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Cor Triatriatum Sinistrum em Adulto Sintomatico: Relato de Caso
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Introducao

Cor triatriatum é uma rara malformacdo congénita,
correspondendo a 0,1 a 0,4% dentre todos os defeitos cardiacos
congénitos. A fisiopatologia decorre de uma falha na reabsorcao
da veia pulmonar comum durante a formacao embrionaria do
coragdo. Em virtude disso, ha persisténcia de uma membrana
fibrética, dividindo o atrio esquerdo (AE) em uma cavidade
posterossuperior, que recebe as veias pulmonares, e outra
anteroinferior, ligada ao apéndice atrial esquerdo (AAE) e que se
comunica ao ventriculo esquerdo (VE) através da valva mitral.'*
comunicagdo interatrial (CIA) e anomalias do retorno venoso
pulmonar sao malformagdes que podem estar associadas.’®

Relato do Caso

V.G.S., sexo feminino, 46 anos, cozinheira. Relatou dispneia
relacionada aos grandes esforcos e dispneia paroxistica noturna
de longa data. Negou desconforto tordrico, palpitagdes e
sincope. Como comorbidades, relatou glaucoma, hérnia de
disco cervical que a afastou do trabalho hd 1 ano e depressao.
Tabagista 39 anos/mago.

Exame fisico cardiolégico em ritmo regular, dois tempos,
sem sopros e sem desdobramento fixo de segunda bulha;
pulmonar sem alteragoes. O eletrocardiograma (ECC) era normal.
No ecocardiograma (ECO), evidenciou-se AE com didmetro
preservado; presenca de CIA, de aproximadamente 8 mm,
tipo ostium secundum, sem repercussdo hemodinamica;
membrana cor triatritrum; regurgitagao valvar tricGspide leve
estimando pressao sistolica em artéria pulmonar de 26 mmHg.
VE com dimensdes e espessura das paredes preservadas; e fungao
sistélica ventricular esquerda também preservada (Figuras 1 e 2).
A espirometria foi normal. O teste ergométrico realizado pelo
protocolo BRUCE e com duracao 5 minutos nao demonstrou sinais
de isquemia ao esforco, atingindo a frequéncia cardiaca maxima
no pico do esforco, com 5,13 METS, e interrompido pelo cansago.
Classe funcional Il de New York Heart Association (NYHA).
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Tendo em vista o ecocardiograma nao ter demonstrado
sinais de shunt em CIA com repercussao hemodindmica
e discordancia com os sintomas e a baixa capacidade
cardiorrespiratéria, optou-se por realizar o cateterismo
cardiaco, tendo em vista a possibilidade de resultado
falso-negativo no teste ergométrico.

Ao cateterismo, observaram-se artérias corondrias sem
obstrugdes, recirculagdo de contraste para AE e &trio direito
através da CIA, e calculo do QP/QS no valor de 1,81. A pressao
sistélica (PS) pulmonar foi 34 mmHg, a pressao diastélica
(PD1) pulmonar 17 mmHg e a pressio média de artéria
pulmonar 21 mmHg (Figura 3).

A ressonancia magnética (RM) cardiaca em aparelho de
alto campo (3 Tesla) com injecao de contraste paramagnético,
foram evidenciadas cdmaras cardiacas de dimensoes
preservadas; AE com duas cdmaras, proximal e distal, sem
sinais obstrutivos entre si, com maior medida de abertura
mensurada em 2,5 cm. CIA com predominio do fluxo do AE
para o direito, sem repercussao hemodinamica importante
(Qp/Qs: 1,3). Funcao sistélica biventricular preservada
e auséncia de fibrose miocardica (Figura 4). O conjunto
de achados foi compativel com cor triatriatum sinistrum,
associado a CIA.

Por ndo se observarem sobrecargas de camaras direitas
e repercussao hemodinamica, tanto pelo ECO quanto pela
RM da CIA, optamos por orientar interrupcao do tabagismo
e acompanhar a paciente, realizando ecocardiograma a
cada 6 meses.

Discussao

Cor triatriatum sinistrum é uma rara malformacao
congénita, em que uma membrana, geralmente um septo
fibromuscular, divide o AE em duas cavidades distintas.
A camara proximal ou superior drena o sangue proveniente da
veia pulmonar comum, enquanto a camara distal, considerada
o atrio verdadeiro, estd em contato com a valva atrioventricular
e contém o septo e o apéndice atrial.’

A localizagdo da membrana é essencial na diferenciacao
entre cor triatriatum e anel mitral supravalvar: a membrana no
cor triatriatum localiza-se acima do AAE, o associando com a
camara anteroinferior, enquanto que, no anel mitral supravalvar,
o apéndice estd associado com a camara posterossuperior.°®

De acordo com o niimero e o tamanho dos orificios no
septo fibromuscular, classifica-se, segundo Loffler, a doenga
em trés grupos: o grupo 1 é composto por uma membrana sem
abertura, em que a cimara acesséria drena o sangue para as
camaras direitas; o grupo 2 apresenta fenestragbes pequenas
e em pouca quantidade, resultando em um alto gradiente de
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Figura 2 - Ecotransesofagico demonstrando membrana do cor triatriatrum.

pressao; o grupo 3 envolve um septo com vdrias fenestragoes,
desenvolvendo nenhuma ou uma leve obstrugao.®

O (ltimo grupo, em que se enquadra a paciente do
presente relato, raramente apresenta sintomas, e geralmente
é diagnosticado na vida adulta. Por outro lado, os grupos 1
e 2 estdo associados a presenga de sintomas significantes na
infancia e a maior mortalidade em idades mais precoces.®

Em mais que 80% dos casos, esta doenga esta associada
com outras cardiopatias congénitas, como CIA do tipo
ostium secundum, veia cava superior esquerda persistente,

regurgitacdo adrtica com aneurisma dissecante e conexao
anomala da veia pulmonar.>®

Recém-nascidos e criancas geralmente manifestam a
cardiopatia com variados graus de dispneia, que decorre
basicamente do gradiente pressérico intra-atrial, com consequente
aumento de pressdo na camara atrial esquerda proximal e
congestao pulmonar. Os adultos, que compdem, na maioria
absoluta dos casos, o grupo 3 de Loeffler, geralmente apresentam
sintomas apenas quando os orificios da membrana intra-arterial
desenvolvem fibrose ou calcificacao. Neste caso, as manifestagoes
mais comuns sao dispneia, ortopneia e hemoptise.
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Figura 3 - Injegéo de contraste junto da comunicagéo interatrial.

Membrana

Figura 4 - Imagem CINE de ressonéncia cardiaca em corte de 3 camaras evidenciando membrana em étrio esquerdo, que subdivide em camaras anterior e posterior.

O exame fisico é capaz de revelar sinais dessa anomalia
por meio da ausculta pulmonar visto que, classicamente, na
presenca de hipertensao pulmonar ausculta-se um murmdrio
diastélico com P2 de alta intensidade. No caso na CIA,
podemos observar desdobramento fixo da segunda bulha.>®

O principal método diagnéstico utilizado é o
ecocardiograma, devido a sua praticidade e a capacidade de
delinear a morfologia do septo intra-atrial, além da presenca
de lesbes cardiacas associadas. Entretanto, o cateterismo, a
tomografia computadorizada e a RM cardiaca também sao
capazes de diagnosticar esta anomalia.>”

Arq Bras Cardiol: Imagem cardiovasc. 2019;32(1):43-46

O eletrocardiograma é normal na maioria dos casos,
mas, na presenga de hipertensao pulmonar, podem-se
encontrar sinais de sobrecarga ventricular direita e desvio
do eixo para direita. O cateterismo cardiaco, apesar de
raramente ser utilizado na atualidade para diagnéstico
de cor triatriatum sinistrum, demonstra gradiente
atrioventricular esquerdo dentro da normalidade.
Para analise do gradiente transmembrana e do grau de
obstrugao, utiliza-se o ecoDoppler e, para mensuragao do
orificio, pode-se efetuar o ecocardiograma transtoracico
tridimensional. Nos casos em que a qualidade da imagem
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esta limitada, o ecocardiograma transesofdgico deve ser
realizado para confirmagao diagnéstica. A RM e a tomografia
computadorizada também sao dGteis no diagndstico desta
anomalia, visto que evidenciam a presenca da membrana
acesséria. Atualmente, recomenda-se a realizacao
de RM em todos pacientes cirdirgicos, por sua capacidade
de retratar as fenestracbes da membrana com mais
acurdcia, e pela presenga de alguma turbuléncia de
fluxo associada.®7®

O manejo dos portadores de cor triatriaum depende do
grau de obstrucdo entre as camaras do AE. O tratamento
definitivo se d& pela cirurgia, a qual é reservada para
pacientes com sintomas secundarios a obstrucao intra-atrial
significativa. Os pacientes assintoméaticos requerem
rigoroso seguimento clinico para que se garanta uma
abordagem, medicamentosa ou cirtrgica, precoce quando
sintomas significativos surgirem, tendo em vista que uma
sintomatologia mais grave torna o progndstico menos
favoravel ap6s o reparo.®%9
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