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COR TRIATRIATUM. ESTUDO CLINICO DE
SEISCASOS

Os autores estudam 6 casos de cor triatriatum quanto aos dados clinicos, examesfisico e
subsidiarios, incluindo o valor inestimavel representado pelo ecocardiograma em 3 dos casos,
bem como a definic¢ao diagndstica dada pelo estudo hemodinémico e cineangiocardiografico
realizado em 4. Comentam-se, ainda, os achados operatérios de 4 casos e de necropsiade 1,
evidenciando o bom prognéstico dagqueles que foram operados.

A malformacéo cor triatriatum (CT) constitui
anomaliacongénitarel ativamente rara e se caracterizapor
umamembranafibromuscular que divide o &trio esquerdo
em duas porgdes: uma proximal ou acessdria, que recebe
as veias pulmonares, e outra distal, ou atrio esquerdo
verdadeiro, com auriculae aparelho valvar mitral -3, Essa
membrana costuma apresentar um ou mais orificios
pequenos que dificultam a drenagem sangiiinea das veias
pulmonares paraa camara atrial esquerda verdadeira *®.

O CT classico, admitido na literatura, também pode
apresentar comunicagdesentre o ario direito eascamaras
do atrio esquerdo. A classificagcdo admite variagOes, de
acordo com outro defeito associado: drenagem anémala
de veias pulmonares e seu local de desembocadura. As
formas parciais de CT sdo atualmente consideradas por
Van Praagh como um tipo de drenagem andmala parcial
das veias pulmonares ®°.

A magnitude do(s) orificios(s) existentes namembrana
intra-atrial, acarretando maior ou menor grau de obstrugéo,
€ 0 responsavel pela hipertensdo venocapilar pulmonar
gue confere quadro clinico semelhante ao da estenose
mitral 5, Assim, geralmente a sintomatologia é de
manifestac&o precoce nos primeirosmeses ou anosdevida
e, quando a obstrucdo é discreta, a evolugdo pode ser
relativamente benigna, com sobrevida até a idade adulta.

Ultimamente essa entidade tem sido melhor estudada
em fungdo de novos recursos técnicos, salientando-se
particularmente o valor do ecocardiograma no seu
diagnastico.

Neste trabal ho, apresentamos o estudo de 6 pacientes
portadores de cor triatriatum.

CASUISTICA EMETODO

Foram estudados 6 pacientes portadores de CT com
idade varidvel entreum mése 9 anos (médiadetrésanos),
sendo 4 do sexo masculino e 2 do feminino. Além do exame
clinico, estudo el etrocardiogréfico eradiol 6gico, em 4 deles
também foi possivel o registro ecocardiograficoeem 3 0
vectocardiografico. O estudo hemodinamico e
angiocardiogréficofoi realizado em 5 pacientes e 4 desses
foram submetidos a corregdo operatdria. Os dois
remanescentes faleceram, o 1.° com 19 meses por
broncopneumonia e o outro com 45 dias de vida, apés o
estudo angiogréfico.

RESULTADOS

Osaspectosclinicos de exames subsidiarios, operatérios
€ necroscopicos serdo descritos em conjunto.

1- Elementosclinicos(tab. I) - A maioriados pacientes
apresentou como sintoma bésico dispnéia, de inicio
relativamente precoce. A insuficiénciacardiacacongestiva
(ICC), presente em 4 pacientes na época da internagéo,
comportou-se de maneira refrataria ao tratamento
terapéutico adequado. O hipodesenvolvimento péndero-
estatural foi evidente na maioria dos casos.

Todos os pacientes eram aciandticos, com excegéo de
um caso (n.° 1) que permaneceu em | C e quadro infeccioso
pulmonar durante toda a evolugéo.

No exame do precordio foi constante a
presenca de 2.2 bulha pulmonar hiperfonética;
sopro sistélico em area pulmonar (casos 1, 2 e
4), diast6lico em éarea tricuspide (n.°s 1 e 4) e
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finalmente em um (caso 5) com caréter de ruflar pulmonar e 3.2bulhaem éreatriclispi de estiveram presentes
em area pulmonar. O estalido proto-sistélico em area em 3 pacientes(casos 1, 2 e4).

TABELA | - Aspectosclinicos.

Caso Nome Idade Sexo Sintomas BCP ICC Hipodes. Cianose Hiperf. SS D

n.e (inicio) (n.0) fisico de P, int. loc. int. loc.
1 JMS 1a7m M  dispnéa(l4d) 3 H++ ++ + AP + AT
2 CSA la’7m M dispnéia (3 m) ++ + +++ + AP
3 GSF 2a5m M dispnéa (3 m) +++ ++ ++
4 MRA 8m F dispnéia (30 d) + + ++ AP +H++ AT
5 KTN 9Im F ++ AP

<

6 JPR im dispnéia (8d) 1 ++ ++
a=anos, m = meses, d = dias; BCP = broncopneumonia; ICC = insuficiéncia cardiaca congestiva; P> = segunda bulha
em area pulmonar; SS = sopro sistélico; SD = sopro diastdlico; AP = &rea pulmonar; AT = &eatriclspide. A intensidade dos eventos é quantitada en
cruzesde + a++++.

2 - Elementos eletro e vectocardiogréficos (tab. I1) - O A inscricgo de deflexdo q na derivagéo VAR e/ou V1,
estudo el etrocardiografico revelou ritmo sinusal em todos denotando rotacéo horariano eixo longitud ”aL anatomico
casos e em um (n.° 5) havia também ritmo juncional do coracdo, esteve presente nos casos de ns 2, 4 e 6.
. . ) ~ SO Predominou ondaT negativadeV1aV3ou V4.
intermitente; em trés casos (n.°s 1, 3 e 5) havia sinais de

: C O vectocardiograma, registrado em 3 pacientes, mostrou
sobrecargaatrial esquerdaassociada; sinaisde sobrecarga alca de despolarizagdo ventricular com aspectos de

de camaras direitas, principalmente ventricular, foram importante sobrecarga ventricular direita, e confirmou
evidentes em todos os tragados (fig. 1). sobrecarga atrial esquerdano caso de n.° 5.

TABELA Il - Elementos eletr o e vectocar diogr &ficos expr essivos.

Cao Ritmo FC Duragéo Rotacdo
n.° bat/min PR (s) Ap AQRS Morfologia alcasQRs
PH PF
1 snusal 130 0,12 +50° +120° ShiA; SVD H H
2 snusal 140 0,16 +60° +160° SAD; SVD H AH
3 sinusal 125 0,12 +50° +140° ShiA; SVD
4 snusal 140 0,12 +60° +130° SAD; SVD H H
5 sinusal 100 0,16 +60° +120° ShiA; SVD
ejuncional
6 snusal 160 0,12 +60° +120° SAD; SVD

ShiA = sobrecarga hiatrial; SAD = sobrecarga atrial direita; SVD = sobrecarga ventricular direita.

pelapresenca de drenagem andmala associada (fig. 3).
O aumento de &rea cardiaca, presente em todos, foi
20 | relativamente pequeno, geralmente as custas de cdmaras
sl &30 ‘¥ direitas; também, verificou-se aumento concomitante de
atrio esguerdo nos casos 1, 2, 3e5.

O tronco pulmonar exibiu discreto ou moderado grau
de dilatag8o e a trama vascular era mais acentuada,
L assumindo aspecto de congestdo venosa, principalmente
I a -...r"r'n---'-"'l-“"‘-'r e nas regides hilares, em todos 0s casos.

TABELA I11 - Elementos radiol 6gicos expr essivos.
i - - Caso  Tramavascu Area
lar pulmonar Cardiaca AD VD AE TP

Fig. 1 - ECG da paciente de n.° 5: sobrecarga biatrial e ventricular

T 1 +++ + ++ ++ + ++
direita 2 ++ + ++ ++ + +
3 ++ + ++ ++ ++ +
3- Elementosradiolégicos(tab. I11) - Asradiografiasde 4 + i+ ++ =+ +

- . Do 5 ++ + ++ + ++
torax demonstraram aspectos muito similares em todos os 6 r - et 4t -

pacientes (fig. 2) com exceg&o do caso n.° 5, que revelou AD = étrio direito; VD = ventriculo direito; AE = &trio esquerdo; TP=
aspecto sugestivo de* boneco de neve’ em projegéo frontal tronco pulmonar Os aumentos sdo quantitados em cruzes de + a ++++-
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Fig.2A

FLIMS 25:441b

Fig.2B

Fig. 2 - Radiografiasem P-A e OAE do paciente den.° 1: tramavascular
pulmonar aumentada (congestéo venosa), aumento de area cardiaca as
custas de camaras direitas e de atrio esquerdo (“luxagdo” do brénquio
esquerdo em OAE); dilatacéo do tronco pulmonar.
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Fig.3A

Fig.3B

Fig. 3 - Radiografias da paciente de n.° 5: Em P-A observa-se
abaulamento do contorno superior esguerdo do coragdo dado pela
dilatacdo da veia inominada e conferindo & silhueta cardiaca o aspecto
que lembra o de “boneco de neve” Em perfil esquerdo o esofagograma
contrastado evidencia duas impressdes: uma superior que corresponde
20 &trio esguerdo acessorio, e outrainferior ao &trio esquerdo verdadeiro
(setas).

4 - Elementos ecocardiograficos - O aspecto
ecocardiogréfico, caracterizado pela imagem linear em
camara atrial esquerda, foi evidenciado em todos os
tragados realizados (fig. 4).

5 - Elementos hemodinémicos e angiogr &ficos (tab.
IV) - Nos 5 pacientes que foram submetidos ao estudo
hemodinamico e cineangiografico observaram-se, como
dados maisrelevantes, hipertenso acentuadaem camaras
direitas e tronco pulmonar em 4 casos e nitido gradiente
entre osniveis de pressdo capilar pulmonar €/ou diastdlica
de pulmonar e étrio esquerdo verdadeiro, em 4 pacientes
(casos2, 3,5€6).



266
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Fig. 4 - Ecocardiograma da paciente de n.° 5: no interior do &rio
esquerdo registra-se eco andmal o (seta) dividindo essacamaraem duas.

TABELA |V - Elementos hemodinamicos e cineangiogr &ficos expr essivos.
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A oximetriadenctando “ shunt” de étrio esquerdo para
atrio direito foi verificado em apenas dois casos.

O diagnostico de CT pdde ser estabelecido em 4
pacientes pel o estudo cineangiocardiografico (fig. 5). Em
um deles(caso den.®5) adrenagem andmalaparcial também
foi confirmada (fig. 6), € em outro s se demonstrou a
presencade comunicagdo interatrial.

COMENTARIOS

O cor triatriatum (CT) é malformagéo cardiovascular
provavel mente menos rara do que admitido naliteratura.
A manifestacéo clinica, que pode ocorrer precocemente
nos primeiros dias ou meses de vida, dependendo do grau
de obstrucéo conferido pela lamina que divide a cdmara
atrial esquerda, € determinada pel ahi pertensdo venocapilar
pulmonar.

Pressbes (mmHg) Angiocardio-
Caso ET VD AP cP AE VE grafia
n.e (cm) s d; dz S d (média) S d; dx cor triatriatum
2 14 100 3 12 100 46 41 17 130 3 18 cor triatriatum
3 101 0 20 101 48 33 17 88 0 15 CIA
4 36 2 14 35 15 16 75 2 15 cor triatriatum
5 18 108 8 23 109 65 51 23 126 4 22 + DAPVP
6 95 14 83 58 13 cor triatriatum

ET = espessura torécica; VD = ventriculo direito; AP = artéria pulmonar; CP = capilar pulmonar; AE = &trio esquerdo; VE = ventriculo esquerdo; s=
sgtdlica; dy = diastdlicainicial; d, = diastdlicafinal; d = diastdlica; CIA = comunicaggo interatrial; DAPVP = drenagem andmala parcial de veias

pulmonares.
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Fig. 5 - Angiocardiografia retrograda do paciente n.° 2: delimitacéo do
atrio esquerdo com o étrio esquerdo acessorio (pontilhado) pela
membrana intra-atrial
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Fig. 6 - Angiocardiografia da paciente de n.° 5: nitida subdiviso do
atrio esquerdo pela membrana anémala (setas) e confirmagéo da
drenagem andmala parcial de uma veia pulmonar esquerda na veia
inominada.

M uitos casos tém quadro clinico manifesto tardiamente,
por vezes através de disfagia causada por compressdo em
virtude da obstrucdo atrial ser relativamente peguena,
€omo ocorreu em um paciente de observagdo pessoal que
apresentava 65 anos de idade na época.

Outro fato que pode modificar o quadro cli-
nico é alocalizacdo e o tamanho de comunica-
¢cOes entre o atrio esquerdo verdadeiro e/ou
acessOrio com o atrio direito. Essas comunica-
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¢des frequentemente estdo presentes. Vérias
classificagBes surgiram na literatura especializada tendo
como elementos de referénciando s aformadas cAmaras
gue comp8em aanomalia, como apresenca, localizagdo e
tamanho das comunicacdes. Atualmente uma
nomenclatura prética é descrita por Thilenius, que
considera um grupo de pacientes portadores dos

TABELA V - Tipo e confirmagado diagnostica.

elementos cléssicos que definem a ma formagdo, e outro
que, associadamente, apresentadrenagem andmalaparcial
de vérios tipos. Além desses, admite ainda um subgrupo
de formas parciais de CT. No material analisado neste
trabal ho observaram-se os aspectos assinal ados por aquele
autor (tab. V).

Cason.® Elementos anatdmicos Confirmado
por

1 FO comunicando com AE necrépsia
acesorio; orificios namembranade5 e 2 mm

2 FO comunicando com AE; cirurgia
orificiosnamembranade 5 e 3 mm

3 Septo interatrial integro; cirurgia
orificio namembrana de cirurgia 18 mm

4 Duas CIA comunicando ¢/ AE acessorio; cirurgia
as duas veias pulmonares direitas desembocando no AE acessorio

5 FO comunicando com AE;
orificiosnamembranade5 e 1,5 mm:

cirurgia
6 drenagem andmala de uma veia pulmonar esquerda na vela inominada necrépsia

CIA ampla comunicando AD com AE verdadeiro e AE acessorio

PO = forarnen oval; AE = étrio esquerdo; CIA = comunicaggo interatrial. * Adaptado de Thidenius®. O = veia pulmonar direita; » = veia pulmonar

esquerda; 0 = fossaoval; ? = s8io coronario;

Existem ainda casos de CT complicados com
outros defeitos, como persisténcia de canal
arterial, tétrade de Fallot, atresia de tricuspide,

= orificio namembranaintra-atrial; = comunicagéo interatrial .

transposi¢cao das grandes artérias e outros,
considerados como associacdes e configurando
cardiopatias complexas.
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Torna-se relevante o diagnostico precoce dessa
cardiopatia por ser uma das responsaveis pela
descompensacéo cardiacano recém-nato e pelasimplicagdes
de medidas corretivas, por vezes necessrias asobrevidado
paciente. Dos 6 casos estudados, 4 receberam inestimavels
beneficios com a correcéo operatdria, tornando-se criangas
absolutamente normais; 2 outros evoluiram a 6hito por
infeccdo pulmonar acentuada, eemrelacdo adesseinterroga
a inoportunidade da época da admissdo hospitalar para
exames.

Os elementos de propedéutica fisica ndo séo
caracteristicas no CT e decorrem de um quadro de
hipertensdo pulmonar conseqiiente acongestéo veno-arterial.

Dois pacientes revelaram sopro diastélico em area
tricUspide (estenoserel ativa) pelascomunicagdesinteratriais
€ em apenas um o sopro diastdlico exibiu caréter sugestivo
de ruflar que seria compativel a obstrucdo causada pela
membranaintra-atrial.

O estudo € étrico constatou emtodos, como eradeesperar,
a presenca de sobrecarga de cAmaras direitas; observou-se
sobrecarga de atrio esquerdo, raridade enfatizada na
literatura, em 3 pacientes. Compreende-se esse fato pelo
aumento rel ativamente grande dacémaraacessiriapor causa
de maior obstrucdo ao nivel da l&mina intra-atrial. Nesses
casos, inclusive o estudo radiol égico confirmou o aumento
maior dessa cmara.

De importante na andlise das radiografias de torax foi a
presenca de congestéo hilar, &rea cardiaca de dimensdes
pouco aumentadas em virtude do predominio da hipertrofia
das cAmaras direitas, chamando atencéo a freqiiéncia com
gue se pdde diagnosticar o aumento de “&trio esquerdo”.

De particular importancia, revelou-se o ecocardiograma
no diagnostico do CT uma vez que sempre demonstrou os
aspectos peculiares daanomalia. E desnecessério comentar
seu papel no diagnostico diferencial com estenose mitral
congénita, sindrome hipoplasico do“ coragdo esquerdo”, etc.

No estudo hemodindmico, o dado de maior relevancia
paraodiagnostico, foi 0 acentuado gradiente observado entre
apressdo capilar pulmonar e/ou pressfo diastdlicadeartéria

pulmonar com o &trio esquerdo verdadeiro. Essedado permite
suspeitar de algum obstacul o ao fluxo sangiiineo interposto
entre duas estruturas, compativel com a possibilidade em

aprego.

A membranaobstrutiva atrial pode ser visibilizada, sja
por injecdo de contraste em territdrio pulmonar, ou através
de cateter retrogrado, passando do ventricul o esquerdo para
0 &trio esquerdo verdadeiro.

Conclui-se do exposto que em recém-natos com quadro
deinsuficiénciacardiacacongestiva, impde-se como um dos
diagndsticos o CT. Sua confirmagao definitivando oferece
dificuldades, face aos vérios recursos subsidirios em sua
investigacdo e a boa evolucdo clinica apds a operacdo
corretiva, relativamente smples.

SUMMARY

The authors analyzed the clinical aspects and laboratory
findings of six caseswith cor triatriatum. They emphasized
the value of echocardiography to confirm the diagnosisin
three casesin whom this procedurewasdone. Theanatomical
definition is given by angiocardiography. The surgical
findings are commented on with good prognosis.
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