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TAXONOMIA DE LAS CARDIOPATIAS CONGE-
NITAS

A. SANcHEZ CASCOS

Instituto de Investigaciones Clinlcas y Meédicas

Clinica de Nuestra Sefiora de la Concepcion

Desde la original de AmpoT, casi todas las clasi-
ficaciones propuestas para sistematizar el estudio
de las cardiopatias congénitas han tenido un fun-
damento clinicofisiologico. Todas se basan en la
presencia o ausencia de la cianosis, como rasgo fun-
damental para dividir este extenso capitulo en dos
grandes grupos de anomalias: las cianédticas y las
acianbticas. Kl libro de HeLeN TAusSIG ' puede ser
considerado como culminacién de esta tendencia fi-
siolégica.

P(-rn_ el extraordinario progreso que en los ulti-
mos afos ha experimentado la Cardiologia, funda-
mentalmente dimanado de la introduccién de nue-
vas técnicas exploratorias (angiocardiografia, ca-
teterismo, curvas de dilucién de indicadores) y el
Df_krfrr(_-clonarnierllo de las ya existentes (electrocar-
diografia y fonocardiografia, sobre todo) y de los
Eiwamcns de la cirugia en la correccion de muchas
;]E ‘(.'Stas Emr.:malim:. ha invalidado toda clasificacion
d:;?f;l S::lo .(-n la Clinica o en la F‘i;siolngi:}. No po-
“ﬂmad'l}{t.;tt..n] f.'rf:E('lﬂ., seguir estudiando juntas la
i \-'t'nras (,:,:} ogia de Fallot y la transposicion de
de Eiﬂ.nosi; as, m‘mque ambas vayan :1c9mpanadas
Vo mihl,. r?le.ntm:_% separamos la atresia y la es-
Mis almmﬂra ; ‘Ia. primera cianética, la_ segunda no.
okl ;:on 0 ';un es estudiar mdependllent.ementc el
ibog ¢ me}j_-(e. Sin cianosis, que, en realidad, son dos
t‘ﬂtida{i no;oil" glos estadios evolutivos de la misma

sologica,
o lf:; (I;tlf;?fé)f;lte:‘ un t‘--studip meramente anatomico
Y SRoeive o aciones cardmt_:as congénitas supone
estudiar mw‘hc.remento del numero de anomalias a
' chas de ellas sin significacion clinica

alguna :
bles ar;oTal ocurre, por ejemplo, con las innumera-

malias del arbol coronario ?, muchas de las

cuales no deben ser consideradas sino como varian-
tes del tipo anatémico normal.

Clasificaciones de este tipo son hoy frecuentes
en la literatura. Entre ellas debemos citar la con-
tenida en el libro de MAURICE LEv *.

Nos proponemos en esta revision ensayar una
nueva clasificacion de las cardiopatias y angiopa-
tias congénitas que, sin olvidar los clasicos concep-
tos fisiolégicoclinicos, se base en términos anaté-
micos, introduciendo un nuevo factor, hasta ahora es-
casamente considerado: la ordenacion seglin nor-
mas embriologicas de las anomalias a estudiar.

Sdlo consideraremos aquellas anomalias cardio-
vasculares capaces de ocasionar un cuadro clinico per-
fectamente individualizado o individualizable. Pero al
mismo tiempo mantendremos un rigido eriterio anato-
moembriolégico al separar y ordenar dichas anoma-
lias.

Dividiremos este estudio en doce grandes aparta-
dos: En el primero trataremos aquellas anomalias
tisulares congénitas que representan o dan lugar a
malformaciones cardiovasculares. En el segundo, las
distopias cardiacas. En el tercero, las malformacio-
nes del sistema de retorno, clinicamente significa-
tivas. En el cuarto, las anomalias auriculares. En el
quinto, las del tabique y region auriculoventricular.
En el sexto, las ventriculares. En el séptimo, las de
la region sigmoidea. En el octavo, las troncales. En
el noveno, las bulbares o distorsiones truncocona-
les. En el décimo, las anomalias de los arcos aorti-
ces. En el undécimo, las del arbol coronario. En el
duodécimo, las de los des arboles arteriales.

Con el objeto de simplificar la voluminosa biblio-
grafia existente sobre la materia, procuraremos, en
lo posible, cefiirnos exclusivamente a las citas mo-
dernas, excluyendo, ademads, las citas indirectas.

I. ANOMALIAS TISULARES.

EmBrIoLOGiA.—En la regién mas craneal del dis-
co embrionario aparece hacia los veinte dias un area
mesodérmica engrosada, conocida por placa cardio-
génica ¢, ¢, formada por células mesodérmicas es-
placnicas ¢, agrupadas en bandas longitudinales. Es-
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as bandas van posteriormente a cavitarse, dando
lugar a tubos endocardicos, que, confluyendo entre
gi, originan un plexo °, cada vez mas tupido en su
extremo craneal. Por fusion de estos tubos se for-
ma un vaso unico en el extremo craneal, doble en
el caudal. Posteriormente, al retirarse hacia abajo
el portal intestinal anterior ®, la expansion caudal
de la parte media absorbe los extremos caudales.

Hacia la cuarta semana “ aparecen en el embrion
dos tubos celdmicos longitudinales fusionados cra-
nealmente en “U" invertida. La parte convexa de
la U es la primitiva cavidad pericardica; las ramas,
las pleurales. La separacion de una y otras se ve-
rificaria posteriormente por medio de la membrana
pleuropericardiea,

En estos momentos el tubo pericardico no es con-
tiguo a los tubos endocéardicos. Estos se continfian
por sus respectivas extremidades con las aortas
ventrales y las venas, y estan envueltos en pliegues
longitudinales del mesodermo esplacnico *. De los tu-
bos derivara el endocardio; de los pliegues, el epi- y
miocardio.

Endocardio y epimiocardio estin separados por
una sustancia gelatinosa (la llamada por Davis, en
1927, “jalea cardiaca™ *, %), que es pronto invadida
por células que la transforman en tejido conectivo
(futuro subendocardio). En los sitios donde este te-
Jido persiste y se exagera se forman almohadillas ¢
tabiques.

El miocardio tiene al principio las células muy
unidas; al contraerse, sus niicleos se separan y los
citoplasmas se anastomosan sincitialmente. Apare-
cen las primeras miofibrillas, grandes, escasas y si-
nuosas, que, poco a poco, disminuyen en tamafio,
aumentan en numero y se distribuyen regularmente.

Las fibras cardiacas sufren normalmente’ unas
35 generaciones derivando de una sola célula. La
ltima divisién, que algunos creen amitética, ocu-
rre entre el nacimiento y los tres meses.

El miocardio se diferencia® en una capa externa
compacta y delgada, y otra interna, gruesa y es-
ponjosa, con grandes trabéculas, entre las que se
insinfia el endocardio, revistiéndolas y transforman-
dolas en cuerdas tendinosas y misculos papilares
(sobre este punto insistiremos méas adelante). Pri-
mitivamente la musculatura cardiaca es una sola,
continudndose ariculas y ventriculos. Posterior-
mente se realizari la separacién auriculoventricu-
lar, que seri asimismo objeto de posterior consi-
deracion,

Nos interesa recordar brevemente la génesis del
tejido especifico, sobre todo de nédulo y fasciculo
auriculoventriculares. Se originan éstos * de la par-
te posterior de la musculatura del canal atrial, de-
trds de la almohadilla posterior, en el momento en
que el septo ventricular se une a la almohadilla pos-
terior y antes de la fusién de las almohadillas entre
si (8-10 mm. en el hombre). WarLs lo ha observado
en un embrién de 8 mm., y lo describe ¥ “creciendc
hacia adelante bajo la almohadilla dorsal, alin no
fundida, para alcanzar la cima del septo ventricu-
lar”. En el momento de fundirse las almohadillas
aparece * la rama izquierda (10-11 mm.), y después
(13 mm.), la derecha.

SANABRIA cree que nbdulo y fasciculo se originan
“in situ”; WarLLs piensa que lo hacen por prolife-
racion del tejido auriculoventricular nodal *.

1. Cardiomegalia hiperpldisica infantil. — Este
nombre ha sido puesto por RACE y BLACK-SCHAF-
FER '" para designar la forma congénita de la hiper-
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trofia cardiaca infantil, en oposiciéon a la cardion
galia hipertréfica infantil, que es consecutivg a‘t[:‘
broelastosis, enfermedad de von Gierke, rabdomjom,
miocarditis de Fiedler, miocardosis, “ifldrome de
Bland-White-Garland, lesiones coronarias giye
anemia, avitaminosis B,, hipertension, defectog val.
vulares o septales y obliteracion congénita de |q ¢ir.
culacion subendocardiea.,

En esta anomalia encontramos una cardiomegy.
lia con las fibras miocardicas hipertrofiadag e hi.
percromaticas y con alteraciones morfoldgicas .
cleares. El estroma se encuentra incrementado.

MuTH y LANDING '' han estudiado microseépie,
mente las arterias de 50-250 micras, encontrandy
siempre hipertrofia difusa de la media y fibrosig ;.
cal de la intima; en el testiculo habia, ademas, pro-
liferacion de las células de Leydig.

Dentro del corazon se ha descrito, ademas, vaeuo.
lizacion de las fibras y del sistema de conduceién

La anomalia se debe, segiin BLACK-SCHAFFER', g
una generacion anormal de las fibras cardiacas, Iz
que duplicaria su nimero. Las anormales relapio.
nes fisicas de longitud, drea y volumen, disminyi
rian la eficacia contractil, lo que produciria una hi
pertrofia compensadora.

2. Fibroelastosis.—Fué descrita por KREYSIG én
1818, quien la interpretd como endocarditis fetal

En ella, el endocardio de una o de varias cama
ras cardiacas presenta gruesas placas opacogrisi.
ceas, compuestas de liminas de tejido elastico y fi.
broso, sin infiltracién celular. Las cAmaras afectas
se hallan dilatadas e hipertrofiadas.

Se asocian a menudo distintas cardiopatias con-
génitas: aorta biclspide, estenosis adrtica, hipopls
sia de la aorta, coartacién infantil. La fibroelasto-
sis puede interesar la trictispide, causando esteno-
sis **, o las cuerdas de la mitral, que al retraerse
producen insuficiencia de esta valvula 4,

Durante mucho tiempo se creyé que la fibroelas-
tosis se debia a una endocarditis fetal. Fué Gross
el primero que, en 1941, demostré su etiologia con-
génita '*, al menos en una parte de los casos. )

El hecho de que exista ademas una fibroelastosis
adquirida, consecutiva a una serie de factores, co
mo colagenosis o viriasis, ha hecho pensar que sea
una consecuencia de la anoxia endocérdica '’

En cambio, para otros autores, como DENNIS %, 1
fibroelastosis congénita se deberia a un desarrollo
anormal del “bulbus”, cuya mitad izquierda se so:
bredesarrollaria en lugar de atrofiarse, como nor:
malmente,

3. Bandeletas anémalas,—Se han descrito, entré
otras, las siguientes anomalias de bandas, pilares y
cuerdas:

— Misculos papilares con inserciones andémalas, por
ejemplo, en la pulmonar. y
Cuerdas que no llegan a las valvas, sino solo 8
su base, quedando la valva recubierta por €
tructuras gruesas y atroéficas, restos de cuel
das 7,

Cuerdas o musculos papilares que invaden 133
auriculas '%, .

— Banda elastica sobre la valva izquierda aorticd
que se encuentra deformada. ]

Todas estas anomalias se deben a un anormal m
namiento de la pared ventricular para formar los
musculos papilares.

4, Enfermedad de von Gierke. — En 1929 d“;
cribié von GIERKE los dos primeros casos de la q¢
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hcpai.onf'fl‘f"““g“]ia glicngéniga: PU‘TSCPLAR,
on 1932, ¥ KIMMESTIEL, en 1933, describieron la afec-
tacion mioc{lrdit-a.. ' o

Existe una cardiomegalia por al_mac_endm:emo de
licogeno, mas en el vent’rmfllo_ 1z.qumr€io que en
ol derecho. Las células miocardicas estan hincha-
das y tienen un nicleo central, lrod_(;ado de una 2n-
cha zona vacuolada, que da i_a’ tincion del g_llcogenn
(carmin de Best). Hay vtjamhlen almacenamiento de
glicbgeno en higado, riién, neuronas y musculo es-

llamo

qu,(ﬁ_‘,lft:l:r(;acvnamivuln’ se debe *" a la difir_:ultad de
la g}ucogcnoiisis hepatica, lo cual se ha intentado
explicar por las siguientes teorlag':

a) Teoria de LessEr.—Absorcion anormal del
fermento al substrato.

b) Teoria de KIMMESTIEL. Existencia de un
producto anormal de polimerizacion, n

¢) Teoria de UNSHELM. Anormal absorcion del
glicogeno con una proteina celular. _

d) Teoria de JUNKERSDORF. Insuficiencia hepa-
tica.

¢) Teoria de HERTZ. — Insuficiencia mesencéfa-
lohipofisiaria.

5. Rabdomioma. Descrito por RECKLINGHAU-
sex en 1862, Ha sido, también, llamado: “Degene-
racién glicogénica nodular del miocardio”, “Hamar-
toma miocardico” y “Tumor glicégeno nodular con-
génito del corazon™ *.

Consiste en la existencia de unos nédulos multi-
ples, grisazulados o purpureos, intramiocardicos,
prominentes hacia fuera o hacia dentro, localizados
méas frecuentemente en las cavidades izquierdas o
en el septum interventricular. Hay también una for-
ma solitaria en la que el nédulo suele localizarse en
¢l 4pex o en las valvas.

Microscopicamente los nodulos estdn formados
por tejido esponjoso, que contiene wunas células
grandes, estrelladas y vacuoladas: las “células en
arafia” ¥, Estas células no serian otra cosa que cé-
lulas musculares, vacuoladas por el almacenamiento
de glicogeno. Las vacuolas se tinen en rojo por el
carmin de Best. Los nédulos pueden sufrir fibro-
sis y calcificacion.

Para unos, el rabdomioma seria un verdadero tu-
mor; para otros, una forma de la enfermedad de
Gierke. Se ha sugerido que fuera un hamartoma,
dada la frecuencia con que la forma miiltiple, nunca
la solitaria, se asocia con esclerosis tuberosa del
cerebro, tumores miltiples del rifén y adenomas se-
biceos de la piel.

No todos los autores creen que el producto alma-
tenado sea glicogeno.

Cugbce()ﬂ-i-‘ff{? celomico pericardico. — También se
% seroggn 108 _HQ{Hb'l.'Os de “Quistes simples”, “Quis-
i  simple”, “Quiste del &ngulo cardiofréni-

¥ “Diverticulo pericardico congénito”.

ué descrito por primera vez por HART en 1837.
£ q:i'a‘;::e la ‘ar}on}alia en la presencia de un peque-
tiva, r.eﬂué)ierltcarcl1c0, de dglgida membrana conec-
cién eon Ia erta de mesotelio *, bien en comunica-
di\ferticux_arcagldad pericardica por un canal (forma
contener un tlen aislado (forma quistica) **. Suele

S han 4 rasudado claro o xantocrémico.
cas ¥ ado lag siguientes hipétesis patogéni-

— deri . .
= di;‘;‘:ttjios de los ductus embrionarios.
ramflcult:mi .de cavidades serosas.
ormacién quistica de un lipoma.
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dilatacién de fisuras glandulares.
degeneracion de protrusiones inflamatorias.
~ malformacién de desarrollo.

7. Enfermedad de Marfan.—En este complejo
sindrome hereditario la alteraciéon de las estructu-
ras cardiovasculares es casi constante.

Dejando de lado las alteraciones extracardiacas
(oculares y esqueléticas, sobre todo), se han descri-
to las siguientes alteraciones cardiovasculares, to-
das sobre la base histolégica de una degeneracion
de las fibras elasticas:

1. En la aorta hay sucesivamente necrosis quis-
tica de la media, ruptura de las fibras elasticas y
formacion de pelotones de fibras musculares lisas
hipertréficas, producidos por la ruptura de las elas-
ticas, que son los puntos de insercion y de soporte
de las musculares, las cuales se desarrollan enton-
ces anarquicamente. Estas alteraciones dan Ilu-
gara®*:

a) Dilatacion del anillo adrtico.

b) Dilatacién de la aorta ascendente.

¢) Aneurisma difuso,

d) Aneurisma disecante.

e) Saculacion de las valvas.

f) Fenestracion valvular.

g) Coartacion aortica.

h) Persistencia del ductus arteriosus,

i) Estenosis supraaortica. Esta ha sido descrita
recientemente por BURRY 2°. Aunque el autor indi-
vidualiza su cuadro clinico, nos parece prematuro
clasificarla como anomalia independiente anatomo-
clinicamente, a base de un solo caso.

2. En la pulmonar, similares lesiones histologi-
cas dan lugar a **:

a) Dilatacion idiopatica.

b) Aneurisma disecante.

3. En el endocardio:

a) Retraccion de las cuerdas.

b) Retraccion de las valvas.

¢) Persistencia del "“ostium secundum”.

4. En el miocardio, finalmente, se ha descrito fi-
brosis *".

Se trata de una enfermedad hereditaria dominan-
te, el 15 por 100 de cuyos casos se deben a muta-
cién #7, 25, En las ratas se ha provocado el cuadro into-
xicandolas por “Lathyrus odoratus" *.

La coexistencia en muchos de los casos de craneo-
faringiomas ha hecho pensar en una etiologia dien-
cefalohipofisaria, de indole opuesta al Cushing.

8. Enfermedad de Erdheim.— Fué descrita por
ERDHEIM en 1929 con el nombre de “medionecrosis
aortae idiopathica cystica”. Es un sindrome histo-
légico que macroscopicamente se traduce general-
mente por aneurisma disecante de la aorta o por
insuficiencia adrtica.

Microscépicamente se hallan en la aorta* gran-
des quistes en la media que, en contraste con la parte
sana, se tiflen con azul metileno policromo en color
rosa; hay desintegracion, fragmentacién y desorden
de las fibras elasticas, demostrable por la orceina,
y necrosis de las musculares * (las células estin en
sus limites, pero sin nicleo y tehidas mas por la
eosina que las normales). B

Los quistes contienen un material metacromati-
co, formado por condroitin sulfato B y C %, presente
en el recién nacido a través de toda la anchura de
la pared adrtica, segin ha demostrado TAYLOR *.

Hay que distinguir el cuadro de ERDHEIM conge-
nito del adquirido. En el primero, la anomalia fun-




ﬁ

220 REVISTA CLINICA ESPANOLA 28 Tebron 1

damental seria una disrupeion primaria y congénita
de las fibras elasticas **; en el segundo, debido a
una sobrecarga excesiva de la pared arterial, lo pri-
mario seria una pérdida focal de las células del
mauseculo liso.

9. Sindrome de Ehlers-Danlos.—En este sindrome
hay también una mala organizacién de las fibras
elasticas. Consecuentemente, las valvas, cuerdas ten-
dineas y esqueleto fibroso del corazén son anorma-
les ™

Los cambios anatomicos cardiovasculares son se-
mejantes a los observados en la anomalia de Mar-
fan.

Se han descrito casos de sindrome de Ehlers-Dan-
los en asociacion con Fallot; defecto septal auricu-
lar y aneurisma disecante de la aorta. También con
insuficiencia mitral y aortica *

10. Columna de Kent.—Desde que en 1930 des-
cribieron WoLFF, PARKINSON y WHITE el sindrome
electrocardiografico que lleva actualmente su nom-
bre, se han propuesto innumerables teorias para ex-
plicarlo.

Hoy nos parece seguro que el sindrome de W-P-W
puede ser consecutivo a diversas anomalias anato-
micas, congénitas o adquiridas. El tipo congénito,
nico que aqui nos interesa, se deberia en todo caso
a la existencia de una via anatdmica aberrante que
pondria en comunicacion auriculas y ventriculos, ¢lu-
diendo la sinapsis que representa el nodulo auriculo-
ventricular. Esta teoria fué propuesta por primera
vez por HoLZMAN y ScCHERF en 1932 e, independicen-
temente, por WOLFERTH y Woon en 1933.

Diversas vias aberrantes han sido descritas:

En 1893 hali6 KenT en la rata recién nacida co-
nexiones auriculoventriculares en la pared derecha
y parte media del anillo auriculoventricular izquier-
do *'., En 1913 describi6 una tal comunicacién en
el hombre. Después describié hasta un nddulo espe-
cifico auriculoventricular derecho. Este fasciculo,
llamado “columna de Kent”, ha sido considerado co-
mo via andémala responsable del sindrome de
W-P-W 4,

CURRAN y después ManAIM han descrito pequenas
comunicaciones entre el nédulo auriculoventricular
y €l septum %, MALL, GLOMSET y OHNELL describie-
ron independientemente *° pequenos puentes de
uniéon auriculoventricular fuera del fasciculo, Tanto
las fibras de MaHAIM como los puentes de MALL-
GLoMsET son normales en el embrion. LEv y LER-
NER, en un estudio de corazones normales *, no pu-
dieron hallar nunca tales conexiones en el corazon
adulto.

En 1943, Woop, WOLFERTH y GECKELER, y en 1948,
LEVINE y BURGE, publicaron casos de W-P-W, en cu-
yas autopsias se encontré la columna de Kent.

En 1955, LEv, GiBsoN y MILLER * describieron un
caso de enfermedad de Ebstein con sindrome de
W-P-W, cuyo estudio histolégico demostré la exis-
tencia de pequenas comunicaciones entre el fascicu-
lo, la rama izquierda a un centimetro de su origen
y la derecha en su parte superior; existia, ademas,
un fasciculo muscular alrededor del anillo tricuspi-
deo, paralelo a la circunfleja derecha y anastomosa-
do con auricula y ventriculo.

Aunque no abundan las descripciones de casos como
los anteriores, dada la benignidad del sindrome de
W-P-W, no parece que quede lugar a duda sobre
la existencia de vias anatémicas anémalas en algu-
nos de los casos. Se deberian a la persistencia de las

L

comunicaciones presentes normalmente ep el o
brion. *
Una altima posible via aberrante, la red de gy,
ri, de la que hablaremos mas adelante, parece Ilt:d.:;
jugar papel en uno de los casos de GRESHAM =-b,\rm'
firmandose asi la teoria avanzada por Garz
11. Enfermedad de Morquio, Descrita
Morquio en 1901, consiste en un bloqueo aurieylyy

tricular congénito.

La anomalia se debe a la falta de conexién enty
la musculatura de las auriculas y el fasefeuly g
His %, a la no existencia del fasciculo o su des;.l;{.
zamiento posterior por un defecto septal ventpim.
lar alto. También puede ser producido por fibme:.,;;
tosis

Corrientemente existe simultaneamente un defe.
to septal ventricular (12 casos de los 17 autopsiady
que revisa Doxoso **). Pero tambieén se ha descriy
asociado a otras malformaciones, como®, ™ gy ¢
aneurisma de la parte membranosa, atresias triets
pide o mitral, ostium primun persistente, ete.

En un caso de Lev *, en el gue histologicament
no habia conexién entre auriculas y fasciculo, ha
bia anomalias en la parte auricular derivada d¢
“sinus venosus’, la cual carecia de musculatyrs
En este caso la anomalia se deberia, seglin Lgyv
la anomala fusion del “sinus’.

Es dudoso que las anomalias anatOomicas cardie
vasculares presentes en algunas enfermedades con
genitohereditarias, como la enfermedad de 8
nert ** o la de Friedreich, puedan ser consideradss
como verdaderas cardiopatias congénitas, por lo qu
prescindimos de su estudio

o
{8

II. DISTOPIAS.

SMBRIOLOGIA.—A partir de la tercera semana é
tubo cardiaco comienza a dilatarse, diferenciandos
en auricula, ventriculo y “truncus” primitivos. Como
el tubo se desarrolla mas rapidamente que su pared
pericardica, ha de doblarse dentro de ésta. La pri-
mera curvatura se efectiia en un sentido dorsoven
tral, formando un bucle en “U" anterior, que inté
resa bulbo y ventriculo *'. Un segundo bucle es for
mado posteriormente por la auricula, con lo que &
tubo adquiere una forma de “S",

1. Ectopia cordis.—En esta anomalia todo 0 par
te del corazén se encuentra fuera de la caja tor®
cica *'. Unas veces, el corazén esti exteriorizado €
su totalidad, quedando ligado al cuerpo sélo por 3!
pediculo ; otras, solo hace protrusion fuera del _wrﬂi
una parte del corazon, envuelta por el pericardio. La
ectopia puede ser cervical, toracica o abdominal. E
la toracica, la méas frecuente de todas, el corgzﬂf_l
aflora a través de una dehiscencia esternal. Si &
total, la punta se orienta hacia arriba, la base I
cia abajo y la cara posterior detris.

2. Dextrocardia—En esta anomalia el corazon &
imagen especular del normal: esta situado en el he:
mitérax derecho, con la punta orientada a la dhLa
recha, el ventriculo arterial atras y a la derect
y el venoso delante y a la izquierda, "

Los fasciculos musculares superficiales son ‘:‘Dmn
los del corazén normal (van de la base al apex e'
sentido horario) ; en cambio, los profundos soB ima
gen especular de los del corazén normal '

Segun que estén o no invertidas las viscer
dominales, se distinguen dos tipos de dextro

as ab
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jextrocardia con “situs inversus” o tipo I de
A (.Iz'sifimcif’m de STEINBERG y la aislada o tipo 11
.]i ‘[ﬁcha clasificacion.  Ceincatin B TS

ge debe esta anomalia a la mta:.m? del tubo car-
.0 en sentido inverso al normal. Es frecuente en
‘him' melos monozigbticos. NEWMAN ha senalado **
il -u;nl;) ocurre cemelacion en la gastrulacion
‘Ilslll:?ii(;ill‘llnt} de los ;:e.mrlos es dextrocardico.

9 Dewxtrovi reion.—La lil".‘(t!'()(,‘.f'll‘di'rl. tipo III de
Ia Lt.'lasificmri(:n de STEINBERG ha sido lI:‘lm{l}l:i “dex-
troversio cordis™ por PALTAULF . También se la
ha denominado d@xll.'t_}(.'{l.l'dl"-l COI'F“(-'_RIIJPI. falsa dextro-
cardia o dextrocardia sin rotacion.

En ella el corazon esta en el hemitorax :.lerrz?ht'u
pero no hay imagen L-ts}_l_m:nl:lr. quedando las cavida-
des arteriales a la izquierda y las venosas a la "if."
recha, La punta presenta una gran rotacion anti-
horaria, que lleva el ventriculo derecho hacia atras,
y hace que esta cavidad pase a Iorm:'%r' la punta ana-
tomica . Esta rotacion es como §i pasaramos la
hoja de un libro hacia la derecha 7, .

La anomalia se deberia a una detencion del des-
arrollo en una fase precoz, en la que el asa ven-
tricular ocupa un lugar predominantemente derecho.

4 Mesocardia.—Anomalia de posicion del cora-
zon intermedia entre la dextrocardia y la ortocar-
dia. El corazén es retroesternal, con la punta diri-
gida hacia adelante o un poco a la derecha. El ven-
triculo arterial estd delante y a la izquierda. El ve:
noso, detras y a la derecha.

5. Levocardia. — Aqui el corazén esta normal-
mente situado, pero existe, en cambio, un situs in-
versus visceral. Existe una forma muy rara, con las
cavidades normalmente orientadas, y otra. mas fre-
cuente, con inversion de cavidades, de modo que,
aunque el dpex esta a la izquierda y hacia adelante,
¢l ventriculo arterial queda a la derecha y ¢l venoso,
a la izquierda *'. Puede ser debida *' a una rotacion
antihoraria con posterior desplazamiento del corazon
por detrds hacia la izquierda.

6. Situs inversus ventricularis.—Corrientemente
ronocida como transposicién corregida de los gran-
des vasos, es una rara anomalia, deserita primero
por ROKITANSKY en 1875,

En ella, venas y auriculas son normales; el ven-
triculo dextropuesto (“derecho”) esta separado de la
auricula derecha por una valva, que es imagen es-
pecular de la mitral normal; todo el ventriculo es
tmo un ventriculo izquierdo normal; de él sale la
Pulmonar, El ventriculo levopuesto (“izquierdo’) es
magen especular del derecho normal, y su valvula,
de la trictspide: da origen a la aorta *". Las arterias
no estén enrolladas entre si.

Las arterias coronarias tienen una distribucion
flormal, pero, a causa de la transposicion de 'os
flmndes vasos, sus ostia han rotado 180°, con lo que
A coronaria derecha nace de un seno anterolateral
(?.ere“ho de Valsalva y la izquierda, de uno poste-
rior derecho 47,

Al
tri%i]fmmente la coexistencia de defecto septal ven-

ar y de bloqueo auriculoventricular completo;

ar, 2 ; :
!nicaa algunos autores ** se trataria de una triada cli-

ﬁ;%‘“:ﬁfitautpyes piensan que la anomalia se debe
et cg orsion truncoconal; pero pensamos, de
cidda n lf. teoria de WALMSLEY *7, que es produ-

POr un “situs inversus” del bucle ventricular,

i
ac

que seria independiente de las otras partes del tubo
cardiaco en los primeros estadios del desarrollo.

7. Sindrome de Martin-Arnold. — Los dos pri-
meros casos de este curioso sindrome fueron des-
critos por MARTIN en 1826, v de ArRNOLD en 1868,
respectivamente.

La triada cardinal esta integrada por agenesia del
bazo, situs inversus abdominal, generalmente con
dextroversion cardiaca , y defectos septales cardiacos
diversos. Ademas, suele haber inconstantemente 16-
bulos pulmonares accesorios, transposicion venosa
y/o arterial, truncus y ductus *,

Solo se ha deserito un caso con dextrocardia **, pe-
ro en muchos habia levocardia. La corriente asocia-
cién con dextroversion ha hecho pensar que la dex-
troversion aislada no fuera sino el tipo solitario de
esta anomalia, habiendo entre ambos tipos las mis-
mas relaciones que entre la dextrocardia con o sin
situs inversus *°.

Por otra parte, el situs inversus aqui presente es
en realidad una heterotaxia abdominal ** distinta
del verdadero situs inversus, en que las visceras son
anormales en forma o estructura (por ejemplo, el
higado es simétrico, con amhos lobulos iguales v la
vesicula central; el estémago es central, ete.).

El sindrome se deberia a una detencion del des-
arrollo en el momento en que el organismo empieza
sus tentativas de asimetria, sobre el dia 30. Las ano-
malias cardiacas las explica FORGACS como consecu-
tivas a la anomalia abdominal: la anémala relacion
corazén-higado hace fluir la sangre venosa abdo-
minal hacia el cuerno izquierdo, en vez del derecho,
del seno venoso. Las anomalias de los septos serian
debidas a un intento de corregir el flujo venoso andé-
malo ¥, ™

No obstante, pueden facilmente explicarse por afec-
tacion cardiaca y abdominal simultdnea si recor-
damos que "' por los dias 31-35 aparecen los esbo-
zos del bazo, consistentes en un engrosamiento del
mesogastrio dorsal, estdmago y duodeno rotan de su
posicion central primitiva y tiene lugar el cierre del
ostium primum, la particion del canal auriculoven-
tricular y la aparicion del septum secundum.

8. Sindrome de Kartagener. — Descrito por este
autor en 1933, consta de "' :

- Situs inversus (pero puede haber sélo dextro-
cardia).

— Bronquiectasias tubulares, bilaterales, en los
I6bulos inferiores, la lingula o el 16bulo medio de-
recho,

— Lesion sinusal: sinusitis, hipoplasia o agene-
sia de los senos, polipos nasales.

En la familia de los enfermos afectos de esta tria-
da suelen encontrarse miembros con sélo uno o dos
de lo rasgos del sindrome °. Parece ser que las bron-
quiectasias son adquiridas, si bien hay predisposicion
congénita, por *':

— Defecto del tejido elastico: Teoria de Karta-
gener.

— Actividad secretoria pulmonar alterada, que le
hace sensible a la infeccion: Teoria de Churchil,

II1. ANOMALIAS DEL SISTEMA DE RETORNO

EMBRIOLOGIA.—En un estadio precoz, la sangre de
los segmentos superiores afluye al corazon por me-
dio de las venas precardinales; la de los inferiores,
por las postcardinales. Pre- y postcardinal de cada
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lado se unen para formar el conducto de Cuvier

o vena cardinal comin. Los conductos de Cuvier

desembocan en el seno venoso, y éste, en el corazon.
La evolucion posterior de las venas cardinales se-
ra la siguiente: 2, ** (fig. 1).

Fig. 1..—Embriologia de las cav
5, Anastomosis interpre nal.—8, (
terposteardinal.—10 subecardin
subcardino-supracardinal.—14, Ana

stomasis int

forior —17,

A la derecha, todas las venas persisten; a la izquier-
da, se atrofian. El cuerno derecho del seno se incor-
pora a la auricula derecha, la porcién transversa for-
ma el seno coronario, el cuerno izquierdo se atrofia
y forma el sistema de Marshall (ligamento, vena,
seno). Durante la octava semana de la vida fetal las
precardinales se conectan entre si por una anasto-
mosis transversa, que conduce la sangre de izquier-
da a derecha, y que seri en el adulto la vena innomi-
nada izquierda. La precardinal izquierda desaparece
luego gradualmente y sélo persiste su parte supe-
rior, formando la vena intercostal izquierda superior.
El segmento inferior de la cardinal superior (pre-
cardinal) derecha y el conducto de Cuvier del mismo
lado dan lugar a la vena cava superior,

Mientras tanto, el sistema de las postcardinales
sufre * las siguientes transformaciones: Entre las
dos venas cardinales posteriores se desarrolla la anas-
tomosis intercardinal, que después seri la vena ilia-
ca primitiva izquierda. En el espacio comprendido
entre ellas aparecen las venas subcardinales y las
supracardinales. La subcardinal derecha desemboca
en la “hepatica revehens comunis”. Las supracardi-
nales, en las postcardinales. Se forma una anasto-
mosis intersubcardinal y dos subcardino-supracar-
dinales, La cava inferior adulta se forma de las si
guientes venas: Vena hepatica revehens comunis
(porcién hepatica), vena subcardinal derecha, anas-
tomosis subcardino-supracardinal derecha (porcion
renal) y vena supracardinal derecha. De las venas
cardinal y supracardinal derechas se forma la azi-
gos. De la supracardinal izquierda, la hemidazigos.
Una parte de las subeardinales forma las esperma-
ticas.

La embriologia de la porta ha sido recientemente
revisada por SITGES *°: s6lo recordaremos aqui que

25 febrepg 14

la porta deriva de la onfalomesentérica d'“"EChayde
la anastomosis intermedia, y que en su rama izquigy.
da desemboca el conducto de Arancio, habiendg des.
crito BARRON y BaArcray, radiolégica y anatdomieg,
mente, la existencia de un esfinter en la desembogg.

8 In-

dura, el cual se contraeria al interrumpirse la circy-
lacion umbilical.

Las venas pulmonares se forman a partir de un
plexo esplacnico que presenta su maximo desarrollo
en embriones de 10 milimetros. Corrientemente se
forman cuatro venas, todas las cuales drenan en un
seno venoso, conectado con la auricula primitiva por
un tronco comin que, al formarse el septo auricu-
lar, queda desembocando a su izquierda. Venas anas-
tomoticas unen el plexo con el sistema de las card
nales. Posteriormente estas anastomosis desapare-
cen y el seno y el tronco venosos pulmonares (ue
dan incorporados a la auricula izquierda, con lo que
quedan individualizadas las desembocaduras de las
cuatro venas pulmonares en ella,

1. Cava superior izquierda.—Consiste esta ano
malia en la persistencia de la vena cava superior 1
gquierda fetal.

JOHNSON y colaboradores " han propuesto la s»
guiente clasificacion:

I. Sin anomalia asociada de las venas pulmo
nares:

A. Con cava derecha:

1. Con drenaje en el seno coronario:
a) Con anastomosis cruzada (vena inne

minada.

b) Sin anastomosis cruzada.

2. 8in drenaje en el seno coronario:
a) Drenaje en la auricula derecha por V&
na innominada y cava.

b) Drenaje en auricula izquierda.

B. Sin cava derecha.

II. Drenaje en venas pulmonares:

A. Venas pulmonares y sistémicas drenan ¢

auricula derecha,
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1. Por innominada y cava derecha.
2. Por el seno. o A

B. Venas pulmonares y sistémicas drenan en
la auricula izquierda. )

C. Drenaje de las venas pulmonares en auricu-
ja derecha a través del seno por via de una
corta cava izquierda. .

Es una anomalia muy frecuente ”’, que puede te-
ner o no significacion clinica. Se debe a un trastor-
no en el desarrollo o funcion c!e la anastomosis in-
tercardinal. Si esta a_nastomosls_no se dgsarro_lla 0
os insuficiente *?, persiste la cardinal izquierda (cava
jzquierda) desembocando en el seno coronario. Si
la anastomosis condu(‘.(? de_ derecha a 1zqu_1erda. en
vez de hacerlo en sentido inverso, Puede .mvolucm-
nar la cardinal derecha y quedar sélo 'la 1zr.!uie1"da.
que puede desembocar a veces en la auricula izquier-
da o bien anastomosarse a una vena pulmonar.

9 Transposicion de las cavas.—Consiste en la
desemhocadura de las cavas en la auricula izquier-
da **. Puede ser total o parcial. La auricula derecha
es una camara pequeiia y atréfica. Un defecto septal
interauricular forma parte de la anomalia.

Sagiin la hipotesis de BRowN (1913) 7, el defecto
geptal asociado se debe a la entrada de la cava su-
perior en ambas auriculas.

3. Cava preureterina.—También se conoce esta
anomalia con los nombres de “sindrome uréter re-
trocava” y “uréter posteava'. Consiste en que el uré-
ter pasa detrds de la vena cava inferior, pasa luego
alrededor del borde medio y frente a la vena para al-
canzar su posicion usual, lateral a la vena *’. En el
punto en que el uréter pasa detras de la vena puede
estar obstruido, dando lugar a un hidrouréter del seg-
mento superior.

Todos los casos suelen ocurrir en el lado derecho,
pero GLADSTONE, en 1905, aport6é un caso bilateral 5.

La anomalia se produce si la supracardinal derecha
primitiva se forma anterior, en vez de posterior, al
ureter.

4. Ausencia de cava inferior.—En esta anomalia
la vena iliaca comin y la renal desembocan ®, ** en
ina vena postcardinal derecha persistente, que se
tontinua con la azigos, desembocando ésta en la ca-
va superior. Las venas hepéticas desembocan direc-
lamente en la auricula,

Se debe a falta de formacioén de los segmentos su-
beriores de la cava, con o por no involucién de la
bosteardinal derecha.

d. Atresia portal—Consiste en una obliteracién
‘ongenita de la porta en el momento del nacimiento.
maSl;zdet'Je % a la, exten:_aién a_l’a vena porta o a su ra-
= quierda de la obliteracion fibrosa del conducto

050 de Arancio, a nivel de su desembocadura

mz?l"r-l ttlz!yus anomala.—La azigos en el adulto nor-
llrimeraatffi‘ por debajo del diafragma, frente a la
na lumbap a4 segunda lumbar, usualmente como ve-
el hiato .affcendente derecha; entra en el torax por
columng RF 10 y avanza por el lado dfer:echo de la
hacia a(i - nivel de la 4.* vértebra torécica arquea
A tlante y desemboca en la vena cava supe-

"OF, exactamente encima del pericardio. Recoge la
4 pared intercostal a través de la vena
y de la hemiézigos.

azigos anormal se asocia siempre a un 16bulo
mon derecho. Su génesis es ésta:

vida fetal la 4zigos corre sobre el dpex

Sangre de |
Intercosta)

?.i.Zigog del pul
Durante 15
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del pulmon derecho; pero, al crecer éste hacia arri-
ba, la vena cae hacia abajo y finalmente arquea so-
bre la raiz del pulmén. Si este movimiento se detie-
ne, la vena se hunde en el pulmén, recubierta de un
doble forro de pleura, parietal y visceral; este forro
es el mesenterio de la vena, formado por cuatro la-
minas de pleura.,

7. Transposicion de las venas pulmonares,—FEs-
ta anomalia fué descrita por WiNsLow en 1739. Con-
siste en que todas o alguna de las venas pulmonares
desembocan en la auricula derecha, bien sea direc-
ta, bien indirectamente; en este caso la cAmara re-
ceptora es corrientemente la vena cava superior; pe-
ro también puede ser la vena innominada izquier-
da ®, “ una cava superior izquierda persistente ",
el seno coronario *, la porta %7, la azigos ** u otras
venas y hasta el conducto de Arancio °.

Distinguimos, modificando la clasificacién de Bro-
py ", los siguientes tipos:

Tipo I.—Drenaje total ®, **, que es raro y se sue-
le asociar a otras anomalias %', 7%, 71 7 Se ha di-
cho ** que el drenaje total infradiafragmético (en
porta o ductus venosus) seria una anomalia distin-
ta, anatémica, embriolégica y fisiol6gicamente (obs-
truccién a nivel del higado haciendo el mismo efecto
de una estenosis mitral).

Tipo II.—Drenaje parcial (corrientemente las ano-
malas son las venas del pulmoén derecho).

Tipo III.—Drenaje parcial de ambos pulmones "*:
En este caso las venas pulmonares derechas desem-
bocan en la cava superior o en la auricula izquierda,
en el seno coronario o en la innominada izquierda.
Ambos pulmones tienen ademéis alguna vena normal.

Ademéas de drenaje anémalo forma parte integral
de la anomalia, salvo raras excepciones, una comu-
nicacion interauricular que tiene las particularida-
des siguientes “*:

1. Esta por encima de la fosa oval, que puede es-
tar perfectamente formada.

2. Superiormente no hay tejido entre este orifi-
cio y la vena cava superior, y posteriormente sdlo
en parte.

3. La vena cava superior, cuando es el receptor,
cabalga sobre este orificio interauricular.

En uno de los casos de SwaN y colaboradores ™
todas las venas pulmonares desembocaban en un di-
verticulo, situado dorsalmente a la unién de cava
y auricula y sin pared anterior que lo separase de
auriculas, con las que comunicaba ampliamente, dre-
nando en ambas la cava.

Se ha intentado explicar la anomalia por persis-
tencia de una anastomosis embrionaria esplacnico-
cardinal, junto con un fallo de conexion del plexo

con la auricula® * o una obstruccién, secunda-
ria de conexiones normalmente desarrolladas entre
ellos #, %6, 78 74 Hstas teorias no explican, sin em-

bargo, el defecto atrial coexistente, por lo que prefe-
rimos la explicacion de Swax y colaboradores *
(figura 2): Estos autores piensan que la anomalia
se produce por la inclusién en la auricula de una
anastomosis esplacnico-cardinal, la cual persiste co-
mo comunicacién interauricular.

8. Sindrome de Chassinat-Cooper *. — EI sin-
drome descrito por estos autores en 1836, se com-
pone de ™

1. Drenaje venoso del pulmon derecho en la ve-

na cava inferior.
2. Anomalias bronquiales: imagen especular del
pulmén izquierdo en el lado derecho, diverticuios

bronquiales,
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3. Dextroversio cordis.

4. TIrrigacion del pulmoén derecho por ramas aor-
ticas, ademds de la pulmonar derecha.

La desembocadura de las venas pulmonares en la
cava es por persistencia de anastomosis esplacnico-
cardinales. (Un vestigio de éstas son las anastomo-
sis bronquiopulmonares en el hilio del pulmén nor-
mal.) La irrigacion adrtica del pulmén deriva del
plexo postbranquial primordial de la aorta toracica
descendente, que normalmente forma las arterias
bronqguiales.

Fig. 2.—Transposicion de las venas pulmonares; 1, Cava si
4, Seno venoso pulmonar.—5 Venas pulmonares —6

IV. ANOMALIAS AURICULARES
EMBRIOLOGIA.—Dejabamos el corazon plegado en

“S" dentro de la cavidad pericardica, y dividiéndose
longitudinalmente en varias cavidades: auricula,
ventriculo y bulbo. En la primera desembocan dos
senos venosos, como dijimos maéas arriba: el sistémi-
co, formado por la fusién de los conductos de Cu-
vier, y el pulmonar, al que abocan las venas pulmo-
nares. Ambos senos estin separados de la auricula
por sendas valvulas bictlispides, de las que nos inte-
resa particularmente la del seno venoso sistémico.
Las dos valvas de ésta (derecha e izquierda) estan
fusionadas superiormente para formar el llamado
“septum spurium” 7%, La izquierda tomara parte en
la formacion septal; la derecha dari origen a tres
estructuras distintac 7*: su parte superior a la cris-
ta terminalis, situada en el limite anterior del ori-
ficio de la cava superior: su parte inferior, a la val-
vula de Eustaquio, pliegue misculomembranoso se-
milunar, situado en el borde anterior del orificio de
la cava inferior, de borde céncavo y membranoso, diri-
gido hacia arriba; su extremo anterior, a la de The-
besio, que flanquea el seno coronario,

Ambos senos venosos van posteriormente a in-
cluirse en la auricula primitiva, por entonces ya par-
cialmente dividida en dos, y van a formar en el adul-
to la mayor parte de la masa auricular, pues sdlo
las orejuelas derivan de la auricula primitiva ° Es-
ta sufre un proceso de particion longitudinal que
podemos esquematizar asi (fig. 3):

Se forman primero dos tabiques 77: uno posterosu-
perior, el “septum primum” de Born, y otro inferior,

/rr ( Tj’? L s

Anastomosis
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derecha y se suelda a €l cara con cara, soldagy
que no se efectiia hasta después del nacimient, T3
municando hasta entonces las auriculas por un 'c:u
dueto oblicuo (“foramen ovale” de Botal), La valn'
venosa izquierda se suelda a la parte Posteriop g
septum primum. E

El tabique del adulto, visto por su cara derecp,
muestra una parte central m:"m delgada (s4]y ei
septum secundum”), que es la fosita oval, yn borde
anterosuperior mas saliente (limite libre de] ¢
tum secundum”) y un borde posterior

O
0

Sap.
algo mengg

2, Cava inferior Venoso pulmonar comgn

---'I-|:ll']-i|-.---|"1 ral

marcado (valva venosa derecha) que, en conjunto
forman el anillo de Vieussens. Por la cara izquierds
vemos el borde libre del “septum primum” (valvuls
interauricular de Parchappe) que, a modo de opéreg-
lo, cierra el “foramen ovale"

1. Awricula unica.—Se debe a la falta de forms.
cion del tabique interauricular. Lo mis corriente s
que tampoco se haya formado el interventricular y
nos encontramos el llamado “cor biloculare” ™, des

crito por WILsSON en 1798, pero puede haber dos ven-
triculos y entonces tenemos el “cor triloculare hi-
mas raro.

ventriculare”,

e
7

I

?

—

W, ' el “septum inferius” de His, sobre cuya génesis nos
A extenderemos en el proximo apartado. Entre ambos
k'S R queda el “ostium primum” de Born. Al aproximarse
i estos tabiques cierran el ostium, y entonces en la por-
! 'i' i cién posterosuperior del “septum primum” se forma
R HERE otra amplia comunicacién, el “ostium secundum” de
s 1 Born. La valva izquierda del seno venoso se aproxima
% al septum primum, quedando en medio el llamado es-

1Y q L 5. ; = w Val
I pacio interseptovalvular de Rose. En la parte ante- Fig. 3.—Septacion atrial: 1, Seno venoso sistémico. & .1{1?!11
’.i ™ rosuperior crece un nuevo tabique ["‘septum secln- \u dt-.i't-('hﬂ_ d?'l seno venoso,—3, Valva iZ‘IIlil‘T'(!f'l-_' 4, ;:;Lnar

: d " de Bo 1 i = rimum. —35, Septum intermedium.—6, Seno venoso pu inter-
it 1S i 5 rfl)- al lado del primum; este tabique 7, Ostium primum.—8, Ostium secundum.—9, E-“‘““‘“l:m,—
'P» crece progreswamente, tapando el foramen, y al lle- ;lggptigwj.l\'ulvml‘, -1!), !‘:m-mm-.n u\':l‘ll!.l 11: Septum sc‘tl:llll:ll: atrio:
e 1borde Iibre dal : ) b y Fosa oval,.—13, Valvula de Eustaquio.—14, Sep

Y gara € del primum lo sobrepasa por su cara ventricular.—15, Beptum membranaceum,
e ' s
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o Red de Chigri—Descrita primero por KUSTA-
11;6 en 1563, y bien estudiada por CHIART en 1879,
gunqiste en la presencia de una red fenestrada en la

auricula derivada de los labios de la valvula del seno

venoso. : : 0
GRESHAM ha revisado recientemente ** 300 casos:

En 204 de ellos la red estaba en el borde 1aterz§l del
geno coronario, siendo, por orden de frecuencia:

a) Una valva semilunar fe_nestrada.

b) Una valva que encubria totalmente el seno
coronario.

¢) Una simple banda, continuada con otra valva
fenestrada de la cava inferior.

En 75 casos la valva fenestrada estaba en la des-
embocadura de la cava inferior, prolongandose en
algunos hasta la de la superior por arriba y el no-
dulo a-v por abajo.

En 31 casos la red invadia el ventriculo derecho.

Histologicamente todas las redes tienen bandas de
tejido muscular rodeadas de otras de tejido elastico.

GrEsHAM estudia el sistema de conduccion en 94
casos ' y ve que estas fibras estin en estrecha aso-
ciacién con el sistema especifico, en particular con
el nédulo s-a y con la red de Purkinje (Ya hemos ha-
blado méas adelante de la hipétesis de GaTz1 sobre
su papel de via aberrante).

La red de Chiari se combina frecuentemente con
el defecto septal auricular ** y puede dividir casi to-
talmente en dos la auricula derecha, siendo un obs-
taculo peligroso al intentar la correccién a corazon
cerrado de los defectos interauriculares.

3. Cor ftriatriatum.—Descrito por primera vez
por CHURCH en 1868 y después por PRrElss en 1889,
consiste en la existencia de un tabique que divide
en dos camaras la auricula izquierda, una superior,
en la que drenan las pulmonares, y otra inferior,
que comunica con la mitral y con la orejuela.

Este tabique es rara vez cerrado, y en este caso
hay * drenaje anémalo de venas pulmonares o bien
comunicacién interventricular; corrientemente tie-
ne una o multiples perforaciones.

Es corriente un aumento del nimero de venas pul-
monares *' y otras anomalias %%

La anomalia se debe a mala absorcién del “sinus
venosus pulmonalis” por estenosis de la vena pul-
monar comun %, *' aunque algunos autores creen
que algunos casos pudieran explicarse, de acuerdo
con la hipétesis de Max BorTs % *°, por separacion
de los septos “primum” y “secundum”, con forma-
cion de una tercera auricula entre ellos.

En un caso de Sawyer ** la fosa oval estaba en
la pared media de la cAimara anémala, lo cual tiene
dificil explicacion embriolégica.

d 4; Defecto septal awricular.— Con este nombre
cfsrllg'il;atmos I_a forma ms’ujs frecuent_e de _comuni(‘a-
o seerau;mu’l.ar, la debida a persistencia ajel‘ “os-
mﬁltiplecun' um”. Se trata de un defecto unico o
membra;l situado al.tn en el septo, sin valvula ni
orifici a, v en estrecha vecindad con uno dq los
Tiliclos de las cavas, frecuentemente el infe-
rior !, 16, 84
rIegodl'taaecue;-ntemente hay dilatacion de las cavida-
erechas y la arteria pulmonar.
eat5é nﬁ:r?:-gmﬂlw de I‘Jute{n'bmrh.c-r.—Se conoce con
dum” cq re la eombllnampn de un :‘o_ahum secun-
: 1l una estenosis mitral, congénita a veces ™,

més o : :
& menudo adquirida *°. Aunque se han descrito
ostium primum” %7, en lugar de secun-

Casos con *

?__*—

CARDIOPATIAS CONGENITAS 225

dum, creemos que estos deben ser estudiados apar-
te por su distinta significacién anatémica y embrio-
logica,

El sindrome de Lutembacher parece ser mucho
mas raro de lo que se creia antiguamente **,

6. Persistencia de la permeabilidad del * foramen
ovale.—La permeabilidad del “foramen ovale” es fi-
siologica en el momento de nacer. Su cierre ocurre
antes que el del “ductus”, y el de ambos en los pri-
meros minutos de la vida extrauterina. El cierre
anatémico viene varios meses después; es raro antes
del segundo mes e incompleto hasta el segundo
afno ',

Una persistencia de la permeabilidad del “fora-
men", que existe en un 20 por 100 de adultos, carece
de siginificacion clinica, porque al ser mayor la pre-
sién en la auricula izquierda, la valvula de Parchap-
pe cierra el canal. Sélo tiene significacion al elevar-
se la presiéon en la auricula derecha o al dilatarse
mucho ambas auriculas.

7. Obliteracion prematura del “foramen ovale”.
Fué descrita por vez primera por VIEUSSENS en 1715
en un nifio que vivié treinta y seis horas. En ella
el foramen esta obturado, pero la lamina obturatriz
presenta una fisura, resto de la unién de los sep-
tos **, Existe fibroelastosis y aplasia del ventriculo
izquierdo.

La obliteracion no se debe a inflamacion, sino a
un anormal desarrollo de los septos, ya que la la-
mina que lo obtura es muscular,

En el momento de cerrarse el “foramen' las ca-
vidades izquierdas quedan excluidas de la circula-
cién, por lo que quedan aplasicas. La fibroelastosis
se deberia a la falta de riego del endocardio ven-
tricular %,

V. ANOMALiAS AURICULOVENTRICULARES.

CMBRIOLOGiA.—En el primitivo canal auriculoven-
tricular aparecen hacia la cuarta semana de la vida
intrauterina dos almohadillas endocérdicas, una
ventral, y otra, dorsal, que crecen hasta llegar a fu-
sionarse en la linea media 3, ™7, 9,9, 92 93 ™ divi-
diendo el canal en forma de 8 °.

Al producirse la fusion queda formado un pequeno
septo horizontal central. Mientras tanto se han for-
mado el “septum primum” y el “septum inferius",
que avanza hacia dicho septo horizontal, llamado
también “septum intermedium” de His ™", Pero mien-
tras el “septum inferius”, del que va a derivar el ta-
bique muscular interventricular, se fusiona con el
intermedium a la derecha de la linea media, el “pri-
mum” lo hace a la izquierda (teoria de KRAMER),
fusion esta ultima incompleta, por quedar en medio
el “ostium primum”, cuya oclusién, segin la teoria
de MaLL y TANDLER, se verifica por la concurrencia
del “septum primum” y de la almohadilla anterior
(figura 3) 2, °% }

Posteriormente el “septum intermedium” hori-
zontal se verticaliza *, resultando de ello que la vﬁ!-
vula trictispide queda a mas bajo nivel que la mi-
tral, habiendo entre ellas un espacio en el corazon
adulto, derivado del “septum intermedium”, que se-

para el ventriculo izquierdo de la auricula dere-
cha 7,

Las valvulas auriculoventriculares se forman en
los anillos que la fusion de las almohadillas ha ori-
ginado. Esta formacion tiene lugar en seis fases su-

cesivas:
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1. En el borde de los anillos aparecen unos plie-
gues endocardicos que crecen progresivamente ha-
cia el centro 1.

2. Los pliegues son invadidos por haces muscu-
lares ventriculares ® "', que, en esta época del des-
arrollo, se contintian con los auriculares precisamen-
te a este nivel.

3. La pared ventricular va minandose "', inde-
pendizindose asi de ella los musculos papilares, mus-
culares en toda su extension. Liégicamente, los prime-
ros en independizarse ocuparan la punta (pilares de
primer orden) y los ultimos quedaran como simples
relieves en la pared (pilares de tercer orden).

4. Las valvulas son invadidas por colagena

5. Separacion a nivel valvular de las musculatu-
ras auricular y ventricular.

6. Conectivacion de la parte proximal de los
miusculos papilares. formandose asi las cuerdas ten-
dinosas ",

1. “Awriculoventriculares communis”. La ano-
malia consiste en la coexistencia de una sola val-
vula auriculoventricular, un “ostium primum’™ vy un
defecto septal interventricular alto 92008

En el septo atrial existe la fosa oval perfecta-
mente formada *°.

El orificio auriculoventricular comun suele tener
4 6 5 valvas ®: anterior, posterior, laterales y de-
recha. La anterior es el resultado de la fusion de las
partes superiores de la septal tricuspidea y la ante-
rior mitral. La posterior, de las partes inferiores
de ambas. Las valvas derivadas de la tricispide tie-
nen los misculos papilares normales *. En el ven-
triculo izquierdo, el miisculo papilar posterior es pe-
queno o ausente; el anterior, normal.

El nédulo a-v se halla ®* en la porcion distal de la
pared posterior de la auricula derecha distal a la
boca del seno coronario y proximal al surco auricu-
loventricular derecho. Penetra en la parte central
del cuerpo fibroso central, convirtiéndose en fascicu-
lo. Adyacente a la insercion del componente mitral,
pasa por el remanente de la “pars membranacea”
atrioventricular, llega a la inserciéon de la porcion
tricuspidea de la valvula, pasa a continuacién a tra-
vés del resto del tabique interventricular y, adya-
cente al defecto interventricular, llega al septo ven-
tricular posterior, donde da la rama derecha, que se
introduce en el fasciculo moderador, y ramitas (res-
to de la rama izquierda) que van al apex y al miscu-
lo papilar anterior.

Es interesante saber ** si el orificio esta dextro-
puesto (lo que es comun), levopuesto (rarisimo) o
central (raro).

2. "Ostium primum”.—Descrito por primera vez
por PEACKOCK en 1846 y perfectamente estudiado
por ROKITANSKI en 1875, es un amplio orificio locali-
zado en la base del septo interauricular, sin rela-
cion con la fosa oval, que esta perfectamente for-
mada, e inmediatamente por encima del tabique au-
riculo-ventricular que forma su suelo.

El nédulo auriculoventricular esti desplazado ha-
cia atras®,

Corrientemente, la valva adrtica de la mitral es
bifida y su mitad anterior esta ligada al septo ven-
tricular por cuerdas anémalas *?, produciéndose asi
una insuficiencia mitral asociada: es la forma I de
CAMPBELL . Mas raramente estd ademdas deformada
la trictspide: forma II de CAMPBELL *".

Esta anomalia es una forma parcial de “auriculo-
ventricularis communis”, segiin todos los investiga-
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sicional entre ambas anomalias.

3. “Foramen atriove :rf‘r‘u'm’frm-", f--'{'ﬁiﬁll'lamu;
con este nombre a los (lt‘lt:"('ltl}% septales que, g trg.
ves de la I.r.;n'to :m‘u.‘\'untrl:.'u]:lls‘ ('i!‘?! “septum mem.
FII':{Il‘}!{‘("{II'II 3 ]b()]']t'lll en {'UII'IIII}]L'JU‘IIIJTI .(‘I \'(‘I]lpi,:ulu
izquierdo con la :11:1'1|-i1|:|' t]vr'v:-!m_"’ 000 justamen.
te por encima de la valvula tricuspide. La Valva
septal de ésta suele estar deformada, pegada al sep-
tum y con cuerdas cortas, por lo que se produce ypy
insuficiencia trictispide.

Aunque raramente, la mitral puede estar tambig
fenestrada .

LLa anomalia se debe a la fusion anomala del ty.
bérculo derecho de las almohadillas. Es el grado me.
nor de “auriculoventricularis communis"”. La forma
con mitral fenestrada intermedia con el “ostiym
primum’’,

H f‘,‘rl'!:'n:r:f{nf il¢ }._'}_‘f, IR f':}:!;i .'||]1er‘|;|,1';;g ha
sido revisada recientemente por nosotros

Descrita por EpsTEIN en 1866, estd caracterizads
por los siguientes rasgos anatomicos: ' ° 4 ¥ 4 e

La valvula triciuspide esti desplazada hacia aba:
jo, insertandose en la pared ventricular, en lugar de
hacerlo a nivel auriculoventricular. El ventriculo
derecho queda asi dividido en dos partes: una cama-
ra proximal o atrial, incorporada a la auricula de
recha: otra distal, propiamente ventricular

Las valvas de la tricispide, sobre todo la posterior
r la septal, no derivan del “annullus fibrosus”, sino
de la pared ventricular. Frecuentemente presentan
malformaciones en niimero, desarrollo o forma (au-
sencia, hipoplasias, fusion, fenestracion, disposicion
en forma de cortinas). Los misculos papilares y las
cuerdas tendinosas estian asimismo hipoplasicos o
ausentes. Suele haber red de Chiari prominent? e
hipertrofia del fasciculo arqueado y de la “erista
supraventricularis’.

En la mayoria de los casos existe un “ostium sé-
cundum” o bien hay permeabilidad del “foramen
ovale”,

La anomalia se debe a una exageracion de la fase
de verticalizacion del “septum intermedium”™ *, "

5. Atresia tricuspide.—Tenemos en este caso und
falta de desarrollo de la valvula triclspide, que es
s6lo una béveda membranosa imperforada. Coexiste
un “ostium” interauricular o bien hay permeabilidad
del “foramen”. o

Segun la clasificacion de Epwarps-BURCHELL
hay los siguientes tipos:

Tipo 1.—Sin transposicion de los grandes vasos:

Subtipo A.—Con atresia pulmonar.

Subtipo B.—Con estenosis subpulmonar.

Subtipo C.—Con pulmonar normal.

Tipo II.—Con transposicion asociada:

Subtipo A.—Con estenosis pulmonar o guhbpulme-
nar,

Subtipo B.—Con pulmonar normal. :

Se han propuesto las siguientes teorias embriond
narias '2;

1. Teoria de CouN.—La anomalia se deberi2 &
un desplazamiento a la derecha de los septos atriales:

2. Teoria de MONCKEBERG.— Desplazamiento & 2
derecha del “septum inferius”, :

3. Teoria de BLACKFORD.—Serian las almohsdi
llas las desplazadas a la derecha.

4, Teoria de SOMMERS-JOHNSON.-

La anoma)?

£ . . P I ¢ a
seria secundaria a la falta de flujo, por dirigirsé
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en la auricula derecha hacia el defecto atrial.
geria avalada ''* por la frecuente co-
red de Chiari, de cava superior iz-
| hecho de que el ventriculo derecho,
tario, exista, prueba de que ha fun-

sangre en
Esta teorid
existencia de
quierda y por €
aunque rudimen
cionado.

6. Insuficiencia !r:'f-ai:s-pirlr,—-Hay dos tipos®:

Tipo L Valvas :1dhur1das_al septo rgunernln?ente
la 1,urc~i:’m media de la anterior, por_la presencia de
musculos papilares y cuerda&_; tendinosas cortas y
mal desarrolladas). Suele asociarse a defecto o aneu-
risma de la parte membranosa. Frecuentemente la
valvula es bictispide "', _ )

Tipo II. Espesamiento difuso de la valvula.

7. Atresia mitral—Cardiopatia rara, equivalen-
te a la tricispide. Suele asociarse a hipoplasia o
atresia de ventriculo derecho y de la valvula aortica,
o bien a ventriculo unico, defecto interauricular, in-
terventricular, ete.

Para su explicacién se han ideado teorias simi-
lares gque para la atresia tricuspide ',

8 Estenosis mitral—JEs muy rara 2 | s
i La valvula es un tunel rigido, semitranslicido,
nodular, blanco, formado por la fusion de las cuer-
das tendineas y perforado por multiples y pequenos
orificios.

Puede ser causada por fibroelastosis.
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9. Duplicacion de la mitral—La anomalia fué
descrita primero por GREENFIELD en 1876. Consis-
te en la existencia de dos orificios mitrales (oca-
sionalmente tres) en lugar de uno '". El orificio ac-
cesorio es generalmente pequefio y presenta en su
cara ventricular una corona de delgadas cuerdas
tendineas, que mas abajo convergen entre si para
formar una sola cuerda, normalmente inserta '*, '*.

Se distinguen dos tipos '*': En el primero, un ta-
bique fibroso divide la mitral en dos orificios bi-
cispides. En el segundo, el pequefio orificio anomalo
se halla en el espesor de la valva anterior.

Dejando aparte las teorias de CoHN, para gquien
se deberia a un exagerado minamiento de las almo-
hadillas, y de ABBOTT, que pensaba en una fenestra-
ci6n precoz con posterior formacién de musculos pa-
pilares alrededor del orificio anémalo, hoy se ex-
plica la anomalia del siguiente modo '':

Normalmente, al fundirse las almohadillas delimi-
tan el orificio mitral; la valva anterior nacera de
los tubéreulos izquierdos de ambas almohadillas (tu-
bérculos ventral y dorsal); la lateral por minamicn-
to del borde. Si uno de los tubérculos izquierdos
(teoria de HARTMAN-WIMsATT) se adhiere al borde
derecho del orificio, se formara el tipo I. Si las al-
mohadillas endocardicas no se funden bien, quedan-
do entre ellas un pequeiio orificio (teoria de LEWIS),
se formara el tipo IL

(Continda en el proximo nimero.)

ORIGINALES

ESTUDIOS SOBRE LA PRESION GENERA-
DA EN LAS VIAS AEREAS

1

Sobre un nuevo método de medida de las pre-
siones maximas inspiratorias y espiratorias (a)

R. ALCALA-SANTAELLA NUNEZ y M. STEIN (b)

Instituto de Investigaciones Clinicas y Médicas

Clinica de Nuestra Sefora de la Concepeion

Director: Profesor C. JIMENEZ DMAZ.

Recientes observaciones durante el curso de
Nuestros trabajos sobre los valores respirato-
rios del pulmén senil ' y el de los pacientes hi-
{_f::;gr?ldt“ps. nos mostraron el interés que la de-
eSrirat?;?'OH d't!.la maxima fuerza inspiratoria,
“Spiratoria y “jadeante” pueden tener en fisio-

(4) . Hite toabaio fui inin i
sl 0 B, 08 Iiiads, o8, o B G ont
BEradecer al dosi r A ;;:I“I‘lltl‘iiui;:.ﬁ}s‘tjjl.:’::;:il-‘1t:‘llhl'il.}:ﬁ m‘:li:ll;:;rml-

11'&"‘1"}
n L] i
(b) to del mismao,

‘eth Israel Hospital Brookline Avenue Boston Mass

patologia pulmonar, particularmente en enfer-
mos con alteraciones del tono o de la fuerza
muscular toracica, alteraciones de la estatica del
térax o simplemente en pacientes seniles. Esta
medicion puede ser un dato de mucha utilidad
en la evaluacion de sus constantes respiratorias.
Por otra parte, la valoracion de la prueba del
maximo flujo espiratorio, de tan gran impor-
tancia en la clinica practica *, requiere, para ser
completa, el estimar simultanea o sucesivamen-
te la eficacia de los misculos respiratorios, pues
una disminucién del flujo maximo puede ser de-
pendiente no sélo de la obstruccion de las vias
aéreas. sino asimismo de la potencia muscular,
que puede ser medida mediante la evaluaqién
de la presion maxima en la boca. Ahora bien,
para la valoracion numeérica de estos datos era
necesario esclarecer tres puntos: 1. A qué volu-
men de inflacion pulmonar es conveniente reali-
sar la medicion. 2.° Qué clase de manometro es
el que conviene usar; y 3." Como puede evitarse
la molestia que se genera en el oido medio du-
rante el desarrollo de la prueba. A esclarecer
estos puntos es a lo que se dirige el presente
trabajo.
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