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RESUMEN

Estudio retrospectivo de 1975-1991, que incluyó 7
pacientes con anomalía congénita supramitral: 3 cor
triatriatum y 4 casos con membrana supramitral.  Se
analizaron los expedientes de 5 varones y 2 hembras,
entre 24 días y los 6 años, 8 meses de edad.  Todos los cor
triatriatum correspondieron a varones, siendo la edad
promedio diagnóstico de 4,9 años, la edad promedio
diagnóstico para la membrana supramitral fue de 0,4
años.  El hallazgo se confirmó en la primera consulta
especializada en todos los casos, aunque ninguna de las
referencias sospechó la posibilidad de patología supra-
mitral, salvo una que asomó una hipertensión pulmonar
a estudiar.  No se informaron antecedentes de anomalías
cardíacas familiares; ninguno de los ascendientes con
lazos de consanguinidad.  El inicio de la sintomatología
antes de los 8 meses en el 57% de los niños; un solo pa-
ciente en edad inferior al mes.  Una clínica precoz se
asoció con membrana supramitral.  La variedad ana-
tómica más frecuente de cor triatriatum: diafragma.  Dos
casos de diafragma en cor triatriatum con múltiples
aberturas.  Todos los casos de cor triatriatum sin malfor-
maciones cardíacas asociadas, salvo comunicación in-
ter-auricular tipo foramen oval (válvula competente).
Tres pacientes de membrana supramitral y anomalías
cardíacas: comunicación interauricular ostium secun-
dum (75%), drenaje venoso pulmonar anómalo (25%),
comu-nicación interventricular (25%).  Sin diferencia
signifi-cativa en peso y talla comparados ambos grupos
(percentiles 10-25 de Tanner). Entre los antecedentes:
insuficencia cardíaca (43%), hiperreactividad bronquial
(43%), neumonías o bronquitis a repetición (28%).  Las
manifestaciones clínicas más frecuentes: disnea (100%),
taquipnea (88%), tos paroxística (57%),ortopnea (14%),
irritabilidad y dificultad para la alimentación (71%),
especialmente en lactantes.  Signos clínicos de hiperten-
sión pulmonar 57%.

La auscultación de soplos fue variable.  Un ritmo si-
nusal fue la regla con grados variables de hipertrofia
derecha en el 85%. Cardiomegalia y dilatación de la
arteria pulmonar 100%.  Dos individuos con cor triatrium
y un caso con MS  intervenidos: cirugía corazón abierto,
con evolución posoperatoria satisfactoria.  Se discuten
aspectos de la literatura médica.

Palabras claves: Patología supramitral; cor triatria-
tum; membrana supramitral; estenosis supramitral.

INTRODUCCION

La estenosis u obstrucción congénita del tracto
de entrada de la aurícula izquierda es originada por
cierto número de anomalías, aisladas o en combi-
nación, que se originan en, o próximas a la válvula
mitral.  En este trabajo incluiremos las malfor-
maciones supra o proximales a la válvula aurículo
ventricular (AV) izquierda, excluyendo la estenosis
mitral congénita, así como la estenosis venosa
pulmonar.  Las variedades de obstrucción congénita
al flujo auricular izquierdo (con ventrículo izquierdo
funcionalmente adecuado) a describir son: 1) este-
nosis mitral con anillo supravalvular estenosante.
2) cor triatriatum.

  Las consecuencias fisiológicas de este grupo
relativamente raro de trastornos, se reflejan en
aumentos de la presión venosa pulmonar con
hipertensión arterial pulmonar y ventricular derecha.
Aunque se haga hincapié en las formas puras o
relativamente puras de cada anomalía, habitualmente
coexiste una variedad de defectos.  La membrana
supramitral y el cor triatriatum son malformaciones
acianóticas que se originan en el hemicardio izquier-
do y ocurren sin un cortocircuito.

Debemos destacar que la estenosis mitral con-
génita es una malformación que involucra al aparato
mitral per se (anillo AV, valvas, cuerdas tendinosas
o músculos papilares) o que se sitúa inmediatamente
por encima del anillo; situación orgánica incluida en
el trabajo.  La estenosis mitral congénita como un
todo es una anomalía rara (0,1-0,3% del total de las
cardiopatías congénitas (1); se estima que la inci-
dencia es del 0,6% en todos los casos de cardiopatía
en necropsias (2). Collins-Nakai y col (3), en una
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revisión de 20 años, estiman del 0,21 al 0,42% de los
casos clínicamente diag-nosticados de cardiopatías
congénitas.  Por orden de frecuencia de presentación
de los tipos de obstrucción congénita mitral, la
estenosis supravalvular o anillo supravalvular
estenosante (una cortina o diafragma circunferencial
de tejido conectivo que se origina en la base de la
superficie auricular de las mitrales), ocupa entre la
3º a 4º posición en el orden de frecuen-cia (4-7).  En
esta variedad no existen anomalías de las cuerdas
tendinosas, reducción fibrosa u obliteración de los
espacios intercordales o disminución variables de la
distancia entre los músculos papilares; se descartan
también los haces musculares ventr icu lares
izquierdos anómalos o grandes múscu-los papilares
obstructivos.

En su forma anatómica más frecuente (8-12), el
cor triatriatum es una malformación en la que las
venas pulmonares desembocan en una cámara
accesoria (vena pulmonar común) que comunica,
mediante una abertura de tamaño variable, con la
aurícula izquierda (13).  La división de la aurícula
izquierda en dos compartimientos fue comentada
por Andral ya en 1829 (14). En 1869, Church (15)
publicó la primera descripción patológica detallada
de la malformación que Borst denominó “cor
triatriatum” (16).  El cor triatriatum, al igual que la
anterior malformación, es de incidencia más bien
rara; se estima una prevalencia cercana al 0,1% de
los casos de cardiopatías congénitas (17).  Otros au-
tores (8,10) calculan una incidencia entre un 0,2 a
0,4% según las series y añaden que puede presentarse
de forma aislada o asociada a cualquier otro tipo de
defecto cardíaco (18,19).

Un 5-10% de los CT (20) no presentan orificio de
comunicación entre la cámara posterior o accesoria
y la aurícula izquierda o verdadera, y la sangre de la
cámara accesoria drena directamente en la aurícula
derecha.  La cámara auricular izquierda distal o ver-
dadera, casi siempre contiene a la orejuela izquierda
y la fosa oval (21-24).  Tanto el anillo supravalvular
como el cor triatriatum pueden ser estructuras rudi-
mentarias (funcionalmente no importantes) o pueden
proyectarse por encima del orificio mitral como un
diafragma estenosante (24).  Rara vez, el anillo su-
pramitral se produce como una lesión obstructiva
aislada (1); los casos de cor triatriatum pueden ser
aislados, presentando en consecuencia un cuadro
clínico característico secundario a la congestión
venosa pulmonar.  Los aumentos de la presión venosa
pulmonar y auricular izquierda se transforman en
hipertensión en la arteria pulmonar y ventrículo

derecho (3).  Las secuelas hemodinámicas así como
las expresiones clínicas de ambas anomalías son
modificadas necesariamente por defectos coexis-
tentes.  Se procede a continuación al análisis de
estas dos variedades de obstrucción al tracto de
entrada izquierdo, amparados en la experiencia
adquirida en el Servicio de Cardiología Infantil en
los últimos 17 años; se comparan los resultados con
los hallazgos reseñados en la literatura internacional.

MATERIAL Y METODOS

Los expedientes clínicos de 7 niños menores de 7
años que ingresaron a los Servicios de Cardiología
Infantil y Cirugía Cardiovascular del Hospital Mu-
nicipal de Niños J.M. de los Ríos (Caracas), en el
período 1 de enero de 1975 a 31 de agosto de 1991,
con el diagnóstico de anomalía cardíaca variedad
supramitral, fueron revisados y constituyen la base
de este estudio.

Los pacientes incluidos en esta serie tenían
manifestaciones clínicas de compromiso cardíaco y/
o respiratorias secundarias, y en todos se cum-plieron
los siguientes criterios diagnósticos:

1- Cardiomegalia y/o alteraciones de la silueta
cardíaca en las series radiográficas del tórax (pro-
yecciones postero-anterior y laterales).

2- Signos electrocardiográficos de crecimiento
de cavidades derechas.

3- Evidencia de la anomalía estenosante o de
obstrucción al tracto de entrada a la aurícula izquier-
da, de ubicación supramitral en los ecocardiogramas
modo M y B.

4- Comprobación de certeza con el estudio hemo-
dinámico (cineangiografía) y manometría de
cavidades cardíacas y lecho pulmonar (presión ca-
pilar pulmonar media).

Se consideraron además otras variables como
sexo, edad del ingreso al Servicio de Cardiología,
factores predisponentes, antecedentes familiares de
anomalías cardíacas hereditarias, antecedentes per-
sonales, procedimeintos de diagnóstico y respuesta
terapéutica.

Los resultados obtenidos se ordenaron y con-
centraron; en los que fue factible se obtuvo el pro-
medio aritmético.  Para su análisis se expresaron en
términos absoluctos y porcentuales.  El análisis de
datos fue hecho utilizandoel chi cuadrado (X2) y el
criterio de significancia estadística de 0,01.
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RESULTADOS

Se incluyeron en la revisión 7 pacientes con el
diagnóstico general de patología supramitral con-
génita, discriminados en 3 casos portadores de cor
triatriatum (CT) y 4 individuos con membrana su-
pra-mitral (MS).  Se analizaron los expedientes de 5
varones (71, 4%) y 2 hembras (28,6%), entre los 24
días y 6 años, 8 meses de edad.  Todos los casos de
CT correspondieron a niños del sexo masculino,
siendo la edad promedio del diagnóstico 4,9 años.
La edad promedio de ingreso al Servicio de Cardio-
logía de los pacientes com MS fue sensiblemente
menor, 0,4 años (P< 0,001).  Se efectuó el diagnóstico
de ambas anomalías en el 100% de los sujetos du-
rante la primera consulta especializada; la totalidad
de los niños fueron referidos bajo sospecha de
cardiopatía congénita o anomalía cardíaca a destacar.
En ninguna de las referencias se sospechó la
eventualidad de patología supramitral, salvo uno
que presentó la hipertensión pulmonar como entidad
clínica a estudiar.

No se informaron de antecedentes familiares de
anomalías cardíacas.  Los padres no tenían nexos de
consanguinidad.  La sintomatología se inició antes
de los 8 meses en el 57% de los niños, con clínica
antes de un mes en un solo caso, éste último portador
de una MS entre otras anomalías asociadas.  Una
sintomatología precoz se asoció con mayor fre-
cuencia a los individuos con MS (p < 0,01).  La
variación anatómica denominada diafragma se
presentó en la totalidad de los portadores de CT.  Un
diafragma con múltiples aberturas se describió en 2
niños, siendo los orificios de tamaño mediano con
relativa leve obstrucción, lo cual incidió en lo tardío
del diagnóstico clínico.  Los 3 preescolares con CT
sin coexistencia de otras malformaciones cardíacas
asociadas, salvo una comunicación interauricular
del tipo foramen oval (válvula competente).  Tres de
los individuos con MS presentaron anomalías
concomitantes del tipo: comunicación interauricular
ostium secundum 75%, drenaje venoso pulmonar
anómalo 25%, comunicación interventricular 25%.
Sin diferencia significativa (SN) en peso y talla
comparados los niños de ambos subgrupos.  Peso y
talla en percentiles 10-25 de Tanner.

Entre los antecedentes personales: insuficiencia
cardíaca 43%, hiperreactividad bronquial 43%, pro-
cesos respiratorios del tipo neumonías o bronquitis
respect ivas 28%; ninguno de los n iños con
antecedentes de síncope, endocarditis infecciosa o

hemoptisis.  A pesar de que todos los casos selec-
cionados tenían un tronco pulmonar dilatado, nin-
guno de los pacientes presentó afonía atribuible a
compresión del nervio laríngeo recurrente por el
vaso dilatado.  En ninguno de los expedientes revi-
sados se encontró endarteritis bacteriana como com-
plicación.  Las manifestaciones clínicas más frecuen-
tes fueron: disnea 100%, taquipnea 88%, ortopnea
14%, tos paroxística 57%, irritabilidad y dificultad
para la alimentación 71%, esto último especialmente
en lactantes.  Casos de edema pulmonar 28%, sólo
en preescolares.

Dentro del espectro físico, la cianosis 28%, signos
clínicos evidentes de hipertensión pulmonar 57%;
precordio normal en el 71% y abombado en 28% de
los niños.  Una percepción del latido ventricular de-
recho y de la arteria pulmonar en el 57% de los
casos, siendo el 2º tono (a expensas del componente
pulmonar P2) fuerte en el 85%.  El pulso arterial
como el venoso yugular fueron normales, teniendo
en cuenta la dificultad de un análisis adecuado del
latido venoso yugular en lactantes y niños pequeños.
El primer ruido fue normal en todos los pacientes.
Ninguno de los enfermos con MS presentó
chasquiado de apertura.  Dentro del espectro de los
soplos: 3 con soplo sistólico, 3 niños sin soplos
auscultados y 1 caso con soplo diastólico.  No se
evidenció soplo continuo.  Una insuficiencia tri-
cuspídea con su acompañante soplo holosistólico en
43% de los sujetos, secundario a la hipertensión pul-
monar.  Uno de los niños, con un soplo sistólico
entre el vértice y el borde esternal izquierdo bajo,
secundario a la insuficiencia mitral concomitante
con una MS.  El segundo ruido refleja la hipertensión
pulmonar; el desdoblamiento inspiratorio fue
estrecho en los portadores de hipertensión, siendo el
componente pulmonar, como ya se describió antes,
intenso a la auscultación.

Al revisar los electrocardiogramas basales, un
ritmo sinusal constituyó la regla en la totalidad de
los casos, sin describirse las ocasionales oportu-
nidades de fibrilación auricular.  Ondas P auricu-
lares derechas en el 57% de los enfermos, con un eje
del QRS en el plano frontal dirigido hacia abajo y
hacia la derecha (signos variables de hipertrofia
ventricular derecha) en el 85% de los individuos.

Las series radiográficas mostraron campos
pulmo-nares con signos de congestión venosa
pulmonar en un 85% de los sujetos, aunque en
ninguno de los pacientes se evidenciaron las clásicas
líneas de Ker-ley.  La dilatación de ventrículo y
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aurícula derechos fue común en el 100% de los
niños, siendo mejor descritos en niños mayores, y
menos evidentes en lactantes.  La dilatación del
tronco pulmonar, reflejo de la hipertensión pulmonar,
se observó en la total idad de los individuos
seleccionados.  Una au-rícula izquierda de tamaño
normal (28% de los enfermos) se describió en los
casos con MS y defecto septal del tipo ostium secun-
dum.  Un aumento auricular izquierdo proximal o
accesorio en el 71%. Ninguna de las radiografías
evidenció crecimiento de la orejuela izquierda,
tampoco se hallaron depó-sitos de calcio a nivel de
los diafragmas estenosantes.

Las imágenes bidimensionales en tiempo real
identificaron el aspecto anatómico característico
del cor triatriatum: la membrana intra-auricular.  La
es-tructura se observó en los 3 pacientes en las
ventanas ecográficas paraesternal con eje corto y
largo y de las 4 cámaras.  Fue decisivo registrar la
membrana en relación a la orejuela izquierda, que
cons is- tentemente se ub ica dent ro  de l
compart imiento dis-tal  o aurícula verdadera,
distinguiendo así al cor triatriatum del anillo
supramitral, diferencia que de otra manera no resulta
sencilla.  El funcionamiento de válvula mitral en los
casos de CT fue normal en los 3 niños, no así con el
anillo o membrana supra-mitral, en donde se halló
un paciente con una válvula mitral congénitamente
deformada (con la subse-cuente insuficiencia).  La
aur ícu la  izqu ierda prop ia-mente d icha fue
consistentemente normal, no así la cámara accesoria
en los CT, siendo esta última moderadamente dilatada
(pacientes durante el preo-peratorio).  En los casos
de MS,  las  imágenes b id i -mensionales no
evidenciaron la presencia de un músculo papilar
único excéntricamente ubicado, característico de la
válvula mitral en paracaídas.  Los anil los o
membranas supramitrales se vieron mejor en las
vistas paraesternales con eje largo y 4 cámaras
(Figuras 1, 2 y 3 ).  En tiempo real, la mem-brana se
mueve hacia el túnel de la válvula mitral durante la
diástole.  Con la sístole ventricular, la membrana se
alejó de las valvas mitrales (Figura 4).  Ecos densos
de la válvula pulmonar, con aumento del tamaño de
la aurícula derecha, así como de las dimensiones
internas y espesor de la pared libre del ventrículo
derecho constituyeron las consecuencias fisiológicas
del  grado de estenos is  u  obst rucc ión.   La
ecocardiografía contribuyó en forma valiosa a
identificar anomalías congénitas cardíacas coexis-
tentes (Figura 4).

Se sometieron a estudio hemodinámico (inclu-

yendo cineangiografía) 4 de los niños: 3 con CT y 1
con MS.  En todos los casos, se hallaron presiones
suprasistémicas en ventrículo derecho y tronco de la
arteria pulmonar; con una presión capilar pulmonar
media de 32 mm Hg.  La totalidad de los pacientes
recibieron medicación a base de digoxina (10 µg x
Kg x día), furosemida (1mg x Kg x día), así como

Figura 1. Ecocardiograma bidimensional (vista subcos-
tal) de una niña de 8 meses con membrana supramitral
(MS). La flecha sin marca señala la membrana durante la
sístole ventricular. Las imágenes en tiempo real mostraron
a la MS como una cortina móvil y delgada. La aurícula
izquierda (AI) proximal a la membrana está modera-
damente agrandada. (AD) Aurícula derecha. (VI) Ven-
trículo izquierdo.

Figura 2. Ecocardiograma bidimensional (ventana
paraesternal) de la misma paciente. La flecha señala la
membrana supramitral. Hay una desviación del tabique
interauricular hacia la aurícula derecha (AD). (AI) Au-
rícula izquierda.
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diversos broncodilatadores en forma de jarabe, como
enfermos externos en el preoperatorio.

 Dos de los niños con CT fueron intervenidos,
con evolución posoperatoria satisfactoria.  Un caso
con CT falleció en el posoperatorio inmediato por
insuficencia cardíaca congestiva.  Una niña portadora
de MS fue intervenida con éxito, con adecuada
evolución posoperatoria.  Uno de los individuos con
MS falleció por complicaciones respiratorias,
secuela de la hipertensión pulmonar e infecciones
sobre-agregadas de origen nosocomial.  Todos los
niños operados disfrutan en la actualidad de una
condición física plenamente satisfactoria, situación
evidenciada en los controles sucesivos como
pacientes am-bulatorios.

DISCUSION

La estenosis mitral congénita per se tiene mayor
prevalencia por el sexo masculino (3), en contraste
con lo observado con la estenosis mitral adquirida
(reumática) en la cual sucede lo contrario.  Esta ten-
dencia estadística se observó entre nuestros hallaz-
gos, un 71,4% en varones.  No se describen informes
de recurrencia familiar (2).  De acuerdo con el grado
de obstrucción, en la estenosis mitral congénita los
síntomas casi siempre comienzan en el primer año
de vida, a menudo en el primer mes (25).  Se ha in-
formado que aquellos enfermos portadores de anillo
supravalvular tienen una mayor longevidad (mediana
de 5,5 años), (26) en cambio, los pacientes con
cuerdas cortas, espacios intercordales obliterados,
mueren a una edad mediana de 6 meses (2).  Algunos
pacientes parecen estar bien en la primera infancia,
otros devienen agudamente enfermos en el período
neonatal y unos pocos permanecen relativamente
asintomáticos durante años (27).  La estenosis su-
pravalvular se origina por la persistencia de tejido
muscular embrionario, que desaparece durante el
desarrollo (1).  El tejido muscular embrionario de la
estenosis supravalvular se sitúa en la parte superior
de las valvas anterior o posterior (28).  El cor tri-
atriatum es el resultado de una falla de la vena pul-
monar primitiva en incorporarse a la aurícula iz-
quierda ( 8-12).  Por ende, la cámara accesoria o
proximal representa la persistencia de la vena
pulmonar dilatada del embrión.  El proceso normal
de reabsorción de la vena pulmonar común se inicia
aproximadamente en la quinta semana de gestación
y continúa durante los diferentes estadios de la
embriogénesis (24).  Dentro del proceso embrio-
lógico del cor triatriatum se han emitido otras

Figura 3. Ecocardiograma bidimensional (ventana sub-
xifoidea) de una niña de 3 meses con membrana supra-
mitral  (MS). La gran f lecha señala la membrana
obstructiva, que se inserta distal a las venas pulmonares,
2 de las cuales se muestran. La membrana se encuentra en
diástole ventricular, con una válvula mitral (VM) que está
abierta. (AD) Aurícula derecha, (AI) Aurícula iz-quierda,
(VI) Ventrículo izquierdo.
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Figura 4. Ecocardiograma bidimensional (4 cámaras vis-
tas desde apex) con una flecha grande que señala la
membrana supramitral (MS) en sístole ventricular y
válvula mitral  (VM) cerrada. La pequeña flecha señala
una comunicación interventr icular como anomalía
asociada (CIV). (AD) Aurícula derecha, (AI) Aurícula
izquierda, (VI) Ventrículo izquierdo, (VD) Ventrículo
derecho.
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hipótesis para explicar esta malformación:

1- Hipótesis de la mala formación del tabique.  Fowler
(29) explicó tal malformación por el desa-rrollo
exagerado de la valva de la fosa oval que finalmente
formaba la membrana de separación, que, al
fusionarse con la pared auricular del lado opuesto,
dividía la aurícula en dos partes.  Borst (30) interpreta
la anomalía como un origen anormal de la vena
pulmonar común a  la derecha del septum; el retorno
sanguíneo a l  corazón derecho empujar ía
gradualmente el septum primum hacia la izquierda,
y ésta sería la membrana divisoria auricular.

2- La teoría del “atrapamiento” de Van Praagh y
Corsini (12), explica la malformación como debida
a una mala incorporación del orificio de la vena pul-
monar común en la aurícula izquierda, al ser “atra-
pada” por tejido procedente del cuerno derecho del
seno venoso.

3- La teoría de la mala incorporación (31) atribuye
el defecto a un trastorno en el crecimiento normal de
la cavidad auricular izquierda.

4- Gharagozloo y col. (32) observaron una incidencia
elevada de vena cava superior izquierda persistente
en esta malformación y comprobaron cómo la mem-
brana divisoria se sitúa en la cara interna de la
aurícula izquierda, siguiendo el recorrido externo
de la vena cava izquierda.  Esto hace plantear la
posibilidad que la vena cava izquierda es capaz de
inducir el desarrollo de la membrana durante alguna
etapa  de la embriogénesis.

Debemos plantear la combinación de varias de
las hipótesis planteadas como la causa de las anoma-
lías, ya que ninguna de ellas, de forma aislada, pue-
de explicar todas las formas anatómicas (1).  En los
casos moderados de CT, la sintomatología se inicia
en la edad preescolar, cuando el aumento del gasto
cardíaco al esfuerzo físico pone de manifiesto la
obstrucción (8,9).  Las formas severas de CT suelen
manifestarse en la lactancia (1).  En el cor triatriatum,
la membrana que divide la aurícula izquierda separa
la cámara accesoria (posterior) de la aurícula iz-
quierda, que es anterior y portadora de la orejuela, la
válvula mitral y el foramen oval.

Sin embargo, se han descrito casos en los que la
orejuela se conecta con la cámara posterior, casos en
los que la cámara posterior drena en la aurícula
contralateral (derecha) y finalmente pacientes en
los que las  venas pu lmonares drenan
simultáneamente en la aurícula izquierda y la derecha
(1).

Tal variedad de formas anatómicas ha llevado a
realizar clasificaciones (18,20,32); describimos las
formas más frecuentes: diafragmático, en reloj de
arena y tubular (24,33). En la variedad o tipo
diafragmático, que es el más común y se observó en
la totalidad de los casos seleccionados, la cámara
accesoria y la aurícula izquierda están separadas por
un diafragma fibroso o fibromuscular (24,34).  El
diafragma posee una apertura que puede ser única,
lo habitual, pero en ocasiones es múltiple (34).  El
tamaño del o de los oficios establece el grado de
obstrucción (23,24).  La obstrucción puede ser tan
leve que no es reconocida, incluso en la necropsia
(35).  En el otro extremo del espectro clínico, la
división no está perforada, de allí que no se establece
comunicación entre la cámara proximal y la aurícula
izquierda verdadera (atresia de la vena pulmonar
común) (36).  El tipo menos común y más primitivo
de CT es el tipo tubular (24).  La cámara accesoria
retiene una forma símil vaso que representa una
vena pulmonar común relativamente no modificada,
cuyo extremo distal se une con la aurícula izquierda
directamente sin una membrana intermedia divisoria
(24).  El tipo en reloj de arena de CT es intermedio
entre los tipos diafragmático y tubular; se observa
como una constricción en la unión de la cámara
accesoria y la  aurícula izquierda verdadera  (24).
La constricción se proyecta hacia adentro como un
reborde variablemente obstructivo más que como
una membrana real.

En el CT es frecuente una comunicación inter-
auricular y habitualmente de la forma de un foramen
oval válvulo-competente entre la aurícula derecha y
la aurícula izquierda verdadera (24). Menos a me-
nudo, una comunicación interauricular tipo ostium
secundum o, en casos excepcionales, con la cámara
accesoria (23,24).  Otras malformaciones asociadas:
atresia mitral y aórtica (32), canal aurículo-ven-
tricular común (37), comunicación interventricular
(37), tetralogía de Fallot (38), anomalías tricuspídeas
(10) y persistencia de la vena cava superior izquierda
(32).  Entre las anomalías asociadas con la estenosis
mitral las más frecuentes son: persistencia del
conducto arterioso (20%) (39,40), estenosis aórtica
(15%) (41), coartación de la aorta (10%) (42-44) y
comunicación interventr icular  (8%) (45,46).
También se han descrito casos asociados a comu-
nicación interauricular (47), vena cava superior
izquierda (48), tetralogía de Fallot (49), estenosis
tricuspídea (50), enfermedad de Ebstein (44), drenaje
venoso anómalo pulmonar total (51), entre otras
anomalías cardíacas de incidencia excepcional.
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Aunque todavía no existe una explicación clara, la
frecuencia de anomalías obstructivas del lado
izquierdo, asociadas a estenosis mitral, apoya la hi-
pótesis que relaciona el flujo sanguíneo con el de-
sarrollo; una prueba de ello es el hecho de que son
más frecuentes las obstrucciones distales que
acompañan la estenosis mitral que a la inversa (52).

El cor triatriatum es a veces difícil de diferenciar
de la estenosis supravalvular, por la similidad de los
datos clínicos. En el cor triatriatum la presión en la
aurícula izquierda verdadera es normal y el orificio
permanece abierto a través del ciclo cardíaco (8-
12).  En la estenosis supramitral, la presión en la
aurícula izquierda verdadera es alta y el orificio es-
tenótico se abre en diástole y se cierra en sístole.
Así, el CT permite que la sangre fluya a través de la
membrana obstructiva durante todo el ciclo cardíaco,
pero en la estenosis mitral supravalvular el flujo
sólo es posible en diástole (8,9,12).  Al efectuar los
ecocardiogramas bidemensionales, las imágenes en
tiempo real dan una membrana ondulante que suele
ser delgada y se caracteriza por un movimiento dias-
tólico hacia el túnel mitral y un movimiento sistólico
que se aleja de éste (17,53-59).  Es importante regis-
trar la membrana en relación a la orejuela izquierda,
que generalmente se sitúa dentro del compartimiento
distal, distinguiendo así al cor triatriatum de un
anillo supravalvular (17), diferencia que de otro
modo resulta nada sencilla (53).  La situación de la
orejuela izquierda se determina mejor durante la
sístole ventricular, cuando la membrana se aleja del
orificio mitral.  Es de gran utilidad registrar la
válvula mitral, que es normal en su funcionamiento
en el CT (53-59), en contraste con el anillo supra
valvular que por lo general se acompaña de una
válvula AV izquierda deformada (17).  En el cor
triatriatum se establece un gradiente de presión en-
tre la cámara superior e inferior de la aurícula
izquierda, si se consigue pasar a través del foramen
oval.  La angiocardiografía selectiva en la cámara
superior es el mejor método para el establecimiento
de un diagnóstico diferencial de certeza (8-12).

Durante las etapas fetales, ambas anomalías ape-
nas influyen en la circulación, puesto que la mayor
parte del flujo sanguíneo sistémico procede de la
arteria pulmonar a través del conducto arterioso.
Sin embargo, se puede plantear la importancia en el
desarrollo de las cámaras izquierdas: dilatación au-
ricular y disminución del tamaño ventricular (1,2,8).
Después del nacimiento, la obstrucción del tracto de
entrada auricular izquierdo impide el paso normal

de sangre desde la aurícula al ventrículo izquierdo,
por lo que se incrementa la presión en la primera y
en las venas pulmonares; secundariamente, la presión
en la arteria pulmonar se eleva para mantener el
flujo.  Esta elevación depende de dos factores: (a) un
mecanismo reflejo de vasoconstricción, más pro-
nunciado en los vasos pulmonares de los lóbulos
inferiores, y (b) un componente anatómico a nivel
arteriolar.  La hipertensión pulmonar se transmite al
ventrículo y aurícula derechos, dando lugar a in-
suficiencia tricuspídea en los casos graves (1).  Un
ejercicio físico violento puede precipitar que la pre-
sión venosa pulmonar sobrepase la presión oncótica
del plasma y aparezca edema pulmonar.  Para evitar
esta grave situación, hay un aumento simultáneo de
las resistencias pulmonares, drenando las venas pul-
monares hacia las venas del sistema bronquial, lo
que pudiera originar una cianosis en las extre-
midades.  La elevación de la presión en el ventrículo
y aurícula derechos puede llevar al fracaso de esta
cavidad e iniciar congestión venosa sistémica y re-
ducción severa del gasto cardíaco (1,2,28).  En los
casos asociados a cardiopatías que cursen con hiper-
flujo pulmonar, la fisiopatología está dominada por
la cardiopatía de base (hipoxemia) y la malformación
permanece enmascarada (60-62).

Tanto en el CT como en el MS, las formas severas
suelen manifestarse en la lactancia, mientras que, en
los pacientes con obstrucciones moderadas, la clínica
se inicia en la edad preescolar.  Las formas menos
severas muestran disnea de esfuerzo (1,2,63).  No
son excepcionales los episodios de edema agudo del
pulmón.  Las infecciones respiratorias repetitivas
dominan el cuadro clínico de los casos asociados a
hiperflujo pulmonar (63).  Rara vez aparecen hemop-
tisis o cianosis, y cuando esta última existe, se pre-
senta de forma paroxística, por insuficiencia
cardíaca, o crónica, por persistencia de un ductus
arterioso con cortocircuito invertido (1,2,6-12).  El
tórax muestra un abombamiento en su porción ante-
rior y puede palparse el latido ventricular derecho.
Cuando hay hipertensión pulmonar aparece un clic o
ruido de eyección sistólico y el segundo tono se
refuerza (63).

En algunos casos raros desaparecen los soplos
(1,2,8,9).

Una estenosis supramitral de moderada a severa
presenta un electrocardiograma basal con desviación
del eje eléctrico a la derecha, con hipertrofia ventri-
cular derecha e hipertrofia auricular izquierda
(64,49).  El ritmo es sinusal.  La onda P es alta y acu-
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minada en DII, DIII y aVF, lo que sugiere hipertrofia
auricular derecha (65), bífida en DI aVL, por
hipertrofia auricular izquierda.  La morfología
observada más a menudo en precordiales derechas
es un patrón qR o R pura con T negativa, típico de
sobrecarga derecha.  En precordiales izquierdas los
patrones comunes suelen ser de tipo RS o rS (1, 66).
El electrocardiograma del CT muestra la ausencia
de hipertrofia auricular izquierda (10,20), sin em-
bargo se han descrito alteraciones en la onda P,
sugestivas de hipertrofia de dicha cavidad, de difícil
interpretación (20).

De acuerdo al grado de compromiso obstructivo,
ambas entidades presentan radiografía de tórax con
signos de congestión venosa pulmonar, con edema
intersticial e inclusive en los casos severos, líneas B
de Kerley visibles aun en lactantes y preescolares
pequeños en proyección lateral (1,2,9).  Una pro-
minencia del arco pulmonar con dilatación de
aurícula y ventrículo derechos modifican la silueta
cardíaca.  En los casos de membrana supramitral, la
aurícula izquierda puede ser normal, especialmente
en niños pequeños, pero existen signos de hiper-
tensión venocapilar (1,2).

Con el transcurso de los años, la aurícula izquierda
crece (1,2,) y puede desplazar hacia arriba el
bronquio izquierdo (2) y hacia atrás el esófago
(proyección oblicua anterior derecha con ingestión
de bario).  El tronco de la arteria pulmonar abomba
en el borde izquierdo y sobresale precozmente,
especialmente si hay cardiopatía asociada (66).  La
orejuela izquierda dilatada se observa debajo del
tronco pulmonar.  Los casos incluidos con MS no
mostraron anomalías obstructivas en el tracto de
salida izquierda, de allí que no existiera dilatación
del ventrículo homónimo.  En los casos de CT, los
signos de hipertrofia auricular izquierda (dilatación
de la cámara accesoria) pueden estar presentes o
ausentes, según sea la posición de la mencionada
cámara (17).  Si tiene ubicación póstero-inferior, es
rutina que no se visualiza en la radiografía (67),
mientras que, en los casos en los que la cámara se
coloca posterior y superior, se observará un
desplazamiento del esófago repleto de bario (67,68).
El ecocardiograma bidimensional permite apreciar
bien las zonas supravalvulares.  A una distancia de
un cm. del anillo se observa una banda con un
orificio lateralizado, que corresponde a la estenosis
supravalvular.  La ecocardiografía bidimensional,
en el caso de CT, permite visualizar en las diferentes
ventanas ecográficas la posición, extensión y
localización del diafragma y comprobar el lugar del

drenaje de las venas pulmonares (60-62).  Diversas
situaciones pueden presentar imágenes de ecos
lineales en el interior de la aurícula izquierda, entre
ellas, los ecos secundarios al promontorio de la
aurícula izquierda (62).  La dilatación del seno
coronario, el retorno venoso anómalo total y por
supuesto, el anillo su-pravalvular mitral pueden
presentar líneas continuas en el espacio retroaórtico.
Si el diafragma divisorio se coloca perpendicular a
la raíz aórtica, por tanto, paralelo al haz de
ultrasonido, se dificulta su percepción o da una
imagen de ecos densos que pudieran ocupar todo el
espacio auricular.

Al practicarse el cateterismo cardíaco, en ambas
entidades se encuentra una elevación de la presión
arterial pulmonar como expresión de la subsecuente
elevación de la presión capilar pulmonar (PCP),
secundaria a la éstasis venosa.  En los casos de CT
se halla como hecho distintivo una presión baja en la
aurícula izquierda verdadera que contrasta con la
elevada tensión en el capilar pulmonar (10).  En los
casos de MS, hay un gradiente transmitral en la fase
diastólica, típico de una estenosis u obstrucción
valvular o proximal a ella.  En el segundo caso, la
presión en la aurícula izquierda sí está elevada.  En
ambos casos, la presión de la arteria pulmonar se
eleva a niveles sistémicos para mantener así un
gasto cardíaco apropiado (39,70). La angio-
cardiografía de la estenosis supravalvular presenta
una zona traslúcida en el segmento superior del pla-
no valvular; teniendo éste un cortorno neto y dejando
pasar a través de él sólo un dorso puntiforme del
contraste (49,71).  La ventriculografía típica del CT
muestra generalmente un regurgitación mitral
provocada por las extrasístoles y que permite en
difinitiva visualizar una aurícula izquierda de
reducidas dimensiones, que se encuentra en conexión
con la orejuela homónima (10).  El tratamiento en
ambas anomalías es en definitiva de tipo quirúrgico,
estando el pronóstico en relación con la severidad
de la lesión o la asociación de otras anomolías
cardíacas.  En los de CT la vía de abordaje está en
relación con la edad del paciente: la auricular derecha
(72,73) es la más apropiada para los lactantes,
mientras que la vía izquierda se utiliza en niños de
mayor edad (73).  Nuestra serie registró un 33,3% de
mortalidad post-operatoria en individuos con CT,
cifra similar a la registrada en estadísticas foráneas
que asciende hasta un 38% (72,73).  El anillo
supravalvular puede ser extirpado por completo
evitando lesionar las valvas mitrales, previa
cardioplejía e hipotermia local (1).  El pronóstico se
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ensombrece en los casos de MS en niños con
insuficencia cardíaca congestiva intratable o
recurrente previa, episodios anteriores de edema
pulmonar, hipertensión arterial pulmonar severa,
antecedentes de infeciones pulmonares repetitivas o
finalmente distrofia severa (1,72,73).

Prueba de ello fue el caso que falleció en el pos-
operatorio inmediato por una insuficiencia con-
gestiva intratable; así como otro individuo que murió
previamente a cirugía por hipertensión pulmonar
severa, agravada por infecciones respiratorias re-
cidivantes.  En nuestra serie, la mortalidad post-
operatoria de las MS ascendió a un 50%; elevada
cifra que refleja el gran número de factores de des-
ventaja presentes en estos niños.  No se duda de la
necesidad de una intervención quirúrgica precoz
para garantizar una mejor sobrevivencia en lactantes
con estenosis severa y/o asociada a otras mal-
formaciones cardíacas. El tratamiento médico in-
cluye el uso de digitálicos, diuréticos y vaso-
dilatadores, para prevenir las complicaciones
asociadas, como edema pulmonar y la insuficencia
cardíaca congestiva. Dentro del espectro de las
diversas anomalías de la válvula, precisamente los
mejores resultados se obtienen en los enfermos que
tienen anillo mitral supravalvular (73,74).

Con la extirpación de un anillo mitral supra-
valvular se consigue una mejoría espectacular de la
sintomatología y una normalización de la presión y
de las resistencias pulmonares en pocos días (73),
situación similar puede observarse en los casos de
CT típicos.

Si bien los cuadros descritos son de incidencia
más bien rara, no menos cierto es que requieren para
su sospecha y confirmación diagnóstica de una
adecuada preparación y entrenamiento por parte del
clínico infantil como del cardiólogo de la sub-
especialidad; citamos la revisión de Machado y col.
(75) efectuada en el Hospital J.M. de los Ríos sobre
un total de 2.978 autopsias, confirmándose la
presencia de anormalidades congénitas cardio-
vasculares en 249 piezas.  Un caso de CT (0,4%) fue
descrito en la mencionada serie, así como 9 casos de
estenosis mitral en sus diferentes formas de
presentación, de los cuales sólo un caso representó
una malformación aislada (0,4%).  La revisión de
Siegert y col. (76) realizada en la Maternidad
Concepción Palacios (Caracas) entre los años 1982-
1985 detectó 411 casos con cardiopatía congénita
primaria (tasa específica de morbilidad de 4:1000),
no llegó a incluir ningún caso de CT o de MS como
entidades aisladas o asociadas.  Nuestra estadística

señala una insuficencia bastante rara, confirmándose
la excepcional descripción de estos casos; el CT
tuvo una incidencia durante el período de 0,03% del
total de cardiopatías ingresadas, en cambio la MS
ascendió a 0,04% del total de historias.  Se insiste
finalmente en la importancia de un diagnóstico
temprano para el logro de una mejor sobrevida con
resultados post-operatorios altamente satisfactorios.
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