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VI. A NOMALÍAS VENTRICULARES. 

EMBRIOLOGÍA. El ventrículo adulto deriva de do!> 
cavidades embrionarias orientadas sucesivamente. 
el "sinus" o ventr ículo primitivo y el ''conus'' ( eg­

te, llamado también "bulbus cordis'', es parte con 
el "truncus" o "bulbus aorticus" del ''bulbus''). En­
tre "sinus" y "conus" existe un grueso tabirJue do­
ble, derecho e izquierdo, el tabique bu lboventricular. 
ｾｵ｡ｮ､ｯ＠ el corazón se pliega en "S" el "conus" queda 
Situado delante del ''sinus" y el tabique bulboventri­
cul.ar d.erecho se atrofia y desaparece, mientras Que 
･ ｾ＠ Izqmerdo se hace más grueso y pasa a fo rmar el 
"Istmus" 122 

Entonces .comienza la partición ven tricular a car­
go ｾ･＠ ,?os tabiques: el prim ero, llamado "septum in­
ｦ･ｮｾｳ＠ de H1s 77 , nace de la parte inferior del "si­
ｾｵｳ＠ ; el segundo, o "septum aorticum" viene del 
ｵｾ｢ｯ＠ Y de él nos ocuparemos en los apartados si­

flllentes. Entre ambos y el tabique aurículoventricu­
ｾｲ＠ por encima queda un orificio debido a que el 

eJe del " t · ' t sep um aortlcum · es anteroposterior míen-
ras que el del "inferius" va de derecha a izquie,.da. 
ｾｮ＠ ･ｳｴｾ＠ momento la pared que separaba "sinus'' 

ｾｯｾｯｮｵｳｲ＠ ｨｾ＠ desaparecido totalmente. dejando sólo 
Ｂ｣ｯＺｵｳｾＧ･＠ IqUJa la ."crista supraventricnlaris" y el 
su se ha fusionado con el "sinus" derecho en 
ｩｺｱｾ｡ｹ､ｯｲ＠ parte, no habiendo podido hacerlo con el 
ｳ･ｮ｣ｩｾｲ＠ d 0 • ＮｾＮ｡ｬｶｯ＠ en una pequeña parte por la prc­
gresiva el IStmus" en medio. El "istmus" sufre pro-

F. !mente atrofia posterior 
Jna ment · · "conus" u e, por u.n giro del extremo caudal del 

el · (o del tabique aórtico 122) se hace posible 
Cierre del d f . . . e ecto mterventncular. a cargo prm-

cipalmente del septo aór tico, quedando. por tanto. 
este trozo del futuro septo interventricular despro­
\'isto de musculatura ("septum membranosum" ). 

l. ｾ Ｇ･ｮｴｲ￭｣ｵ ｬｯ＠ único. -La anomalía consiste 1 , 
123

• 

1 " 1 ' 2 · en una falta de desarrollo del septo interven­
tricular. coincidente con falta del auricular ("cor bi· 
loculare'') o no ("cor triloculare biatriatum"). Exis­
te, por tanto. un ,·entríeulo único. generalmente in­
completamente dividido por un tabique muscular que 
se extiende desde la par ed posterior hacia adelante 
y a la derecha hasta la región del anillo tricuspídeo; 
esta banda podría interpretarse como vestigio del 
septo; pero debe ser más bien la "crista supraven­
tricularis". puesto que en la cámara mayor suelen 
desembocar los orificios aurículoventriculares, mien­
tras que de la menor. rudimentaria. nacen general­
mente las arterias. por lo que sería un resto de la 
cámara de salida ventricular. o obstante, a veces. 
cada cámara contiene un orificio aurículoventricu ­
lar 12 ' y o uno sigmoideo 1

• 

TAUSSIG distinguía 1 t res tipos anatomofisiolégi­
cos: En el primero. la pulmonar derivaba de la cá­
mara rudimentaria v la aorta de la principal; en el 
segundo. sucedía Jo contrario. y en el tercero, ambos 
derivaban de la cámara de salida. Ella admitía que 
el vaso que naciera de la cámara de salida sería 
atrético. 

1fás recientemente. RoGERS y EnWARDS 123 han es­
tudiado más exactamente los tipos anatómicos, oue 
serían: 

Tipo I (2 de TAUSSIG).-Vasos transpuestos y pa· 
ralelos en Jugar de enrollados. 

Subtipo A.- La cámara de salida se subdivide des­
igualmente a expensas de la aorta. de la que re­
sulta estenosis subaórtica. 

Subtipo B.-Se divide a expensas de la pulmonar 
(estenosis subpulmonar). 

Subtipo C. -Se divide igualmente. 
Subtipo D.- No se divide ("truncus arteriosus"). 
Tipo II. (Tipo 1 de TAUSSIG) .- Los vasos no es-

tán transpuestos. Es raro. 

2. Enferm edad de Roger.-Reina gran confusión 
respecto al concepto y significado del término "en-
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fermedad de Roger". Los autores franceses 11 Pn­
globan en él todos los defectos interventriculares, 
cualquiera que sea su tamaño y localización. Lo mis­
mo opinan MANHEil\IER 12fi y CAl\IPBELL l''', para quien 
el único factor anatómico de repercusión clínica se­
ría el tamaño del defecto. Pese a estas autorizadas 
opiniones, nosotros seguimos pensando, con 1'Aus­
SIG 1 y LEv 3 , que los defectos del septo muscular tie­
nen distinta significación embriológica, desde luego, 
pero también hemodinámica y clínica que aquellos 
ubicados en el membranoso, pues la contracción sis­
tólica del tabique muscular cierra todo orificio de 
pequeño diámetro situado en su espesor, impidiendo 
el flujo sistólico a su través. Fué, en realidad, Ht.R· 
VEY 12' quien pensó esto por vez prim era, poniendo 
así en duda la significación de los hipotéticos poros 
que se admitía que servían para el paso de aire 
desde el ventrículo derecho al izquierdo. 

Por todo ello, pensamos que se debe reservar el 
nombre de enfermedad de Roger para los defertos 
del septo muscular. generalmente. aunque no siem­
pre pequeños y leves. y debidos a anomalías en la 
formación del "septum inferius". 

3. Aneurisma inten·entricular. Se conoce con es­
te nombre a los aneurismas del septo membrano­
so 93 • Su génesis es debida a una defectuosa fus:ón 
del septo aórtico con las almohadillas a urículoven­
triculares. 

4. Estenosis infundibular. En esta anomalía la 
válvula pulmonar es normal, localizándose la este­
nosis a nivel del infundíbulo. Hay un tipo membra­
noso caracterizado por la existencia de un corto dia­
fragma fibroso debajo de la válvula y un tipo f¡­
bromuscular en que el infundíbulo es un largo canal, 
estrechado e hipertrofiado. 

Según BAFFES y cols. 129 hay 5 tipos anatómicos: 
Tipo l. Estenosis en banda.- La estenosis es 

causada por una delgada lámina fibromuscular lo­
calizada en el ostium, con dilatación del infundíbulo. 

Tipo 2. Estenosis subvalvular.- La "crista su­
praventricularis", casi atrófica, es sólo una arruga, 
colocada inmediatamente debajo de la pulmonar e 
unpidiendo el flujo. 

Tipo 3. Estenosis intermedia.- La obstrucción 
es debida a la "crista", cubierta por una gruesa lá­
mína endocárdica. Entre ella y la válvula queda una 
ｰ･ｱｵｾ￱｡＠ cámara dilatada. 

Tipo 4. Estenosis tubular.-El infundíbulo es un 
tubo largo y estrecho. 

Tipo 5. Estenosis doble.- Doble "crista". 
P9r su parte, DoNZELOT 11 distingue 4 formas de 

estenosis infudibular que llama multicanalicular, 
extendida, localizada y con cámara supraestenótica, 

La estenosis infundibular se debe siempre a un 
aumento del espesor de la "crista supraventricula­
ris" por defectuosa inclusión del "conus" en el ven­
trículo derecho. 

5. Estenosis subaórtica.- Consiste en la existen­
cia de una firme membrana fibrosa unos milímetros 
por debajo de la válvula aórtica, que puede, en los 
casos extremos, estar casi totalmente ocluida 1 , '"· 

Otras veces la membrana consta sólo de unas bandas 
conectivas, en las que incluso pueden insertarse 
cuerdas tendinosas. 

Desde KEITH se interpreta esta anomalía como 
df bida a la persistencia del "istmus". que no se ha 
atrofiado, como normalmente 1 • 

6. Defecto scPtal mtcrvcntricular alto 
prendemos bajo este título los defectos ｳ･ｰｴｾｾﾷ＠
terventriculares ubicados en el "septum me esblll· 
naceum". rn ra. 

Recordemos ·' que en el lado derecho del 
membranoso existe un potente haz muscular septo 
se desprende del tabique por debajo de la ｶ｡ｬｶｾ＠ ｱｾ･＠
monar izquier.da, pasa primero dela.nte de la ｡ｯｾﾷ＠
luego por enc1ma de la valva anlenor de la trie' · 
pide y viene a terminar en la pared ventricular Us· 
terior. Es la "crista supraventricula ris" de His taan. 
bién llamada espolón de Wolff", "músculo ｣ｯｭｰｲ･ｾﾷ＠
de la tricúspide de S a ppey'' o "arco superior ､ｾ＠
Parchappe" 77 • 

Este fascículo divide al septo membranoso en tr 
zonas : 1 1 " : es 

a) Región posteroinferior, entre la "crista•· y la 
valva septal de la tricúspide. 

b) Región rosterosuperior. entre la "crista" l 
la valva aórtica derecha. 

e) Región anterior a la crista y por deba;o ､ｾ＠
la valva pulmonar izquierda. • 

Según la localizaci6n del defecto y de acuerdo con 
los estudios anatGm icos de Ern\'ARn;:; y cols. u tra. 
zamos la siguiente rlasificación: 

Tipo l. Falta completa de scpto membranoso : la 
valva septal de la tricúspide se continúa di rectamen· 
te con la mayor de la mit ral. 

Tipo ll. Defecto en la región a; es pequeño l 
su borde inferior está formado por la valva sepW 
tricuspidea , que suele est:tr fcncstrnda o deforma· 
da. produciéndose in su fíciencia "al \'u lar H m. 

Ti po liT. Def!'cto rn la rt•gii>n /¡ : t•s muy grande 
de mayor d1<lmrtro qtJP lcl ,¡ort l ll CU'll fonna 
borde supenor. La superpos1c10n de la válvula aór· 
tica sobre la cámara de salida derecha puede dar 
la falsa apariencia de dextroposición aórtit.:a 131• La 
valva aórtica derecha puede estar deformada, pro· 
duciéndose insuficiencia aórtica 11\ 112, 131• 

Tipo IV.- Defecto en la región e : es del diámetro 
de la aorta: su borde superior está formado por la 
valva pulmonar izquierda. 

Los bordes del defecto y el endocardio ventricular 
derecho adyacente suelen estar esclerosados 16

• Am· 
bos ventrículos están hipertrofiados, más el dere· 
cho en los defectos pequeños, el izquierdo en los 
grandes. .. 

La anomalía se produce por falta de fuswn del 
septo aórtico con el "inferius" y las almohadillas. 
Más adelante insisteremos sobre este punto. 

7. Cámaras supernumerarias. - BARNARD Y 
BRlNK han presentado en 1957 dos casos únicos en 
la literatura de doble corazón izquierdo, uno de ellos 
incompleto 1 '11 • El primero tenía, además de las cua· 
tro cámaras normales, un saco bilocular adyacente 8 

las cavidades izquierdas. Su compartimento ｳｵｾﾷ＠
rior, de pared delgada, comunicaba con el inferior 
por medio de un orificio aurículoventricular acceSO' 
rio. El compartimento inferior tenía la P.B:red gru:¡ 
sa y musculosa y estaba en ｣ｯｭｵｮｩ｣｡ｾＡｏｮ＠ con, . 
ventrículo izquierdo. El segundo caso tema ｳｯｊｾｲｮ､ｮ＠
te aurícula supernumeraria, también a la izqu¡er ｾＮ＠
comunicando con el ventrículo izquierdo por un ＼Ｇｾ､＠
ficio yuxtamitral, al lado del cual había en la pario· 
de la aurícula supernumeraria un fuerte bloque ruer· 
cárdico, que podría representar un ventrícu,lo ｳｵｾ ｲ￭｡＠
numerario atrófico. Según ellos la anomaba po 
ser debida a: ndo· 

l. Fusión anómala de los primitivos tubos e 
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, . . el derecho daría l?gar a tod? el corazón, el 
ｾｲ､Ａ｣ｯｳｾ＠ atrófico, a las camaras _anomalas. 
¡zquJerBd ' a fusión pero existencia de un tubo ac-

2 uen ' , d' .. · : de una laguna endocar JCa. que or1gma 
cesor!O, 0 , 1 las .cavidades ｡ｮｯｾｾ＠ as. , 
. Doble septacwn card1aca. . 3· NS en 1957 ha presentado ＱＳ ｾ＠ un caso de 

PARSO • ' · d d ' 
malía pluricameral, revisan o os casos mas 

otra ano · F 1950 . -1 es al suyo descritos por ORMIJNE, en , 
sJrnl ar ' . t E 1 r SNELLEN, en 1952, ｲｾｳｰ･｣ｴｬｶ｡ｭ･ｮ＠ e. n os 
Y poh b¡'a un apéndice card1aco tubular que emer-
tres a · d' t' 1 h b · d ¡ a' pex y termma en un 1ver 1cu o u eco su -g¡a e . t' t ¡· 

b·¡· al En todos ellos ex1s 1an o ras anoma 1as 
um 1 JC . • • , 'd d f t · das. agenesia de la tncusp1 e, e ec os sep-
asocla · , b'd . p 
tales, etc. Estos ｣ｾｳｯｳ＠ senan de .1 os, segun , AR-

NS a Ja formacion de adherencias entre el a pex 
sordí,aco y el saco vitelino a través de alguna dehis­
ｾＺｮ｣ｩ｡＠ del "septum transversum" (futuro diafrag­
ma), que normalmente ｬｾｳ＠ ｾ･ｰ｡ｲ｡Ｎ＠ La ｾ｡ｲ ･ ､＠ de ｴ ｾ｢ ｯ＠

divertículo está constitUida por teJido ventncu­
Iar normal, y su falta sería la causa de las otras 
anomalías cardíacas presentes. 

VIl. ANOMALÍAS SIGMOIDEAS. 

EMBRIOLOGÍA. Decíamos anteriormente que el 
"bulbus" se compone de dos partes: "conus" o ''hui­
bus cordis" y " truncus" o "bulbus aorticus". Ent re 
ambas existe en los primeros estadios un tabique 
interbulbar, que luego desaparece. A su nivel se 
forman posteriormente las válvulas sigmoideas, del 
siguiente modo 122 , 1 : 

l. Aparecen cuatro almohadillas endocárdicas: 
anterior, posterior y laterales, que tienden a cerrar 
la comunicación entre "conus" y " truncus" . La vál­
vula tetracúspide así formada tiene su ej-e mayor 
transversal, paralelo en consecuencia al de la pri­
mitiva válvula aurículoventricular; pero los rudi­
mentos de las futuras válvulas están intercambia­
dos, de modo que el de la aórtica queda a la derecha, 
frente a la tricúspide, y el de la pulmonar a la iz­
quierda, frente a la mitra!. 

2. Por debajo de la válvula así formada nacen 
otras dos almohadillas endocárdicas, anterior y pos­
terior, que al fusionarse forman el septo bulbar o 
cona!, que no es más que una parte del "septum 
ao_rticum", con el que se fusiona truncus arriba, 
m1entras que por abajo lo hará con el "septum in­
ferius" y las almohadillas aurículoventriculares 

3. El "bulbus cordis" sufre un giro de ＹＰ ｾ Ｌ＠ arras­
trando tras sí a la válvula interbulbar, cuyo eje 
mayor pasa a ser perpendicular al de la aurículo­
ｶｾｮｴＮｲｩ｣ｵｬ｡ｲＮ＠ Detrás queda Jo que va a ser válvula 
aorhca; delante, el germen de la pulmonar. 

• 4_. El septo cona!, que ahora es ya transversal, 
d_JVIde en dos las almohadillas laterales (que primi­
bvame.nte eran anterior y posterior), resultando así 
ｾｮ｡＠ valvul_a hexacúspide, primero, y dos tricúspi­
/8¡ despues. La porción anterior de la hexacúspide 
. a ugar a la válvula pulmonar con una valva ante­
ｾｾｾｲ＠ Y ､ｯｾ＠ posteriores (derivadas éstas de las pRr­
cú ｾｴＩｮｯｲ･ｳ＠ de las valvas laterales de la hexa­
｣ｾｰｾ＠ e · La porción posterior da lugar a la aorta, 
late ｾｳ＠ valvas anteriores (partes posteriores de las 

raes) Y una posterior (fig. 4). 

ｧｵｾﾷｮ＠ ､ａｴｲ･ｾｩ｡＠ Pulmonar.- Desde EoWARDS se distin­
os tipos laG. 

ｲ･ｾｯ＠ l.-Con atresia asociada de ventrículo de-

Tipo II.- Con ventrículo derecho normal. 
La circulación a los pulmones puede verificar-se 

por un "ductus" permeable o por arterias bronquia­
les muy dilatadas, que nazcan de la aorta. 

La anomalía se debe a una desigual partición de 
las almohadillas sigmoideas, a expensas de la pul­
monar. 

2. Estenosis pulmonar. - En esta anomalía t6, 
Ｑ ｾ Ｗ Ｌ＠ Ｇ Ｓ ｾ＠ se distinguen dos tipos: en el primero la vál­
vula es un cono alargado simétrico que remata en 
un pequeño orificio circular, de 1-3 mm. de diáme­
tro. Alrededor del surco del anillo valvular hay tres 
pequeñas elevaciones de tejido fibroso, que repre­
sentan un rudimentario intento de formación co-

F1g 4 F ormación s igmoid ea: S, Septo cona!. A. aorta 
P , P ulmonar. 

misural. En el segundo la válvula es mucho más 
corta y tiene tres valvas bien definidas con comi­
suras fusionadas; el orificio es asimétrico, de 2-6 
milímetros de diámetro, con un borde irregularmen­
te engrosado. 

Es frecuente que la válvula sea bicúspide. La ar­
teria pulmonar, más allá de la estenosis, tiene una 
pared débil y está muy dilatada. El ventrículo de­
recho está muy hipertrofiado. 

Su génesis es similar a la de la atresia pulmonar. 
de la que sería un grado menor. 

3. Trilogía de Fallot.- Se conoce con este nom­
bre o con el de "Enfermedad de Morgagni" a la 
asociación de una estenosis pulmonar y un "ostium 
secundum" o "foramen" permeable. Como el tercer 
componente, la hipertrofia de ventrículo derecho, es 
adquirido, deberíamos en rigor llamarla bilogía de 
Fallo t. 

4. Insu,ficiencia pulmonar.- Aisiada, es afección 
rara. Puede ser causada por una sigmoidea super­
numeraria, o fenestrada, o aplásica, o deformada, o 
mal implantada 11 • También puede ser debida a la 
existencia de un diafragma valvular con una gran 
perforación central 41

• Otra ｰｯｳｩ｢ｬｾ＠ ｣｡ｵｳｾ＠ es la au­
sencia de válvula pulmonar, descrita recientemente 
por CAl\IPEAU Ｑ ｾ ＱＱ •＠

Todas estas anomalías se deben a una imperfecta 
división de las almohadillas a cargo del septo aór­
tico . 

5. Atresia aórtica.- El orificio aórtico está atré­
tico y, secundariamente, hipoplásicos la aorta y el 
ventrículo izquierdo. Coexisten defectos septales di­
versos. Puede ser debida a: 

1. Teoría hemodinámica de LEY 3 .- Pequeño flu­
jo fetal a través del "foramen ovale", desde la cava 
inferior o un "ductus" anormalmente grande que 
favorece el paso fácil de sangre de pulmonar a aor· 
ta en el feto. En ambos casos, el corazón izquierdo 
queda sin sangre y se atrofia. 
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2. Teoría de MoxcKEBERG. Particién des1gual 
del "truncus'' a expensas de la aorta 14

' 

3. Teoría de SHANER. Excesivo crecunienlo de 
la almohadilla aurículoventricular n•ntral. quE> com­
primiría las almohadillas aórticas 1

' . 

6. Estenosis aórtica. Mucho más frecuente de 
lo que se pensaba, creyéndose hoy que muchos casos 
de estenosis calcifica son congénitos, siendo secnn­
darios los cambios degenerativos ｾＧＧＮ＠ su<'le asoci.u·se 
a coartacién , "ductus" o defectos septales ' 1

'. Su gé­
nesis es similar a la de la atresia. 

7. Aorta bicúspide.- Una válvula aórtica birús­
pide puede ser congénita o adquirida. Fn est<> n.so 
la fusión inflamatoria de dos valvas origina un p1ie­
gue irregular e intensamente vascularizado. F.n la 
congénita se distinguen. desde ｋｾｌｾ ［ ｔ ｓ ｋｙＮ＠ tres ti­
pos ＱＴ ｾＺ＠ En el primero existen dos \'ah•as iguales, 
una derecha y otra izquierda. naciendo de cada una 
de ellas una coronaria. En el segundo la s dos val­
vas son desiguales: hay una posterior. pequeñn, y 
otra anterior, mayor, dividida longitudinalment e por 
un pliegue cilíndrico avascular. a cadR lado del rual 
nace una coronaria. En el terc.:>ro ha\' u na pequeña 
valva anterior de donde nace la coroñarin iu¡uierda 
y otra posterolateral mayor. dividida ror un tnbi­
que transversal. anteriormentE' al cual nac<' unn cn­
ronaria derecha (fig. 5). 

r.,. u 1 r• ,. 

Fig. 5. - Válvula aót·tica bicúspide: ｔｩｪｊｯｾ＠ de ｋｾｴ ＮｊＧ＾Ｇｔ ｋ＠ I. 1. 
Coronaria rlerecha. 2, Coronaria izq uierrla. 3. Tn bic1'tl' 11 ,.a,.­

<'Ular. (Imitada rlP TRA'>C'I!F:Sr ' 1 

El tipo I se debe a ausencia congénita de la valva 
pos ter ior , el Il a falta de formación de la comisura 
anterior , con la consecuente fusión de las dos valvas 
anterior es, el m a falta de formacién de la comisura 
der echa y fusión de las valvas posterior y lateral 
der echa. 

8. Fenestración infundíbulosigmoidea. Consis-
ｾ･＠ •1 en la existencia de una comunicación entre la 
aorta y el ventrículo derecho. Su orificio aórtico 
asienta detrá8 rle la sigmoidea r..nterior, el ventricu­
la r a nivel de la tricúspide. 

9. Fenestración conosigmoidea. En ésta u el 
hiato es similar al anterior, pero desemboca en el 
ventrículo izquierdo, en lugar del derecho. 

Ambas se deben a una imperfecta coalescencia en­
tre las a lmohadillas sigmoideas y las formadoras del 
"sept um cona le". 

10. Fenestraci:Jn suprasigmoidea. - Consiste en 
la existencia de una pequeña comunicación entre aor­
ta y p ulmonar , por encima de las válvulas 1fi, 14 \ JH. 

Se debe a una fu sión defectuosa del septo conal 
con el aórtico. 

11. Aneur isma del seno de Valsulva. -Casi siem­
pr e se localiza en el seno corona r io derecho, alguna 
vez en el no coronar io, r ara vez en el izquierdo 14 ''. 

El aneunsma crece progresivamente, siempre 
esresor de la pared. hasta que desagua en una en :1 
dad. que casi siempre es E>l ventrículo derecho ｣｡ｾＮ＠
a menudo junto a la válvula pulmonar, pero a ｾ･ｭ｡ｳ＠
cerca de la tricúspide. que se deforma y ｶｾ･ｬｶ･｣ｾ＠
wficiente '. Otras veces desemboca en aurícula ｾｮﾷ＠
recha 1 1

". arteria pulmomtr "· o VPntrículo ｩｺｱｵｩ･ｾＺ＠
do tt . . 

Muchos de los casos son adquiridos Csifilíticos) pe 
ro otros son congénitos. ARROTT interpreta ｊ｡ｬ･ｾﾡﾷﾷ＠

'¡ 

d d f t 
.. . on 

c?mo _un ｾｾ｡＠ ｾｾ＠ menor e en.es racton mfundíbulo. , 
stgmotdea ··, '. HARRTSON ｰｬ･ｮｳｾ＠ que _la causa es 
un defecto del desarrollo del te]1do elastico de ¡ 
tase de ＱｾＮ＠ aort_a .1 ' •• 

1 
''. Eow ARos y RURCHELL cree! 

que la leswn bastea es una falta de continuidad en. 
tre ｭ･､￭ＺＺｾ＠ :-· ｾｭｩｬｬｯ＠ cic' la aorta 1 

'". 
1 

·". 

Vlli . A'\0!\IALÍAS TRU!\\ALES 

E:'IIBRIOLOGÍA.-F-1 ＢｴｲｵｮｾｵｳＢ＠ l"hlihus aorticus"'l. 
última cavidad del ¡'nmitivo tubo ca rdíaco. es 11na 
especie de sac0. que nnce c!E:>l "conus" y se continúa 
ror dos ,·a sos aortas VE:>nt ral<>s o ascPndentes . 

Ya antes E>studíamos aisladamente' las anomalias 
del "conus"; ahora harE:>mos otro tanto con las del 
"truncus". dejando !'ara el r róxtmo apartado el es· 
tudio en conjunto dC' ambas ｲｅＺ＾ｧ￭ｯｮｃＧ ｾ＠ es decir. del 
"bulbu!i". 

La partición clrl "t runcus " co rre a cargo de dog 
tabiques (tabiques troncales o "sr>pt um aortit'um"'), 
r¡uc nacen entre Jos arco¡; ac':rticos cuarto y ｳ･ｾｴｯＮ＠

\' se extienden luego a todo lo largo d<>l Ｂｴｲｵｮ｣ＱＱｾＢＮ＠

fusionándm;e inferiormcntc r.on los conales. PPro, 
sea ¡or rotaurn 1-:ulbar ttoriil!'o dE' KttTII y denn· 
das). sea por espirilización septal primitiva (teom 
de DE LA CRUZ 122 ). el tabique dextrodorsal trunca! 
se continúa con el sinistroventral conal y el sinistro· 
ventral troncal con el dextrodorsal cona\, resultando 
así que en el adulto las arterias quedan enrolladas 
entre sí y nacen de su respectivo ventrículo, pues el 
germen de la aorta se había formado frente al ven· 
trículo d erecho y el dE> la pulmonar frente al iz· 
quierdo. 

Los tabiques pueden, posteriormente, sufrir, se· 
g ún DE LA CRUZ y nA ROCHA 122 , t res tipos de anoma· 
lías: 

a) No formarse, dando lugar a un "truncus ar· 
teriosus". 

b) Partir desigualmente el "truncus". bien a ex· 
pensas de la pulmonar, bien de la aorta. 

e) No rotar, dando Jugar a una transposición. 

l . "Truncus arteriosus". - La anomalía, debida. 
como hemos dicho antes. a ause'1cia del "septutn 
aorticum" , consiste en la existencia de un tronco ar· 
terial único. que emerge de ambos ventrículos. Co· 
rrientemente tampoco se ha formado el septo .co· 
nal, con lo que coexisten un defecto septal ventncu· 
lar alto y una válvula sigmoidea única, ｧ･ｮ･ｲ｡ｊｾ･ｮ ﾷ＠
te con cuatro valvas. Pero las válvulas sigmotdeas 

d 41 
pueden, a veces, estar perfectamente forma as · 

De acuerdo con los estudios de diversos auto· 
res ｾ＠ 1

, 
1
"", "'

2
, 

1 ＺＮｾ Ｎ＠ 1 
''\ distinguirnos: e· 

Tipo I. "Truncus" parcial, que se resuelve en 5. 

guida en dos vasos, pulmonar y aorta. con o 5.¡n 
"ductus", según que la bifurcación sea alta o baJa· 

Tipo II. "Truncus" completo, del que nacen se· 
paradamente las dos pulmonares. 

Tipo III.-"Truncus" acompañado de ausencia de 
una o las dos pulmonares. 
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"Truncus aorticus". En esta. ｡ｮｯｾ｡ｬ￭｡Ｌ＠ lla-
2· eces •·Pseudotruncus arterwsus , la arte-

ｾ｡､｡＠ ｦｭｾｮ｡ｲ＠ no se ha desarrollado, ｰ･ｲｭ｡ｮ･ｾｩ･ｮ､ｯ＠
ria pu cordón fibroso, que nace de una valvula 
｣ｯｾｯＮ＠ un La aorta es grande y cabalga sobre un de­
atresiC:e·ptal alto, recibiendo, por tanto. sangre de 
fecto t . los 1 tli 1 ｾＲ＠ 1... 1 ;;r. 
los dos ven r iCU , · · • · 

La circulación a los pulmones se hace por las ar-
. s bronquiales o por el "ductus", caso de que 

teria bl 4t las ramas pulmonares sean permea es . 

3. "Truncus pnlmonalis". Anomalía rans1ma, 
· versa a la anterior. Ahora es la aorta la que perma-
Ｑｾ｣･＠ como un cordón fibroso, mientras que la pulmo­
ｾ｡ｲ＠ cabalga sobre un defecto septal ventricular, en­
viando luego sangre al árbol aórtico por medio de un 
··ductus" permeable. 

Estas dos anomalías se deberían 122 a partición 
desigual del tronco común a expensas de la pul­
monar, en el primer caso. y de la aorta. en ei se· 
gundo. 

4. TransposiciÓn arteriaL. En esta malforma­
ción la aorta nace completamente del ventrículo de­
recho y la pulmonar del izquierdo. 

LEv 9 distingue cinco tipos anatómicos: a) Con ar­
quitectura normal. b) Con hipoplasia aórtica. e) Con 
''cor triloculare biatriatum". d) Con hipoplasia pul­
monar. e) Transposición corregida, por transposición 
asociada de las grandes venas !57. 

Esta anomalía se ha intentado explicar por las !'li­
guientes teorías: 

l. Teoría de KEITH. La anomalía se debería a 
una falta de absorción del "bulbus" en el ventrículo 
derecho, lo que daría lugar a una falta de rotación 
del "bulhus", quedando los vasos transpuestos, co­
mo primitivamente estaban en el embrión 1 • ·•, 11 • 

2. Teoría de SPITZER. Para este autor una in­
completa rotación horaria, o incluso una antihora­
ria del ''bulbus" provocaría la apertura de la aorta 
derecha reptiliana, normalmente atrofiada, y que. 
por tant?; guardaría respecto a la pulmonar inver­
sa relacwn que normalmente 1, 11', 11 • 

3. Teoría de DE LA CRUZ y DA RoCHA Ｑ ｾＢＮ＠ El 
ｴｲ｡ｾＡｯｲｮｯ＠ causal se debería a una falta de espirili­
zacwn Ｎ､ｾ｟ｬｯｳ＠ tabiques troncoconales, que, si se asocia 
a parbcJOn desigual, daría lugar a los tipos: b ' y 
d) de LEY. 

D 5. .Síndrome gruesa pulmonar-pequeña aorta.­
escnto por DoNZELOT 11 consta de una enorme !':li­

monar (12 .cm.) y una aorta pequeña (4-6 cm.). 
Se deben a a una partición desigual del "truncns" 

a expensas de la aorta. 

IX. ANOMALÍAS BULBARES. 

. dEMBRIOLOGÍA. Hasta ahora hemos consider tdo 
m ependiente t 1 · les p men e as anomalías truncales y cona-
ｭｾ｣ﾷ＠ ero hay una serie importantísima de malfor-

Iones cardíaca d ·d · malo s· 
1 

. s, pro uc1 as por desarrollo ano-
Imu taneo de "truncus" y "conus". Son las 

que vamos a t d' pleJ'os b lb es u Iar ahora con el nombre de com-
F u ares. 

undamental l Plicacione m.en , e .se han dado. tres distintas ex-
A.. Teos/mbnolog1cas de su genesis: 

SAPliiR a Ef de KEITII, perfeccionada por LEV y 
tores la t tuceso fundamental es para estos au­
mientras a ro la de> :a mitad izquierda del ·•conus". 

que la derecha se absorbe en el ver.trículo 

derecho, lo cual da lugar a una rotación horaria del 
"bulbus". Puede suceder que, al contrario de lo que 
ocurre ｮｯｲｭ｡ｬ＿Ｇｬ･ｮｾ･Ｌ＠ se atrofie la mitad derecha y 
se absorba la IZqUierda, dando lugar a un comple"o 
de Fallot. " 

!3· !eoría de SPITZER 1
ti, '

1
• - Considera que lo 

pnmarw son las torsiones conales: primero el "co­
nus" sufriría una rotación antihoraria de 1802 en 
su extremo superior y horaria de 90'' en el inferior, 
alrededor de un punto fijo de su parte media . Una 
detorsión sucede posteriormente, girando el extre­
mo superior 1509 horarios, el inferior 45° antihora­
rios. ｅｳｴｾｳ＠ torsiones darían lugar al cierre, por fal­
ta de fluJo, de la aorta derecha existente en los rep­
tiles, quedando sólo la izquierda permeable. Torsio­
nes defectuosas darían !u gar a la recanalización de 
la derecha. 

C. Teoría de DE LA CRU.l y DA ROCHA Ｑ ｾ Ｒ Ｎ Ｍ ｐ｡ｲ｡＠

ellos el suceso fundamental es la progresiva atrofia 
del ''istmus", que, al desaparecer, ocasiona la caída 
del "conus" a la línea media y su posterior fus:ón 
con el ventrículo derecho. La desaparición del istmo 
puede ser: a J Precoz: el ··conus" cae pronto a la 
izquierda, y ambos vasos nacen más o menos com­
pletamente del ventrículo izquierdo, dando lugar a 
una levo posición. b) Normal: el "conus" cae a la 
línea media, y un vaso nace de cada ventrículo Cor· 
toposición). e) Tardía: el "conus" queda a la de· 
recha, y ambos vasos derivan del ventrículo dere­
cho ( dextroposición). 

Estas tres posiciones básicas, levo, orto y dext ro­
posición, se combinan con las anomalías septales 
1 fundamentalmente con partición desigual del "trun­
cus" a expensas de pulmonar o aorta), para formar 
los distintos complejos bulbares, que, nosotros, si­
gu iendo en lo esencial esta teoría y de acuerdo con 
las ideas de LEY 3 , dividimos (fig. 6) en dos grandes 
series: la serie F (inicial de FALLOT ) está formada 
por aquellas anomalías con par tición desigual a ex­
pensas de la pulmonar; en ella pueden darse tres 
grados sucesivos de dextroposición hasta llegar a la 
transposición. La serie E (inicial de EISENMENGER) 
tiene los mismos tipos que la anterior, pero touos 
ellos con partición desigual a expensas de la aorta; 
además, hemos incluído en ella un complejo con le­
voposicil n Cestos son más raros que los con dextro­
posición). 

l. Complejo de Fallot. Aunque SANDIFORT , en 
1777; HUNTER, en 1788, y PEACOCK, en 1866, habían 
descrito esta anomalía, fué, en realidad, FALLOT 
quien la estudió perfectamente en 1889, denominán­
dola tetralogía por la combinación de cuatro ras­
gos anatómicos: 

l. Estenosis o atresia de la arteria pulmonar. 
2. Dextroposición de la aorta. 
3. Comunicación interventricular. 
4. Hipertrofia de ventrículo derecho . 
Se ha ｬｬ ｾ ｭＱ､ｯ＠ trilogía de Fallot a la combina-

ción de: 
l. Estenosis pm.nonar. 
2. Comunicación interauricular. 
3. Tfipertrofia de ventrículo derecho. 
La anomalía difiere anatómica y embriológicamen­

te, por lo que ha sido ya descrita más arriba. 
Se conoce con el nombre de pentalogía de Fallot 

a la combinación de una tetralogía con: 
5. Comunicación interauricular. 
l< inalmentl' se ha llamado enfermedad de Corvi­

ｾ｡ｲｬ＠ a la tetralogía con arco aórtico derecho. 
De los cuatro rasgos de la tetralogía, la hiper t ro-
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fia ventricular es adquirida, secunda ria a las otras 
anomalías, y el defecto septal es con!';ecutivo a la 
dextroposición con acabalgamiento de la aorta. Por 
lo cual, creemos debe ser rechaz:...do C'l n >mbre de 
tetralogía. P or otra ¡:arte no hay tlifcrl'nci:ls ni :ma­
témicas, ni embriológicas. ni siquiera dínkas, que 
justifiquen la separación de la p.)ntalogw y el Co­
visart como entidades distintas. 

Por tanto. con las antiguas letralogta :-. 1 entJ!o­
gía y con el Corvisart hacemos un " lo ｾＧｊｬＺｴｲｴ｡､ｯ＠ el 
complejo de Fallot. que. de acuerdo ｣ＭＮｾｮ＠ la teMÍ<• 
ontogenética de DE LA CHut. y DA Hocll.\ ＱＲ ｾ Ｎ＠ se com­
pone de: 

1. Dextro¡..osicisn de primer grado. 
2. Partición desigual a expensas de h1 pulmonar. 
La dextroposición d::>. lugar a que :1.rnbos vgso!-' 

Tipo VI. Atresia pulmonar (27 por lOO) 
Otros rasgos anatómicos de la anomalía ｳｾｮﾷ＠
a) Hipertrofia del ventrículo derecho, ｳ･｣ｾ＠ ｾ＠

ria a la estenosis pulmonar. n-a. 
t) Defecto scptal inlerauricular o persisten. 

del "foramen" (40 por 100 de casos 1' l. Cia 

e) Arco aó r tico derecho (25 por lOO de los 
) ｾ＠sos 1

' • 

d) ｾｵ｢｣ｬ｡ｶｩ｡＠ derecha at.lerrante (15 por lOO d 
los casos 1

" ). e 
Recientemente este concepto clásico del compl• 

de I<'allot ha sido rechazado por relevantes ｡ｵｴｯｲ［ｾ＠
como BHOTJ\.IACBEH y CAl\tPin:LL 1 

'" . LEIGII1' ｾ＾［ｯＬ＠ Me. 
CORD y <:ols. '' ' . quienes niegan que la dextropo

5
¡. 

ción sea rasgo eseneial de la a nomalía. McCORD sólo 
considera la estenosis infuntlibular y el defecto in. 

00®0 
r 

t 

Flg. 6. Complejos bulbares: N, Par·tición nor·.nai. F, Par·tJ.;ión desigual a expensa.; ele la pulmonar. E, Paruciun 
desigual a expensas de la aorta. 1, Tipo normal. 2, Dextroposición de grado 1 y 3. Dextroposición ele grado 2 (trarspo· 
l'ión parciall. 4, DextroposiC'ión elE' g-rad.¡ 3 (tmnsposición incompleta!. 3, DextroposiC'ión de grado 4 <transposición com· 

pleta) . 6, L evoposición de grado 1 

nazcan del ventrículo derecho, haciéndolo la ao!·ta 
en mayor o menor grado; generalmente hay un aca­
balgamiento medio, pero puede ser moderado o mar­
cado. Las valvas aórticas están desplazadas 45-90° 
ｨｯｲ｡ｲｩｯｳ ｾ Ｎ＠ Secundariamente a la dextroposición hay 
un defecto interventricular alto. 

Según LEv '\ en el acabalgamiento central de la 
aorta la banda parietal de la "crista supraventricu­
laris" es corta y se desplaza anteriormente, huyen­
do del orificio tricúspide; una segunda banda parie­
tal ocupa la región cercana a la tricúspide; la ban­
da septal está muy hipertrofiada. En el acabalga­
miento moderado la banda septal, hipertrofiada, se 
extiende hasta la base de la pulmonar, y la parietal 
hasta el borde derecho de la aórtica. En el acabal­
gamiento m arcado la ''crista" es igual que en la 
transposición. 

El grado de estenosis pulmonar, que generalmen­
te es infundibular, varía desde la atresia a la est P­

nosis mínima 1 58. 

Según BAFFES ' 29 hay seis tipos a natómicos: 
Tipo I. Estenosis en banda . Pequeña dextropo­

s ición (20 por 100). 
Tipo II. Estenosis surbvalvular, con pulmonar hi­

cúspide (7 por 100) . 
Tipo III. Estenosis intermedia (10 por 100) 
Tipo IV . Estenosis tubular. Gran dextroposic:én 

(24 por 100 ). 
Tipo V. Estenosis compensada. "Crista" doble 

(12 por 100) . 

terventrlcular; según el g r ado de ambos. dü;tingue 
einco tipos: 

Tipo I. Tetralogía extrema: atresia pulmonar; 
gran defecto. 

Tipo II. Tetralogía clásica: estenosis severa; 
defecto grande. 

Tipo III. Tetralogía media: estenosis moderada; 
defecto pequeño. 

Tipo IV. Defecto dominante: estenosis modera· 
·la; defecto grande. 

Tipo V. Estenosis dominante: estenosis severa; 
defecto pequeño. 

A nuestro entender, y de acuerdo con DE LA CRU2 
y LEV, estos trrubajos sólo demuestran que la dex· 
troposición tiene escasa significación ｣ｬ￭ｮｩ｣ｾＬＮ＠ pero 
sigue teniendo toda la importancia embriolog1ca Y 
anatómica que le daban los antiguos. 

Para KBITH y LEv y SAPHIR a la anomalía se _debe 
a la absorción en el "sinus" de la mitad izquierda 
en lugar de la derecha del ·'conus", con lo cual se 
produce una rotación antihoraria en lugar de .hOra¡ 
ria, dando lugar a una dextroposición que ｩｭｰｩ､ｾ＠ ｾ＠
cierre del defecto interventr icu lar, por no coinctdr 
los septos aórtico e inferior. La est enosis es debJ} 
a una anómala absorción y tabicación del "conuf 

1 la "crista supraventricularis" es normalmente
1 

ｾｯ＠
único resto conal extraparietal, pero en el ｣ｯｲｮｐ､ｾｾﾭ
de Fallot persisten otras masas musculares pro 
toras de la estenosis infundibular. ya 

Para SPrTZER ru la anomalía se debería, corno 
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d'cho a persistencia de la aorta reptiliana 
ｨ･ｲｮｯｾ＠

1La frecuente coexistencia de arco derecho 
derec !1· la teoría. El Fallot sería el primer grado 
avalarla 
de rotaciónL.A CRUZ y DA RocHA 122, la anomalía sería 

Para DE · · • d · d 
b
. 'ón de una dextroposiciOn e pnmer gra o 

coro macl · d 1 1 
tl.cipación desigual a expensas e a pu monar. 

con par 

2 complejo de Eisenrnenger.--Conocemos con el 
ｮｯｾ｢ｲ･＠ de complej.:> de Eisenmenger a la combina­

" 1 3 122 163 ｾＶﾷ＠cwn , ·, • ' · 
1. Aorta cabalgante sobre un defecto septal. 
2 Pulmonar de mayor tamaño que la aorta. 
Otras anomalías son : 
3. La valva aórtica que está sobre el defecto es 

ancha y está a más bajo nivel que las otras 1
• 

4. Los orificios coronarios están desplazados ha­
cia arriba '. 

5. Secundariamente se produce una hipertrofia 
de ventrículo derecho. 

6. La banda parietal de la "crista" está alarga­
da o bien se compone de varios fascículos muscula­
res 3• 

7. La hipertensión pulmonar podría deberse a 
anomalías del lecho pulmona.r 11

'
4

• 

La anomalía se produce 122 por dextroposición con 
partición desigual a expensas de la aorta. 

Recientemente reina gran confusión respecto a la 
existencia y significación clínica del complejo de 
Eisenmenger, negado por personalidades tan rele­
vantes como CA.l\1PBELL. Ha conducido a esta postura 
la inconstancia del cuadro clínico, que se considera­
ba típico y la variedad del grado de la dextroposi­
ción. EDWARDS ha estudiado detenidamente los cam­
bios anatómicos presentes en el lecho pulmonar en 
las cardiopatías congénitas con cortocircuito arte­
riovenoso central, no importa a qué nivel 165 · ha 
visto que hay fundamentalmente dos tipos ｡ｮ｡ｴｾｭｯﾭ
patológicos, uno que llama de "alta resistencia-alta 
ｲ･ｾ･ｲ Ｎｶ｡ＢＬ＠ ｣｡ｲ｡｣ｴｾｲｩｺ｡､ｯ＠ por hipertrofia muscular y 
elastlca de artenas y arteriolas pulmonares, otro de 
"alta ｲ･ｾｩ Ｎｳｴ･ ｮ｣ｩ｡Ｍ｢｡ｪ｡＠ reserva" en que hay además 
obstruccwn de la luz por depósitos conectivohiali­
nos. ｅｾ＠ problema está en saber, 11>4, 165, 166, lti7 si es­
tas leswnes, constantes en el EisenmenO'er son con­
ｧ￩ｮｾｴ｡ｳ＠ o secundarias al elevado flujo 

0

puÍmonar. 
S1 nos adherimos a esta última opinión, hemos de 

reconocer que la única diferencia clínica entre un 
defecto interventricular y un Eisenmenger radica en 
la mayor facilidad y precocidad con que éste produ­
ce. Ｑｾ＠ lesiones pulmonares, responsables del cuadro 
chmco que Wooo ha llamado recientemente ＱＶ ｾ＠ "sín­
drome de Einsenmenger" que puede ser secundario 
a cual · · ' t ｱｾｉ･ｲ＠ anomaha productora de un cortocircui-
0 arterwvenoso central. 

d ｾ･ＨｾｯＬ＠ aunque clínicamente no tenga ｩｮ､ｩｶｩ､ｵｾｬｩﾭ
a 0 que tampoco es seguro) anatomoembrioló<>'i-

camente el co 1 · d . ' o autó mp e]o e E1senmenger es una entidad 
noma, que en modo alguno podemos olvidar 3, 122• 

3 Tran p · · • 
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8 _oswwn Parcial, tipo F.- Esta anoma-
rendia ' ' '' 

1 
se parece al Fallot, del que se dife­

ventríc P
1
ordue la aorta emerge completamente del 

ce del .u 0 
. erecho, mientras que ningún vaso lo ha-

IZqUlerdo. 
La valvas a· t' . . . . rariam t or 1cas estan aun mas rotadas antlho-

ronariaesn se ＨＱＲｾｑＩＮ＠ que en el Fallo t. Las arterias co­
ma dese ｾｮ＠ abpicas, .naciendo de la derecha la ra­
terior en ente •u:ter10r y de la izquierda la pos-

La "crista" puede tener: 
a) Banda septal hipertrofiada y banda parietal 

acortada y _desplazada anteriormente y a la izquierda; 
una pequena banda parietal accesoria forma con la 
principal una estructura en "Y" que abarca el de­
fecto septal entre sus ramas. 

b) En un menor número de casos hay sólo una 
banda septal que no puede formar "crista", no ha­
biendo entonces separación entre las dos arterias. 

La pulmonar y la tricúspide muestran una gran 
tendencia a ser bicúspides. 

Hay un defecto interventricular amplio e hiper­
trofia de ventrículo derecho. 

Es una transposición de segundo grado, con par­
tición desigual a expensas de la pulmonar. 

4. Transposición parcial, tipo E.- Se parece al 
Eisenmenger, excepto en que ambos vasos derivan 
del ventrículo derecho, que está más hipertrofiado. 
Los "ostia" coronarios y la distribución de las arte­
rias que de ellos nacen son como en la transposición 
parcial del tipo F. La arquitectura de las bandas 
musculares semeja la de Eisenmenger a, 169. 

Es una transposición de segundo grado, con par­
tición desigual a expensas de la aorta. 

5. Transposici0n incompleta, tiPo F.-En esta 
anomalía 3 , 172 la aorta está completamente trans­
puesta; la pulmonar cabalga sobre un defecto sep­
tal alto y está estenosada, siendo generalmente bi­
cúspide. 

Es una transposición de tercer grado, con parti­
ción desigual a expensas de la pulmonar. 

6. Complejo de Taussig-Bing (Trans-posición in­
completa, tipo E) .- Descrito por TAUSSIG y BING en 
19-19 173

• Posteriormente EDWARDS ha corregido algo 
los datos dados inicialmente por TAUSSIG y B!NG, con 
lo que el complejo queda hoy definido por los siguien­
tes rasgos 3 , 122, 174 : 

1. La aorta nace en un plano frontal y emerge 
totalmente del ventrículo derecho. 

2. La pulmonar emerge primariamente del ven­
trículo izquierdo y cabalga sobre un defecto septal 
alto. 

3 . El origen de la aorta está separado del de la 
pulmonar y del defecto septal por una cresta muscu­
lar, que, para EDWARDS, sería la "crista". 

4. El calibre de la pulmonar es mayor de lo nor­
mal y mayor que el de la aorta. 

5. Hay hipertrofia del ventrículo derecho y ex­
tremo engrosamiento y proliferación de la íntima 
de las arteriolas pulmonares. 

6. La "crista", según LEV3 , presenta una banda 
septal conectada por un pequeño fascículo a la pa­
rietal, que está representada por una gruesa es­
tructura bifurcada. 

7. Las coronarias son anómalas, como corres­
ponde a la transposición parcial: De la coronaria 
izquierda nacen las dos circunflejas, las dos descen­
dentes (anterior y posterior) y los ramos "acutus" 
y obtuso; de la derecha, una descendente anterior 
accesoria. 

La anomalía es una transposición de tercer grado 
con partición desigual a expensas de la aorta. 

7. Transposición completa, tipo F.-Aquí los 
vasos están completamente transpuestos; la pulmo­
nar, que nace del ventrículo izquierdo, está esteno­
sada o atrésica. Hay un defecto interventricular alto 
o bien un ventrículo único, más o menos dividido. 
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Los "ostia" y la distribución arterial coronaria. Eon 
típicos de la transposición completa, 3

, 
17

••• 

Es una transposición de grado cuarto, con parti­
ción desigual a expensas de la pulmonar. 

8. Transposición completa. tipo E. Los vasos 
están también completamente transpuestos, pero 
ahora es la aorta la que está estenosada o atrésica 
Hav un defecto septal alto o un ventrículo único . 

Es una transposición completa (grado enarto) con 
partición desigual a expensas de la aorta. 

Fig. 7. 1, Embriología de los arcos aórticos <1-61. 7, Aorta 
ventral. 8, Aorta dorsal. 9, Raiz aórtica. 10, Subclavias. 
11, Pulmonares 12, Ductus. 13, Carótida externa. 14, Caróti­
da interna. (Imitada de FI!'CHF:L '"·) Il, At·co aót·tico doble 
simétrico con ductus doble. III, Arco aórtico dobl<' circunfle­
jo C'On ductus izquierdo. IV, Arco aót'tico dobiP <liv!'rticular. 

A, Divertlculo de ARKI"i. 

9. Complejo de Taussig--Edwards. Los comple­
jos con levoposición son raros. Entre ellos citare­
mos sólo el descrito primero por TAUSSIG (figura 163 
de su libro 1 ) y después ampliamente por Eow AROS 
y colaboradores 176, que presentaron cuatro casos en 
1955. En todos ellos, así como en el de TAUSSIG, ha­
bía además coartación aórtica. 

Los rasgos anatómicos de este complejo son los 
s iguientes: 

l. Tronco pulmonar mayor que el aórtico. 
2. Un tabique muscular divide la cámara de sa­

lida del ventrículo izquierdo en una porción poste­
rior, muy estrecha, de la que nace la aorta, cuyo 
flujo está obstaculizado por el tabique (estenosi s sub­
aórtica) y otra anterior mayor. 

3. La porción anterior está en comunicación con 

el ventrículo derecho por medio df' un gran d f 
interventricular. e ｾｾｬｯ＠

4. El tronco pulmonar queda cabal<>ando 
el ｾ･ｦ･｣ｴｯ＠ septal: la valva ｩｺｱＮｵｩ･ｲ､ｾ＠ y ｰ｡ｾｴ･＠ da Ｑ ｾ｢ｲ･＠
terior quedan sobre <.>1 ventnculo ¡zquierdo el an. 
sobre el derecho. ' resto 

El complejo pertenece a la serie E (partición d. 
igual a expensas de la aorta) con un primer ｧｲﾷｾﾷ＠
de levoposición. " ｾ＠

X. ANOl\lALÍA::; !H.; LOS ARCOS. 

EMBRIOLOGÍA. El tronco arterial se divide en s" 
f'Xtremo . craneal en dos vasos. ventrales respecto 
a la farmge, las aortas ascenclentes. Dorsalmente 
corren las aortas descendentes. Las aortas aseen. 
dentes se continúan con las carótidas externas, que 
primitivamente están por dentro; las descenden'es 
con las internas. Inferiormcnte las descendentes se 
fusionan en un solo tronco: la aorta abdominal (fi. 
gura 7 a). 

Al final de la segunda semana se forman a cada 
lado del cuerpo, en cada arco bnmquial v detrás d 
la quinta bolsa faríngea. seis pan•s de ｡ｮ｡ｾｴｏｭｏｓＡｓ＠
entre aortas ascendentes y dcsecndente.s: son losar· 
cos arteriales. La formación dt• ･ｳｴｯｾ＠ arcos ｾ･＠ ad:n· 
te. desde Co:-;-Gnox, que tit'nc luga1· en dos fases: Hu 
branquial y otra postbranquial. Se forman de una 
red vascular preexistente que recibe sendos brntes 
de las aortas v<>ntrnl (asr.pndent<' l \' dorsnl (desCP'l· 
dente ). -

Estos arcos no ･ｸｩｾｬｴ•ｮ＠ nun<'a simultlinenme ' 
sino que los ｵｮｯｾ＠ sP atrofian mil'nt J'R" s. ＼Ｇｾｴ￡ｮ＠ d 
arrollando otros 

Los arcos rnmero ., llldo H' t 
por completo. El tercero formará la porción ｩｭｾｉ｡ｬ＠
de la carótida interna (arco carotídeo). El cuarto iz· 
quierdo da lugar al arco aórtico. el cuart0 derecho 
a la subclavia derecha; de este modo la carótida 
primitiva izquierda queda naciendo aisladamente del 
a rco, mientras que la derecha se fusiona con la sub· 
clavia del mismo lado (aorta ascendente derecha 
El sexto arco es el arco pulmonar: da una ｰ･ｱｵｾ￱｡＠
rama a cada lado (arteria pulmonar) y el resto se 
atrofia a la derecha, pero persiste a la izquierda for· 
mando el ductus (fig. 7 ). _ 

Se conoce con el nombre de raíz aórtica a la par· 
te de las aortas descendentes comprendidas entre 
el nacimiento de la subclavia y la fusión de ambas 
aortas. Normalmente la raíz aórtica derecha des· 
apar ece. 

l. Arco aórtico doble.- En esta anomalía han 
persistido ambos arcos cuartos. Distinguimos con 
DoNZELOT 11 los siguientes tipos (fig. 7): 

l. Tipo simétrico.- Arcos y raíces aórticos ･ｳｾ＠
tán perfectamente desarrollados. Según ｅｮｗｾｒ ＰＵ Ｉ＠
KIRKLÍN los dos arcos pueden ser iguales o Ｎ｢ｾ･ｮ＠ ｾｮ＠
ar co puede ser más pequeño e incluso atresJcO, 0 

cual tiene 177 un gran interés quirúrgico. E l ductus 
puede ser der echo, izquierdo o doble , 

2. Tipo circunflejo. Es en realidad un ｾｲ･ｯ＠ ｡ｯｲｾ＠
tico izquierdo (o derecho ) con per sistencia de d 
raíz aórtica derecha (o izquierda), que se exticn ｡ｾ＠
horizontalmente hasta llegar a la raíz homolatrr 
del arco. · r 

3. Tipo dive rticular. Forma parcial del ｡ｮｴ･ｩｾｾｾｲＺ＠
la raíz heterolateral ha quedado reducida a .undd ｾｒﾷ＠
tículo (conocido en la li teratura como "ra1z e 
KIN" 178 ), del que nace la subclavia ＱＷ ｾＮ＠
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b zavia abcrrante.-Esta anomalí.a consis-
2:. ｾＡｴ＠ Ｑ ｾ＠ .. en el nacimiento de la subclavia hetero-

t 1•' 
1

' d 1 . e ' •1 co como última rama e m1smo y, por 
lateral a ar • 

homolateralmente. 
ｴ｡ ｮ ｾｯＬ＠ . do la clasificación de EoWARDS 177 hay un 

Slglllen . b t . . d subclavia izqmerda a erran e con arco aor-
ｴｾｰｯ＠ erecho y otro de subclavia derecha con arco 
tiCO .ded (fig 8) Cada uno de ellos puede darse con 
izqu1er o · · 
ductus horno 0 heterolateral. 

u ｵＮｾ＠

fig. 8. 1, l:luhclavia derecha aberrante con ctuctus homola­
tal al arco aórtico. II, Subclavia izquierda aberrante con 
,uctus heterolateral al arco. III, Innominada anómala con 
< uctus homolateral al arco. IV, Carótida izquierda nnómnht 

<'On ductua hc:>terolateral al arco. 

La.anomalía fué descrita por HUNAULT en 1735. La 
arter1a aberrante pasa delante de la tráquea en el 
6 por 100, entre tráquea y esófago en el 14 por 100, 
Y. es retroesofágica en el 80 por 100 restante, produ­
ｾ Ｑ･ｦ､ｯ＠ generalmente compresión esofágica y, a veces, 
ｾｾ･＠ uso deficiente irrigación de este órgano y atro-
Ia consiguiente 11; 11 111 110 1qn 

• ' ' 1 ' • 

3· Innominada anómala - En este caso 11 I;P 1'" 
la arte · · · · ' ' 
izq . ｾ｡＠ Ｑ ｾｮｯｭｭ｡､｡＠ (derecha si el arco es izquierdo, 
､･｢ｾｉ･ｲ＠ a SI es derecho) nace la última rama del arco. 
al ､

Ｑ
Ｎ･ ｾ､＿＠ rodear la superficie anterior de la tráquea 

Sirigirse al ápex torácico correspondiente. 
e deb (f to e Ig. 8) a falta de desarrollo de arco cuar-

｣ｯｾ＠ ｾ［ｴＮ｡＠ ｡ｳ｣ｾｮ､･ｮｴ･＠ heterolaterales al arco aórtico, 
Sistenc¡a de la raíz de ese lado. 

4. Aorta ret ¡ · · ｾＢＢＮＮ＠ · t ' co de h ro.,,o agwa.----vuando un arco aor I-
rec o (o i · d b' t descend t . z9-Uier o) se com ma con una aor a 

en e IZqUierda (o derecha) el segmento aórti-

co que los une (raíz) se coloca detrás del esófago, que 
resulta así comprimido 41, 17P, ¡q¡' ＱｾＲＮ＠

Se distinguen tres tipos: 
Tipo I. Puro. 
Tipo II. La desviación es producida por un ductus 

heterolateral al arco aórtico. 
Tipo ID. La desviación se debe a que tira de ella 

una arteria subclavia heterolateral que nace de un 
divertículo de Arkin. 

5. Agenesia del cayado aórtico.- Consiste en una 
interrupción completa del arco aórtico entre la sub­
clavia izquierda y el ductus, que es permeable y se 
continúa con la aorta descendente 1. MARSTON 183 dis­
tingue la típica agenesia ístmica, de la agenesia del 
arco medio, en la que la subclavia izquierda pasa a 
nacer del ductus (fig. 9) . 

Para la explicación de esta anomalía TAUSSIG de­
fiende la teoría de CoNGDON (1922). Según ésta, la 
división de la sangre en corriente superior e inferior 
ocurre entre los arcos tercero y cuarto, al tiempo que 
el corazón está descendiendo a su posición normal. Si 
el corazón baja un milímetro más, la división ocurre 
entre los arcos cuarto y sexto, quedando permeable 
el ductus, a través del cual pasa la corriente inferior. 

6. Coartación aórtica ístmica. - En esta anoma­
lía 1

, 
1

\ 
11 la aorta está difusamente estrechada en­

tre el origen de la subclavia izquierda y el del duc­
tus, que es permeable y de gran calibre. 

Es un grado menor de agenesia del cayado (fig. 9 ). 

u u. 

Fig. !J.-l. Agenesia lstmica II. Agenesia del cayado. 111 
Coartación n(lrtica lstmica IV, Conrtac16n aórtica yuxtu­

ductal , 
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7. Coartación aórtica yuxtaductal.-En esta ano­
malía existe una constricción localizada justamente 
por debajo del ductus, rara vez por encima de él. Ge­
neralmente el ductus está cerrado, pero puede. a ve­
ces, estar abierto 1s4

• 

En la cara interna de la aorta existe en el punto 
coartado un diafragma con una pequeña perforación. 
Distalmente hay una placa fibrosa que sobresale del 
endocardio: es una lesión de "jet" (Eow AROS 1 - :· ). 

Además, en la zona coartada hay un engrosamiento 
avascular de la íntima, constituido por colágena, elas­
tina y algunas células lisas; su estructura laminada 
indica que se ha ido formando progresivamente 1

' • 

Suelen existir anomalías de la región aórtica : \'ál­
vula bicúspide, estenosis o insuficiencia aórtica 111 , 

1 '11, 
187, 188• Se han descrito también Ir. aneurismas miliares 

3. Teoría eskodaica \ 1 ｾ Ｚ＠ •• Fué GRAIGIE · 
sideró primero en 1841 el papel del ductus ｾｾ ｬ ･ｮ＠ ｾｮＮ＠
plió posteriormente la hipótesis: la ｣ｯ｡ ｲ ｴｾ｣ｩ￳ｏｄａ＠ aJn. 
be ría a la presencia de tejido ductal en la n ｾ･＠ ?.e. 
adyacente de la aorta; al cerrarse el ductusp rcion 
trecharía la aorta por retracción de este teji'd se es. 

4. Teoría de FRIEDBERG 111
• En la vida fetat1 co aórtico hasta el ductus y la aorta descendente ar. 

dos ｵｮｩ､ｾ､･ｳ＠ ｦｵ ｮ ｣ｩｯｮ｡ｬｭ･ｮｴｾ＠ independientes. 1: ｳｯｾ＠
mera rec1be sangre del \'Cntnculo izquierdo las pn. 
da del derecho, a través del ductus. Al ｮｾ｣･ｲ＠ eegutn. 
d 'd d f · · s as os um a es se Ｎｾｳｷｮ｡ ｮ Ｌ＠ co.mo consecuencia del in. 
cremento de prcswn en la pnmcra unidad, al aum 
tar el flujo aórtico. Si existe un defecto ｡￳ｲｴｩ｣ｯｾ＠ n. 
impide. este incremento de presión, la fusión de am. 
bas umdades es defectuosa. A val a esta teoría Ja frt· 

111 

t . 

Fig. 10.-Enfermedad de FRAENTZEL: Teoría de la asimetría pulmonar. I, Desarrollo normal del sexto arco (predominio 
izquierdo). A, Segmento pulmonar izquierdo. B, Segmento pulmonat· derecho. C, Segmento ductal izquierdo. D. Seg· 
mento ductal d'.!recho. 1, Tronco pulmonar. 2, Arteria pulmonar. 3, Aorta descendente. II, Agem•sia de la pUJmon 
derech a (ductus doble con predominio izquierdo>. IIl, Agenesia de la pulmonar derecha Uluct us doble <'On predommt 

derecho l. 

de los pequeños vasos cerebrales del círculo de Willis. 
Uno de los rasgos anatómicos más característicos 

es el establecimiento de circulación colateral, que se 
desarrolla 1 : 

l. En el ápex del tórax : 
a) En el segundo espacio intercostal se establece 

una anastomosis entre la intercostal superior , rama 
de la subclavia y la primera intercostal aértica. 

b) Anastomosis entre la tiroidea inferior, rama 
de la subclavia y la rama posterior de la primera in­
tercostal aórtica. 

2. En el hombro : anastomosis entre arterias cer­
vical y escapular transversas, ramas de la aor ta as­
cendente y la subescapular, rama de la axilar. 

3. Anastomosis entre la ar teria mamaria inter­
na, rama de la subclavia, con la epigástrica inferior, 
rama de la ilíaca externa y con las cuarta, quinta y 
sexta intercostales posteriores. 

EDWARDS ha trazado en el libro de GoULD 4 una com­
pleja clasificación, según que el ductus esté cerrado 
o permeable, en este caso sea proximal o distal a la 
coartación y según que exista o no circulación cola­
teral. 

Se han propuesto varias teorías anatómicas para 
explicar la coartación: 

l. Teorías de RAYNAUD (1829) y ROKITANSKY 
(1844), para quienes la anomalía se debería a mala 
fusión de las aortas ventra l y dorsal 185• 

2. Teoría de LORIGA (1887), que pensaba en un de­
fecto de la aorta izquierda entre los arcos cuarto y 
sexto 18G, 

cuente existencia de defectos aórticos, como más arri· 
ba dijimos 187, ｮｾ Ｎ＠

TAUSSIG ha ideado una teoría para explicar el des· 
arrollo de circulación colateral en el tipo adulto de 
coar tación y su falta en el tipo infantil: según ella la 
circulación colateral sólo se desar rolla si durante la 
vida fetal es ya necesaria. En el tipo adulto la san· 
gre r ecibida por las extremidades inferiores es ya 
insuficiente durante la vida fetal, porque el ductus 
está empezando a obliterarse, cosa que no ocurre en 
el t ipo infantil 1• 

8. Ductus arteriosus permeable.-El ductus arte· 
. b . '11 )02 193 194 Ｑｾ＠rwsus permea le se extiende JHn, tno, t. , , · , • • 

196 197 desde la pulmonar J·unto a su bifurcación, has· 
' ' · d la ta la aorta, j·ustamente por debajo del ongen e bo 

subclavia iz.quierda. Forma, generalmente, un tude 
cilíndrico de calibre variable y de ｬｯｮｧｩｴｵｾ＠ ｭ･ｮｯｾ･ｴ｡＠
1 cm., que t iene, a veces, una membrana ｾｾ｣ｾｭｰ＠ n la 
en su extremo pulmonar. Su estructura es similar ' 
de las a r terias musculares 77

• • . do 
El ductus deriva del sexto arco aórtico ¡zqUler te. 

Después del nacimiento se atrofia progresivame;,er: 
empezando por el extremo pulmonar, hasta ｣ｯｾ＠ no· 
tirse en un cordón fibroso, el "ligamentum a:, e de 
sum" . El cierre puede deberse a la ､ｩｳｭｩｮｵｃｊｏｾ ･ｮﾷ＠
pr esión en su interior (teoría de KLOTZ) o al )au ｾ＠
to de la oxiemia (teoría de KENNEDY y CLARK · 

ｴｾｬ＠ ti' 

9. A nerisma ductal.- La lesión usual es ｴｾ･ｲｮｯ＠
un aneurisma r edondo, situado cerca de su ex 
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. t' a veces con disección y ruptura de la pared, 
aor ¡co, < • 1 
v ocluído ｧ･ｮ･ｲ｡ｬｭ･ｾｴ･＠ por. coagu ol s. t l 
· N malmente se c1erra pr1mero e ex remo pu mo-
nar 0Jel ductus. En un ､ｬｬ［｣ｾｵｳ＠ .en ･ｳｾｾｳ＠ ｣ｯｾ､ｩ｣ｩｯｾ･ｳ＠
la fuerza sanguínea ーｲｾ､ｵ｣ＱｲＱｾ＠ d1stens10n y dllattacwn

1
, 

productoras del ｡ｮ･ｵ｟ｮｳＮｭ｡［ｐｾﾡ･ｭｰｲ･＠ que se re rase e 
cierre del extremo aortlco . 

10. Coartación pulmonm·. ａｮｯｭｾｬ￭｡＠ ､･ｳ｣ｲｩｾ｡＠ por 
scrrUMACl<ER y LuRm en 1953, ha s1do denomm:::tda 

· por SONDERGAARD en 1954, mientras que WI­
ｾｾｾａｍｓ＠ tu!• prefiere llamarla estenosis pulmonar post-

valvular. 
En la mayoría de los casos existe una estenosis 

valvular asociada 200
• 

Según la teoría ｾｳｫＮｯ､｡ｩ｣｡＠ 2
"" la anomalí.ll: 'Se ｾ･｢ｾｲ￭｡＠

a un mecanismo s1m 1lar a l de la coartacwn aortlca: 
el cierre del ductus retraería la pulmonar. Para Wr­
LLIA::IIS Jfli• se debería en cambio a formación ､･ｦ ｾ｣｢ｴｯＭ

sa del septo aórtico. 

11. Enfermedad df Fraentzel. - Designamos con 
este nombre a la ausencia de una arteria pulmonar. 
en honor de FRAr;"\TZEL que la describió. por primera 
vez, en 1868. 

Si falta la pulmonar izqUierda suele haber trastor-
nos bulbares diversos: Fallot, truncus, etc. Ｑ ｾ Ｒ Ｌ＠ ｾｾﾷｾＮ＠ 2"

2
. 

Si la que falta es la derecha la anomalía es pura o. a 
lo sumo, tiene anomalías de los arcos 201

, aunque en 
un caso de STEINBERG 2"\ coexistía con complejo de 
Eisenmenger. 

El pulmón afecto es pequeño y está regado en to­
dos los casos por una rama anómala que nace de la 
aorta y que ha sido interpretada como rama pulmo­
nar anómalamente implantada 201, ｾ ＰＴ＠ o como duc­
tus 2''5• 

En el interesante caso de BARRET 202 la arteria pul­
monar, sin ramas, se dirigía al hilio derecho, donde 
terminaba abruptamente en un tabique dotado de pe­
queñas perforaciones y de estructura arterial. El pul­
món derecho estaba atelectásico, el izquierdo estaba 
regado por la rama anómala. La atelectasia se expli­
caría por la teoría de J.AYKKA, para el que la erec­
ción capilar juega un Importante papel en la expan­
sión pulmonar. 

El arco aórtico suele ser contralateral al vaso anó­
malo ＲＰ ｾＮ＠

Dejando aparte algunas teorías poco verosími­
les 20'. como la de AMBRUS (1936), que pensaba <!ue 
la arteria anómala era un arco quinto persister.te, 
o la de MAIER (1954), para quien sería resultado de 
la persistencia de comunicaciones entre la aorta dor­
ｳｾｬＮｹ＠ el plexo pulmonar, las opiniones está muy di­
VIdidas en dos principales teorías: 

a) Para MCKThi y WIGLESWORTH 20
·', EMANUEL y 

ｐａｔｔｉｾｓｏｎ＠ 20\ y ANDERSON y cols. 20; el vaso anóma­
lo serta un ductus, permeable o no. Piensan estos 
autores que la anomalía se explica por la asimetría 
ｾｾ＠ los arcos pulmonares: El sexto arco se compone 
( Igu:a 10) de un segmento distal o ductal y otro 
proximal o pulmonar· al principio es simétrico· pero 
en 'd ' ' . seglll a la porción ductal derecha se atrofia u la 
IZ • d J qUier a se transforma en ductus mientras que la 
pul ' . monar ､ｾｲｾ｣ｨ｡＠ pasa a formar parte de la arte-
ｲｴｾ＠ derecha y la izquierda se incluye en el tronco 
ｾ＠ monar común; de esto resulta una asimetría pul­
ｓｩｯｩｾｲ＠ ｰｯｾ＠ predominio del arco pulmonar izquierdo. 
tu /orc10n ductal del arco derecho persiste (duc­
ｰｵｾ＠ oble). queda en comunicación con la arteria 
por Ｎｾｮ｡ｲ＠ ､･ｾ･｣ｨ｡Ｌ＠ atrofiándose en consecuencia la 

C!On proxunal de dicho arco derecho y dándose 

lugar al cuadro de agenesia de la pulmonar dere­
cha. La agenesia de la pulmonar izquierda se dPbe­
ría a predominio del arco pulmonar derecho en vez 
del izquierdo, con persistencia de ambos ductu.; y 
proceso especular del anterior. 

b) En cambio, para Eow AROS, ScnNEIDER:\IAN ｾＢＧ＠
y ORTS LLORCA • la anomalía se debería a una falta 
de la emigración que normalmente sufre el extremo 
proximal del sexto arco derecho, en la pared dorsal del 
truncus para confluir con el izquierdo y formar un va­
so único (fig. 11), con lo que la pulmonar derecha que-

/ 

Fig. H.-Enfermedad de FRA&.'iTZF:L. TeorHt de El>WARfl>'. l. 
Desarrollo normal. II, Desarrollo anómalo. 1, Trnnco pulmo· 
nar. 2, Arco sexto. 3, Aorta descendente. .f •• Pul:non" r IZ­
<Jtllerda. 5. Septo trunca!. 6, DuctuR. 1 Seg-un Scll:-o-Jo:II•Jo:P.-

:-.rA:oo "''·' 

da naciendo de la aorta. Si, además, hay un trastor­
no de la torsión del truncus, será la rama izquierda 
la que nacerá de la aorta. Esta teoría explica por 
qué en el caso de agenesia de la rama ｩｺｱｵｩ･ｲ､ｾﾷＮ＠ y 
no en el de la derecha. se suelen ver anomalías hui-
bares asociadas. 

XI. ANOMALÍAS CORONARIAS. 

EMBRIOLOGÍA.- Primitivamente existe un p!Pxo 
capilar en el músculo cardíaco. Sobre el día 14 .de 
la vida embrionaria se forman las yemas coronanas 
(primero la izquierda). ｡ｮｴ･ｾ＠ de ｾｯｲｭ｡ｲｳ･＠ el sept? 
aórtico. Estas yemas crecen mvad1endo el plexo pn­
mitivo hasta formar el sistema coronario. 
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Las malformaciones de este sistema son innume­
rables 2, ＲｯｾＮ＠ ＲＰ ｾ Ｎ＠ 210, pero sólo unas pocas tienen sig­
nificación clínica: 

1. Síndrome de Bland-Withe-G<zrland. Descrito 
por ABRIKOSSOF en 1911, fué perfectamente estudia­
do por BLAND, WHITE y GARLAND posteriormentP. 

Consiste en el nacimiento de la coronaria izquier­
da en la pulmonar. Consecuentemente hay 21

', 
2

' z, 
213 214. 

1 • 

1. Dilatación biventricular. 
2. Hipertrofia de ventrículo izquierdo. 
3. Fibrosis y calcificación del músculo papilar 

anterior izquierdo. 
4. Fibroelastosis en el ventrículo izquierdo. 
5. Necrosis subendocárdica. 
6. Establecimiento de numerosas anastomosis 

entre ambas coronarias. 
7. Sinusoides miocárdicos persistentes. 
8. Dilatación de los vasos de THEBESIO y de 

WEARN. 
9. Engrosamiento de la íntima de la coronaria 

izquierda y de sus ramas. 
10. Gran cardiomegalia. 
El vaso anómalo es de pared delgada y parece ma­

croscópicamente una vena; histológicamente es una 
arteria con atrofia de la media 21 , 2u. 

Se creía que la causa de las alteraciones anóxicas 
sería el flujo de sangre venosa a través del vaso 
anómalo. P ero Eow ARos y BuRCHELL han visto re­
cientemente 21 -. que el flujo en este vaso es dec;de 
el corazón (proviniendo de las amplias anastomosis 
intercoronarias ) hasta la pulmonar. El ventrículo 
izquierdo r ecibe así sangre oxigenada, pero la pier­
de en seguida a través de esta verdadera fístula ar­
teriovenosa coronaria. 

La anomalía parece deberse a defectuosa forma­
ción del septo aórtico. 

2. Aneurisma coronario.- Descrito por BouGON 
en 1812, fué FORBUS quien primero pensó en su po­
sible etiología congénita 216• Anatómicamente se 
distinguen un tipo difuso, que afecta gener almente 
a la coronaria derecha y que es siempre congénito 
y otro localizado, afectando más veces a la r ama 
izquierda y sólo a veces congénito 217 • 

Según la teoría de FoRsus se deberían a incom­
pleto desarrollo de las túnicas vasculares. 

3. Fístula coronaria.- Fué descrita por TREVOR 
en 1911. El vaso anómalo puede desembocar en ven­
trículo izquierdo 215, produciendo entonces el efecto 
de una insuficiencia aórtica; pero más corriente­
mente lo hace en las cavidades derechas 21s, 21s, 21o, 
220

, 
221, bien sea el seno coronario, la aurícula, el ven­

trículo o la pulmonar, funcionando entonces como 
verdadera fístula arteriovenosa. 

Normalmente existen pequeñas comunicaciones 
arteriovenosas coronarias de hasta 170 micras, res­
to del primitivo plexo coronario y los vasos de TuE­
BESIO, WEARN, etc., que desaguan en las cavidades 
derechas. Una exageración de estas comunicaciones 
da lugar a la anomalía. 

XII. ANOMALÍAS ARTERIALES. 

l. Hipoplasía ｡￳ｲｴｩ｣｡Ｎ ｾ ｌ｡＠ aorta está 41 hipoplá­
sica en todos sus segmentos, pero s u situación, ra­
mas y relaciones son normales. Sus paredes son elás-

ticas y delgadas por disminución del esPeso d 
das sus túnicas. r e to. 

Se debe a una deficiencia trófica congénita. 

2. Aneurisma de la aorta ascendente.-La 
se encuentra dilatada, con disminución brus ｡ｯｾ＠
calibre a la salida de la arteria ｩｮｮｯｭｩｮ｡､｡｣ｾ＠ Eel 
orificio valvular s uele ser gigante. · 1 

3. Coartación aórtica atípica. Existe un tipo d 
coartación localizada en la boca de la subclavia. e 
quierda 222

, debido a una anómala inserción de ･ｾｴｾ＠
vaso. 

En un segundo tipo la coartación se localiza en 
aorta torácica o abdominal, tipo descrito por Scau:s· 
SINGER en 1835 22

\ 
224

• 

4. Fístula artcriorenosa. 
tres tipos 41 : 

Se suelen distinguir 

l. Aneurisma arteriovenoso, consistente en la 
existencia de r amas que enlazan la arteria con la ve. 
na !!'2 .... 

2. Flebarterectasia o comunicaciones entre arte· 
riolas y vénulas 226. 

3. Aneurisma cirsoideo: comunicaciones capila· 
res entre arteriolas y vénulas. 

La a nomalía se debe a persistencia de la fase re· 
ticular embrionaria vascular. 

5. H ipopla,<;ia pulmonar·. En esta anomalia la 
pulmona r es hipoplás ica y su calibre es un tercio de 
lo normal 11 • Se debe a deficiencia trófica. 

6. Dtlatctción idio/láliw dl' tu artcri1t pulmollar.­
Se conoce con este no m bn' , una dilataci n ｾｩｍﾷ＠
pie de la arteria pulmonar y de sus ramas no de· 
bida a ninguna otra anomalía. Sería debida a disgre· 
gación de las túnicas. 

7. Aneurisma pulmonar.- Está localizado gene­
ralmente en el tronco. Se debe 41 a turbación trófica 
parietal_ 

8. Estenosis pulmonar periférica.-Descrita por 
MOLLER en 1953 consiste en la existencia de esteno· 
sis única o múltiple localizada en las ramas pulmo· 
nares periféricas 221, 22s. 

9. Fístula pulmonar.- Similar a la del árbol ma· 
yor 22o, 23o, 231. 

10. Fístula aorto-pulmonar.- Consiste en la exis· 
tencia de una arteria anómala que pone en comuni· 
cación pulmonar y aorta a nivel más o menos pen· 
férico 232• La comunicación puede ser también ･ｮｾｲ･＠
cualquier arteria pulmonar con alguna rama del ar· 
bol mayor a nivel pulmonar. 

11. Pulmonar izquierda aberrante.--:-En esta an;; 
malía la pulmonar izquierda cruza hac1a la derec 

1 por delante del bronquio principal derecho, r?dea ｾ＠
tráquea, comprime bronquio y tráquea y, por ｦｾｾ ﾷ＠ ｾｾｾＮ＠
za posteriormente entre tráquea y esófago, dmg¡e . 
dose hacia el hilio izquierdo 2aa . Esto da lugar a com 
presión tráqueobronquial. con· 

Las arterias pulmonares se forman por la. 
1 

y 
fluencia de un brote pulmonar, yuxtabronquia' . 
otro cardíaco, derivado del sexto ar co. ｎｯｲＮｾ｡ｬｾ ｣ｾｬ＠
te ambos brotes izquierdos hallan su conexton e no· 
área hiliar del esbozo pulmonar izquierd.o .. Lat: del 
malía puede deberse a un retraso del crecumen 
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0 
cardíaco de la pulmonar izquierda o a una 

extlremc¡'ón del extremo pulmonar. Al estar éste 
ace era , 11 d d t do caso mas desarro a o, se arquea por e-
ｾｾ￡ｳ＠

0
de la tráquea, en espera del brote cardíaco. 
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