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Cor Triatriatum Sinistrum in an Asymptomatic Adult: A Case Report
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Resumo

Cor triatriatum é um anomalia cardfaca congénita rara
frequentemente diagnosticada na primeira infancia. Este
estudo de caso apresenta um adulto com um achado acidental
de cor triatriatum sinistrum. Com base na apresentagao
clinica, o paciente foi tratado de forma conservadora. Sao
apresentados achados de imagens ecocardiogréficas de cor
triatriatum sinistrum deste paciente juntamente de revisao
narrativa da literatura sobre essa doenca.

Introducao

Cor triatriatum sinistrum (CTS) é uma cardiopatia congénita
rara, que consiste em uma membrana fibromuscular, a qual
divide obliquamente o atrio esquerdo em duas camaras, uma
proximal, que recebe as veias pulmonares, e uma distal, que
contém o apéndice atrial esquerdo e estd em continuidade
com a valva mitral. A CTS foi observada pela primeira vez em
1868 por Andral e Church e denominada “cor triatriatum”
por Borst em 1905; ocorre em 0,1% dos casos clinicamente
diagnosticados de doenga cardiaca congénita (DCC) e em
0,4% dos casos de autépsia por DCC. A prevaléncia na
populacao em geral é provavelmente inferior a 0,004%.
A origem embriolégica é controversa e algumas teorias foram
criadas para explicd-la, sendo a mais aceita a md incorporagao
da veia pulmonar comum ao atrio esquerdo, criando
duas camaras separadas por um septo. Vdrias anomalias
congénitas podem estar associadas, sendo as mais frequentes
a comunicagao interatrial (CIA) tipo ostium secundum e a
drenagem anoémala de veias pulmonares.?

O CTS pode ser classificado de acordo com a drenagem
das veias pulmonares e com a presenga de CIA por meio da
classificacao de Lam (Tabela 1).?

Sua manifestagdo clinica depende da area total dos orificios e
da presenca e gravidade dos defeitos associados. A maioria dos
pacientes apresenta sintomatologia desde o inicio da infancia,
similar a da estenose mitral grave, com dispneia e congestao
pulmonar.® Sua histéria natural mostra que 75% dos individuos
afetados ndo tratados morrem durante a infancia,* devido
a insuficiéncia cardiaca congestiva e a edema pulmonar.
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Tabela 1 - Classificagao de Lam.

Tipo Descrigdo

A Camara proximal recebe todas as veias pulmonares, e a distal contém o

apéndice atrial esquerdo e valva mitral. Nao ha dfeito do septo interatrial

A1 Comunicagao interatrial entre o atrio direito € a cdmara proximal

A2 Comunicag&o interatrial entre o &trio direito e a cdmara distal

B Veias pulmonares drenam para 0 seio coronario

C Sem conexao anatdmica entre veias pulmonares e a cdmara proximal
Fonte: Lam CR, Green E, Drake E. Diagnosis and surgical correction of 2 types
of triatrial heart. Surgery 1962; 51:127-37. Saxena P, Burkhart HM, Schaff HV,
Daly R, Joyce LD, Dearani JA. Surgical repair of cor triatriatum sinister: the
Mayo Clinic 50-year experience. Ann Thorac Surg. 2014;97(5):1659-63.

Oriffcios relativamente largos podem permanecer assintomaticos
por toda a vida e serem descobertos incidentalmente® ou
causarem sintomas apés a segunda e terceira décadas de vida,
sendo secundarios a estenose por fibrose e calcificagdo ou ao
desenvolvimento de insuficiéncia mitral (IM).2

Em adultos, é mais frequente encontrar dispneia,
hemoptise e ortopneia,? resultantes da obstrugao da drenagem
venosa pulmonar, hipertensdo venosa/arterial pulmonar e
insuficiéncia cardiaca. Podem ocorrer também palpitagoes,
devido & presenga de arritmias cardiacas (extrassistoles ou
fibrilagao atrial),® e tromboembolismo sistémico, consequente
a formacao de trombos intra-atriais.”

A semiologia e o exame fisico variam em fungdo das
anomalias associadas, assim como o eletrocardiograma (ECG)
e o raio X de térax, também na dependéncia anatomica,
consequente a gravidade dessas patologias concomitantes.

A ecocardiografia bidimensional ou tridimensional ou o
ecocardiograma transesofdgico sao importantes aliados no
diagnéstico dessa afecgao congeénita.?

O manejo do CTS depende dos efeitos hemodinamicos
da membrana atrial. Pacientes com orificios restritivos e
sintomaticos devem ser submetidos a ressecgao cirtrgica da
membrana em qualquer idade.

Descreve-se, a seguir, o caso de um paciente com CTS
avaliado com o EcoDoppler transtorécico bi e tridimensional,
Eco transesofagico e ressonancia magnética cardiaca (RMC),
além da conduta adotada para o caso.

Relato do caso

Homem de 52 anos, assintomatico, procurou consulta
médica para realizar um check up. Era natural de Minas Cerais,
motorista de carro e ndo fazia uso de nenhuma medicacao.

Relatava que, quando crianga, ficara varias vezes internado
em hospital piblico por sentir falta de ar. Sua mae dizia que
era asma. Teve uma juventude normal, na qual brincava
e jogava bola como outros meninos da sua idade. Negava
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diabetes melito, febre reumatica, etilismo e tabagismo. Irmao
e mae faleceram por infarto agudo do miocardio, porém nao
se lembrava ao certo da idade.

Ao exame fisico, normocorado, com perfil normolineo.
Pressao arterial estava em 140/110 mmHg, frequéncia cardiaca
em 72bpm, RCI 2T com B1 desdobrada a inspiragao. Apresentava
sopro sistélico de regurgitagao ++/(6) em foco mitral. Pulmoes
estavam clinicamente limpos. Pulsos eram irregulares, porém
universalmente palpaveis e de boas amplitudes.

Eletrocardiograma mostrava ritmo sinusal com vdrias
extrassistoles ventriculares e S/Vs, SAE , SAD e BIRD. Raio
X apresentava aumento posterior do atrio esquerdo na
incidéncia posteroanterior (Figura 1).

O ecocardiograma bidimensional com Doppler descrevia
ectasia de aorta tordcica (nos seios de Valsalva de
3,7cm/2,3cm/m? e no segmento proximal ascendente de
3,25cm/2,0cm/m?). Havia aumento biatrial e regurgitacao
mitral leve a moderada. O septo interatrial estava integro.
A fragdo de ejecao era de 78% (Simpson). A pressao
sistélica em artéria pulmonar estava estimada em 33mmHg.
A imagem sugeria de CTS (Figura 2). Ultrassom abdominal
apresentava esteatose hepatica e um cisto renal.

O ecocardiograma tridimensional (Figura 3) mostrava
uma nitida membrana intra-atrial esquerda (cor triatrium).
A regurgitacao mitral foi de moderada a importante devido ao
PVM do tipo MAD (mitral annular displecement). A inser¢ao
do folheto nao se faz na crista muscular do anel mitral, mas
sim na parte posterior do atrio esquerdo. Tal tipo de prolapso
é frequentemente associado a arritmia cardfaca.

O ecocardiograma transesofdgico (Figura 4) mostrou
aumento das cavidades esquerdas e fungao sistdlica
global do VE levemente diminuida (fragao de ejecao de
45,95%, Teichholz) com hipocinesia difusa das paredes.
Havia hipertrofia das paredes do VE. Cor triatriatum estava
presente no atrio esquerdo com gradiente maximo de
1TmmHge médio de 4mmHg. Apresentou também PVM com
sinais de degeneragao mixomatosa e insergao alta do folheto
posterior no étrio esquerdo. O Doppler mostrou regurgitacao
mitral moderada. Havia ainda PVT com sinais de degeneragao
mixomatosa. Regurgitacdo tricispide leve com PSAP estava
estimada em 2TmmHg.

O paciente ainda realizou RMC, que apenas confirmou
o achado de CTS, afastando outras possiveis anomalias
estruturais miocardicas associadas (Figura 5).

Figura 1 - Raio X de térax em posi¢do posteroanterior. Seta mostra aumento posterior do atrio esquerdo.

VD: ventriculo direito; AO: artéria aorta; AE1: cdmara do atrio esquerdo; AE2: camara do atrio esquerdo; VM: valvula mitral; SIV: septo interventricular; VE: ventriculo esquerdo.

Figura 2 - Ecocolor Déppler Transtorécico corte paraesternal eixo longitudinal. Seta vermelha indica a membrana dividindo o atrio esquerdo (AE) em duas cadmaras

(AE1 e AED).
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VE: ventriculo esquerdo; VM: valvula mitral; AE1: cdmara do atrio esquerdo; AE2: cdmara do é&trio esquerdo; AD: étrio direito.

Figura 3 - Ecocardiografia tridimensional. Seta vermelha indica nitidamente a membrana dividindo o atrio esquerdo em duas cédmaras.

AE1: cdmara do atrio esquerdo; AE2: cdmara do étrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito; VM: valvula mitral; AD: atrio direito.

Figura 4 - Ecocardiograma transesofagico. Seta vermelha indica nitidamente a membrana dividindo o étrio esquerdo em duas cdmaras.

AE1: cdmara do atrio esquerdo; AE2: cdmara do étrio esquerdo; VM: vélvula mitral; VE: ventriculo esquerdo; VD: ventriculo direito; AD: atrio direito.

Figura 5 - Ressonancia magnética cardaica. Seta vermelha indica a membrana dividindo o étrio esquerdo em duas camaras.
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Realizou ainda uma prova de esforgo em esteira, na qual
permaneceu assintomdtico todo o tempo, tendo atingido
9 METs ao término da mesma, quando chegou a 100% da
frequéncia maxima prevista.

Discussao

Cor triatriatum é uma malformagao cardfaca congénita
rara. Tem incidéncia estimada de 0,1% a 0,4% entre as
cardiopatias congénitas. No cor triatriatum, o atrio é dividido
em duas partes por uma dobra de tecido, uma membrana
ou uma faixa fibromuscular que pode ocorrer tanto no
atrio esquerdo (CTS), quanto no atrio direito. Na populagao
pediatrica, essa anomalia pode estar associada a lesoes
cardiacas congénitas importantes, enquanto em adultos
o cor triatriatum é frequentemente um achado isolado e
mais raro ainda. E muito raro que um paciente com CTS se
apresente na idade adulta sem sintomas.*>* A ecocardiografia é
a técnica de imagem mais utilizada para o diagnéstico de cor
triatriatum, embora o ecocardiograma transesofagico também
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seja frequentemente necessario para definir precisamente a
anatomia da membrana, sua relacdo com outras estruturas e
o padrao de drenagem venosa pulmonar.®

Em decorréncia do paciente estar assintomatico (classe
funcional I da New York Heart Association), optou-se, naquele
momento, por controlar sua pressao arterial sistémica com
um bloqueador do receptor AT1 da angiotensina Il (BRA) e
acompanharevolutivamente seu caso.
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