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RESUMEN

Estudio retrospectivo de 1975-1991, que incluyé 7
pacientes con anomalia congénita supramitral: 3 cor
triatriatum y 4 casos con membrana supramitral. Se
analizaron los expedientes de 5 varones y 2 hembras,

entre 24 dias y los 6 afios, 8 meses de edad. Todos los cor

triatriatum correspondieron a varones, siendo la edad
promedio diagnostico de 4,9 afios, la edad promedio
diagnostico para la membrana supramitral fue de 0,4
afios. El hallazgo se confirm6 en la primera consulta
especializada en todos los casos, aunque ninguna de las
referencias sospechod la posibilidad de patologia supra-
mitral, salvo una que asomé una hipertension pulmonar
a estudiar. No se informaron antecedentes de anomalias
cardiacas familiares; ninguno de los ascendientes con
lazos de consanguinidad. El inicio de la sintomatologia
antes de los 8 meses en el 57% de los nifios; un solo pa-
ciente en edad inferior al mes. Una clinica precoz se
asocié con membrana supramitral. La variedad ana-
tomica mas frecuente de cor triatriatum: diafragma. Dos
casos de diafragma en cor triatriatum con mdultiples
aberturas. Todos los casos de cor triatriatum sin malfor-
maciones cardiacas asociadas, salvo comunicacion in-
ter-auricular tipo foramen oval (valvula competente).
Tres pacientes de membrana supramitral y anomalias
cardiacas: comunicacién interauricular ostium secun-
dum (75%), drenaje venoso pulmonar anémalo (25%),
comu-nicacion interventricular (25%). Sin diferencia
signifi-cativa en peso y talla comparados ambos grupos
(percentiles 10-25 de Tanner). Entre los antecedentes:
insuficencia cardiaca (43%), hiperreactividad bronquial
(43%), neumonias o bronquitis a repeticion (28%). Las
manifestaciones clinicas méas frecuentes: disnea (100%),
taquipnea (88%), tos paroxistica (57%),ortopnea (14%),
irritabilidad y dificultad para la alimentacion (71%),
especialmente en lactantes. Signos clinicos de hiperten-
sion pulmonar 57%.

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

Palabrasclaves: Patologia supramitral; cor triatria-
tum; membrana supramitral; estenosis supramitral.

INTRODUCCION

La estenosis u obstruccidon congénita del tracto
de entrada de la auricula izquierda es originada por
cierto niumero de anomalias, aisladas o en combi-
nacién, que se originan en, o préximas a la valvula
mitral. En este trabajo incluiremos las malfor-
maciones supra o proximales a la valvula auriculo
ventricular (AV) izquierda, excluyendo la estenosis
mitral congénita, asi como la estenosis venosa
pulmonar. Las variedades de obstruccién congénita
al flujo auricularizquierdo (con ventriculo izquierdo
funcionalmente adecuado) a describir son: 1) este-
nosis mitral con anillo supravalvular estenosante.
2) cor triatriatum.

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

Debemos destacar que la estenosis mitral con-
génita es una malformacioén que involucra al aparato
mitral per se (anillo AV, valvas, cuerdas tendinosas
o0 musculos papilares) o que se sitia inmediatamente
por encima del anillo; situacién organicaincluida en
el trabajo. La estenosis mitral congénita como un
todo es una anomalia rara (0,1-0,3% del total de las
cardiopatias congénitas (1); se estima que la inci-
dencia es del 0,6% en todos los casos de cardiopatia
en necropsias (2). Collins-Nakai y col (3), en una
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revision de 20 afos, estiman del 0,21 al 0,42% de los derecho (3). Las secuelas hemodinamicas asi como
casos clinicamente diag-nosticados de cardiopatias las expresiones clinicas de ambas anomalias son
congénitas. Pororden de frecuencia de presentacionmodificadas necesariamente por defectos coexis-
de los tipos de obstruccion congénita mitral, la tentes. Se procede a continuacién al analisis de
estenosis supravalvular o anillo supravalvular estas dos variedades de obstrucciéon al tracto de
estenosante (una cortina o diafragma circunferencial entrada izquierdo, amparados en la experiencia
de tejido conectivo que se origina en la base de la adquirida en el Servicio de Cardiologia Infantil en
superficie auricular de las mitrales), ocupa entre la los Gltimos 17 afios; se comparan los resultados con
3%a 4° posicion en el orden de frecuen-cia (4-7). En los hallazgos resefiados en la literatura internacional.
esta variedad no existen anomalias de las cuerdas
tendinosas, reduccion fibrosa u obliteracion de los
espacios intercordales o disminucion variables de la
distancia entre los miUsculos papilares; se descartan
también los haces musculares ventriculares Los expedientes clinicos de 7 nifios menores de 7
izquierdos anémalos o grandes muscu-los papilares afios que ingresaron a los Servicios de Cardiologia
obstructivos. Infantil y Cirugia Cardiovascular del Hospital Mu-
En su forma anatémica mas frecuente (8-12), el nhicipal de Nifios J.M. de los Rios (Caracas), en el
cor triatriatum es una malformacién en la que las Periodo 1 de enero de 1975 a 31 de agosto de 1991,
venas pulmonares desembocan en una camaracon el diagnéstico de anomalia cardiaca variedad
accesoria (vena pulmonar comdn) que comunica, Supramitral, fueron revisados y constituyen la base
mediante una abertura de tamafio variable, con la de este estudio.
auricula izquierda (13). La division de la auricula Los pacientes incluidos en esta serie tenian
izquierda en dos compartimientos fue comentada manifestaciones clinicas de compromiso cardiacoy/
por Andral ya en 1829 (14). En 1869, Church (15) orespiratorias secundarias, y entodos se cum-plieron
publico la primera descripcion patolégica detallada los siguientes criterios diagndsticos:

de la malformacién que Borst denomind “cor 1- Cardiomegalia y/o alteraciones de la silueta

triatriatum” (16). El cor triatriatum, al igual que 1a  cardiaca en las series radiogréficas del térax (pro-

rara; se estima una prevalencia cercana al 0,1% de

los casos de cardiopatias congénitas (17). Otros au- .
P -0ng ) (17) de cavidades derechas.

tores (8,10) calculan una incidencia entre un 0,2 a . . .

0,4% segUn las series y afiaden que puede presentarse 3~ Evidencia de la anomalia estenosante o de

de forma aislada o asociada a cualquier otro tipo de obstruccién al tracto de entrada a la auricula izquier-
defecto cardiaco (18,19). da, de ubicacién supramitral en los ecocardiogramas

Un 5-10% de los CT (20) no presentan orificio de modo MYy B. » )
comunicacion entre la camara posterior o accesoria 4~ Comprobacion de certeza con el estudio hemo-
y la auricula izquierda o verdadera, y la sangre de la dinamico (cineangiografia) y manometria de
camara accesoria drena directamente en la auriculat@vidades cardiacas y lecho pulmonar (presion ca-
derecha. La camara auricular izquierda distal o ver- Pilar pulmonar media).
dadera, casi siempre contiene a la orejuela izquierda
y la fosa oval (21-24). Tanto el anillo supravalvular Se consideraron ademas otras variables como
como el cor triatriatum pueden ser estructuras rudi- S€x0, edad del ingreso al Servicio de Cardiologia,
mentarias (funcionalmente no importantes) o pueden factores predisponentes, antecedentes familiares de
proyectarse por encima del orificio mitral como un anomalias cardiacas hereditarias, antecedentes per-
diafragma estenosante (24). Rara vez, el anillo su- Sonales, procedimeintos de diagnéstico y respuesta

pramitral se produce como una lesién obstructiva terapéutica.

aislada (1); los casos de cor triatriatum pueden ser Los resultados obtenidos se ordenaron y con-
aislados, presentando en consecuencia un cuadrocentraron; en los que fue factible se obtuvo el pro-
clinico caracteristico secundario a la congestién medio aritmético. Para su andlisis se expresaron en
venosa pulmonar. Los aumentos de la presion venosatérminos absoluctos y porcentuales. El andlisis de
pulmonar y auricular izquierda se transforman en datos fue hecho utilizandoel chi cuadrad@)(X el
hipertensién en la arteria pulmonar y ventriculo criterio de significancia estadistica de 0,01.

MATERIAL Y METODOS

2- Signos electrocardiograficos de crecimiento
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RESULTADOS

Se incluyeron en la revision 7 pacientes con el
diagnostico general de patologia supramitral con-

hemoptisis. A pesar de que todos los casos selec-
cionados tenian un tronco pulmonar dilatado, nin-
guno de los pacientes presentd afonia atribuible a
compresion del nervio laringeo recurrente por el

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

sados se encontrd endarteritis bacteriana como com-
plicacién. Las manifestaciones clinicas mas frecuen-
tes fueron: disnea 100%, taquipnea 88%, ortopnea

CT correspondieron a nifios del sexo masculino,
siendo la edad promedio del diagndstico 4,9 afios.
La edad promedio de ingreso al Servicio de Cardio-
logia de los pacientes com MS fue sensiblemente

parala alimentacion 71%, esto ultimo especialmente
en lactantes. Casos de edema pulmonar 28%, s6lo
en preescolares.

Dentro del espectro fisico, la cianosis 28%, signos

menor, 0,4 afios (P<0,001). Se efectué el diagndstico clinicos evidentes de hipertensién pulmonar 57%;

de ambas anomalias en el 100% de los sujetos du-

rante la primera consulta especializada; la totalidad
de los nifios fueron referidos bajo sospecha de

precordio normal en el 71% y abombado en 28% de
los nifios. Una percepcion del latido ventricular de-
recho y de la arteria pulmonar en el 57% de los

cardiopatia congénita o anomalia cardiaca a destacar.casos, siendo el 2° tono (a expensas del componente

En ninguna de las referencias se sospechd la
eventualidad de patologia supramitral, salvo uno
que presento la hipertensién pulmonar como entidad
clinica a estudiar.

No se informaron de antecedentes familiares de

pulmonar P2) fuerte en el 85%. EI pulso arterial
como el venoso yugular fueron normales, teniendo
en cuenta la dificultad de un analisis adecuado del
latido venoso yugular en lactantes y nifilos pequefos.
El primer ruido fue normal en todos los pacientes.

anomalias cardiacas. Los padres no tenian nexos deNinguno de los enfermos con MS presento

consanguinidad. La sintomatologia se inici6é antes
de los 8 meses en el 57% de los nifios, con clinica

chasquiado de apertura. Dentro del espectro de los
soplos: 3 con soplo sistdlico, 3 nifios sin soplos

antes de un mes en un solo caso, éste Gltimo portador@uscultados y 1 caso con soplo diastdlico. No se

de una MS entre otras anomalias asociadas.
sintomatologia precoz se asocié con mayor fre-
cuencia a los individuos con MS (p < 0,01). La
variacion anatémica denominada diafragma se
presento en la totalidad de los portadores de CT. Un
diafragma con multiples aberturas se describié en 2
nifios, siendo los orificios de tamafio mediano con
relativa leve obstruccion, lo cual incidi6 en lo tardio
del diagnostico clinico. Los 3 preescolares con CT
sin coexistencia de otras malformaciones cardiacas
asociadas, salvo una comunicacion interauricular
del tipo foramen oval (valvula competente). Tres de
los individuos con MS presentaron anomalias
concomitantes del tipo: comunicacién interauricular
ostium secundum 75%, drenaje venoso pulmonar
andmalo 25%, comunicacion interventricular 25%.
Sin diferencia significativa (SN) en peso y talla

Una€videncio soplo continuo.

Una insuficiencia tri-
cuspidea con su acompafiante soplo holosistélico en
43% de los sujetos, secundario a la hipertension pul-
monar. Uno de los nifios, con un soplo sistélico
entre el vértice y el borde esternal izquierdo bajo,
secundario a la insuficiencia mitral concomitante
conuna MS. Elsegundo ruido refleja la hipertension
pulmonar; el desdoblamiento inspiratorio fue
estrecho en los portadores de hipertension, siendo el
componente pulmonar, como ya se describié antes,
intenso a la auscultacion.

Al revisar los electrocardiogramas basales, un
ritmo sinusal constituy6 la regla en la totalidad de
los casos, sin describirse las ocasionales oportu-
nidades de fibrilacion 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

comparados los nifios de ambos subgrupos. Peso yhacia la derecha (signos variables de hipertrofia

talla en percentiles 10-25 de Tanner.

Entre los antecedentes personales: insuficiencia
cardiaca 43%, hiperreactividad bronquial 43%, pro-

ventricular derecha) en el 85% de los individuos.

Las series radiograficas mostraron campos
pulmo-nares con signos de congestion venosa

cesos respiratorios del tipo neumonias o bronquitis pulmonar en un 85% de los sujetos, aunque en
respectivas 28%; ninguno de los nifios con ninguno de los pacientes se evidenciaron las clasicas
antecedentes de sincope, endocarditis infecciosa olineas de Ker-ley. La dilatacion de ventriculo y
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auricula derechos fue comun en el 100% de los yendo cineangiografia) 4 de los nifios: 3conCTy 1
nifios, siendo mejor descritos en nifios mayores, y con MS. En todos los casos, se hallaron presiones
menos evidentes en lactantes. La dilatacion del suprasistémicas en ventriculo derechoytronco de la
tronco pulmonar, reflejo de la hipertensién pulmonar, arteria pulmonar; con una presiéon capilar pulmonar
se observdé en la totalidad de los individuos media de 32 mm Hg. La totalidad de los pacientes
seleccionados. Una au-ricula izquierda de tamafio recibieron medicacién a base de digoxina (igOx
normal (28% de los enfermos) se describié en los Kg x dia), furosemida (1mg x Kg x dia), asi como
casos con MSy defecto septal del tipo ostium secun-
dum. Un aumento auricular izquierdo proximal o
accesorio en el 71%. Ninguna de las radiografias
evidencié crecimiento de la orejuela izquierda,
tampoco se hallaron depé-sitos de calcio a nivel de
los diafragmas estenosantes.

Las imagenes bidimensionales en tiempo real
identificaron el aspecto anatémico caracteristico
del cor triatriatum: la membrana intra-auricular. La
es-tructura se observd en los 3 pacientes en la
ventanas ecograficas paraesternal con eje corto V|
largo y de las 4 camaras. Fue decisivo registrar la
membrana en relacién a la orejuela izquierda, que
consis-tentemente se ubica dentro del
compartimiento dis-tal o auricula verdadera,
distinguiendo asi al cor triatriatum del anillo
supramitral, diferencia que de otra manera no resulta
sencilla. El funcionamiento de valvula mitral en los Figura 1. Ecocardiograma bidimensional (vista subcos-
casos de CT fue normal en los 3 nifios, no asi con el tal) de una nifia de 8 meses con membrana supramitral
anillo o membrana supra-mitral, en donde se hallé (MS). Lafle(_:ha sin mar_ca,seﬁala la membrana durante la
un paciente con una valvula mitral congénitamente sistole ventricular. Las Imagenes en tlempo real mostraron

deformada (con la subse-cuente insuficiencia). La a la MS como una cortina movil y delgada. La auricula
. . . . . ) izquierda (Al) proximal a la membrana esta modera-
auricula izquierda propia-mente dicha fue

X ; N . damente agrandada. (AD) Auricula derecha. (VI) Ven-
consistentemente normal, no asila camara accesoriagicylo izquierdo.

enlos CT, siendo esta ultima moderadamente dilatada
(pacientes durante el preo-peratorio). En los casos
de MS, las imagenes bidi-mensionales no
evidenciaron la presencia de un musculo papilar
Unico excéntricamente ubicado, caracteristico de la
valvula mitral en paracaidas. Los anillos o
membranas supramitrales se vieron mejor en las
vistas paraesternales con eje largo y 4 camaras
(Figuras 1,2y 3). Entiempo real, la mem-brana se
mueve hacia el tinel de la valvula mitral durante la
didstole. Con la sistole ventricular, la membrana se
alejo de las valvas mitrales (Figura 4). Ecos densos
de la valvula pulmonar, con aumento del tamafio de
la auricula derecha, asi como de las dimensiones
internas y espesor de la pared libre del ventriculo
derecho constituyeron las consecuencias fisiolégicas
del grado de estenosis u obstruccion. La
ecocardiografia contribuyé en forma valiosa a . : ~

. . B L. , . paraesternal) de la misma paciente. La flecha sefiala la
|dent|f|ca.r anomalias congénitas cardiacas coexis- \,amprana supramitral. Hay una desviacién del tabique
tentes (Figura 4). interauricular hacia la auricula derecha (AD). (Al) Au-

Se sometieron a estudio hemodindmico (inclu- ricula izquierda

Figura 2. Ecocardiograma bidimensional (ventana
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Figura 3. Ecocardiograma bidimensional (ventana sub-

xifoidea) de una nifia de 3 meses con membrana supra-

mitral (MS). La gran flecha sefala la membrana

diversos broncodilatadores en forma de jarabe, como
enfermos externos en el preoperatorio.

Dos de los nifios con CT fueron intervenidos,
con evolucion posoperatoria satisfactoria. Un caso
con CT falleci6 en el posoperatorio inmediato por
insuficencia cardiaca congestiva. Unanifia portadora
de MS fue intervenida con éxito, con adecuada
evolucion posoperatoria. Uno de los individuos con
MS fallecié por complicaciones respiratorias,
secuela de la hipertension pulmonar e infecciones
sobre-agregadas de origen nosocomial. Todos los
nifios operados disfrutan en la actualidad de una
condicion fisica plenamente satisfactoria, situacion
evidenciada en los controles sucesivos como
pacientes am-bulatorios.

DISCUSION

La estenosis mitral congénita per se tiene mayor

obstructiva, que se inserta distal a las venas pulmonares, prevalencia por el sexo masculino (3), en contraste
2 de las cuales se muestran. La membrana se encuentra ersgn |0 observado con la estenosis mitral adquirida

diastole ventricular, con una valvula mitral (VM) que esta
abierta. (AD) Auricula derecha, (Al) Auriculaiz-quierda,
(V1) Ventriculo izquierdo.

Figura 4. Ecocardiograma bidimensional (4 cAmaras vis-

(reumatica) en la cual sucede lo contrario. Esta ten-
dencia estadistica se observd entre nuestros hallaz-
gos, un 71,4% en varones. No se describen informes
de recurrencia familiar (2). De acuerdo con el grado
de obstruccidn, en la estenosis mitral congénita los
sintomas casi siempre comienzan en el primer afio
de vida, a menudo en el primer mes (25). Se hain-
formado que aquellos enfermos portadores de anillo
supravalvular tienen una mayor longevidad (mediana
de 5,5 afios), (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 periodo
neonatal y unos pocos permanecen relativamente
asintomaticos durante afios (27). La estenosis su-
pravalvular se origina por la persistencia de tejido
muscular embrionario, que desaparece durante el
desarrollo (1). Eltejido muscular embrionario de la
estenosis supravalvular se sitla en la parte superior
de las valvas anterior o posterior (28). EIl cor tri-
atriatum es el resultado de una falla de la vena pul-
monar primitiva en incorporarse a la auricula iz-
quierda ( 8-12). Por ende, la camara accesoria o
proximal representa la persistencia de la vena

tas desde apex) con una flecha grande que sefala lapylmonar dilatada del embrién. El proceso normal

membrana supramitral (MS) en sistole ventricular y
valvula mitral (VM) cerrada. La pequefia flecha sefiala
una comunicacion interventricular como anomalia
asociada (CIV). (AD) Auricula derecha, (Al) Auricula
izquierda, (VI) Ventriculo izquierdo, (VD) Ventriculo
derecho.

Gac Méd Caracas

de reabsorcién de la vena pulmonar comin se inicia
aproximadamente en la quinta semana de gestacion
y continta durante los diferentes estadios de la
embriogénesis (24). Dentro del proceso embrio-
I6gico del cor triatriatum se han emitido otras
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hipotesis para explicar esta malformacion:

1- Hip6tesis de la mala formacién del tabique. Fowler
(29) explic6é tal malformacion por el desa-rrollo
exagerado de la valva de la fosa oval que finalmente
formaba la membrana de separacién, que, al
fusionarse con la pared auricular del lado opuesto,
dividiala auricula en dos partes. Borst (30) interpreta
la anomalia como un origen anormal de la vena
pulmonar comun a la derecha del septum; el retorno
sanguineo al corazén derecho empujaria
gradualmente el septum primum hacia la izquierda,
y ésta seria la membrana divisoria auricular.

2- La teoria del “atrapamiento” de Van Praagh y

Corsini (12), explica la malformacion como debida

a una malaincorporacion del orificio de la vena pul-

monar comun en la auricula izquierda, al ser “atra-
pada” por tejido procedente del cuerno derecho del
Seno venoso.

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

4- Gharagozlooy col. (32) observaron unaincidencia

Tal variedad de formas anatomicas ha llevado a
realizar clasificaciones (18,20,32); describimos las
formas mas frecuentes: diafragmatico, en reloj de
arena y tubular (24,33). En la variedad o tipo
diafragmatico, que es el mas comun y se observé en
la totalidad de los casos seleccionados, la camara
accesoriay laauriculaizquierda estan separadas por
un diafragma fibroso o fibromuscular (24,34). El
diafragma posee una apertura que puede ser Unica,
lo habitual, pero en ocasiones es multiple (34). El
tamafio del o de los oficios establece el grado de
obstruccién (23,24). La obstruccién puede ser tan
leve que no es reconocida, incluso en la necropsia
(35). En el otro extremo del espectro clinico, la
division no estéa perforada, de alli que no se establece
comunicacion entre la camara proximal y la auricula
izquierda verdadera (atresia de la vena pulmonar
comun) (36). El tipo menos comun y mas primitivo
de CT es el tipo tubular (24). La camara accesoria
retiene una forma simil vaso que representa una
vena pulmonar comun relativamente no modificada,
cuyo extremo distal se une con la auricula izquierda
directamente sin una membrana intermedia divisoria

elevada de vena cava superior izquierda persistente (24). El tipo en reloj de arena de CT es intermedio

en esta malformaciéon y comprobaron como la mem-
brana divisoria se sitia en la cara interna de la
auricula izquierda, siguiendo el recorrido externo
de la vena cava izquierda.

entre los tipos diafragmatico y tubular; se observa
como una constriccion en la unidon de la camara
accesoria y la auricula izquierda verdadera (24).

Esto hace plantear la La constriccion se proyecta hacia adentro como un

posibilidad que la vena cava izquierda es capaz de reborde variablemente obstructivo mas que como

inducir el desarrollo de la membrana durante alguna
etapa de la embriogénesis.

Debemos plantear la combinacion de varias de

una membrana real.

En el CT es frecuente una comunicacién inter-
auricular y habitualmente de la forma de un foramen

las hipotesis planteadas como la causa de las anoma-oval valvulo-competente entre la auricula derechay
lias, ya que ninguna de ellas, de forma aislada, pue- la auricula izquierda verdadera (24). Menos a me-
de explicar todas las formas anatémicas (1). En los nudo, una comunicacion interauricular tipo ostium
casos moderados de CT, la sintomatologia se inicia secundum o, en casos excepcionales, con la camara
en la edad preescolar, cuando el aumento del gastoaccesoria (23,24). Otras malformaciones asociadas:
cardiaco al esfuerzo fisico pone de manifiesto la atresia mitral y adrtica (32), canal auriculo-ven-
obstruccion (8,9). Las formas severas de CT suelen tricular comin (37), comunicacion interventricular
manifestarse en la lactancia (1). En el cor triatriatum, (37), tetralogia de Fallot (38), anomalias tricuspideas
la membrana que divide la auriculaizquierda separa (10) y persistencia de la vena cava superior izquierda
la camara accesoria (posterior) de la auricula iz- (32). Entre las anomalias asociadas con la estenosis
quierda, que es anterior y portadora de la orejuela, la mitral las mas frecuentes son: persistencia del
valvula mitral y el foramen oval. conducto arterioso (20%) (39,40), estenosis aortica

Sin embargo, se han descrito casos en los que la(15%) (41), coartacion de la aorta (10%) (42-44) y
orejuela se conecta con la caAmara posterior, casos encomunicacion interventricular (8%) (45,46).
los que la camara posterior drena en la auricula También se han descrito casos asociados a comu-
contralateral (derecha) y finalmente pacientes en nicacion interauricular (47), vena cava superior
los que las venas pulmonares drenan izquierda (48), tetralogia de Fallot (49), estenosis

simultaneamente en la auriculaizquierday la derecha tricuspidea (50), enfermedad de Ebstein (44), drenaje
(1). venoso anomalo pulmonar total (51), entre otras

anomalias cardiacas de incidencia excepcional.
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Aungue todavia no existe una explicacion clara, la de sangre desde la auricula al ventriculo izquierdo,
frecuencia de anomalias obstructivas del lado por lo que se incrementa la presién en la primera y
izquierdo, asociadas a estenosis mitral, apoya la hi- enlas venas pulmonares; secundariamente, la presion
poétesis que relaciona el flujo sanguineo con el de- en la arteria pulmonar se eleva para mantener el
sarrollo; una prueba de ello es el hecho de que sonflujo. Esta elevacién depende de dos factores: (a) un
mas frecuentes las obstrucciones distales que mecanismo reflejo de vasoconstriccion, mas pro-
acompafian la estenosis mitral que a la inversa (52). nunciado en los vasos pulmonares de los I6bulos
El cor triatriatum es a veces dificil de diferenciar inferiores, y (b) un componente anatémico a nivel
de la estenosis supravalvular, por la similidad de los arteriolar. La hipertensidon pulmonar se transmite al
datos clinicos. En el cor triatriatum la presion en la Ventriculo y auricula derechos, dando lugar a in-
auricula izquierda verdadera es normal y el orificio suficiencia tricuspidea en los casos graves (1). Un
permanece abierto a través del ciclo cardiaco (8- ejercicio fisico violento puede precipitar que la pre-
12). En la estenosis supramitral, la presion en la sion venosa pulmonar sobrepase la presion oncética
auricula izquierda verdadera es alta y el orificio es- del plasmay aparezca edema pulmonar. Para evitar
tenético se abre en diastole y se cierra en sistole. €sta grave situacion, hay un aumento simultaneo de
Asi, el CT permite que la sangre fluya a través de la las resistencias pulmonares, drenando las venas pul-
membrana obstructiva durante todo el ciclo cardiaco, monares hacia las venas del sistema bronquial, lo
pero en la estenosis mitral supravalvular el flujo due pudiera originar una cianosis en las extre-
s6lo es posible en diastole (8,9,12). Al efectuar los midades. Laelevacion de la presion en el ventriculo
ecocardiogramas bidemensionales, las imagenes enY auricula derechos puede llevar al fracaso de esta
tiempo real dan una membrana ondulante que suele cavidad e iniciar congestién venosa sistémica y re-
ser delgaday se caracteriza por un movimiento dias- duccion severa del gasto cardiaco (1,2,28). En los
télico hacia el tanel mitral y un movimiento sistélico  €asos asociados a cardiopatias que cursen con hiper-
que se aleja de éste (17,53-59). Es importante regis- flujo pulmonar, la fisiopatologia esta dominada por
trar la membrana en relacién a la orejuela izquierda, !acardiopatiade base (hipoxemia) y la malformacion
que generalmente se sitGa dentro del compartimiento Permanece enmascarada (60-62).
distal, distinguiendo asi al cor triatriatum de un Tantoen el CT como en el MS, las formas severas
anillo supravalvular (17), diferencia que de otro suelen manifestarse enlalactancia, mientras que, en
modo resulta nada sencilla (53). La situacién de la los pacientes con obstrucciones moderadas, la clinica
orejuela izquierda se determina mejor durante la se inicia en la edad preescolar. Las formas menos
sistole ventricular, cuando la membrana se aleja del severas muestran disnea de esfuerzo (1,2,63). No
orificio mitral. Es de gran utilidad registrar la son excepcionales los episodios de edema agudo del
valvula mitral, que es normal en su funcionamiento pulmdén. Las infecciones respiratorias repetitivas
en el CT (53-59), en contraste con el anillo supra dominan el cuadro clinico de los casos asociados a
valvular que por lo general se acompafia de una hiperflujo pulmonar (63). Rara vez aparecen hemop-
valvula AV izquierda deformada (17). En el cor tisis o cianosis, y cuando esta Ultima existe, se pre-
triatriatum se establece un gradiente de presion en- senta de forma paroxistica, por insuficiencia
tre la camara superior e inferior de la auricula cardiaca, o cronica, por persistencia de un ductus
izquierda, si se consigue pasar a través del foramen arterioso con cortocircuito invertido (1,2,6-12). El
oval. La angiocardiografia selectiva en la camara térax muestra un abombamiento en su porcion ante-
superior es el mejor método para el establecimiento rior y puede palparse el latido ventricular derecho.
de un diagnéstico diferencial de certeza (8-12). Cuando hay hipertensiéon pulmonar aparece un clic o

Durante las etapas fetales, ambas anomalias ape-fuido de eyeccion sistélico y el segundo tono se
nas influyen en la circulacion, puesto que la mayor refuerza (63).
parte del flujo sanguineo sistémico procede de la En algunos casos raros desaparecen los soplos
arteria pulmonar a través del conducto arterioso. (1,2,8,9).
Sin embargo, se puede plantear la importancia en el yna estenosis supramitral de moderada a severa
desarrollo de las camaras izquierdas: dilatacion au- presenta un electrocardiograma basal con desviacion
riculary disminucion del tamafio ventricular (1,2,8).  de| eje eléctrico a la derecha, con hipertrofia ventri-
Después del nacimiento, la obstruccion del tracto de cyjar derecha e hipertrofia auricular izquierda

entrada auricular izquierdo impide el paso normal (64,49). El ritmo es sinusal. La onda P es alta y acu-
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minada en DII, DIl y aVF, lo que sugiere hipertrofia drenaje de las venas pulmonares (60-62). Diversas
auricular derecha (65), bifida en DI aVL, por situaciones pueden presentar imagenes de ecos
hipertrofia auricular izquierda. La morfologia lineales en el interior de la auricula izquierda, entre
observada mas a menudo en precordiales derechasellas, los ecos secundarios al promontorio de la
es un patron qR o R pura con T negativa, tipico de auricula izquierda (62). La dilatacion del seno
sobrecarga derecha. En precordiales izquierdas los coronario, el retorno venoso andmalo total y por
patrones comunes suelen ser de tipo RS orS (1, 66).supuesto, el anillo su-pravalvular mitral pueden
El electrocardiograma del CT muestra la ausencia presentarlineas continuas en el espacio retroaértico.
de hipertrofia auricular izquierda (10,20), sin em- Si el diafragma divisorio se coloca perpendicular a
bargo se han descrito alteraciones en la onda P,la raiz aértica, por tanto, paralelo al haz de
sugestivas de hipertrofia de dicha cavidad, de dificil ultrasonido, se dificulta su percepcién o da una
interpretacion (20). imagen de ecos densos que pudieran ocupar todo el

De acuerdo al grado de compromiso obstructivo, ©€spacio auricular.
ambas entidades presentan radiografia de tdrax con Al practicarse el cateterismo cardiaco, en ambas
signhos de congestién venosa pulmonar, con edema entidades se encuentra una elevacion de la presion
intersticial e inclusive en los casos severos, lineas B arterial pulmonar como expresion de la subsecuente
de Kerley visibles aun en lactantes y preescolares elevacion de la presién capilar pulmonar (PCP),
pequefios en proyeccion lateral (1,2,9). Una pro- secundaria a la éstasis venosa. En los casos de CT
minencia del arco pulmonar con dilatacién de se hallacomo hecho distintivo una presidonbajaenla
auricula y ventriculo derechos modifican la silueta auricula izquierda verdadera que contrasta con la
cardiaca. En los casos de membrana supramitral, laelevada tension en el capilar pulmonar (10). En los
auricula izquierda puede ser normal, especialmente casos de MS, hay un gradiente transmitral en la fase
en nifios pequefios, pero existen signos de hiper- diastélica, tipico de una estenosis u obstruccion
tensién venocapilar (1,2). valvular o proximal a ella. En el segundo caso, la

Con el transcurso de los afios, la auriculaizquierda Presion en la auricula izquierda si esta elevada. En
crece (1,2,) y puede desplazar hacia arriba el ambos casos, la presion de la arteria pulmonar se
bronquio izquierdo (2) y hacia atras el esofago €leva a niveles sistémicos para mantener asi un
(proyeccion oblicua anterior derecha con ingestion 9asto cardiaco apropiado (39,70). La angio-
de bario). El tronco de la arteria pulmonar abomba cardiografia de la estenosis supravalvular presenta
en el borde izquierdo y sobresale precozmente, Unazonatraslicida en el segmento superior del pla-
especialmente si hay cardiopatia asociada (66). La N0 Valvular;teniendo éste un cortorno netoy dejando
orejuela izquierda dilatada se observa debajo del Pasar a través de él s6lo un dorso puntiforme del
tronco pulmonar. Los casos incluidos con MS no contraste (49,71). La ventriculografia tipica del CT
mostraron anomalias obstructivas en el tracto de Muestra generalmente un regurgitacion mitral
salida izquierda, de alli que no existiera dilatacion Provocada por las extrasistoles y que permite en
del ventriculo homénimo. En los casos de CT, los difinitiva visualizar una auricula izquierda de
signos de hipertrofia auricular izquierda (dilatacion reducidas dimensiones, que se encuentra en conexion
de la camara accesoria) pueden estar presentes o¢0n la orejuela homénima (10). El tratamiento en
ausentes, segln sea la posicion de la mencionada@mbas anomalias es en definitiva de tipo quirdrgico,

camara (17). Sitiene ubicacion péstero-inferior, es estando el prondéstico en relaciéon con la severidad
rutina que no se visualiza en la radiografia (67), de la lesion o la asociacién de otras anomolias

coloca posterior y superior, se observara un relacionconlaedad delpaciente:laauricularderecha

desplazamiento del esé6fago repleto de bario (67,68). (72,73) es la mas apropiada para los lactantes,
El ecocardiograma bidimensional permite apreciar mientras que la via izquierda se utiliza en nifios de
bien las zonas supravalvulares. A una distancia de Mayor edad (73). Nuestra serie registré un 33,3% de
un cm. del anillo se observa una banda con un Mortalidad post-operatoria en individuos con CT,
orificio lateralizado, que corresponde a la estenosis cifra similar a la registrada en estadisticas foraneas
supravalvular. La ecocardiografia bidimensional, due asciende hasta un 38% (72,73). El anillo
en el caso de CT, permite visualizar en las diferentes Supravalvular puede ser extirpado por completo
ventanas ecograficas la posicion, extension y evitando lesionar las valvas mitrales, previa
localizacion del diafragma y comprobar el lugar del cardioplejia e hipotermia local (1). El prondstico se
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ensombrece en los casos de MS en nifios con sefiala unainsuficencia bastante rara, confirmandose
insuficencia cardiaca congestiva intratable o la excepcional descripcion de estos casos; el CT
recurrente previa, episodios anteriores de edema tuvo una incidencia durante el periodo de 0,03% del
pulmonar, hipertensiéon arterial pulmonar severa, total de cardiopatias ingresadas, en cambio la MS
antecedentes de infeciones pulmonares repetitivas o ascendié a 0,04% del total de historias. Se insiste

finalmente distrofia severa (1,72,73).

finalmente en la importancia de un diagndstico

Prueba de ello fue el caso que fallecié en el pos- temprano para el logro de una mejor sobrevida con

operatorio inmediato por una insuficiencia con-
gestivaintratable; asi como otro individuo que murié
previamente a cirugia por hipertensiéon pulmonar
severa, agravada por infecciones respiratorias re-
cidivantes. En nuestra serie, la mortalidad post-
operatoria de las MS ascendié a un 50%; elevada
cifra que refleja el gran numero de factores de des-
ventaja presentes en estos nifios. No se duda de la
necesidad de una intervencién quirdrgica precoz
para garantizar una mejor sobrevivencia en lactantes

con estenosis severa y/o asociada a otras mal- 3.

formaciones cardiacas. El tratamiento médico in-
cluye el uso de digitalicos, diuréticos y vaso-
dilatadores, para prevenir las complicaciones

asociadas, como edema pulmonar y la insuficencia 4.

cardiaca congestiva. Dentro del espectro de las

diversas anomalias de la valvula, precisamente los g

mejores resultados se obtienen en los enfermos que
tienen anillo mitral supravalvular (73,74).

Con la extirpacion de un anillo mitral supra- 6.

valvular se consigue una mejoria espectacular de la
sintomatologia y una normalizacién de la presiéony
de las resistencias pulmonares en pocos dias (73),
situacién similar puede observarse en los casos de
CT tipicos.

Si bien los cuadros descritos son de incidencia

mas bien rara, no menos cierto es que requieren para g.

su sospecha y confirmacién diagnéstica de una
adecuada preparacion y entrenamiento por parte del
clinico infantil como del cardi6élogo de la sub-
especialidad; citamos la revisién de Machado y col.
(75) efectuada en el Hospital J.M. de los Rios sobre
un total de 2.978 autopsias, confirmandose la
presencia de anormalidades congénitas cardio-
vasculares en 249 piezas. Un caso de CT (0,4%) fue
descrito en la mencionada serie, asi como 9 casos de

estenosis mitral en sus diferentes formas de 11

presentacién, de los cuales s6lo un caso representé
una malformacion aislada (0,4%).
Siegert y col. (76) realizada en la Maternidad
Concepcién Palacios (Caracas) entre los afios 1982-
1985 detect6 411 casos con cardiopatia congénita
primaria (tasa especifica de morbilidad de 4:1000),

no lleg6 a incluir ningan caso de CT o de MS como  13.

entidades aisladas o asociadas. Nuestra estadistica

Gac Méd Caracas
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9.

La revision de 12.

resultados post-operatorios altamente satisfactorios.
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