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Presentamos el caso de un paciente escolar, derivado por la presencia de dolor toracico recurrente, que
fue valorado por nuestro servicio donde se diagnosticé cor triatriatum, siendo una enfermedad suma-
mente rara, con una frecuencia del 0,1 al 0,4% de todas las cardiopatias congénitas. Se caracteriza por una
membrana fibromuscular que divide la cimara de la auricula izquierda en 2: una posterior, proximal a la
entrada de las venas pulmonares, y otra anterior, que contiene el apéndice auricular y la valvula mitral.
Clinicamente puede presentarse como arritmias cardiacas o como una enfermedad obstructiva grave en
el periodo neonatal, dependiendo del grado de integridad de la membrana. En este caso se realiz6 la
correccién quirdrgica del defecto, siendo exitosa. Actualmente el paciente se encuentra asintomatico y

continda en seguimiento.
© 2023 Sociedad Espafiola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Publicado por Elsevier Espaiia,
S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Cor triatriatum in an adolescent patient, case report and literature review

ABSTRACT

We present the case of a school patient, referred due to the presence of recurrent chest pain, who was
evaluated by our service where cor triatriatum was diagnosed, being an extremely rare pathology with
a frequency of 0.1 to 0.4% of all congenital heart diseases, characterized by a fibromuscular membrane
that divides the left atrium chamber into 2, one posterior, proximal to the entrance of the pulmonary
veins, and the other anterior, which contains the atrial appendage and the mitral valve. Clinically it can
present as cardiac arrhythmias or as a severe obstructive pathology in the neonatal period, depending on
the degree of integrity of the membrane. In this case, the surgical correction of the defect was performed,

being successful. The patient is currently asymptomatic and continues to be monitored.
© 2023 Sociedad Espafiola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Published by Elsevier Espafia,
S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

Es una enfermedad congénita rara que generalmente se diag-
nostica durante la nifiez. Fue descrita por primera vez en 1868 por

El cor triatriatum es una alteracién cardiolégica rara donde
la auricula izquierda se divide en 2 compartimentos por una
membrana fibromuscular con un orificio de didmetro variable.
Embriolégicamente es resultado de una incorporacién incompleta
de la vena pulmonar comiin embrionaria a la auricula izquierda’,
que forma como resultado una cdmara auricular proximal o acceso-
ria a la auricula verdadera, separada en 2 compartimentos por una
membrana fibromuscular. La membrana que separa la auricula en
2 partes varia significativamente en tamafio y forma. De acuerdo
con el grado de integridad de la membrana, el cor triatriatum puede
ser clasificado como obstructivo o no obstructivo?.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: alepejz@gmail.com (R.A. Pefia-Judrez).
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Churchyrepresenta el 0,4% de todas las malformaciones cardiacas?;
se encuentra en menos del 0,1% de las cardiopatias clinicamente
diagnosticadas3.

La aparicion de los sintomas esta en relacién con las propiedades
obstructivas que mimetizan la estenosis mitral y la presencia de una
comunicacién interauricular. El area de apertura de la membrana
no se altera con la edad y la presentacién tardia puede obedecer
al desarrollo de complicaciones, como insuficiencia mitral o fibri-
lacién auricular!2. Tanto el momento de aparicién de los sintomas
como el pronéstico de estos pacientes dependen de 2 factores: por
un lado, el didmetro de perforacién del orifico de la membrana
divisoria fibromuscular, y por otro, el grado de descompresién del
compartimento superior a través de una comunicacién interauri-
cular, o al conectarse esta a una via venosa pulmonar externa?. En
1965, McGuire et al. realizan una revisién de esta enfermedad en
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Figura 1. A. Vista de las 4 camaras donde se observa la membrana dividiendo la
auricula izquierda en 2 camaras. B. Eje largo en el cual se observa la membrana
fibromuscular que se encuentra por arriba de la valvula mitral.

adultos ya que en este grupo de edad se observé congestion pul-
monar progresiva y, con ello, el riesgo de dafio pulmonar, tratando
asi de mostrar la importancia del diagnéstico y manejo oportuno
de esta afeccién®.

El objetivo de este reporte es exponer el caso de un adolescente
con una cardiopatia de rara presentacién, en quien se diagnostico
de manera tardia cor triatriatum sinistrum tipico.

Presentacion del caso

Varén de 8 afios con diagnéstico de obesidad, cuenta con el ante-
cedente de dolor toracico de inicio y fin stibito sin acompafarse de
sintomas vagales, el cual se presenta con esfuerzo fisico moderado
y acompanado de disnea a medianos esfuerzos desde hace 8 meses.

Fue referido a nuestro servicio para valoracién y descartar enfer-
medad cardiaca. En la exploracién fisica se encuentran ruidos
cardiacos ritmicos con soplo expulsivo GII/VI en foco pulmonar, con
desdoblamiento amplio y fijo del segundo ruido, sin hepatomegalia
y con pulsos normales.

El electrocardiograma muestra bloqueo auriculoventricular de
primer grado y crecimiento de auricula y ventriculo derechos. En el
ecocardiograma transtoracico se observa una comunicacion inter-
auricular amplia tipo ostium secundum de 12 x 14 mm; ademas, en
la auricula izquierda se observa una membrana que divide la auri-
cula en 2 cavidades, la membrana presenta un orificio de 3 mm que
comunica ambas cavidades; en la cAmara posterior desembocan
las venas pulmonares y la anterior se comunica con el ventriculo
izquierdo (fig. 1Ay B) y se observa un conducto arterioso amplio.

Se presenta en sesion medicoquiriirgica, aceptindose para
cierre del defecto, ligadura del conducto arterioso y reseccion de
la membrana.

Por medio de una esternotomia media y una timectomia parcial
con protocolo de canulacién aorto bicava y cardioplejia retrégrada,
serealiza abordaje por auriculotomia derecha identificando septum
interauriculary comunicaciéninterauricular, la cual se ampliaiden-
tificando membrana en auricula izquierda con orificio central hacia
la valvula mitral. Se realiza reseccién de la membrana que cubre la
valvula mitral, cierre de la comunicacién interauricular y ligadura
del conducto arterioso, se induce pinzamiento adrtico e hipotermia
moderada, referencia en 4 cuadrantes con sutura de monofila-
mento, y se realiza reseccién de la membrana de 4 x 3 cm y grosor
de 3mm de espesor, cierre simple de la comunicacién interauri-
cular cribosa de 4 x 4 mm (fig. 2) y ligadura del conducto arterioso
de 3 mm de boca pulmonar. El tiempo total de pinzamiento aértico
fue de 57 min, y el tiempo de derivacién cardiopulmonar de 83 min.
Salida de bomba en ritmo sinusal. En el ecocardiograma posqui-
rargico no se observan cortocircuitos residuales ni remanente de
membrana en auricula izquierda (fig. 3).

El paciente se extubd a las 12 h posquirtrgicas, egresaindose a
las 48 h del procedimiento quirGrgico. Actualmente esta en segui-
miento sin complicaciones.
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Figura 3. Imagen transquirtrgica de la membrana (C), que se encontraba en la
auricula izquierda. A: Septum interauricular. B: Auricula derecha.

Discusion

El cor triatriatum es una enfermedad infrecuente, de etiologia
desconocida. Existen multiples teorias embrioldgicas; sin embargo,
ninguna hasta el momento ha sido absolutamente concluyente®.

Son multiples las cardiopatias asociadas, reportandose prin-
cipalmente conducto arterioso permeable, conexién anémala de
venas pulmonares, comunicacién interventricular y coartacion
aértica’. El caso que reportamos presentaba un conducto arterioso
amplio.

Como se mencioné previamente, la presentacion clinica
depende del grado de obstruccién intraauricular, y las anomalias
cardioldgicas asociadas, la severidad de la falla cardiaca y la hiper-
tensién pulmonar pueden variar?. En este paciente, el tamafio de la
comunicaciéninterauricular eraampliay no presentaba gradiente a
través de la membrana, por ello no presentaba datos de congestién
pulmonar.

La recesiéon de la membrana utilizando bomba de circulacién
extracorpérea es el tratamiento definitivo para estos pacien-
tes; aunque se reporta que el procedimiento quirtrgico de esta
enfermedad tiene una mortalidad baja, los resultados quirtrgicos
dependen de las cardiopatias asociadas®.

La recurrencia de la formacién de membrana es baja* y estudios
de seguimiento a largo plazo no refieren reoperacién, estenosis de
venas pulmonares o datos de hipertensién pulmonar>—>. En nues-
tro caso, hasta el momento no se han observado complicaciones
posquirdrgicas.

En muchos paises de Latinoamérica el acceso a la atencién en
cardiopatias congénitas es limitado, teniendo un retraso signifi-
cativo en el diagnéstico y manejo de estas enfermedades, con el
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incremento de morbimortalidad. Sin embargo, en muchas oca-
siones estos pacientes se valoraron previamente por un médico,
pasando por alto datos clinicos que pudieran ayudar a la deteccién
oportuna de estos pacientes.

Conclusién

El cor triatriatum sinistrum es una anomalia rara y ain mas en
etapas escolares. Aunque las técnicas de imagen son importantes
para su diagnéstico, la clinica nunca debe dejarse a un lado y debe
seguir siendo el pilar de la sospecha de las cardiopatias congénitas.

La mortalidad quirtrgica es baja, sin embargo, depende de las
cardiopatias asociadas. El caso que presentamos fue un hallazgo
incidental.

Consideraciones éticas
Para realizar esta presentacién de caso se solicité y se obtuvo

el consentimiento informado de los padres y el paciente para su
publicacién.
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Financiacién
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