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En 1929, Andral, citado por Perloff (29),
fue el primero en describir esta anomalia y
fue Borst quien le dio nombre. La anomalia
se caracteriza por la desembocadura de las
venas pulmonares en una cavidad postero-
superior separa de otra anteroinferior por un
fino septum fibromuscular que habitual-
mente tiene uno o varios agujeros, aunque
rara vez no estd perforado. Casi todos con-
cuerdan en que la lesion resulta de la incom-
pleta incorporacion de la vena comin em-
brionaria a la auricula izquierda (16 (18).
Hasta 1960 se habian descrito 30 casos y
Keith (21), estim6 su frecuencia en 0.1%
dentro de las cardiopatias congénitas, aun-
que en otro estudio (19) fue de 0.4%en 474
autopsias en un periodo de 25 afios. En
1965, aparecieron los primeros reportes de
éxito quirtrgico (23) (33). En 1963, Je-
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gier (19) describio 3 casos con un éxito qui-
rurgico. Posteriormente, han aparecido re-
portes con mds frecuencia (1), ya sean des-
cripciones anatomicas o quirargicas. Como
este es el primer caso encontrado en nuestro
hospital y fue diagnosticado preoperatoria-
mente, hemos creido conveniente describirlo
y revisar la literatura, toda vez que es suscep-
tible de tratamiento quirdrgico.

Descripcion del caso

Es un paciente del sexo masculino, que
ingresé a los 9 meses de edad para realizarle
estudio hemodindmico, porque en un inter-
namiento previo tuvo edema de pulmoén, que
motivo la sospecha clinica de lesion obstruc-
tiva izquierda. Previamente a los 6 meses de
edad un estudio hemodindmico sélo demos-
tré6 una leve hipertension arterial pulmonar
(40 mm Hg) con presion capilar normal
(7 mm Hg). El parto fue eutdcico con Apgar
de 5 al minuto y 6 a los 5 minutos y con un
peso de 900 gramos. Presentd dificultad res-
piratoria leve al nacimiento y posteriormente
inicié una mayor severidad del cuadro que se
prolongé por espacio de 36 horas. Este cua-
dro cedid con tratamiento de sostén (calor,
humedad, oxigeno nasal). A las 72 horas de
edad, presentd paro respiratorio, el cual ce-
di6 con maniobras externas. En ese momen-
to la exploracién cardiopulmonar era clini-
camente normal. A partir de esta fecha, el ni-
fio inicid una serie de paros respiratorjos en
forma irregular y transitoria que cedian con

305



maniobras externas y que se prolongaron por
espacio de 7 dias. Entre tanto estuvo reci-
biendo oxigeno nasal, 1 litro por minuto. A
partir del décimo dia de edad no volvio a
presentar paros respiratorios, sin embargo
presentd cianosis generalizada al suspender el
oxigeno por diez dias mas. A partir del 21
dia de edad contintia con 02 al 40%en la in-
cubadora hasta el dia 34 de edad en que pue-
de suspenderse definitivamente sin presentar
cianosis. Se transfunde en dos ocasiones por
hemoglobinas de 7.4 y de 7.8 gr/dl. Se pasd
a cuna con un peso de 1.900 gramos después
de 2 meses y 13 dias de estar en incubadora.

Se operd de hernias inguinales a los 2 y
medio meses de edad. A los 3 y 5 meses de
edad, tuvo cuadros claros de infeccion pul-
monar. Posteriormente a esto se realizd el
primer estudio hemodindmico. Entre los 6 y
8 meses tuvo varios internamientos por insu-
ficiencia cardiaca. En el interin fue diagnosti-
cado ademds de hipotiroideo. Entre los ante-
cedentes familiares se encontr6: abuela pa-
terna y abuelo materno diabéticos e hiper-
tensos. Ambos padres y una hermana sanos.
La exploracién fisica mostré siempre datos
de cianosis que mejoraba con el 02 y en las
ultimas fechas insuficiencia cardiaca. Siem-
pre llamé la atencién la ausencia de soplos.
Las placas de toraz (Fig. 1) mostraron car-
diomegalia de grado variable con procesos in-
fecciosos neumonicos intermitentes, pero so-
bre todo, congestion pulmonar acentuada en
las Gltimas fechas. El FCG (fig. 2) dio datos
de hipertrofia ventricular derecha. Los cate-
terismos cardiacos mostraron: el primero so-
lo leve hipertensién arterial pulmonar
(40 mm Hg). No se hizo angiografia. El se-
gundo dio hipertension arterial pulmonar de
100 mm de Hg y presion capilar aumentada
de 19 mm Hg.. Se pasd por un agujero oval
valvulado a la orejuela izquierda.

La angiografia (fig. 3) mostrd una auricu-
la izquierda dividida en dos por un tabique.
En la porcién posterosuperior desembocaban
las venas pulmonares y la presion era alta. En
la anteroinferior estaba la valvula mitral y la
orejuela. Se hizo el diagndstico de Cor Tria-
triatum y finalmente se sometid a cirugia
con hipotermia profunda encontrindose un
tabique que dividia la auricula izquierda en
dos compartimientos, comunicados por un
pequefio agujero cerca del foramen ovale. Se
resecG. El postoperatorio se caracterizé por
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edema pulmonar y por el desarrollo de insu-
ficiencia renal. Falleci6 a las 24 horas de
operado por una hiperpotasemia severa.

Discusion

El Cor Triatriatum es un defecto poco
frecuente, considerandolo Keith (21) con
una frecuencia de 0.1% dentro de las malfor-
maciones congénitas cardiacas. La primera
descripcion de la anomalia fue hecha en
1829 por Andral y fue Borst quien le puso el
nombre que actualmente lleva. Desde el pun-
to de vista anatomico, la anomalia consiste
en el drenaje de las venas pulmonares en una
sola vena comin separada por un fino sep-
tum fibromuscular de la porcién anteroin-
ferior de la auricula izquierda constituida

por la orejuela y la valvula mitral. El septo
que divide la auricula tiene uno o varios agu-
jeros cuyo tamafio determinard el grado de
obstruccion. Se puede asociar a otras malfor-
maciones, siendo la comunicacion interauri-
cular y la persistencia del conducto arterioso
las mds frecuentes. Se ha reportado asociado
a otras anomalias tales como la coartacion
de la aorta (15), tetralogia de fallot, comuni-
cacion interventricular, canal A-V comiin,
transposicion de las grandes arterias. La ma-
yoria de los casos son de la auricula izquier-
da pero han sido descritos casos de la dere-
cha (7) (17) (30) (32).

La historia de estos pacientes casi siempre
se inicia durante la lactancia y se puede decir
que nunca en el periodo neonatal. Hay casos
descritos a las 7 semanas (24) y 10 semanas
de edad (9).

La severidad de los sintomas dependera
del grado de obstruccion, de tal manera que
hay un caso descrito como hallazgo de
autopsia en una anciana de 70 afios. En los
lactantes con obstruccion severa hay disnea,
tos, retraso en el desarrollo pondoestatural,
sudoracion y dificultad para alimentarse. En
los nifios se manifiesta con periodos de tos,
episodios de edema pulmonar, infecciones de
parénquima pulmonar a repeticion. La forma
no complicada es acianética aunque se puede
ver cianosis moderada en los periodos de
insuficiencia cardiaca. Se puede observar li-
gera deformidad del drea precordial. La pal-
pacion del precordio generalmente es anor-
mal, excepto en los casos sintomadticos; aus-
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cultatoriamente, el primer ruido es normal.
Hay desdoblamiento del segundo ruido que
puede mostrar los cambios propios de la
hipertension arterial pulmonar. Habitual-
mente no hay soplos, pero han sido descritos
continuos, generados, posiblemente en el
agujero del septum fibromuscular. Asimis-
mo, se puede originar en este sitio dos tipos
mas de soplos: uno presistélico y otro me-
sodiastélico, obviamente que son raros. Tam-
bién se puede oir un soplo de regurgitacion
cuando la hipertension pulmonar es severa y
condiciona insuficiencia tricuspidea. En oca-
siones, en la cirugia se ha encontrado insu-
ficiencia mitral (vdlvula hipopldsica).

El electrocardiograma muestra casi siem-
pre ritmo sinusal, pero hay casos descritos de
fibrilacion auricular. Las ondas P picudas
indicativas de hipertrofia de la auricola dere-
cha, son, en cierta manera de esperar aunque
se ha descrito ondas P anchas y con muesca
sugestivas de crecimiento auricular izquier-
do. Hay desviacion del eje a la derecha a di-
ferentes grados con hipertrofia del ventri-
culo derecho. Las placas de térax mostraron
signos de congestion pulmonar en diferentes
grados. La silueta cardiaca puede ser de ta-
mafio normal, aunque se anotan varios gra-
dos de cardiomegalia producidos a expensas
de crecimiento de las cavidades derechas. De
particular interés resulta el observar creci-
miento de la auricula izquierda ya que esta
cavidad es de tamafo normal. La combina-
cion de congestion pulmonar mds auricula
izquierda pequena es muy sugestiva de Cor
Triatriatum. Se ha descrito calcificacion del
anillo fibromuscular pero nunca se le ha
observado radiolégicamente (27). Desde el
punto de vista hemodinimico, se comporta
igual que la estenosis mitral, con la diferen-
cia de que la presion en la auricula izquierda
es normal, asumiendo que se entre en la ore-
juela. En nuestro caso se pudo entrar a las
dos cavidades. Existen varios reportes de se-
guimientos de estos pacientes. Inicialmente
tienen hipertensién arterial pulmonar que
cede poco a poco (2, 5, 16, 19, 26, 33). El
diagnostico definitivo se establece con el an-
glo selectivo. Se debe hacer la inyeccion de
preferencia en la camara de presion alta o en
la arteria pulmonar y esperar la recircula-
cion, aunque el peligro de edema pulmonar
es alto. Se ha hecho incapié en el valor diag-
néstico del angiocardiograma (26) (31).
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La mayoria fallece en los primeros meses
de vida y casi el 90% antes de los dos afios.
Si exisle una comunicacion interauricular
puede llegar hasta la adolescencia. La muerte
se debe a edema pulmonar, neumonia, 0 una
combinacion de ambos. El tratamiento ob-
viamente es quirtrgico. La primera descrip-
cion de éxito fue hecha en 1956 (23) (33).
Hasta 1968, Wolfe encontro 24 casos trata-
dos quirtirgicamente con éxito, de éstos seis
tenian menos de 2 afios.

Tan pronto como el diagnostico se esta-
blece debe ser sometido a cirugia aunque
hay casos de cirugia en donde no se observo
el septum (24) y se le encontrd en la autop-
sia, aunque otros los descubrié el cirujano
por su insistencia de explorar la aurfcula
izquierda (20). En general se recomienda que
la vision por la orejuela izquierda no se haga,
por las dificultades de ver el agujero. Se pre-
fiere hacer la incision grande aunque en los
lactantes es dificil esta maniobra. La hiper-
tension pulmonar regresa después de la ope-
racion.
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Fig. 1. La placa de torax muestra una cardiomagalia
grado 11, con arco de la pulmonar prominen-
te y sobre todo predomina la congestion pul-
mMonar.
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Fig. 2. El ECG muestra hipertrofia del ventriculo
derecho con dilatacion del mismo. Hay cre-
cimiento de la auricula derecha.
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Fig. 3. Notese en el cineangiocardiograma como el
catéter esta colocado en la vena pulmonar
comun. Se observa bien el plano valvular
mitral. El ventriculo izquierdo es de tama-
fo natural,
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