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RESUMEN

Titulo: COR TRIATRIATUM SINISTER, DESCRIPCION DE 18 CASOS
HOSPITALIZADOS EN EL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA
IGNACIO CHAVEZ DE 1976 A 2016

Introduccion: El cor-triatriatum sinister (CTS) es una malformacion cardiaca muy poco
comdun, descrita por Church en 1868 y denominada en 1905 por Borst, causada por un

defecto en la incorporacion de la vena pulmonar comun al atrio izquierdo.

Objetivo: Informar sobre las caracteristicas clinicas, método diagnoéstico y evolucién de

pacientes con Cor triatriatum sinister.

Pacientes y Método: Estudio retrospectivo, observacional, descriptivo y transversal. Se
incluyeron a pacientes del Instituto Nacional de Cardiologia “Dr. Ignacio Chavez”, durante
1 enero de 1976 al 31 de diciembre del 2016 (40 afios). En cada uno revisamos la
sintomatologia, en particular, datos de falla cardiaca derecha, izquierda y global. También
se recolecto informacion sobre los estudios realizados para el diagnostico, la decision de

tratamiento tomada en cada caso y la evolucion en cuanto a fallecimiento o sobrevida.

Resultados: Se atendieron a 18 pacientes, ocho (44 %) < 1 afo, siete (38.8%) entre 1y 18
afos y tres (16.6%) adultos. En los nifios, la media de la edad fue 4 afios (minimo de 1 mes
y maximo 17 afos); los adultos tuvieron 19, 31 y 75 afos. En 14 pacientes (77.7%) se

asociO a otras anomalias cardiacas asociadas. La falla cardiaca fué mas frecuente en los



menores de un afio ademas de datos asociados a otras malformaciones cardiovasculares. En

los adultos el diagnostico fue por hallazgo durante la valoracion de otras enfremedades.

Conclusiones: La sintomatologia de CTS varié con la edad y en relacion a las
malformaciones asociadas y el grado de obstruccion. Los cuadros clinicos pediatricos
fueron maés sintomaticos en relacion a los adultos. Esta cardiopatia puede ser letal en

edades tempranas si no se sospecha el diagnostico.



PALABRAS CLAVE

Cardiopatia congenita; cor triatriatum sinister; membrana fibromuscular; vena pulmonar

comun; hipertension venocapilar pulmonar; comunicacion inter- atrial.



INTRODUCCION

El corazén triatrial izquierdo o cor triatriatum sinister (CTS) es una malformacion
cardiaca muy poco comun, hasta la fecha no asociada a ninguna alteraciones genetica
especifica. Es producida por un defecto en la incorporacién de la vena pulmonar comdn al
atrio izquierdo. Aunque descrita por Church en 1868 y en 1905 Borst utilizé por primera
vez el término, describiendo una cardiopatia congenita rara por un defecto embrionario en
la unién de las venas pulmonares con la auricula izquierda 2. En 1956 Vineberg realiz6
la primera cirugia correctiva de ésta patologia ™).

El CTS se caracteriza por ser una membrana fibromuscular que divide el atrio izquierdo en
dos camaras; la proximal recibe el drenaje de las venas pulmonares y la distal de donde
surge la orejuela izquierda y se conecta habitualmente con la valvula mitral. El origen de la
orejuela izquierda de la camara distal, el cual es el verdadero atrio izquierdo, permite hacer
el diagnostico diferencial con la membrana supravalvular mitral y con la estenosis mitral
congénita®. La membrana fibromuscular puede contar con uno o varios orificios, cuando
son pocos 0 uno es pequefio causa obstruccion al llenado de la auricula izquierda.

Existen diferentes variantes que se pueden acomodar en diversas clasificaciones; en la
primera se presenta un diafragma fibromuscular que separa el atrio izquierdo de la camara
accesoria sin evidencia externa de 2 cavidades atriales. En el segundo tipo, la membrana
genera una forma semejante a un reloj de arena, donde hay una constriccion externa que
separa las dos camaras. En el tercer tipo, o de estrechez tubular, se conecta una camara
accesoria con el atrio izquierdo G4. (Imagen 1). Pueden existir diferentes lesiones

asociadas como son: conexion andémala parcial de venas pulmonares (10% de los casos),
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vena cava izquierda persistente, Sindrome de Shone, defectos de las valvulas
atriventriculares, tetralogia de Fallot, doble via de salida de ventriculo derecho, coartacion

adrtica, comunicacion interventricular y conducto arterioso persistente (-6)

FISIOPATOLOGIA:

Durante la cardiogénesis, la vena pulmonar comun es incorporada al atrio izquierdo. Una
teoria propone que en el CTS esta union es incompleta resultando en una membrana que
subdivide el atrio izquierdo en dos cAmaras, otra teoria sugiere que la impronta de la vena
cava superior izquierda y de un seno coronario dilatado en la pared del atrio izquierdo
origina esta division - EI foramen oval y la orejuela se comunican con la parte distal del
atrio (atrio verdadero), lo cual hace el diagnostico diferencial con la membrana
supravalvular mitral ©,

El comportamiento fisiopatologico es una obstruccion al vaciamiento del atrio izquierdo al
nivel de las venas pulmonares, muy parecido con la estenosis mitral congénita (obstruccion
al llenado del ventriculo izquierdo) ™. La presentacion clinica depende de la presencia o
no de un orificio en la membrana y su tamafio. Ademas, influyen las caracteristicas de la
comunicacion interatrial cuando esta esta presente. Por ultimo, también influye la
presencia de otras malformaciones asociadas ®. El orificio en la membrana fibromuscular
puede oscilar entre los 2 y 10 mm. La obstruccion al llenado de la auricula izquierda se da
a este nivel, ya que generalmente la valvula mitral es de caracteristicas normales (Imagen
2.). La presion en el verdadero atrio es normal, pero es alta en la cdmara accesoria, 1o que
causa hipertension venocapilar pulmonar. Esta Gltima, dependera del diametro del orificio

entre las dos 2 camaras y si es una restriccion importante causara insuficiencia cardiaca
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congestiva venosa pulmonar. Por todo lo anterior, las consecuencias fisiopatologicas del
CTS estan directamente relacionadas con el tamafio de la comunicacion entre la camara
venosa proximal y el atrio verdadero(®?®)

La historia natural de la enfermedad, sin otras cardiopatias, dependera principalmente del
tamafno del orificio en la membrana fibromuscular. Si éste es pequefio, el paciente se
observara con mucha sintomatologia y la mortalidad sera elevada a una edad temprana; por
el contrario, cuando es amplio, pueden los pacientes ser asintomaticos hasta edades
mayores en la nifiez o incluso diagnosticarse en la edad adulta como un hallazgo. En
general, se estima que un 75% de los pacientes con defectos restrictivos mueren en la
infancia, si su defecto no es reparado®). En una revision de 37 pacientes realizada en 1960,

Niwayama informd que quienes tuvieron orificios interatriales menores de 3 mm
fallecieron en un promedio de 3.3 meses de vida; pero aquellos con orificio amplio, pero
obstructivo, la media de edad al fallecimiento fue de 16.1 afios ©®. En otro informe,
Caballero y colaboradores narran el caso de un joven de 17 afios en quien detectaron un
soplo cardiaco. Con su estudio clinico y ecocardiografico diagnostican CTS no obstructivo
con orificio de membrana de 21 mm entre las dos camaras (9- Este paciente sobrevivid sin

problemas.
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FRECUENCIA

El CTS es una malformacion rara, con una presentacion estimada del 0.1% al 0.4% del
total de nifios con cardiopatias congénitas. Segun la serie de la Clinica Mayo y la
Universidad de Alabama, en un lapso de 50 afios (de mayo de 1960 a septiembre del 2012)
se habian encontrado 25 casos 9 Por otro lado, el Instituto de Cardiologia en Texas, EUA
notifico la reparacion de este defecto en 25 pacientes durante un periodo de 21 afios ©). En
México se publicd en el 2007 una serie de 10 pacientes operados durante un periodo de 26

afos en el Hospital Infantil de México, Federico Gomez*?-
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL.:
Informar sobre las caracteristicas clinicas, método diagnostico y evolucion de pacientes
con Cor triatriatum sinister, atendidos en el Instituto Nacional de Cardiologia “Dr. Ignacio

Chavez” en el periodo de 1976 al 2016.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

e Describir los sintomas clinicos y signos encontrados en pacientes con diagndstico

de Cor triatriatum sinister

e Relatar las principales cardiopatias asociadas con el diagnostico de Cor triatriatum

sinister.
e Referir las complicaciones asociadas al Cor triatriatum sinister.

e Detallar la evolucion de los pacientes con diagnostico de Cor triatriatum sinister.
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METODOLOGIA

Disefio de invetigacion

Estudio de tipo retrospectivo, observacional, descriptivo y transversal.

Pacientes y Método

Se incluyeron a los pacientes atendidos en hospitalizacion en el Instituto Nacional de
Cardiologia “Dr. Ignacio Chavez”, durante el periodo del 1 enero de 1976 al 31 de
diciembre de 2016 (40 afios). Los pacientes fueron localizados del archivo clinico y del
registro de diagnosticos del instituto.

Los criterios de inclusion para el estudio fueron: expedientes de pacientes con diagndstico
corroborado de Cor triatriatum sinister internados en el Instituto Nacional de Cardiologia.
Se excluyeron a pacientes con diagnostico de conexion anomala total de venas
pulmonares; ya que esta condicion desde el punto de vista embrioldgico se considera una
fusién incompleta de la vena pulmonar comun con el atrio izquierdo, la conexion anémala
con concordaria con este mecanismo.

De cada expediente se revisaron: la edad de atencion por primera vez, el sexo del paciente
y los datos clinicos registrados. De los datos clinicos se recabé la sintomatologia motivo de
revision asi como la evolucion referidos en la historia clinica, notas de consulta externa y
hospitalizacion, notas de sesion del caso, etc. En particular, se buscaron datos de falla

cardiaca derecha, izquierda y global.
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Asi mismo, del expediente se obtuvo informacion sobre los estudios realizados para el
diagnostico confirmatorio de CTS: electrocardiograma, radiografia de torax,
ecocardiogramas, y otras estudios de imagen (tomografia computada o resonancia
magnética nuclear) complementarios si se realizaron. En particular, se revisd si el
diagnostico fue realizado por ecocardiograma transtoracico, transesofagico o por
cateterismo. En caso de haberse diagnosticado hasta el momento de la cirugia, también se
anoto.

Se revisO la decision de tratamiento tomada en cada caso y la evolucion en cuanto a
fallecimiento o sobrevida.

Analisis estadistico. Para realizar una mejor descripcion de las caracteristicas sintomaticas
y la evolucidn, se decidio agrupar a los pacientes segun su edad. Se integraron tres grupos:
menores de 12 meses cumplidos, de 1 a 18 afios de edad y los mayores de 18 afios. Para
cada grupo se resumieron la informacion sobre las condiciones clinicas y el tipo de CTS
asi como la evolucion. Dado que todas las variables fueron cualitativas, los datos fueron
resumidos en frecuencias simples y relativas en porcentajes. Para la comparacion entre los
grupos se utilizo la prueba estadistica de Exacta de Fisher de dos colas, dado el nimero
pequefio de pacientes esperados. Todos los analisis se realizaron con el programa en linea

http://www.vassarstats.net/fisher2x3y3x3.html. Se consideré un nivel de significancia

estadistica de alfa de < 0.05.

Aspectos éticos. Debido a que el estudio fue retrospectivo, se considerd sin riesgo para los

pacientes.
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RESULTADOS

Se incluyeron 18 pacientes, ocho (44.4 %) menores de un afo, siete (38.8%) entre uno y 18
afos y tres (16.6%) mayores de 18 afos. Por tanto, 15 (83.3%) fueron atendidos en el area
de pediatria del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”. Diez (55.5%) fueron
masculinos y ocho (44.4%) mujeres. En los nifios, la media de la edad fue 4 afios (minimo
de 1 mes y maximo 17 afos); para los adultos, las edades fueron 19, 31y 75 afios. En los
menores de un afio, la mediana de edad al diagndstico fue de cinco meses.

Encontramos en 14 pacientes (77.7%) otra u otras anomalias cardiacas asociadas. Para los
menores de 18 afios estos fueron: comunicacion interatrial en diez pacientes (55.5%) (Tres
restrictivas), comunicaciones intraventriculares en cuatro pacientes (22.2%), conducto
arterioso permeable en cuatro pacientes (22.2%), vena cava superior izquierda persistente
en cuatro pacientes (22.2%), conexién andémala parcial de venas pulmonares en tres
(16.6%) vy en menos frecuencia (con un solo caso): doble via de salida de ventriculo
derecho (DVSVD), estenosis aortica. (Tablal).

En los nifios y adolescentes predominaron los hombres y en los adultos las mujeres. La
presentacion clinica en los pacientes menores de un afio hubo més datos de falla cardiaca
derecha principalmente evidenciada por fatiga a la alimentacion y datos asociados a otras
malformaciones cardiovasculares. En los adultos la sintomatologia fue menos severa y en
general asociada a otra enfermedad (Tabla 2). En varios de los lactantes se encontro
taquipnea (20%) al momento de su ingreso y no fue raro; la hepatomegalia (75%). En 17
pacientes (94%) se evidencié un soplo sistolico en relacion con el defecto o con las

anomalias asociadas, en cuatro pacientes se identifico tambien un soplo continuo con
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reforzamiento sistolico en la region infraclavicular izquierda secundario a conducto
arterioso permeable. En los tres pacientes sin defectos asociados encontramos un soplo
sistolico suave intensidad I-11/VI en 4to a 5to espacio intercostal izquierdo con linea
paraesternal izquierda, sin irradiaciones, en el 4to paciente sélo se detecto arritmia cardiaca
a la auscultacion.

Cabe destacar para los tres pacientes adultos, la membrana intra-auricular no era
obstructiva, por lo cual, la sintomatologia mostrada correspondio a causada por la o las
otras malformaciones asociadas; en uno por conexion andémala parcial de venas
pulmonares (Imagen 3), en otro una comunicacion interatrial amplia y en el ultimo,
paciente con 75 afios de edad, una fibrilacion atrial. En éste, el diagndstico ocurrio durante
un ecocardiograma transesofagico.

Es de sefialar la mayor prontitud diagnostica en los pacientes con membrana obstructiva
(antes del afio de edad). Una excepcion fue un menor con 7 afios de edad, a quién se le
detecto esta malformacion al mes de vida por un soplo cardiaco, sin embargo, los padres
no acudieron a revision con ningun cardiologo hasta cuando el paciente mostré deterioro
importante en la clase funcional.

Los estudios radiolégicos (Tabla 3) confirmaron mayor frecuencia de cardiomegalia y
dilatacion de las cavidades derechas en los menores de un afio, aunque se evidencio en
todos los pacientes. Un dato relativamente comdn fue la presencia de arco pulmonar
abombado. La presencia de imagenes compatibles con hipertension venocapilar se observo
solo en los menores de un afo.

En el estudio electrocardiografico de los pacientes sin malformaciones cardiacas complejas

(diez pacientes 0 55%) se encontré ritmo sinusal en todos ellos. Se confirmd el crecimiento
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de cavidades derechas sobre todo en los menores de un afio (Tabla 4). El eje eléctrico
desviado a la derecha fue evidenciado en el 54% de los casos, de los cuales, en cuatro su
desviacion fue extrema a mas de 150 ° (18%).

Las condiciones asociadas al diagnostico del CTS se muestran en la tabla 5. Como se
muestra nifios fueron diagnosticados en gran medida por la asociacion con otras
malformaciones o por la presencia de datos de obstruccion del llenado de la auricula
izquierda. En 15 pacientes el ecocardiograma en sus modalidades transtoracico o
transesofagico permitio detectar la malformacion CTS. Solo en un paciente de nueve afos
se evidencid el Cor triatriatum sinistrum por cateterismo y en uno de los adultos se
evidencio durante el transuirdrgico de la correccion de una conexion andémala parcial de
venas pulmonares.

Del total de los 18 pacientes, 14 fueron llevados a cirugia correctiva o paliativa segun las
anomalias asociadas. Cuatro entraron a cirugia solamente para reseccion de la membrana
fibromuscular, en otros nueve ademas de tratar la patologia principal, se reseco la
membrana que dividia al atrio izquierdo, en un paciente no fue necesario resecar la
membrana. Solamente un paciente tuvo complicacion transquirargica relevante consistente
en un desgarro en atrio derecho meritorio de una plastia y reentrada a bomba de circulacion
extracorporea. La plastia fue realizada con éxito.

Un paciente de 1 afio 7 meses fallecio el cual tenia el diagnostico de un atrio comun, canal
atrio ventricular y estenosis infundibular severa aunado al Cor triatriatum sinister no
obstructivo. En su lugar de origen le realizaron una derivacion cavo pulmonar

bidireccional y fue referido a nuestra institucion, donde se decidié realizar una correccion
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biventricular la cual no fue exitosa. La causa del fallecimiento se debié a complicaciones

posoperatorias de la cardiopatia compleja y no tuvo relaciéon con el CTS

Tabla 1. Patologias asociadas en los pacientes con Cor triatriatum sinister

<l afo 1-18 afos >18 anos

N=8 N=7 N=3
Comunicacion inter-atrial 6 4 2
Persistencia de conducto arterioso 3 1 0
Comunicacion interventricular 2 2 0
Conexion anomala parcial de venosa pulmonares 2 0 1
Foramen oval 1 0 0
“Sling” pulmonar 1 0 0
Vena cava superior izquierda persistente 0 4 0
Estenosis pulmonar 0 1 0
Atrio comUn 0 1 0
Atresia tricuspidea 0 1 0
Membrana subvalvular adrtica 0 1 0
Estenosis aortica 0 1 0
Estenosis supravalvular pulmonar 0 1 0
Origen coronario izquierdo del seno coronario derecho 0 1 0
Doble via de salida del ventriculo derecho 0 1 0
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Tabla 2. Caracteristicas clinicas de los pacientes con Cor triatriatum sinister segun
edad al diagnéstico. (N= 18 pacientes)

<12meses 1al8afos > 18 afnos
N=8 N=7 N=3 p*
Sexo
Masculino 5 (62.5%) 4 (57.1%) 1 (33.3%) 0.69
Femenino 3 (37.5%) 3 (42.8%) 2 (66.6%)
Datos clinicos
Disnea  3(37.5%) 1(14.2%) 2(66.6%) 0.29
Hepatomegalia 6 (75%) 0 1(33.3%) 0.01
Fatiga al alimentarse 8 (100%) 0 0 0.00002
Soplo cardiaco 8 (100%) 7 (100%) 2 (66.6%) 0.16
Cianosis 2 (25%) 2 (28.5%) 1(33.3%) 1.00
Segundo ruido reforzado 5 (62%) 5 (71.4%) 2 (66.6%) 1.00
Diaforesis 6 (75%) 1(14.2%) 1 (33.3%) 0.057
Deterioro clase funcional 3 (37%) 1(14.2%) 2 (66.6%) 0.29
Desdoblamiento 2 ruido cardiaco 1 (12.5%) 1 (14.2%) 1 (33.3%) 0.55
Precordio abombado 1 (12.5%) 0 0 1.00
Hipocratismo digital 1 (12.5%) 0 (12.5%) 1(33.3%) 0.45

Prueba* exacta de Fisher 2 colas.
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Tabla 3. Hallazgos en la radiografia simple de térax en los pacientes con Cor

triatriatum sinister segun edad al diagndstico. (N= 18 pacientes)

< 12 meses 1 a 18 afos > 18 aflos  Valorp

N=8 N=7 N=3
Cardiomegalia 8 (100%) 6 (85.7%) 2 (66.6%) 0.15
Dilatacion cavidades derechas 7 (87.5%) 1 (14.2%) 2 (66.6%) 0.01
Arco de la pulmonar abombado 3 (37.5%) 1 (14.2%) 1 (33.3%) 0.65
Datos hipertension veno-capilar 4 (50%) 2 (28.5%) 0 0.36

Prueba* exacta de Fisher 2 colas
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Tabla 4. Hallazgos electrocardiograficos en los pacientes con Cor triatriatum sinister
sin otras anomalias cardiovasculares severas segun edad al diagnostico.

(N= 11 pacientes)

<12meses l1lal8afios > 18 anos

N=6 N=3 N=2 Valor
Y
Ritmo sinusal 6 (100%) 3 (100%) 1 (50%) 0.18
Eje desviado a la derecha 5 (83.3%) 2 (66.7%) 1 (50%) 0.72
Eje desviado a la izquierda 1 (16.6%) 0 0 1.00

Crecimiento auricula derecha 4 (66.6%) 2 (66.7%) 1 (50%) 1.00

Crecimiento ventriculo derecho 1 (16.6%) 0 0 1.00

23



Tabla 5. Condiciones cardiovasculares y método de diagndstico en los pacientes con

Cor triatriatum sinister segun edad al diagnoéstico. (N= 18 pacientes)

< 12 meses 1 a 18 afios > 18 afios  Valor
p*
N=8 N=7 N=3
Obstruccién a la auricula izquierda 4 (50%) 1 (14.2%) 0 0.13
Malformacion congenita
No 4 (50%) 1 (14.2%) 1(33.3%) 0.66
Menor 2 (25%) 2 (28.5%) 1 (33.3%)
Mayor 2 (25%) 4 (57%) 1 (33.3%)
Diagnosticado por
Ecocardiograma trans-toracico 7 (87.5%) 6 (85.7%) 1 (33.3%) 0.13
Ecocardiograma trans-esofagico 0 0 1(33.3%) 0.13
Por cateterismo 1 (12.5%) 1 (14.2%) 0 0.99
Diagnostico en el trans-operatorio 0 0 1 (33.3%) 0.13

Prueba* exacta de Fisher 2 colas
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DISCUSION

El CTS al ser una patologia con una frecuencia baja y si ademas no causa obstruccion en la
auricula izquierda no suele ser diagnosticada. De ahi la baja frecuencia de estudios donde
se informe sobres su existencia. Esta revision es de 40 afios en un centro de referencia
donde pudimos recolectar informacion de 18 pacientes.

Aunque en el CTS se han descrito distintas variantes anatdmicas, tales como: con un
diafragma fibromuscular sin evidencia externa de la dos cavidades izquierdas, una
constriccion externa que separa la vena pulmonar comun del atrio izquierdo en forma de un
reloj de arena, y el tercer tipo, con una estrechez tubular que conecta un camara accesoria
con el atrio izquierdo “*14); En nuestro estudio solo nos encontramos con el primer tipo
con una membrana fibromuscular interna.

Del total de pacientes, la poblacion mas numerosa consistio en la pediatrica y sobre todo en
los menores de un afio. Esta alta frecuencia se puede deber a la sintomatologia mas
marcada a esta edad, cuando es obstructivo, y a la asociacion de estas cardiopatia con otras
malformaciones. Varias de estas malformaciones suelen dar sintomatologia marcada con
signos tales como cianosis o falla cardiaca. Como se ha informado en otros estudios, las
cardiopatias mas asociadas han sido: la comunicacion interatrial, tetralogia de Fallot, la
doble salida de ventriculo derecho, la coartacion de la aorta, la comunicacion
interventricular, los defectos de la tabicacion atrioventricular, la persistencia de la vena
cava superior izquierda y la conexion anomala parcial de venas pulmonares. Nosotros en

esta revision encontramos las mismas asociaciones, con alta presencia de sintomaticos en
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los menores de un afio debido a la obstruccion de la membrana fibromuscular o a las
cardiopatias asociadas; se destaca las conexion total de venas pulmonares (15-18)-

Para los pacientes adultos el CTS fue un hallazgo. En ningln caso hubo obstruccion al
llenado de la auricula izquierda. EIl Unico paciente con sintomatologia marcada, fue un
varon de 19 afios con una conexion anomala parcial de venas pulmonares. Hay varios
casos de pacientes adultos reportados en la literatura los cuales por lo general cursan
asintomaticos, algunos puede desarrollar alguna arritmia o alguna otra condicion adicional
que lo predispone a un cuadro de insuficiencia cardiaca aguda o sub aguda 12829 un caso
ellos publicado por Trejo- Nava en México nos habla de una mujer de 23 afios de edad,
embarazada en la cual se detectd esta patologia obstructiva ademas de una comunicacion
interatrial ostium secundum de 19 x 20.5 mm (2),

Esta serie de casos es a nuestro conocimiento, es la méas grande reportada en México y por
el hecho de abarcar pacientes de diversos grupos etarios, pudimos analizar el
comportamiento a través del tiempo. Como se comento antes, los casos vistos en la edad
pediatrica no suelen ir solos y por ello, el prondstico parece no ser favorable; pero en los
casos adultos, la repercusion hemodinamica parece ser minima y por tanto, diagnosticada
como un hallazgo.

Es evidente que en los casos no asociados a cardiopatias complejas, el factor mas
importante para su sospecha es el nivel de obstruccion del flujo sanguineo de CTS al
ventriculo izquierdo. A medida que la obstruccion es mayor, los sintomas de congestion
pulmonar se hardn mas evidentes. La sospecha puede ser buscada en lactantes con
infecciones respiratorias bajas recurrentes (+16), datos de hipertension venocapilar pulmonar

sin otra causa aparente 41913 En estos pacientes, tal como se observé en nuestra revision
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la radiografia de térax y un electrocardiograma pueden ser de mucha ayuda. En ambas, se
identifica la dilatacion de las cavidades derechas. En la radiografia de térax es evidente la
imagen de abombamiento del cono de la arteria pulmonar(#10.19),

En la actualidad los estudios de ecocardiograficos son de gran utilidad para determinar esta
malformacion. Como se mostrO en esta serie, la mayoria de los pacientes fueron
diagnosticados con este estudio®. El prondstico de esta malformacién en sus formas no
obstructivas suele ser favorable. En algunos pacientes incluso no amerita manejo
quirargico. En los pacientes pediatricos el prondstico en gran parte depende del grado de
obstruccion ademas de la presencia y severidad de otras malformaciones ©%). Cuando la
lesion es Unica, como en el caso de algunos de nuestros pacientes, la indicacion de la
reseccion de la membrana fibromuscular cuando el gradiente méximo es superior a 9
mmHg #8190 El procedimiento de reseccion no suele dar secuelas y el pronostico es muy
favorable (10141520) En nuestros pacientes fallecidos, las causas fueron mas relacionadas a
las condiciones desfavorables de las cardiopatias asociadas.

La principal fortaleza de este estudio es el numero relativamente alto de pacientes
analizados y la posibilidad de analizar pacientes con esta malformacion desde recién
nacido hasta pacientes adultos, al ser nuestra unidad un centro de referencia nos permitio
acumular la experiencia en varios afios con distintas edades. Por otro lado, en todos se tuvo
el diagndstico confirmado de la malformacion y su evolucion después de la decision

terapéutica.
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CONCLUSIONES

El CTS es una enfermedad de baja prevalencia, cuya sintomatologia varia con la edad, las
malformaciones asociadas y el grado de obstruccion. Los cuadros clinicos pediatricos
fueron mas sintomaticos que en los adultos. No es infrecuente que esta malformacion pase
desapercibida a lo largo de la vida. El diagndstico suele realizarse por ecocardiografia y la
decision quirdrgica depende del grado de obstruccion. Esta cardiopatia puede ser letal en

edades tempranas si no se sospecha el diagnostico.
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LIMITACION DEL ESTUDIO

Varias limitaciones se deben considerar en nuestros resultados. Por el nimero de paciente
no pudimos encontrar todas las variantes de esta malformacion. Al ser un estudio
retrospectivo no se logro disponer de informacion sobre otros aspectos clinicos y genéticos
de los pacientes. Asi mismo, no se descarta un sesgo de referencia con lo cual solo se
evaluaron casos sintomaticos. Como se refirio previamente, si se deseara conocer mejor la
prevalencia de esta malformacion seria necesario un estudio a la poblacion, condicion que
pudiera no ser econOmicamente factible y cuestionable éticamente ante pacientes

asintomaticos.
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IMAGENES
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Imagen 1. Se observa en una vista de 4 camaras la auricula izquierda divida en dos

cavidades por una membrana.
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Imagen 2. Imagen ecocardiografica de acercamiento del atrio izquierdo en la ventana de
4 camaras donde se aprecia la membrana fibromuscular dividiendo el atrio izquierdo en

2 camaras.
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Imagen 3. Imagen ecocardiografica de acercamiento del atrio izquierdo en la ventana de
4 camaras donde se aprecia la membrana fibromuscular dividiendo el atrio izquierdo en

2 camaras.
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HOJA DE CAPTURA DE DATOS COR- TRIATRIATUM

NUmero:
Nombre:

Registro:

Edad al Ingreso: Fecha de Nacimiento:

Sexo:

Fecha de Ingreso INCICh Edad al Ingreso
CUADRO CLINICO
Disnea

Hepatomegalia Otros:

Lugar de Origen

Cianosis Deterioro de clase funcional , Fatiga a la alimentacion

EXPLORACION
FISICA

RADIOGRAFIA

ECG: Ritmo aQRS aP__ aT PR QRS

QT

CAl CAD

Ventriculos Otros

ECO

Fecha Hallazgos:

Cardiopatias asociadas:

CATETERISMO: Fecha:

Hallazgos:

OTROS ESTUDIOS REALIZADOS

CIRUGIA REALIZADA:

Fecha Complicaciones:

Edad a la fecha quirtgica:

Evolucion: vivo: si no:

Defuncion:

Cusa de muerte:

Complicaciones postquirdrgicas:
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