
ACTA MËDICA PORTUGUESA 1992; 5:149-151 CASO CLÍNICO

COR TRIATRIATUM SINISTER. Polimorfismo
Clínico e Ecocardiográfico

MARIA ANA NUNES, ANTÓNIO MACEDO, MANUEL P. MAGALHÃES, SASHICANTA
KAKU, MANUELA LIMA
Serviços de Cardiologia Pediátrica e Cirurgia Cardio-Torácica. Hospital de Santa Marta, Lisboa.

RESUMO

Descrevem-se quatro casos de cor Irialriatum sinister em crianças com idades compreendidas entre
4 dias e 12 meses, ocorrendo numa delas a forma clássica isolada e nas outras três em associação,
respectivamente com comunicação interventricular, conexão venosa pulmonar anómala e persistência
de veia cava superior esquerda. Uma criança foi submetida a correcção cirúrgica da cardiopatia com
sucesso, duas faleceram antes de se poder tentar a correcção e outra aguarda cirurgia. Descrevem-se os
dados mais relevantes da clínica e dos exames complementares, salientando-se a ecocardiografia como
um excelente método de diagnóstico desta patologia. Conclui-se q a forma clássica de cor Irialriaum
pode simular doença pulmonar primária e a forma associada a outras anomalias cardíacas tem em geral
um diagnóstico mais precoce por ser referenciada mais cedo. Os resultados cirúrgicos e o prognóstico
dependem não só das anomalias associadas mas também da precocidade do diagnóstico.

SUMMARY

Cor triatriatum sinister. Clinical and echocardiographic diagnosis

Four cases of cor irialriatum in children aged from 4 days to 12 months are described. In one case
isolated classical form of the disease occurred, and in the other it was associated respectively to ventri
cular septal defect, anomalous pulmonary venous connexion and persistence of left superior venae cava.
One child had successful surgical correction, two died before surgery could be attempted and one waits
operation. Relevant clinical and investigational data are described and the role of echocardiography as
an excellent diagnostic tool is stressed. We conclude that isolated form of cor triatrialum can simulate
primary lung disease and when associated to other cardiac anomalies it has an earlier diagnosis due to
early referral. Surgical results and prognosis depend not only on associated anomalies but also on early
diagnosis.

INTRODUÇÃO

Cor Iriatriarum sinisler é uma cardiopatia rara, represen
tando cerca de 0,1% do total das cardiopatias congénitas -3•

Descrita pela primeira vez por Church em 1868k, caracteriza-
-se na forma clássica pela existência de uma membrana
fibro-muscular na aurícula esquerda, dividindo-a em duas
câmaras: uma proximal, dita acessória, que recebe as veias
pulmonares, e uma distal, correspondendo à verdadeira aurí
cula esquerda e onde se encontram o orifício do apêndice
auricular e a válvula mitral. Estas duas câmaras comunicam
entre si por um único orifício ou por pequenas fenestrações
na membrana que, na maioria das vezes, condicionam obstá
culo ao enchimento do ventrículo esquerdo5. Frequente
mente associam-se outras anomalias cardíacas, como
comunicação interauricular e anomalias do retorno venoso
pulmonar ou sistémico. A var~dade destas justifica o poli
morfismo da cardiopatia.

A eficácia do tratamento cirúrgico que é curativo, sob
reserva de se constguir um diagnóstico precoce, justifica o
interesse por esta cardiopatia’.

O objectivo deste trabalho foi determinar os elementos clí
nicos e os exames complementares que permitam um diag
nóstico precoce.

MATERIAL E MÉTODOS

Fez-se um estudo retrospectivo de quatro casos de cor
triarrialum observados entre Maio e Dezembro de 1989 no
Serviço de Cardiologia Pediátrica do Hospital de Santa
Marta.

Reviram-se os processos clínicos e os exames complemen
tares de diagnóstico, em especial os ecocardiogramas, resul
tados do cateterismo cardíaco e técnicas cirúrgicas
empregues. Duas das crianças eram do sexo feminino e duas
do sexo masculino, e as idades estavam compreendidas entre
4 dias e 12 meses (média 6 meses), ocorrendo numa a forma
clássica isolada de cor triatrialum e existindo nas outras três
anomalias cardíacas associadas (Quadro).

Os exames ecocardiográficos foram realizados em apare
lhos Aloka CFM 700 e Vingmed SSD 720, com sondas de 3
e 5 MHz, empregando modo M, bidimensional (2D) e Dop
pler pulsado clássico e codificado em cor.

CASOS CLÍNICOS

Caso 1 - Forma isolada:

Na criança com forma isolada de cor triatriatum a clínica
foi dominada por manifestações respiratórias importantes
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QUADRO Sexo, idade no diagnóstico e cardiopatias associadas ao cor triatriatum

Caso Sexo Idade Diagnóstico

1 M 12 meses Cor triatriatum sinister (CTS)
2 F 6 meses CTS com retorno venoso pulmonar parcial das veias pulmonares esquerdas.
3 F 11 dias CTS com comunicação interventricular
4 M 4 dias CTS com veia cava superior esquerda a drenar no seio coronário

com crises de broncoconstrição desde os três meses de idade,
tratadas sintomaticamente e interpretadas como secundárias
a doença pulmonar. A criança era seguida em consulta de
alergologia pediátrica e foi-nos enviada com 12 meses de
idade, tendo sido feito nessa data o diagnóstico da cardiopa
tia. À auscultação cardíaca notava-se o componente pulmo
nar do segundo ruído de intensidade aumentada e não se
detectavam sopros. A teleradiografia do tórax revelava pro
cidência do tronco da artéria pulmonar com aumento do
índice cardiotorácico e sinais de hipertensão venosa pulmo
nar. No electrocardiograma havia sinais de hipertrofia ven
trícular direita. O ecocardiograma mostrou tratar-se de uma
forma de cor triatriatum clássico, com alterações secund~rias
graves (Fig. 1). No primeiro dia do internamento esta
criança fez edema pulmonar agudo com baixo débito grave,
necessitando de ventilação assistida e veio a falecer 24 horas
depois. A autópsia confirmou a existência de uma mem
brana dentro da aurícula esquerda com dois orifícios de
cerca de 2 mm de diâmetro, que constituiam o único escape
sanguíneo da câmara proximal acessória, condicionando
assim uma restrição grave ao enchimento ventricular
esquerdo e hipertensão venosa pulmonar, cujos sinais foram
demonstrados não só na histologia pulmonar mas também
no aumento de espessura da parede da câmara acessória e
das veias pulmonares.

Casos 2, 3 e 4 - Forma associada:

As três crianças com forma de cor trialriatum associado a
outras malformações cardíacas, apresentaram semiologia clí
nica em idades precoces. Duas delas foram referenciadas à

Fig. 1 Ecocardiograma bidimensional.
A - Incidência para-esternal, eixo longo. A membrana (setas) separa
a câmara acessória da auricula esquerda, encontrando-se a válvula
mitral em diástole. Ventrículo direito dilatado.
B - Incidência apical, quatro câmaras. Observa-se os mesmos aspec
tos, com a membrana (setas) separando a câmara acessória da aurí
cula esquerda. Cavidades direitas dilatadas. AD: aurícula direita;
AE: aurícula esquerda; Ao: aorta; CA: câmara acessória; m: válvula
mitral; VD: ventrículo direito; VE: ventrículo esquerdo.

consulta por sopro cardíaco; uma, com 8 dias de vida apre
sentava clínica de CIV pequena e o diagnóstico de cor Iria
triatum associado foi feito aos 6 meses de idade quando da
realização do primeiro ecocardiograma. Tratava-se de uma
forma não grave com características próprias do fluxo em
Eco-Doppler (Fig. 2). Os restantes exames complementares,
nomeadamente a teleradiografia do tórax e o electrocardio
grama, eram normais; a criança está assintomática e aguarda
intervenção cirúrgica. Outra criança foi observada com 4
dias de vida na Unidade de cém-Nascidos de Alto Risco
do Hospital de D. Estefânia. Além da cardiopatia existia
também grande onfalocelo, tendo sido operada a esta pato
logia com 11 dias de vida, vindo a falecer de seguida. A
autópsia confirmou o diagnóstico ecocardiográfico de cor
triatrialum, associado a persistência de veia cava superior
esquerda a drenar no seio coronário, com comunicação entre
este e a aurícula esquerda (seio coronário sem teto). A ter
ceira doente deste grupo foi-nos enviada aos 6 meses de
idade por aumento do índice cardio-torácico na teleradiogra
fia do torax, apresentando também cansaço, hipersudorese e
má evolução estaturo-ponderal desde o período neo-natal. A
auscultação cardíaca caracterizava-se pelo reforço do com
ponente pulmonar do 2.° ruído e não se detectavam sopros.
Havia sinais de hipertrofia ventricular direita no electrocar
diograma, e o ecocardiograma mostrou a existência de mem
brana intra-auricular esquerda associada a retorno venoso
pulmonar anómalo parcial, com drenagem das veias pulmo
nares esquerdas na veia inominada esquerda, através de uma
veia vertical. Foi feito posteriormente estudo hemodinâmico
existindo concordância diagnóstica. A terapêutica cirúrgica
consistiu na remoção da membrana e correcção da anomalia
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Fig. 2— Ecocardiograma 2D-Doppler.
A - Estudo do fluxo sanguíneo no local da obstrução por ecocardio
grama 2D-Doppler codificado em côr, em incidência apical 4
câmaras.
B - Ecocardiograma Doppler pulsado convencional. Turbulência
com aumento de velocidade do fluxo diastólico no local da obstru
ção. AD: aurícula direita; AE: aurícula esquerda; Ao: aorta; CA:
câmara acessória; m: válvula mitral; VD: ventrículo direito; VE: ven
trículo esquerdo.
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do retorno venoso, com bom resultado cirúrgico, estando
actualmente a criança assintomática.

DISCUSSÃO

Dum modo geral, podem-se distinguir dois tipos de apre
sentação clínica de cor triatriatum, dependendo da existência
ou não de outras malformações cardíacas associadas. Na sua
forma clássica os achados clínicos são sugestivos de hiperten
são pulmonar .67 com manifestações respiratórias importan
tes, e na ausência de sopros cardíacos, simulam doença
pulmonar primária6 condicionando por isso uma referência
tardia. Quando se instalam sinais de insuficiência cardíaca
direita e edema pulmonar a sobrevida média é só de alguns
meses 6~ A tolerância clínica à cardiopatia está dependente do
grau de obstrução produzida pela membrana 1.8• Num estudo
feito por Niwayama ‘~, a média de sobrevida foi de 3,3 meses
quando o diâmetro total dos orifícios era menor que 3 mm e
de 16 anos quando era maior do que aquele valor. Na aus
cultação cardíaca, o achado constante é o aumento do com
ponente pulmonar do segundo ruído cardíaco, podendo,
nalguns casos não se detectar sopros 6,8~ Os achados radioló
gicos e electrocardiográficos não são específicos. Quando ao
cor griatriatum se associam outras patologias cardíacas, o
quadro clínico é polimorfo dando, por via de regra semiolo
gia em idade precoce, em que se inclui frequentemente a
existência de sopro cardíaco.

Os sinais clínicos inespecíficos na forma isolada de cor
Iriatriatum, e o aparecimento de outros sinais na associação
com outras cardiopatias, tornaram impossível o diagnóstico
exclusivamente clinico nos casos apresentados.

A ecocardiogtafia bidimensional é um optimo meio de
diagóstico tendo a nossa experiência sido prova disso, e
quando associada à ecocardiografia 2D-Doppler, permite
uma avaliação hemodinâmica e da gravidade da obstrução.
A acuidade de diagnóstico deste método nesta patologia, é
superior à cineangiocardiografia 7l0~ As indicações para cate
terismo cardíaco são cada vez mais restrictas, sendo justificá
vel a sua realização apenas nos casos com cor triatrialum
associado a cardiopatias complexas, em que a ecocardiogia
lia pode não ser totalmente esclarecedora, sabendo-se que
aquele exame além de invasivo pode acarretar riscos conside
ráveis em crianças com hipertensão pulmonar grave5”. O
tratamento cirúrgico permite bons resultados quando o diag
nóstico é feito precocemente 1.7.10.11, sendo essa a nossa espe
riência no caso tratado por cirurgia. Admite-se que, mesmo
nas formas menos graves de cor triatriarum, a cirurgia car
diaca está provavelmente indicada na idade em que é feito o
diagnóstico, devido ao risco de o jacto excêntrico através da
membrana poder provocar lesões na válvula mitral. A
doença vascular pulmonar, com hipertensão pulmonar
grave, manifesta-se por lesões nas arteriolas e em especial
nas veias pulmonares, alterações comuns da fisiopatologia
em que predominam o obstáculo à drenagem venosa pulmo
nar 12; estas alterações foram reversíveis em doentes estuda
dos por cateterismo após a cirurgia cardíaca9’3’4.

CONCLUSÃO

simular doença pulmonar primária. O diagnóstico tardio
compromete o prognóstico.

A forma associada a outras anomalias cardíacas tem poli
morfismo clínico com semiologia cardíaca precoce, permi
tindo fazer mais cedo o diagnóstico.

O ecocardiograma 2D-Doppler permite o diagnóstico e a
avaliação hemodinâmica reservando-se o cateterismo car
diaco para as formas complexas.
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A forma clássica de cor triatritum caracteriza-se por sinto
mas e sinais inespecíficos, muitas vezes sem sopros, podendo


