pequefas fenestras en la mem-
brana intraatrial.

3.Existe una conexién amplia entre las dos camaras
por un orificio grande y unico (esta es la mas usual
en pacientes de edad adulta ya que no presentan un
comportamiento hemodinamico obstructivo a dife-
rencia de los tipos 1y 2, cuyo comportamiento obs-
tructivo al flujo condiciona una presentacion clinica
a edades muy tempranas).

En cuanto a anatomia, también se puede clasificar
de acuerdo con la morfologia de la membrana fibro-
muscular®’, ya sea diafragmatica, en reloj de arena o
tubular.
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También se describen variantes de la presentacion
como las siguientes?":

— Atipico: presentacion diferente a la descrita como
tipica.

— Dextrum: presentacion auricular derecha.

— Parcial: drenaje parcial de las venas pulmonares a
la camara atrial izquierda.

— Restrictivo: comportamiento obstructivo al flujo a
nivel del ostium en la membrana anormal que divide
la auricula comprometida.

— No restrictivo.

El cor triatriatum derecho se reporta en menor fre-
cuencia (0.025% de todas las cardiopatias congéni-
tas)?? y se explica por alteraciones durante la circulacion
fetal que generan la presencia de remanentes de la
valvula derecha del seno venoso, que, en condiciones
normales, debe reabsorberse. La vélvula izquierda se
incorpora al septum secundum y genera las vélvulas
de Eustaquio (vena cava inferior) y de Tebesio (seno
coronario). Una red de Chiari prominente (anatémica-
mente relacionada con la crista terminalis) puede con-
fundirse con cor triatriatum dexter ya sea por septacion
aparente o también por redundancia de la valvula de
Eustaquio, que incluso puede causar prolapso a través
de la valvula tricispide hacia el ventriculo derecho
originando algun grado de obstruccion al flujo. Se dis-
tingue a través de la identificacion del sitio de insercion
de la membrana; si se trata de cor triatriatum dexter
este se inserta en el septo interauricular a diferencia
de la redundancia de la red de Chiari o valvula de
Eustaquio, cuya insercion es en la desembocadura de
la vena cava inferior a la auricula derecha®-26.

Otros defectos cardiacos asociados al cor triatria-
tum se presentan con frecuencia (rangos entre 24 y
80%)10.26.27;

— Comunicacion
permeable.

— Ducto arterioso persistente.

— Vena cava superior izquierda persistente.

— Drenaje venoso anémalo parcial o total (la mas fre-
cuente — 1/3 de los pacientes)?®.

— Comunicacion interauricular tipo seno venoso.

— Comunicacion interauricular tipo ostium primum.

— Comunicacion interventricular.

— Ventriculo izquierdo hipoplasico.

— Coartacion de la aorta.

— Interrupcion del arco adrtico.

La presentacion clinica del defecto depende de la
presencia 0 no de obstruccion al flujo sanguineo, con-
dicionada por la anatomia auricular. Aquel no

interauricular o foramen oval

obstructivo usualmente se diagnostica como hallazgo
incidental en el curso de una investigacion por otra
causa y es esta variante la que comunmente se docu-
menta en la edad adulta’?°.

No hay una manifestacion patognomonica de esta
entidad; sin embargo, se asemeja a la clinica de este-
nosis valvular mitral (en caso de presentarse como
lesion obstructiva al flujo). Por efecto mecénico puede
causar dilatacién auricular izquierda o fibrilacién auri-
cular, o favorecer la aparicion de trombos auriculares
izquierdos y riesgo de embolia sistémica®'<°.

Se ha interrogado la causa por la cual pacientes con
cor triatriatum desarrollan sintomas solo hasta la edad
adulta avanzada. Se postulan como mecanismos la
fibrosis y calcificacion de la membrana a lo largo de la
vida o de los orificios que posee, lo cual lleva a este-
nosis y obstruccion progresiva del flujo sanguineo. Por
otra parte, la aparicion de algun grado de valvulopatia
mitral o fibrilacién auricular podria precipitar sintomas
y clinica de falla cardiaca®'.

Al estar asociada con defectos de tipo comunicacion
interauricular puede causar dificultad o complicaciones
al momento de la correccidn, ya sea por via percutanea
0 quirdrgica, ya que pueden originar embolia, mal posi-
cionamiento del dispositivo, entrampamiento de caté-
teres o focos de endocarditis?:26,

El tratamiento de esta entidad es quirdrgico y con-
siste en la reseccion de la membrana que origina la
malformacién.

Caso clinico

Se describe el caso de una paciente de 68 afos,
quien consulté por disnea y dolor toracico de cinco
meses de evolucion y antecedente de hipertension arte-
rial en manejo con verapamilo y losartan. Al examen
fisico se encontrd hipertension arterial, obesidad grado
| 'y soplo mesosistolico en foco pulmonar grado II/VI.
Mediante ecocardiograma, se documentd septacion
auricular izquierda (Fig. 1) dividiéndola en una camara
proximal y otra distal, la primera de ellas con el drenaje
de las cuatro venas pulmonares y la cadmara distal con-
teniendo la auriculilla izquierda; también se documentd
defecto del tabique interauricular tipo ostium secundum,
hipertension pulmonar moderada a grave y funcion ven-
tricular conservada. Se descartaron valvulopatias.

El cateterismo derecho demostré hipertensién pul-
monar (PSAP 59 mmHg; 59/26 42 mmHg — GTP 28 -
Qp: Qs 1.7:1 — Gasto cardiaco normal. Resistencia
pulmonar 5 unidades Wood).
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Figura 1. Ecocardiograma transesofagico en el que se observa septacion auricular izquierda configurando cor triatriatum

sinister.

—

INCISION
ESTERNOTOMIA MEDIA

Figura 2. Incision de esternotomia media.

Tratamiento

A continuacién, se describe e ilustra la técnica qui-
rurgica aplicada.

— Incision de esternotomia media (Figs. 2-5), canula-
cién central, circulaciéon extracorpérea, pinzamiento
adrtico y parada cardiaca (canulacién central de la
aorta ascendente y doble cava, cardioplejia por via
anterégrada fria).

— Apertura de la auricula derecha en bypass total y
exposicion de la anatomia auricular derecha
(Figs. 6 y 7), a través de la comunicacién interauri-
cular realizando ampliacién de la misma; ingreso a

Figura 3. Canulacién central, circulacion extracorpdrea,
pinzamiento adrtico y parada cardiaca (canulacion central
de la aorta ascendente y doble cava, cardioplejia por via
anterograda fria).

la auricula izquierda para exposicion y exploracion
de la anatomia auricular izquierda (Fig. 8) documen-
tando membrana fibromuscular y cdmaras proximal
y distal con la relacion anatémica del drenaje venoso
pulmonar, auriculilla izquierda y valvula mitral.

— Reseccion de la membrana o septo fibromuscular y
anatomia auricular izquierda posterior a la reseccion
(Figs. 9 y 10).
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Figura 4. Diagrama exposicion cardiaca y canulacion central.

Figura 5. Reparo y preparacion de pericardio para
reconstruccion del defecto del tabique auricular.

INGRESO CAVIDADES
AURICULOTOMIA DERECHA

Figura 6. Apertura de la auricula derecha bajo circulacion
extracorporea y parada cardiaca.

— Cierre de la comunicacion interauricular con parche
de pericardio autélogo (Figs. 11 y 12), cierre de la
auriculotomia derecha, maniobras de retiro de aire,
retiro de la pinza adrtica y salida de circulacion
extracorpérea.

Cor triatriatum en el adulto

CAVA SUPERIOR ™ COMUNICACION INTERAURICULAR

)

CATETER S.GANZ

OSTIUM SENO CORONARIO -
-~ >. 2

CAVA INFERIOR

Figura 7. Apertura de la auricula derecha en bypass total
y exposicion de la anatomia auricular derecha.

COMUNICACION INTERAURICULAR

/ ~¢

Figura 8. A través de la comunicacion interauricular se realiza
ampliacion del defecto; se ingresa a la auricula izquierda, y
se explora de la anatomia. Se observa membranafibromuscular
y camaras proximal y distal con la relacién anatémica del
drenaje venoso pulmonar, auriculilla izquierda y valvula mitral.

AMPLIACION QUIRURGICA PARA
EXPOSICION
AURICULAR IZQUIERDA

Figura 9. Reseccion de lamembrana o septo fibromuscular.

La evolucién posoperatoria fue favorable y sin com-
plicaciones. En seguimiento clinico de mas de cuatro
afos, se observa mejoria de la clase funcional y
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DRENAIJE VENOSO PULMONAR m

AURICULILLA IZQUIERDA

REMANENTE DEL SEPTO/MEMBRANA

Figura 10. Anatomia de la auricula izquierda posterior a reseccion de la membrana.

@™ o\

\ , _
CORRECCION COMUNICACLE:I ‘ .‘ 4
\ Sl I

Figura 11. Cierre de la comunicacion interauricular con
parche de pericardio autélogo.

Figura 12. Parche de pericardio implantado en el tabique
interauricular restableciendo anatomia normal.

ausencia de nuevos sintomas. En el ecocardiograma
de control se evidencia anatomia cardiaca restablecida
a la normalidad e hipertension pulmonar de grado leve.

Conclusién

El cor triatriatum es una enfermedad congénita cuya
presentacion clinica depende de la condicién anaté-
mica que exhiba. En el curso de la evolucién puede
asemejar una estenosis mitral. El diagndstico oportuno
y correcto depende de la sospecha clinica y de la pre-
paraciéon del equipo de salud. El objetivo del trata-
miento quirdrgico es restablecer la anatomia cardiaca
normal, ademas de corregir las anomalias asociadas a
esta entidad.

Puntos clave

¢ Qué se sabe del tema?

El cor triatriatum es una entidad congénita de pre-
sentacion inusual. Desde el punto de vista anatémico,
se trata de una divisién anormal auricular que puede
no generar afeccion hemodinamica o con el tiempo
producir sindrome de falla cardiaca por obstruccion del
flujo sanguineo segun la forma de presentacion. Su
incidencia es muy baja y el tratamiento quirdrgico es
una herramienta de manejo importante.
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¢ Qué aporta de nuevo?

A través de una secuencia fotogréfica y videogréfica
de la anatomia real, que ilustra la intervencion de esta
enfermedad, se aportan a la literatura y al mundo médico
imagenes reales de un procedimiento poco usual para
el tratamiento de una enfermedad congénita del adulto.
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