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RESUMO

Cor Triatriatum Sinistrum (CTS) é uma cardiopatia congénita rara, que
consiste em uma membrana que divide o dtrio esquerdo em duas cima-
ras, uma proximal, que recebe as veias pulmonares, e uma distal, que
contém o apéndice atrial esquerdo e estd em continuidade com a valva
mitral. Suas repercussoes clinicas variam de acordo com o ndmero ¢ a
drea dos orificios da membrana, e com a possivel associagdo com outras
anomalias. Este relato descreve um atleta amador com palpitagoes espo-
rddicas em repouso em que o exame clinico estava normal, e as radio-
grafias de térax, o eletrocardiograma, o teste ergométrico e o Holter de
24h nio mostraram altera¢oes significativas. O ecoDopplertranstoricico
demonstrou um CTS nio restritivo, com repercussao hemodinimica
pequena e sem anomalias associadas. E mantido sob observagio clinica,
sem uso de medicamentos e sem restricio de suas atividades. E descrita
ainda revisao da literatura sobre os principais aspectos clinicos, diagnés-
ticos e terapéuticos do CTS.
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ABSTRACT

Cor triatriatum sinistrum (CTS) is a rare congenital heart defect, which
consists of a membrane that divides the left atrium into two chambers,
a proximal, receiving the pulmonary veins, and a distal, which contains
the left atrial appendage and is in continuity with mitral valve. Its
clinical effects vary with the number and area of holes in the membrane,
and other possible associated anomalies. This paper aims to report
the case in an amateur athlete, who sought our service by sporadic
heart palpitations at rest. Clinical examination was normal, and chest
X-rays, electrocardiograms, exercise testing and Holter 24 showed no
significant abnormalities. The transthoracic Doppler demonstrated a
non-restrictive CTS, with little hemodynamic repercussion, without
associated anomalies. The patient has been kept in clinical follow-up
without using drugs and without restriction of his activities. We
conduct a brief review of the literature on the main clinical, diagnostic

and therapeutic aspects of the CTS.

Keywords: Cor Triatriatum; Heart Defects, Congenital; Adult;

Echocardiography.

INTRODUCAO

Cor Triatriatum Sinistrum (CTS) é uma anomalia con-
génita rara, com incidéncia de 0,4% das cardiopatias con-
génitas descobertas em necrépsias e de 0,1% das diagnos-
ticadas clinicamente. O CTS consiste em uma membrana
fibromuscular, com nimero varidvel de orificios, que divide
obliquamente o 4trio esquerdo em uma cAmara proximal ou
posterosssuperior, que recebe as veias pulmonares, e uma
distal ou anteroinferior, em continuidade com a valva mitral
e que contém o apéndice atrial esquerdo (AAE). Nenhuma
alteracdo genética foi relacionada, e nio hd diferenca nitida
quanto a incidéncia entre os sexos.

A origem embriolégica ¢ controversa e algumas teorias
foram criadas para explicd-la, sendo a mais aceita a md incor-
poragio da veia pulmonar comum ao 4trio esquerdo, crian-
do duas cAmaras separadas por um septo. Vdrias anomalias
congénitas podem estar associadas, sendo as mais frequentes
a comunicagio interatrial (CIA) tipo ostium secundum e a
drenagem andmala de veias pulmonares.'

O CTS pode ser classificado de acordo com a drenagem
das veias pulmonares e com a presenca de CIA por meio da
classificacio de Lam (Tabela 1).?

A sua manifestagio clinica depende da drea total do(s)
orificio(s) e da presenca e gravidade dos defeitos associados.
A maioria dos pacientes apresentam sintomatologia des-
de o inicio da infincia, similar & da estenose mitral grave,
com dispneia e congestdo pulmonar.? A sua histéria natu-
ral mostra que 75% dos individuos afetados nio tratados
morrem durante a infincia,® devido 2 insuficiéncia cardiaca

Tabela 1. Classificagio de Lam.

Tipo Descricao

A Camara proximal recebe todas as veias pulmonares; e a distal
contém o apéndice atrial esquerdo e valva mitral. Nio hd
defeito do septo interatrial.

Al  Comunicagio interatrial entre o 4trio direito e a cAmara
proximal.

A2 Comunicagio interatrial entre o 4trio direito e a cAmara distal.

o]

Veias pulmonares drenam para o seio corondrio.

Sem conexio anatdmica entre veias pulmonares e a cimara
proximal.

congestiva e edema pulmonar. A presenca de orificios rela-
tivamente largos pode permanecer assintomdtica por toda a
vida e serem descobertos incidentalmente,* ou causarem sin-
tomas apds a segunda e terceira décadas de vida, secundérios
a estenose por fibrose e calcificagio ou ao desenvolvimento
de insuficiéncia mitral (IM).!

Em adultos, é mais frequente encontrar dispneia, he-
moptise e ortopneia,' resultantes da obstrugio da drenagem
venosa pulmonar, hipertensio venosa/arterial pulmonar e
insuficiéncia cardiaca. Podem ocorrer também palpitagoes,
devido a presenca de arritmias cardiacas (extrassistoles ou fi-
brilagao atrial),’ e tcromboembolismo sistémico, consequente
a formacio de trombos intra-atriais.®

Descreve-se o caso de paciente com CTS avaliado com o
ecoDopplertranstoricico (ETT), radiografia de tordx e mé-
todos gréficos.
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DESCRICAO DO CASO

Paciente masculino, de 28 anos de idade, branco, sem
antecedentes patoldgicos, procurou atencio médica devido
a palpitacdes esporddicas em repouso, com um més de evo-
lugao, sem dor precordial ou dispneia. Bastante ativo fisica-
mente, jogava futebol cinco vezes por semana, por aproxi-
madamente 90 minutos. Ao exame fisico, encontrava-se em
boas condi¢des gerais, com ausculta cardiaca sem alteragoes
e niveis pressoricos normais.

O eletrocardiograma demonstrou ritmo sinusal sem
extrassistoles, bradicardia discreta, atraso de conducao pe-
lo ramo direito e repolariza¢io ventricular precoce. As ra-
diografias de tdérax nas incidéncias pésteroanterior e perfil
esquerdo foram normais, e o Holter evidenciou apenas duas
extrassistoles ventriculares isoladas em 24 horas. No teste er-
gométrico, em protocolo de rampa, foi alcancada frequéncia
cardiaca de 169 bpm, com segmento ST ascendente rdpido,
sem arritmias ou sintomas.

O ETT demonstrou dilatagio leve do 4trio esquerdo,
com uma membrana dividindo-o obliquamente, bem co-
mo valva mitral com espessamento discreto dos folhetos ¢
pequeno refluxo. Durante a maior parte do ciclo cardfaco,
a membrana apresentava-se como estrutura retificada, ao
corte apical quatro cAmaras (4C), e convexa, aos cortes duas
cAmaras (2C), apical longitudinal (3C) e transverso da base
(Figura 1).

G62/103:

Figura 1. Membrana (setas) dividindo o 4trio esquerdo nas cAmaras
proximal (CP) e distal (CD), demonstrada aos cortes apical quatro
cAmaras (esquerda) e duas cAmaras (direita). AD: 4trio direito; VD:
ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.

Durante a protossistole, apresentava rdpida movimen-
tagdo superior na sua por¢io média, como demonstrado
pelo modo M, assumindo a forma concava ao corte 4C
(Figura 2). A membrana inseria-se lateralmente, entre o
6stio da veia pulmonar inferior esquerda e o AAE, e me-
dialmente, no septo interatrial proximal a fossa oval, produ-
zindo uma imagem de dupla membrana ao corte subcostal.
Ainda neste corte, o septo interatrial foi bem visibilizado e a
avaliagao com Doppler colorido quanto a presenca de fluxos
anormais foi negativa.

O Doppler colorido demonstrou fluxo turbulento na
cAmara proximal e dois orificios: um maior, de localizacio
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Figura 2. Corte apical quatro cAmaras na protossistole (esquerda)
e modo M a partir do corte apical trés cAmaras (direita) demons-
trando a movimentagao da membrana (setas) ao longo do ciclo car-
dfaco. AD: dtrio direito; CD: cAmara distal; CP: cAmara proximal;
VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.

mais distal e medial, com didmetros de 20 mm, 20,9 mm e
12 mm, medidos nos cortes 4C, 2C e 3C, respectivamente,
e outro menor, de localizagio mais superior e proximal,
com didmetro de 8,5 mm ao corte 2C. O gradiente pres-
sérico mdximo medido pelo Doppler pulsado foi de 2,75
mmHg, e o gradiente pressérico médio foi de 0,71 mmHg
(Figura 3).

Vmax

Vmean

PGmax

PGmean 0.71 mmHg
412.12 mm

Figura 3. Corte apical duas cAmaras com Doppler colorido de-
monstrando os dois orificios (esquerda), Doppler pulsado do ori-
ficio distal (direita).

As veias pulmonares superior direita, superior esquerda e
inferior esquerda foram bem visibilizadas no corte 4C, sen-
do obtidas amostras da velocidade de fluxo pelo Doppler
pulsdtil (Figura 4). A veia pulmonar inferior direita nao foi
identificada, fato comum em adultos normais submetidos
ao ETT7 A onda E do fluxo mitral apresentava amplitude
normal, enquanto a onda A possufa velocidade reduzida,
com relagdo E/A=2,3. O padrio de fluxo pulmonar foi nor-
mal e a pressio sistdlica da artéria pulmonar foi estimada em
35 mmHg. Assim, enquadra-se como CTS tipo A, segundo
a classificacio de Lam.
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Figura 4. Corte apical 4 cAmaras com Doppler pulsado. Amostras
das velocidades de fluxo dos éstios das veias pulmonares drenando
na cimara proximal: veia pulmonar superior direita (A), veia pul-
monar superior esquerda (B) e veia pulmonar inferior esquerda (C).

Discussao

Métodos nio invasivos estio disponiveis para o diag-
néstico e acompanhamento do CTS, como a tomografia
computadorizada, a ressonincia magnética e o ETT, além
do ecoDopplertransesofigico (ETE) como método semi-in-
vasivo. Atualmente, tanto o ETT quanto o ETE apresentam
a possibilidade de imagens tridimensionais em tempo real.®
Neste caso, o ETT demonstrou nitidamente a membrana,
o nimero e as dimensoes dos orificios, o baixo gradiente
transmembrana, a integridade do septo interatrial, a ausén-
cia de fluxos anormais no 4trio direito, a IM leve e a pressio
sistdlica normal da artéria pulmonar.

Estes dados indicam CTS nio restritivo, com repercussio
hemodinimica pequena. Além disso, a visibilizagdo das veias
pulmonares esquerdas e da veia pulmonar superior direita, as
dimenso6es normais das cavidades direitas e o padrio de fluxo
da artéria pulmonar, associados a normalidade da radiografia
de térax, indicam auséncia de congestio pulmonar.

Diferentemente da estenose mitral, o luxo transmembrana
ocorre ao longo de todo o ciclo cardfaco e nio apenas durante
a didstole, o que pode explicar a tolerincia normal ao esfor¢o
nesse paciente, mesmo em frequéncias cardfacas elevadas.

No CTS, o AAE est4 abaixo da membrana fibromuscu-
lar, 0 que o diferencia do anel supravalvar estenosante do
dtrio esquerdo, no qual tal estrutura estd acima do anel.®
Assim, o AAE, sede frequente de trombos, nao sofre as re-
percussdes hemodinimicas impostas por um CTS, mesmo
que restritivo, de forma oposta 4 estenose mitral e ao anel
supravalvar estenosante do 4trio esquerdo.

Dessa forma, na auséncia de fibrilagao atrial, nao have-
ria substrato para aumento de incidéncia de trombos nessa
estrutura. Sabe-se que uma cAmara proximal com orificio(s)
restritivo(s) apresenta condigoes favordveis & trombose intra-
cavitdria. No entanto, neste relato, observa-se movimenta-
¢io ampla da membrana, orificios nio restritivos, bem como
auséncia de contraste espontianeo na camara proximal e pre-
senca de fluxo turbulento preenchendo toda a cavidade ao
Doppler colorido.

O manejo do CTS depende dos efeitos hemodinimi-
cos da membrana atrial. Pacientes com orificios restritivos
e sintomdticos devem ser submetidos A ressecgdo cirtrgica
da membrana em qualquer idade. Os resultados siao bons
quando nio hd defeitos graves associados, e a expectativa de
vida pés-cirurgia é préxima a da populacio geral. Também
¢ possivel a dilatagio percutdnea do orificio em situagoes de
emergéncia, como ponte para a cirurgia definitiva.’

Considerando que as obstrucoes mais graves esto pre-
sentes em idades mais precoces, 0s mais jovens necessitam
ser tratados de forma cirdrgica mais frequentemente que os
adultos, em especial os idosos, nos quais as obstrugées sio
menos graves e sua sintomatologia pode estar relacionada
a outra origem. Os idosos apresentam, usualmente, risco
operatério mais elevado, de forma que a abordagem clinica
conservadora com reavaliagoes periddicas e controle das co-
morbidades pode ser mais adequada.’

As possiveis complicagdes futuras do CTS sio o estreita-
mento do orificio, o agravamento da IM, o surgimento de
taquiarritmias atriais € o tromboembolismo. O mecanismo
da IM ¢ relacionado ao jato transmembrana incidindo nos
folhetos mitrais. Existem relatos de IM funcional com de-
saparecimento do refluxo ap6s a ressec¢io da membrana'® e
de IM relacionada a dano e degeneragio dos folhetos com
aumento do refluxo apds o tratamento cirtirgico.' O trom-
boembolismo sistémico®'? ¢ grave complicagio, entretanto,
no caso aqui relatado, com a presenca de orificios nio restri-
tivos € em ritmo sinusal, ndo se estabeleceu a indicagao de
anticoagulacio.

E bem estabelecido que, em outras lesoes restritivas ao
esvaziamento atrial esquerdo, como estenose mitral modera-
da a grave, 0 aumento da frequéncia cardiaca, com diminui-
¢io do tempo diastélico, leva & redugio importante do fluxo
e aumento significativo da pressio intra-atrial esquerda, com
consequente congestio pulmonar, contraindicando a maior
parte das atividades esportivas.'?

CONCLUSAO

Considerando o desempenho normal durante o teste
ergométrico em alta frequéncia, a presenca de CTS com
gradiente médio bastante reduzido e fluxo transmembrana,
presente durante todo o ciclo cardiaco, nio foi indicada a
suspensao das atividades fisicas. Conduta semelhante j4 foi
relatada em atleta de alto nivel.? Sendo assim, neste caso aqui
relatado, que pratica atividade fisica por prazer ou espirito
esportivo, estd sendo mantida a vigilincia clinica.
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