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Cor triatriatum sinister e valvula de eustaquio gigante imitando um

coracao tetratrial

Cor triatriatum sinister and giant eustachian valve mimicking a tetratrial heart
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Introducao

Cor triatriatum é uma anomalia cardiaca congeénita rara,
geralmente associada a outros defeitos cardiacos congénitos,
como retorno andmalo da veia pulmonar, comunicacao
interatrial ou forame oval patente.” O cor triatriatum sinister
é encontrado em aproximadamente 0,1% dos exames de
necropsia.” Nessa malformagao congénita, o étrio esquerdo
é dividido em duas camaras, geralmente por um septo
fibromuscular, com as veias pulmonares entrando em
uma camara posterossuperior separada da camara distal
anteroinferior contendo a valva mitral e o apéndice atrial
esquerdo. Embora varias teorias tenham sido levantadas, sua
origem embriolégica ainda nao foi totalmente compreendida.
Uma incorporagao inadequada da veia pulmonar comum
no atrio esquerdo ou um crescimento anormal do septum
primum sdo algumas das teorias postuladas para explica-
la.” Por outro lado, o cor triatriatum dexter é uma anomalia
cardiaca congénita ainda mais rara, na qual uma estrutura
membranosa divide o atrio direito em duas camaras. Nesses
casos, a persisténcia completa da valva direita do seio venoso
é responsavel pela divisao atrial.> Essa valva geralmente regride
como parte do desenvolvimento embriol6gico normal entre 9
e 15 semanas de gestagdo, deixando alguns vestigios como,
superiormente, a crista terminal e a valvula de Eustaquio da
veia cava inferior e, inferiormente, a vélvula tebesiana do
seio corondrio. A gravidade desse defeito estd diretamente
relacionada ao grau de obstrucao do fluxo que por sua vez
esta relacionado ao grau de persisténcia da valva.** Embora
compartilhe a mesma origem embriolégica e apresentar aspecto
ecocardiografico semelhante, o diagnéstico diferencial deve ser
feito com a vélvula de Eustdquio proeminente, que também
resulta em divisao aparente do é&trio direito em duas camaras.®
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Paciente do sexo masculino, 45 anos, com histérico clinica
normal, deu entrada em nosso servigo por palpitagoes e
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dispneia classe 11l da NYHA com duragao superior a 3 semanas.
O ECG obtido mostrou fibrilagao atrial com resposta ventricular
rapida. Dada a dificuldade em conseguir um controle
adequado da frequéncia cardiaca, optou-se por realizar a
cardioversao elétrica. Os principais achados da ecocardiografia
transtordcica sao apresentados na Figura 1. Em vista apical
de quatro camaras, avaliou-se uma membrana dividindo
transversalmente e incompletamente o atrio esquerdo (Figura
1A e 1B, seta continua). Nenhum gradiente Doppler significativo
foi obtido através do orificio delimitado por tal membrana. Do
outro lado, observava-se septo parcial nao obstrutivo do étrio
direito por vélvula de Eustdquio proeminente e com insergao
elevada na porgao inferior do septo atrial (Figura 1A e 1B, seta
pontilhada). Ambas as membranas foram apreciadas em corte
paraesternal eixo curto ao nivel dos grandes vasos (Figura 1D).
A fragdo de ejecao do ventriculo esquerdo encontrava-se
gravemente reduzida. Para excluir a presenca de trombo atrial
esquerdo antes da cardioversao elétrica, também foi realizada
ecocardiografia transesofagica. A ecocardiografia transesofagica
confirmou a existéncia de ambas as membranas, excluiu a
presenga de comunicagao interatrial, revelou que todas as veias
pulmonares drenavam para o compartimento superior do atrio
esquerdo e mostrou que o apéndice atrial esquerdo estava livre
de coagulos e conectado a camara inferior do atrio esquerdo
(Figuras 2A, 2B e 2C). Também foi realizada ressondncia
magnética cardfaca, excluindo a presenga de retorno venoso
pulmonar anémalo e também confirmando a existéncia
de ambas as membranas (Figuras 2D, 2E e 2F). Durante a
internacao, realizou-se cardioversao elétrica sincronizada,
sem sucesso, e o paciente recebeu alta em fibrilacao atrial
com resposta ventricular controlada em tratamento com
anticoagulagao oral, betabloqueadores e digoxina. Ap6s a alta,
ocorreu reversao espontanea para ritmo sinusal.

Discussao

Loeffler descreveu trés tipos diferentes de cor triatriatum
sinister com base no ndmero e tamanho das fenestragoes.
O tipo 1 é definido pela auséncia de comunicagao entre as
duas camaras, a camara acesséria pode conectar-se ao atrio
direito ou pode haver retorno andmalo da veia pulmonar; no
tipo 2, hd uma ou algumas pequenas aberturas na membrana;
e no tipo 3 existe uma ampla comunicagdo Unica entre a
camara acessoria e o atrio verdadeiro."” Outra classificacao
foi proposta por Lam de acordo com a presenga e localizagao
da comunicagao septal atrial e a drenagem venosa pulmonar.
Cinco tipos foram descritos de acordo com essa classificagao:
na classe A, responsavel por aproximadamente um tergo dos
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Figura 1 - Ecocardiografia transtoracica. Septo transversal (seta continua) e valvula de Eustaquio proeminente (seta pontilhada), respectivamente, dividem o atrio
esquerdo e direito em duas cémaras. A, B e C: Vista apical de quatro céma(as com diferentes angulagdes da sonda de ultrassom. D: Corte paraesternal eixo curto ao
nivel dos grandes vasos. AE: Atrio esquerdo. VE: Ventriculo esquerdo. AD: Atrio direito. VD: Ventriculo direito. *Septo interatrial.

Figura 2 — A e B: Ecocardiograma transesofégico, vista de quatro cdmaras. Observam-se septo transverso (seta continua) e valvula de Eustaquio proeminente (seta
pontilhada). C: Ecocardiograma transesofégico, vista de duas camaras. O apéndice atrial esquerdo se conecta a cdmara inferior do atrio esquerdo enquanto as veias
pulmonares drenam na cdmara superior. D, E e F: Ressonéncia magnética cardiaca. Diferentes vistas de quatro cdmaras. AE: Atrio esquerdo. AAE: Apéndice atrial

esquerdo. VE: Ventriculo esquerdo. AD: Atrio direito. VD: Ventriculo direito.

casos, a camara proximal recebe todas as veias pulmonares
e nao hd comunicacgao interatrial, como observado em
nosso paciente; a classe A1 representa metade dos casos
e é caracterizada por comunicagao interatrial entre o atrio
direito e a cdmara proximal. Os outros trés tipos sdao menos
comuns: na classe A2, existe comunicacao interatrial entre o
atrio direito e a cdmara distal; na classe B, as veias pulmonares
drenam para o seio corondrio; e na classe C, ndo ha conexao
anatdmica entre as veias pulmonares e a cdmara proximal.®

As consequéncias clinicas do cor triatriatum sinister

estdo relacionadas ao tamanho do orificio e a presencga
de anormalidades cardfacas associadas, e principalmente
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impulsionadas pelo aumento da pressdo da camara atrial
proximal e congestao pulmonar. Embora os pacientes
adultos com grandes fenestragdes ou um grande forame oval
possam ser assintomaticos®'?, os sintomas podem aparecer
devido a fibrose ou calcificagdo do orificio ou a ocorréncia
de arritmias atriais ou eventos embélicos’. O diagnéstico
diferencial deve ser feito com anel mitral supravalvar, que se
distingue do cor triatriatum sinister por sua posigao inferior
ao apéndice atrial esquerdo''. O tratamento cirdrgico, além
do clinico, geralmente é indicado em pacientes sintomdticos
com gradiente intra-atrial significativo. Também foi descrita
ablagao por cateter em arritmias atriais'.
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A persisténcia da valvula direita do seio venoso causa
diversos defeitos, incluindo valvula de Eustaquio proeminente,
arede de Chiari e cor triatriatum dexter*¢. No cor triatriatum
dexter, um grande septo obstrutivo, resultante da persisténcia
de toda a vélvula direita do seio venoso, divide o étrio
direito em duas cdmaras separadas. A presenca de obstrugao
significativa ao fluxo venoso deve ser considerada obrigatéria
para o diagnéstico de cor triatriatum dexter. Deve-se
diferenciar a valvula de Eustaquio gigante com insercao
elevada no septo interatrial, que também pode mimetizar
um atrio direito dividido'® e, junto com a rede de Chiari, é
considerada uma variante anatébmica que ocasionalmente
pode mimetizar patologia. Na ecocardiografia, a vélvula de
Eustaquio aparece como uma estrutura linear em forma de
folha na jungao da veia cava inferior e o atrio direito, enquanto
a rede de Chiari, que tem a mesma origem embrioldgica,
aparece como uma estrutura curvilinea flutuante que ondula
com o fluxo sanguineo em atrio direito'.

Nosso paciente finalmente recebeu o diagndstico de
sindrome de Loeffler tipo 3 e cor triatriatum sinister tipo
A da classificacdo de Lam e valvula de Eustdquio gigante
que mimetizava a aparéncia de um coragdo tetratrial. A
fracao de ejecdo foi recuperada apds controle da frequéncia
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cardiaca, restauragao do ritmo sinusal e otimizacdo do
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mineralocorticoides, sendo solicitada ablagao por cateter.
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