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VI. ANOMALIAS VENTRICULARES.

EmBRrIoLOGIA.—E]l ventriculo adulto deriva de dos
cavidades embrionarias orientadas sucesivamente,
el “sinus” o ventriculo primitivo v el “conus™ * (és-
te, llamado también “bulbus cordis”, es parte con
el “truncus” o “bulbus aorticus” del “bulbus’). En-
tre “sinus" y "conus” existe un grueso tabique do-
ble, derecho e izquierdo, el tabique bulboventricular.
r_‘._u:mdn el corazon se pliega en “S" el “eonus’” queda
situado delante del “sinus™ y el tabique bulboventri-
cular derecho se atrofia y desaparece, mientras que
"1 zquierdo se hace mas grueso y pasa a formar el
“Istmus” 122, '

Entonces comienza 1a particién ventricular a car-
go _de dos tabiques: el primero. lamado “septum in-
ferl}.ls" de His "7, nace de la parte inferior del “si-
:“S » el segundo, o “septum aorticum™ viene del
oulbo y df: €l nos ocuparemos en los apartados si-
!F;];e[?;i&m?:?t'rf‘ :}mht.ys y €l tnb‘i':';!w nurigu]r_m\'mﬂ ricu-
o i ).;m.l r||1r-‘~:!:1 un orificio, ‘I‘“h‘”"‘.“ que el
N q!le.e-lld”m"?h”!'“”T? es nntcrnpnstc-ﬁr.)t‘ mien-

'l del “inferius” va de derecha a izquierda,

v “clz}n(j:ﬁ ;’ﬁﬂr(;l:?r}tn la pared que separaba “sinus”
= réliqﬁ?q tl:*%{il.r.a.l"‘f"t:lt'ira tnla]mc-nt.(‘_‘ de‘ln.'n‘r%n solo
“oonug” g h"] f“ " m'mtn Sil;‘l":-l\.’.l.'l.‘lt]"il_‘.'l.lliil‘li-i y el
5u mayor [m;tellslnn.u:? con el "sinus derecho en
izquierdo, salv; no ha..wnrjo podido hacerlo con el
sencia de] “{gty en ‘unu J!r:qtm:lah_parte por la pre-
Eresivament. r“u!-: f‘( n rm‘niu.): El “istmus” sufre pro-

inalmumé £ ‘m 1a [.msl.c'rmr,

“Conyg" 41 (OI.Giél.mi }u_n giro d_el o?;..tremn caudal _:‘.(‘I
el cierre e La dlque adrtico **) se hace ]‘m:-‘,!}_.ﬂf'
defecto interventricular, a cargo prin-

cipalmente del septo aortico, quedando, por tanto,
este trozo del futuro septo interventricular despro-
visto de musculatura (“septum membranosum”).

1. Ventriculo unico.—La anomalia consiste !, 123,

4 120 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 ventriculo unico, generalmente in-
completamente dividido por un tabigue muscular que
se extiende desde la pared posterior hacia adelante
y a la derecha hasta la region del anillo tricuspideo;
esta banda podria interpretarse como vestigio del
septo: pero debe ser mas bhien la “crista supraven-
tricularis”, puesto que en la camara mayor suelen
desembocar los orificios auriculoventriculares, mien-
tras que de la menor, rudimentaria, nacen general-
mente las arterias, por lo que seria un resto de la
camara de salida ventricular. No obstante, a veces,
cada eamara contiene un orificio auriculoventricu-
lar '** y/0 uno sigmoideo '

Tavussic distingnia ' tres tipos anatomofisiologi-
cos: En el primero, la pulmonar derivaba de la ca-
mara rudimentaria v la aorta de la principal; en el
segundo, sucedia lo contrario, y en el tercero, ambos
derivaban de la cAmara de salida. Ella admitia gue
el vaso que naciera de la camara de salida seria
atretico.

M4s recientemente, RoGERS y EDWARDS '** han es-
tudiado méas exactamente los tipos anatémicos, que
serian:

Tipo I (2 de Taussic).—Vasos transpuestos y pa-
ralelos en lugar de enrollados.

Subtipo A.—La camara de salida se subdivide des-
icualmente a expensas de la aorta, de la que re-
sulta estenosis subaortica.

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-
tan transpuestos. Es raro.

2. Enfermedad de Roger.—Reina gran confusién
respecto al concepto y significado del término “en-
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fermedad de Roger”. Los autores franceses ‘' en-
globan en él todos los defectos interventriculares,
cualquiera que sea su tamafo y localizacion. Lo mis-
mo opinan MANHEIMER '*8 y CAMPBELL '*7, para quien
el linico factor anatémico de repercusion clinica se-
ria el tamafo del defecto. Pese a estas autorizadas
opiniones, nosotros seguimos pensando, con TAus-
sIG ' y LEvV %, que los defectos del septo muscular tie-
nen distinta significacién embrioldgica, desde luego,
peéro también hemodinamica y clinica que aquelios
ubicados en el membranoso, pues la contraccion sis-
télica del tabique muscular cierra todo orificio de
pequeno diametro situado en su espesor, impidiendo
el flujo sistélico a su través. Fué, en realidad, Har-
VEY '** quien pensé esto por vez primera, poniendo
asi en duda la significacion de los hipotéticos poros
que se admitia que servian para el paso de aire
desde el ventriculo derecho al izquierdo.

Por todo ello, pensamos que se debe reservar el
nombre de enfermedad de Roger para los defectos
del septo muscular, generalmente, aunque no siem-
pre pequenos y leves, y debidos a anomalias en Ia
formacion del “septum inferius”

3. Aneurisma interventricular.—Se conoce con es-
te nombre a los aneurismas del septo membrano-
so ?2.. Sy génesis es debida a una defectuosa fusién
del septo adrtico con las almohadillas auriculoven-
triculares.

4. Estenosis infundibular.—En esta anomalia la
valvula pulmonar es normal, localizdndose la este-
nosis a nivel del infundibulo. Hay un tipo membra-
noso caracterizado por la existencia de un corto dia-
fragma fibroso debajo de la valvula y un tipo fi-
bromuscular en que el infundibulo es un largo canal,
estrechado e hipertrofiado.

Seglin BAFFES y cols. '** hay 5 tipos anatémicos:

Tipo 1. Estenosis en banda.—La estenosis es
causada por una delgada lamina fibromuscular lo-
calizada en el ostium, con dilatacion del infundibulo.

Tipo 2. Estenosis subvalvular.-——La “crista su-
praventricularis”, casi atréfica, es sélo una arruga,
colocada inmediatamente debajo de la pulmonar e
impidiendo el flujo.

Tipo 3. Estenosis intermedia.—La obstruccién
es debida a la “crista”, cubierta por una gruesa la-
mina endocéirdica. Entre ella y la valvula queda una
pequena camara dilatada.

Tipo 4. Estenosis tubular.—El infundibulo es un
tubo largo y estrecho.

Tipo 5. Estenosis doble.—Doble “crista’.

Por su parte, DoNzELOT *' distingue 4 formas de
estenosis infudibular que llama multicanalicular,
extendida, localizada y con camara supraestendtica,

La estenosis infundibular se debe siempre a un
aumento del espesor de la “crista supraventricula-
ris” por defectuosa inclusién del “conus” en el ven-
triculo derecho.

5. Estenosis subadrtica.—Consiste en la existen-
cia de una firme membrana fibrosa unos milimetros
por debajo de la valvula aértica, que puede, en los
casos extremos, estar casi totalmente ocluida ', '*.
Otras veces la membrana consta sélo de unas bandas
conectivas, en las que incluso pueden insertarse
cuerdas tendinosas.

Desde KEITH se interpreta esta anomalia como
debida a la persistencia del “istmus”, que no se ha
atrofiado, como normalmente *.
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6. Defecto septal interventricular alto —n
prendemos bajo este titulo los defectos gem‘a}% e
'pr‘v{.nt]‘:.if‘ul:'[r‘_'ﬁ ubicados en el “septum mel‘ﬂb::.
naceum . -

Recordemos " que en el lado derecho del oy
membranoso existe un potente haz musculay i
se desprende del tabique por debajo de 1 valvé quf
monar izquierda, pasa primero delante de la anf;.?'
luego por encima de la valva anterior de |3 tricﬁ:
pide y viene a terminar en la pared ventriculay 4
terior. Es la “crista supraventricularis” de Hig {am:
bién llamada espolon de Wolff"”, “miisculo COMpPresgy
de la tricuspide de Sappey" o “arco superior g
Parchappe" "7,

Este fasciculo divide al septo membranoso en tres
zonas: 9. i

a) Region posteroinferior, entre la
valva septal de la tricuspide.

b) Region posterosuperior, entre la “ecrists" '
la valva aortica derecha, Y

c) Region anterior a la crista y por debajo g
la valva pulmonar izquierda.

Segun la localizacion del defecto y de acuerdo e
los estudios anatémicos de EpwWaRrps y cols. ¥ tpa.
zamos la siguiente clasificacion:

Tipo I.—Falta completa de septo membranoso: I
valva septal de la tricuspide se contintia directamen
te con la mayor de la mitral

‘crista” y

Tipo II.—Defecto en la region a: es pequefio y
su borde inferior esti formado por la valva septsl
tricuspidea, que suele estar fenestrada o deforms
da, produciéndose insuficiencia valvular™

Tipo III.—Defecto en la regiéon b: es muy grande
de mayor didmetro que la aorta, la cual forma s
borde superior. Lia superposicion de la valvula aor
tica sobre la camara de salida derecha puede dar
la falsa apariencia de dextroposicion adrtica ™. La
valva aortica derecha puede estar deformada, pro-
duciéndose insuficiencia aértica 5, 192, 195,

Tipo IV.—Defecto en la regién ¢: es del diametr
de la aorta: su borde superior estd formado por ls
valva pulmonar izquierda,

Los bordes del defecto y el endocardio ventricular
derecho adyacente suelen estar esclerosados . Am:
bos ventriculos estin hipertrofiados, mas el dere
cho en los defectos pequefios, el izquierdo en los
grandes.

Lia anomalia se produce por falta de fusifm_ de!
septo aortico con el “inferius” y las almohadillas.
Mis adelante insisteremos sobre este punto.

7. Cdmaras supernumerarias. BARNARD ¥
BRINK han presentado en 1957 dos casos tnicos &
la literatura de doble corazén izquierdo, uno de ellos
incompleto '*, El primero tenia, ademas de las (&
tro cimaras normales, un saco bilocular adyacenté?
las cavidades izquierdas. Su compartimento supe
rior, de pared delgada, comunicaba con el inferi
por medio de un orificio auriculoventricular acces®
rio. El compartimento inferior tenia la p_a.red gru:l
sa y musculosa y estaba en comunicacion coﬂ‘_ln.
ventriculo izquierdo. El segundo caso tenia solafﬂ;ll
te auricula supernumeraria, también a la izque’ ‘.lj
comunicando con el ventriculo izquierdo por ub ”B
ficio yuxtamitral, al lado del cual habia en 18 Pa“%‘
de la auricula supernumeraria un fuerte blogué m:ar-
cardico, que podria representar un vent.ricu’lo supe!
numerario atréfico. Segiin ellos la anomalia
ser debida a: ado-

1. Fusién anémala de los primitivos tubos
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s: el derecho daria lugar a todo el corazon. el
(; atrofico, a las cAmaras anomalas,

cardico
izquielguena fusién, pero existencia de un tubo ac-
e:éria. o de una laguna endocardica, que origina
fas cavidades anérr};}las. J

"3 Doble septacion cardiaca. ;

P‘Ansoxs. en 1957, ha preset}tado ° un caso de
otra anomalia pIuriunme_rﬂl. revma‘ndo dos casos rn:ls
gimilares al suyo, descritos por FORMLINE, en 1950,

or SNELLEN, en 1952, respectivamente. En los
tres habia un apén(_iir:e cardiaco tubular que emer-
{a del Apex y termina en un dl’Ver‘thllID hueco sub-
ambilical. En todos ellos existian otras anomalias
asociadas: agenesia de la .lrlcuspl_de. defecl'os sep-
tales, etc. Estos casos serian deh_ldos. segun P,\](-
sons, a la formacion de adherencias entre el apex
cardiaco y el saco vitelino a través de algunavdehm—
cencia del “septum transversum™ (futuro diafrag-
ma), que normalmente los separa. La pared de tubo
y diverticulo esta constituida por tejido ventricu-
lar normal, y su falta seria la causa de las otras
anomalias cardiacas presentes.

VII. ANOMALIAS SIGMOIDEAS.

EmprioLoGia. — Deciamos anteriormente que el
shulbus” se compone de dos partes: “conus” o “bul-
bus cordis” y “truncus” o “bulbus aorticus”, Entre
ambas existe en los primeros estadios un tabique
interbulbar, que luego desaparece. A su nivel se
forman posteriormente las valvulas sigmoideas, del
siguiente modo '?2, 1;

1. Aparecen cuatro almohadillas endocardicas:
anterior, posterior y laterales, que tienden a cerrar
la comunicacion entre “conus” y “truncus”. La val-
vula tetraclispide asi formada tiene su eje mayvor
transversal, paralelo en consecuencia al de la pri-
mitiva valvula auriculoventricular: pero los rudi-
mentos de las futuras valvulas estadn intercambia-
dos, de modo que el de la adrtica queda a la derecha,
frente a la trictspide, y el de la pulmonar a la iz-
quierda, frente a la mitral.

2. Por debajo de la vélvula asi formada nacen
otras dos almohadillas endocardicas, anterior y pos-
terior, que al fusionarse forman el septo bulbar o
conal, que no es més que una parte del “septum
aorticum™, con el que se fusiona truncus arriba,
mientras que por abajo lo hari con el “septum in-
feriug” y las almohadillas auriculoventriculares

3. El “bulbus cordis” sufre un giro de 90°, arras-
rando tras si a la vélvula interbulbar, cuyo eje
g‘;:lyt‘:_;' Dlasa a ser perpendicular al de la aur'icnlo-
aértic:,? gr. Detras queda lo que va a ser valvula

; delante, el germen de la pulmonar.
dividilnsipt“ conal, que _ahora es ya transver_sa_l.
i¥aninte os las a]nﬂ_mhadlllas la_tera}es (que primi-
o Vélvuiera}? ante'-rlo_r y posterior), resultang asi
des, despuéa Iexacus;_){de, primero, y dos trl;:us_p;-
IIIUgar 2 ]5- ..a porcion anterior de la hexacuspide
Fior e a v?lv_u]a pu]mo_nar, con una valva ante-
boi anterimi?:.s gnores (derivadas éstas de las par-
ciispide) L'\L e las valva_s laterales de la hexa-
con dog - @ Dﬂrcmnlpnst.erlor da lugar a la aorta,
| 08 valvas anteriores (partes posteriores de las
&teralea) : :

Y una posterior (fig. 4).

L Atregi
TEs1a pulmonar.—Des e 1
gUE].:] dOS tiPOS 130 , L Desde EDWARDS Se distin

rechgo 1—Con atresia asociada de ventriculo de-
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Tipo I1.—Con ventriculo derecho normal.

La circulacién a los pulmones puede verificarse
por un “ductus" permeable o por arterias brongquia-
les muy dilatadas, que nazcan de la aorta.

La anomalia se debe a una desigual particién de
las almohadillas sigmoideas, a expensas de la pul-
monar.

2. [Estenosis pulmonar. — En esta anomalia 5,
187, 19% se distinguen dos tipos: en el primero la val-
vula es un cono alargado simétrico que remata en
un pequeno orificio cireular, de 1-3 mm. de diame-
tro. Alrededor del surco del anillo valvular hay tres
pequenas elevaciones de tejido fibroso, que repre-
sentan un rudimentario intento de formacién co-

v
7

Fig. 4—Formacién sigmoidea: 8, Septo conal. A, aorta

P, Pulmonar

misural. En el segundo la valvula es mucho mas
corta y tiene tres valvas bien definidas con comi-
suras fusionadas; el orificio es asimétrico, de 2-6
milimetros de diametro, eon un borde irregularmen-
te engrosado.

Es frecuente que la valvula sea biclispide. La ar-
teria pulmonar, mas alli de la estenosis, tiene una
pared débil y esta muy dilatada. El ventriculo de-
recho estd muy hipertrofiado.

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

3. Trilogia de Fallot.—Se conoce con este nom-
bre o con el de “Enfermedad de Morgagni” a la
asociacién de una estenosis pulmonar y un “estium
seeundum” o “foramen” permeable. Como el tercer
componente, la hipertrofia de ventriculo derecho, es
adquirido, deberiamos en rigor llamarla bilogia de
Fallot.

4. Insuficiencia pulmonar.—Aislada, es afeccién
rara. Puede ser causada por una sigmoidea super-
numeraria, o fenestrada, o aplasica, o deformada, o
mal implantada *!. También puede ser debida a la
existencia de un diafragma valvular con una gran
perforacion central *!. Otra posible causa es la au-
sencia de valvula pulmonar, descrita recientemente
por CAMPEAU **°.

Todas estas anomalias se deben a una imperfecta
division de las almohadillas a cargo del septo aér-
tico.

5. Atresia adrtica.—El orificio adrtico esta atré-
tico y, secundariamente, hipoplisicos la aorta y el
ventriculo izquierdo. Coexisten defectos septales di-
versos. Puede ser debida a:

1. Teoria hemodinamica de Lgv *.—Pequeno flu-
jo fetal a través del “foramen ovale”, desde la cava
inferior o un “ductus” anormalmente grande que
favorece el paso facil de sangre de pulmonar a aor-
ta en el feto. En ambos casos, el corazon izquierdo
queda sin sangre y se atrofia.
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2. Teoria de MONCKEBERG. — Particién desigual
del “truncus” a expensas de la aorta '

3. Teoria de SHANER.—Excesivo crecimiento de
la almohadilla auriculoventricular ventral, que com-
primiria las almohadillas adrticas ",

6. Estenosis aortica.—Mucho mas frecuente de
lo que se pensaba, creyéndose hoy que muchos casos
de estenosis calcifica son congénitos, siendo secun-
darios los cambios degenerativos ', suele asociarse
a coartacién, “ductus” o defectos septales '''. Su gé-
nesis es similar a la de la atresia.

7. Aorta bicuspide—Una valvula aortica bicus-
pide puede ser congénita o adquirida. En este caso
la fusion inflamatoria de dos valvas origina un plie-
gue irregular e intensamente vascularizado. En la
congénita se distinguen, desde KALETSKY, tres ti-
pos '**: En el primero existen dos valvas iguales,
una derecha y otra izquierda, naciendo de cada una
de ellas una coronaria. En el segundo las dos val-
vas son desiguales: hay una posterior, pequena, y
otra anterior, mayor, dividida longitudinalmente por
un pliegue cilindrico avascular, a cada lado del caal
nace una coronaria. En el tercero hay una pequena
valva anterior de donde nace la coronaria izquierda
y otra posterolateral mayor. dividida por un tabi-
que transversal, anteriormente al eual nace una co-
ronaria derecha (fig. 5).
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Fig. 5, —Valvula adrtica bichspide: Tipos de KapestrYy, 1,
Coronaria derecha, 2, Coronaria izquierda. 3, Tabigue avas
cular. (Imitada de TraxcHrs! ¥

El tipo I se debe a ausencia congeénita de la valva
posterior, el II a falta de formacion de la comisura
anterior, con la consecuente fusion de las dos valvas
anteriores, el ITI a falta de formacicn de la comisura
derecha y fusion de las valvas posterior y lateral
derecha.

8. Fenestracion infundibulosigmoidea. Consis-
te*! en la existencia de una comunicacion entre la
aorta y el ventriculo derecho. Su orificio adrtieo
asienta detras de la sigmoidea anterior, el ventricu-
lar a nivel de la tricuspide.

9. Fenestracion conosigmoidea. — En ésta ‘! el
hiato es similar al anterior, pero desemboca en el
ventriculo izquierdo, en lugar del derecho.

Ambas se deben a una imperfecta coalescencia en-
tre las almohadillas sigmoideas y las formadoras del
“septum conale’'.

10. Fenestracion suprasigmoidea. — Consiste en
la existencia de una pequefia comunicacién entre aor-
ta y pulmonar, por encima de las valvulas 19, 118, 144,

Se debe a una fusion defectuvosa del septo conal
con el adrtico.

11. Aneurisma del seno de Valsalva.—Casi siem-
pre se localiza en el seno coronario derecho, alguna
vez en el no coronario, rara vez en el izquierdo '**,

15 Mary, 105

Fl aneurisma crece progresivamente, siempre -
ospesor de la pared, hasta que desagua ep una ca'.gl
dad, que casi siempre es el ventriculo derechq m;
a menudo junto a la valvula pulmonar, pere, a‘:'ec
cerca de la tricuspide, que se deforma y yyely, ;
suficiente '. Otras veces desemboca en auricula ¢
recha "%, arteria pulmonar'® o ventrienlo izauie:
do 1

Muchos de los casos son adquiridos (sifiliticog)
ro otros son congénitos. ABBOTT interpreta la lesi.
como un grado menor de fenestracion infundiby],
sigmoidea '**, "5, HARRISON piensa que la cayg o8
un defecto del desarrollo del tejido elastico ge Ia
base de la aorta ''",'**, EDWARDS v BURCHELL Creen
que la lesion basica es una falta de continuidag e
tre media v anillo de la aorta ', 1%

lesioy

VIII. ANOMALIAS TRUNCALES.

EmsrioLoGia.—El “truncus” (“bulbus aortieus”|
ultima cavidad del primitivo tubo cardiaco, es ung
especie de saco, que nace del “conus" v se continfs
por dos vasos (aortas ventrales o .'l.‘-'.l‘l'l’]'-h'nlﬂsl.

Ya antes estudiamos aisladamente las anomaliss
del “conus”; ahora haremos otro tanto con las del
“truncus”, dejando para el préoximo apartado el es
tudio en econjunto de ambas regiones, es decir, del
“bulbus”

La particion del "truncus” corre a cargo de dos
tabiques (tabiques troneales o “septum aorticum”)
fque nacen entre los arcos adrticos cuarto y sexto
» se extienden luego a todo lo largo del "truneus”
fusionandose inferiormente con los conales. Per,
sea por rotacion bulbar (teorias de KEITH y deriva:
das), sea por espirilizacion septal primitiva (teoria
de pE LA CrUz '*?), el tabique dextrodorsal truncal
se continiia con el sinistroventral conal y el sinistro-
ventral troneal con el dextrodorsal conal, resultando
asi que en el adulto las arterias quedan enrolladas
entre si y nacen de su respectivo ventriculo, pues é
germen de la aorta se habia formado frente al ven
triculo derecho y el de la pulmonar frente al iz-
aquierdo.

Los tabiques pueden, posteriormente, sufrir, se
giin DE LA CRUZ v DA RocHA '%?, tres tipos de anoma
lins:

a) No formarse, dando lugar a un “truncus ar
teriosus’.

b) Partir desigualmente el “truncus’, bien a e
pensas de la pulmonar, bien de la aorta, 3

¢) No rotar, dando lugar a una transposicion.

1. “Truncus arteriosus”.—La anomalia, debids
como hemos dicho antes, a ausencia del “septul
aorticum", consiste en la existencia de un tronco &
terial Ginico. que emerge de ambos ventriculos. Co-
rrientemente tampoco se ha formado el septo &
nal, con lo que coexisten un defecto septal ventricl:
lar alto v una valvula sigmoidea tinica, generalmen
te con cuatro valvas. Pero las valvulas sigmoidess
pueden, a veces, estar perfectamente formadas *"

De acuerdo con los estudios de diversos auto
reg 41, 101 182 183 154 digtinguimos:

Tipo L-—“Truncus" parcial, que se resuelve en

guida en dos vasos, pulmonar y aorta, con o 8
“ductus”, segfin que la bifurcacion sea alta 0 bﬂJa:
Tipo IT.—"“Truncus” completo, del gue nacen se
paradamente las dos pulmonares.
Tipo IIL—"“Truncus” acompanado de ausen
una o las dos pulmonares,

cia de
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Nf;[gll05
u orticus”.~—En esta anomalia, lla-
2. T”‘”g;w..]?s)m,dut_runcus arteriosus”, la arte-
mada 8 VEC r no se ha desarrollado, permaneciendo
ria pulmona don fibroso, que nace de una vélvula
como. un If;raorta es grande y cabalga sobre un de-
all‘fs‘cst'pml alto, recibiendo, por tanto, sangre de
fﬁg gos ventriculos ' o e
La circulacion a los ;mlrnm}.e:n §L 1ace por las ar-
terias pronquiales o por el “ductus _‘_‘—;EI*H“ de que
las ramas pulmonares sean permeables *'.

1 16 122 155

3. “Truncus pulmonalis”. Anomalia rarisima,
invérsa a la anterior. .f\_lmm &8 l‘fl aorta la que perma-
pece como un cordon fibroso, mientras qut-b la pulmo-
nar cabalga sobre un defecto septal ventricular, en-
viando luego sangre al arbol aortico por medio de un
sduetus” permeable. . iy

Estas dos anomalias se deberian ™ a particion
desigual del tronco comun a expensas de la _pu!~
monar, en el primer caso, y de la aorta, en el se
gundo.

4. Transposicion arterial—En esta malforma-
¢ién la aorta nace completamente del ventriculo de-
recho v la pulmonar del izquierdo.

Lev * distingue cinco tipos anatémicos: a) Con ar-
quitectura normal. b) Con hipoplasia adrtica. ¢) Con
“eor triloculare biatriatum”. d) Con hipoplasia pul-
monar. e) Transposicion corregida, por transposicion
asociada de las grandes venas '°7,

Esta anomalia se ha intentado explicar por las si-
guientes teorias:

1. Teoria de KEITH. La anomalia se deberia a
una falta de absorcion del “bulbus” en el ventriculo
derecho, lo que daria lugar a una falta de rotacion
de] “bulbus”, quedando los vasos transpuestos, co-
mo primitivamente estaban en el embrion !, #, *',

2. Teoria de SPiTZER.--Para este autor una in-
completa rotacion horaria, o incluso una antihora-
ria del “bulbus” provocaria la apertura de la aorta
derecha reptiliana, normalmente atrofiada, y que,
por tanto, guardaria respecto a la pulmonar inver-
sa relacion que normalmente !, 19, +1,

3. Teoria de pE LA CruUz y Da RocHua '**.—El
lra‘{-@orno causal se deberia a una falta de espirili-
zacion de los tabiques troncoconales, que, si se asocia
a particion desigual, daria lugar a los tipos: b! y
d) de Ly, '

9. Sindrome gruesa pulmonar-pequena aorta.
Deserito por DoNzZELOT *! consta de una enorme pul-
mﬂqﬂﬂf (12 em.) y una aorta pequena (4-6 cm.).

Sé deberia a una particién desigual del “truncus”
4 expensas de la aorta,

[X., ANOMALIAS BULBARES.

iniﬁfﬁéﬂﬂ“‘"- -Hasta ahura‘ hemos considerado
es. Pero emente las anomalias truncales y cona-
maciones c:yd'l-ma serie un_portantlmma de ma]i.or-
malo Simu]tr lacas, |.'-.1'0du(:1da”s por desm‘"ml‘lo ano-
Que vamog adneo Fi.(* truncus"” y “conus”. Son las
plejos hulb estudiar ahora con el nombre de com-
ares,
p[ic;;gime“"-“lm}‘III:ec se han dado tres distintas ex-
&8 embriologicas de su génesis:

Sapﬁm Jeo:é-? _de KerTH, perfeccionada por LEv y
lores 15 ah_ﬂ;'ilcesu‘ flmcﬁameptal _es para estos au-
Wientrgg la de la mitad izquierda del "cur_ms ;
-5 Que la derecha se absorbe en el ventriculo
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derecho, lo cual da lugar a una rotacion horaria del
“bulbus”. Puede suceder que, al contrario de lo que
ocurre normalmente, se atrofie la mitad derecha y
se absorba la izquierda, dando lugar a un compleio
de Fallot.

B. Teoria de Sprrzer ‘%, *'. — Considera que lo
primario son las torsiones conales: primero el “co-
nus” sufriria una rotacion antihoraria de 180° en
su extremo superior y horaria de 90" en el inferior,
alrededor de un punto fijo de su parte media. Una
detorsion sucede posteriormente, girando el extre-
mo superior 150° horarios, el inferior 45° antihora-
rios. Estas torsiones darian lugar al cierre, por fal-
ta de flujo, de la aorta derecha existente en los rep-
tiles, guedando s6lo la izguierda permeable, Torsio-
nes defectuosas darian lugar a la recanalizacién de
la derecha.

C. Teoria de pE La CRUZ y DA RocHa '*2,—Para
ellos el suceso fundamental es la progresiva atrofia
del “istmus”, que, al desaparecer, ocasiona la caida
del “conus” a la linea media y su posterior fusién
con el ventriculo derecho. La desaparicion del istmo
puede ser: a) Precoz: el “conus” cae pronto a la
izquierda, y ambos vasos nacen mas o menos com-
pletamente del ventriculo izquierdo, dando lugar a
una levoposieién. b) Normal: el “conus” cae a la
linea media, y un vaso nace de cada ventriculo (or-
toposicién), ¢) Tardia: el “conus” queda a la de-
recha, y ambos vasos derivan del ventriculo dere-
cho (dextroposicion).

Estas tres posiciones basicas, levo, orto y dextro-
posicion, se combinan con las anomalias septales
fundamentalmente con particion desigual del “trun-
cus” a expensas de pulmonar o aorta), para formar
los distintos complejos bulbares, que, nosotros, si-
guiendo en lo esencial esta teoria y de acuerdo con
las ideas de Lev *, dividimos (fig. 6) en dos grandes
series: la serie F (inicial de FaLror) estd formada
por aquellas anomalias con particién desigual a ex-
pensas de la pulmonar; en ella pueden darse tres
grados sucesivos de dextroposicion hasta llegar a la
transposicion. La serie E (inicial de EISENMENGER)
tiene los mismos tipos que la anterior, pero todos
ellos con particién desigual a expensas de la aorta;
ademas. hemos incluido en ella un complejo con le-
voposiciin (estos son mas raros que los con dextro-
posicion ).

1. Complejo de Fallot.—Aungue SANDIFORT, en
1777: HUNTER, en 1788, v PEACOCK, en 1866, habian
deserito esta anomalia, fué, en realidad, FaLLoT
quien la estudié perfectamente en 1889, denominan-
dola tetralogia por la combinacion de cuatro ras-
gos anatomicos:

1. Estenosis o atresia de la arteria pulmonar.
Dextroposicion de la aorta.

Comunicacion interventricular.

Hipertrofia de ventriculo derecho.

e ha llamado trilogia de Fallot a la combina-
cion de; :

1. KEstenosis puimonar.

2. Comuniecacién interauricular,

3. Hipertrofia de ventriculo derecho.

La anomalia difiere anatémica y embriologicamen-
te, por lo que ha sido ya descrita més arriba.

Se conoce con el nombre de pentalogia de Fallot
a la combinacion de una tetralogia con:

5. Comunicacion interauricular.

Finalmente se ha llamado enfermedad de Corvi-
sart a la tetralogia con arco adrtico derecho.

De los cuatro rasgos de la tetralogia, la hipertro-
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fia ventricular es adquirida, secundaria a las otras
anomalias, y el defecto septal es consecutivo a la
dextroposicion con acabalgamiento de la aorta. Por
lo cual, creemos debe ser rechazado el nombre de
tetralogia. Por otra parte, no hay diferencias ni ana-
témicas, ni embriolégicas, ni siquiera clinicas, que
Justifiquen la separacion de la pentalogia vy el Co-
visart como entidades distintas.

Por tanto, con las antiguas tetralogia v pentulo
gia y con el Corvisart hacemos un s’lo apartado. el
complejo de Fallot, que, de acuerdo con la teoria
ontogenética de pE LA CrUz y DA RocHA
pone de:

1. Dextroposicitn de primer grado.

2. Particion desigual a expensas de la pulmonar

La dextroposicion da lugar a gue ambos vasos

, =\ com-

OO

15 Rmuu 1%

Tipo VI. Atresia pulmonar (27 por 100)

Otros rasgos anatomicos de la anomalia son:

a) Hipertrofia del ventriculo dere !
ria a la estenosis pulmonar,

k) Defecto septal interauricular o
del “foramen" (40 por 100 de casos '%),

¢) Arco acrtico derecho (25 por 100 de log 8
sos 1), ul

d) Subclavia derecha aberrante (15 por 169 4
los casos '), .

ehigy Secungy,

I""T’f“i-‘ilencih

Recientemente este concepto clasico del complsig
de Fallot ha sido rechazado por relevantes Hutnr;;:l:
como BROTMACHER y CAMPBELL '*", LEIGHT % Mch-
Corp y cols. quienes niegan que la dextropog,
cion sea rasgo esencial de la anomalia. McCopy sl
considera la estenosis infundibular y el defectq En:

A

| f\. @ 6)\

OO

.\

Fig. 6.—Complejos bulbares: N, Particion normal. ¥, Particion desigual a expensas de la pulmonar., E, Particin

desigual a expensas de la aorta. 1, Tipo normal. 2, Dextroposicion de grado 1 y 3. Dextroposicion de grado 2 (transpe-

cion parcial). 4, Dextroposicion de grado 3 (transposicidon incompleta). 5, Dextroposicién de grado 4 (transposicién com:
pleta), 6 Levoposicion de grado 1

nazcan del ventriculo derecho, haciéndolo la aorta
en mayor o menor grado; generalmente hay un aca-
balgamiento medio, pero puede ser moderado o mar-
cado. Las valvas adrticas estan desplazadas 45-90°
horarios ®. Secundariamente a la dextroposicion hay
un defecto interventricular alto,

Segin LEV® en el acabalgamiento central de la
aorta la banda parietal de la “erista supraventricu-
laris” es corta y se desplaza anteriormente, huyen-
do del orificio trictspide; una segunda banda parie-
tal ocupa la region cercana a la trictispide: la bun-
da septal esti 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 adrtica. En el acabal-
gamiento marcado la ‘“crista” es igual que en la
transposicion.

El grado de estenosis pulmonar, gue generalmen-
te es infundibular, varia desde la atresia a la este-
nosis minima %%,

Seglin BAFFES '** hay seis tipos anatémicos:

Tipo 1. Estenosis en banda. Pequefia dextropo-
sicién (20 por 100).

Tipo II. Estenosis subvalvular, con pulmonar bi-
caspide (7 por 100).

Tipo III. Estenosis intermedia (10 por 100)

Tipo IV. Estenosis tubular. Gran dextroposicién
(24 por 100).

Tipo V. Estenosis compensada. “Crista” doble
(12 por 100).

cerventricular: segin ¢l grado de ambos, distingue
cinco tipos:

Tipo I. Tetralogia extrema: atresia pulmonar
gran defecto.

Tipo II. Tetralogia clasica: estenosis severa
defecto grande.

Tipo III. Tetralogia media: estenosis moderada,
defecto pequenio.

Tipo IV. Defecto dominante: estenosis moders
da; defecto grande,

Tipo V. Estenosis dominante: estenosis severd
defecto pequeno,

A nuestro entender, y de acuerdo con DE LA CRUZ
y LEv, estos trabajos solo demuestran que la de¥
troposicién tiene escasa significacion clinica, Pert
sigue teniendo toda la importancia embriologica ¥
anatémica que le daban los antiguos.

Para KeITH y LEV y SAPHIR ® la anomalia se‘ﬂsbe
a la absorcién en el “sinus” de la mitad izquierd®
en lugar de la derecha del “conus”, con lo cual 8¢
produce una rotacién antihoraria en lugar de hors
ria, dando lugar a una dextroposicién que im}_ﬂdf' i
cierre del defecto interventricular, por no coinci’
los septos adrtico e inferior. La estenosis es deb*‘,j."
a una andémala absorcién y tabicacién del “cont®
la “crista supraventricularis” es normalmente ?o
unico resto conal extraparietal, pero en el complel

——

. E'.
de Fallot persisten otras masas musculares Pmd_"
toras de la estenosis infundibular. v

Para Sprrzer ' la anomalia se deberia, com?

o —
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NOMERO 5
dicho, a pcrsistencia de la aorta reptiliana

e 'frecuente coexistencia de arco derecho

derej.;};?a: {fteoria- El Fallot seria el primer grado
ava .

de mtaciﬂn.
para DE LA

combinacion

con I.articmﬂﬁ

Cruz y Da RocHA *#2, la anomalia seria
de una dextroposicién de primer grado
i6n desigual a expensas de la pulmonar.

9. Complejo de .I','.;..‘.‘(.’ﬂN:._m:g(-:l".—CUI‘lDC;:mOS cg_n el
pombre de complejo de Eisenmenger a la combina-
,,n 1‘ _—;‘ ]gc. li::l. Ti-4.
cm1_ Aorta cabalgante sobre un defecto septal.

9. Pulmonar de mayor tamano que la aorta.

Otras anomalias son:

3. La valva aé_rtica _que_estﬁ sobre el defecto es
ancha y estd a mas bajo nivel que las otras'.

4. Los orificios coronarios estan desplazados ha-
cia arriba .

5. Secundariamente se produce una hipertrofia
de ventriculo derecho.

6. La banda parietal de la “crista" esta alarga-
da o bien se compone de varios fasciculos muscula-
res *,

7. La hipertensién pulmonar podria deberse a
anomalias del lecho pulmonar '**,

La anomalia se produce '*?* por dextroposicion con
particion desigual a expensas de la aorta.

Recientemente reina gran confusién respecto a la
existencia y significacién clinica del complejo de
Eisenmenger, negado por personalidades tan rele-
vantes como CAMPBELL. Ha conducido a esta postura
la inconstancia del cuadro clinico, que se considera-
ba tipico y la variedad del grado de la dextroposi-
cion. EpWARDS ha estudiado detenidamente los cam-
bios anatomicos presentes en el lecho pulmonar en
las cardiopatias congénitas con cortocircuito arte-
riovenoso central, no importa a qué nivel '%°; ha
visto que hay fundamentalmente dos tipos anatomo-
patolégicos, uno que llama de “alta resistencia-alta
reserva”, caracterizado por hipertrofia muscular y
elastica de arterias y arteriolas pulmonares, otro de
“alta resistencia-baja reserva” en que hay ademais
obstruccién de la luz por depésitos conectivohiuli-
nos. El problema esti en saber, 194, 195 166 167 &j eg-
tas lesiones, constantes en el Eisenmenger, son con-
genitas o secundarias al elevado flujo pulmonar.

Si nos adherimos a esta tltima opinién, hemos de
reconocer que la Gnica diferencia clinica entre un
defecto interventricular y un Eisenmenger radica en
la mayor facilidad y precocidad con que éste produ-
:fi l?‘S 19510"‘3_3 pulmonares, respo_nsables del _cuad'ro
i nico que Woop ha llamado recientemente '** “sin-
arglfslt‘iq?l?efllnsenm({nger". que puede ser secungiari_o
i anomalia productora de un ecortocircui-

noso central,

dalgeyl'o, aunque clinicamente no tenga individuali-
cam::,' thue tampoco es seguro), anatomoembriol6ogi-
nte el complejo de Eisenmenger es una entidad

auts
t6noma, que en modo alguno podemos olvidar 2, 22,

Iia35 ,.Erﬁfsf’_"'ﬁcm“ parcial, tipo F—Esta anoma-

renc,ia ' ''" se parece al Fallot, del que se dife-

ventric\ﬁ?)rgue la aorta emerge completamente del
er : Skeat

% 44 izcluierc;}(iho' mientras que ningun vaso lo ha-

Vi £ : . » . .
mﬁamz-rll\t’as aorﬂtlcas estan aun mas rotadas antiho-
NMag e (12Q- ) que en el Fallot. Las arterias co-
S0n atipicas, naciendo de la derecha la ra-

a
_descendente anterior y de la izquierda la pos-

.

m;
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La “erista” 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 nimero de casos hay sélo una
banda septal que no puede formar “crista”, no ha-
biendo entonces separacién entre las dos arterias.

La pulmonar y la trictispide muestran una gran
tendencia a ser bicuspides.

Hay un defecto interventricular amplio e hiper-
trofia de ventriculo derecho.

Es una transposicién de segundo grado, con par-
ticion desigual a expensas de la pulmonar.

4, Transposicion parcial, tipo E.—Se parece al
Eisenmenger, excepto en que ambos vasos derivan
del ventriculo derecho, que estd més hipertrofiado.
Los “ostia” coronarios y la distribucion de las arte-
rias que de ellos nacen son como en la transposicion
parcial del tipo F. La arquitectura de las bandas
musculares semeja la de Eisenmenger 3, 159,

Es una transposicion de segundo grado, con par-
ticion desigual a expensas de la aorta.

5. Transposicion incompleta, tipo F.—En esta
anomalia #,'"? la aorta estd completamente trans-
puesta; la pulmonar cabalga sobre un defecto sep-
tal alto y esta estenosada, siendo generalmente bi-
cuspide.

Es una transposiciéon de tercer grado, con parti-
cion desigual a expensas de la pulmonar.

6. Complejo de Taussig-Bing (Transposicion in-
completa, tipo E).—Descrito por Taussic y BING en
1949 '7%. Posteriormente Epwarps ha corregido algo
los datos dados inicialmente por Taussic y BING, con
lo que el complejo queda hoy definido por los siguien-
tes rasgos :-l‘ 1'_’2‘ T.'i:

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

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

3. El origen de la aorta esta separado del de la
pulmonar y del defecto septal por una cresta muscu-
lar, que, para EDWARDS, seria 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 ventriculo derecho y ex-
tremo engrosamiento y proliferacién de la intima
de las arteriolas pulmonares.

6. La “crista”, segin LEv® presenta una banda
septal conectada por un pegueiio fasciculo a la pa-
rietal, que esti representada por una gruesa es-
tructura bifurcada.

7. Las coronarias son andmalas, como corres-
ponde a la transposicién 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 anomalia es una transposicion de tercer grado
con particion desigual a expensas de la aorta.

7. Transposicion completa, tipo F.—Aqui los
vasos estan completamente transpuestos; la pulmo-
nar, que nace del ventriculo izquierdo, esta esteno-
sada o atrésica. Hay un defecto interventricular alto
o bien un ventriculo nico, mas o menos dividido,




Los “ostia” y la distribucién arterial coronaria, son
tipicos de la transposicién completa, *, 7"
Es una transposicion de grado cuarto, con parti-
y cion desigual a expensas de la pulmonar.

8. Transposicion completa, tipo E. Los vasos
estan también completamente transpuestos, pero
ahora es la aorta la que estid estenosada o atrésica
Hay un defecto septal alto o un ventriculo tnico

Es una transposicion completa (grado cuarto) con
particion desigual a expensas de la aorta.

h
-
]
J
“ -
[} ‘h
"If- e IFig. 7.—1, Embriologia de los arcos aotrticos (1-6). 7, Aorta
L ventral, 8, Aorta dorsal. 9, Raiz adrtica, 10, Subclavias.
1 11, Pulmonares 12, Ductus. 13, Cardétida externa, 14, Cardéti-
I, da interna. (Imitada de Figcmen ™) II, Arco adrtico doble
i simétrico con ductus doble. I1I, Arco aodrtico doble circuntle-
b ¥ jo con duetus izquierdo. IV, Arco adrtico doble diverticular.
.rl 14 A, Diverticulo de ARKIN.
Vi .'
"!' by 9. Complejo de Taussig--Edwards.—Los comple-
jos con levoposicion son raros. Entre ellos citare-
b mos sc¢lo el descrito primero por Taussic (figura 163
! [ de su libro?') y después ampliamente por EpWARDS
e & y colaboradores !"%, que presentaron cuatro casos en
¥ ' 1955. En todos ellos, asi como en el de TAussig, ha-
ahiee | bia ademés coartacion adrtica.
‘,I _ 140_5 rasgos anatémicos de este complejo son los
i siguientes:
I 1. Tronco pulmonar mayor que el adrtico.
R A 1 2. Un tabigque muscular divide la cAmara de sa-
SR lida del ventriculo izquierdo en una porcién poste-
'JH;' : rior:. muy estrecha, de la que nace la aorta, cuyo
'.hll i flujo esta obstaculizado por el tabique (estenosis sub-
L] abrtica) y otra anterior mayor.

R 3. La poreién anterior estd en comunicaciéon con

el ventriculo derecho por medio de un grap i
interventricular. goty

el defecto septal: la valva izquierda y parte ¢
terior quedan sobre el ventriculo izquierdo, el reg
sobre el derecho.

igual a expensas de la aorta) con un primer
de levoposicion,

extremo craneal en dos vasos, ventrales respep
a la faringe, las aortas ascendentes. Dorsalm :
corren las aortas descendentes. L.as aortas g
dentes se contintian con las carétidas externas, gy
primitivamente estin por dentro; las descendeniw
con las internas. Inferiormente las descendentes
fusionan en un solo tronco: la aorta abdominal (§
gura 7 a).

lado del cuerpo, en cada arco branquial v detris
la quinta bolsa faringea, seis pares de anastomosis
entre aortas ascendentes y descendentes: son los g
cos arteriales. La formacion de estos arcos se ady

te, desde CoNGDON, que tiene lugar en dos fases
branquial y otra postbranguial. Se forman d
red vascular preexistente que recibe sendos ".ur'
de las aortas ventral (ascendente) vy dorsal (deses
dente ).

Estos arcos no existen nunca simultdneament
sino que los unos se atrofian mientras s estan des
arrollando otros.

Los arcos primero, s¢ 1ido y quinto desaparece
por completo. El tercem form irda la porcion inicia

de la earotida interna (arco carotideo). El enarto ‘.:-
quierdo da lugar al arco adrtico, el cuarte derech

clavia del mismo lado (aorta ascendente derecia
El sexto arco es el arco pulmonar: da una pequ

rama a cada lado (arteria pulmonar) y el resto &
atrofia a la derecha, pero persiste a la izquierda for
mando el duectus (fig. 7).

te de las aortas descendentes comprendidas enir
aparece.

. . . . . .D
persistido ambos arcos cuartos. Distinguimos o

tin perfectamente desarrollados. Segiin EpW ARDS ¥
KIRKLIN los dos arcos pueden ser igual
arco puede ser mas pequeiio e incluso atrésico,
cual tiene

tico izquierdo (o derecho) con persistencia d¢ @

la raiz heterolateral ha quedado ruluclda al
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4. EI tronco pulmonar queda cabalgand,

31& n
El complejo pertenece a la serie E (particigy dea

gridy

X. ANOMALIAS DE LOS ARCOS.

EmBrIoLOGIA.—El tronco arterial se divide ey -

it

Al final de la segunda semana se forman a cad

a la subeclavia derecha; de este modo la cardl 1'd"
primitiva izquierda queda naciendo aisladamente ( del
arco, mientras que la derecha se fusiona con la sub-

1

Se conoce con el nombre de raiz adrtica a la par
el nacimiento de la subclavia y la fusion de am has
aortas. Normalmente la raiz aoértica derecha des

1. Arco abrtico doble—FEn esta anomalia hal

DoNzELOT ' los siguientes tipos (fig. 7):
1. Tipo simétrico.—Arcos y raices aorticos &

es o bien Un

El t!uclﬂ‘

un gran interés quirtrgico.
puede ser derechu izquierdo o doble 5

2. Tipo circunflejo.—Es en realidad un arco ® 3

- . . . 5 f1enie
raiz acrtica derecha (o izquierda), que S€ emf-\r-t!
horizontalmente hasta llegar a la raiz homolal
del arco. b

3. Tipo diverticular.——Forma parcial del antdentf
m
ticulo (conocido en la literatura como “rajz 0€
KIN" 178, del que nace la subelavia 175,
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sbclavia aberrante.—Esta anomalia consis-
2. f’f‘ 10 en el nacimiento de la subclavia hetero-
{e..._] a.l arco, como ultima rama del mismo y, por
atera ar.o,
" to. homolateralmente. I
Lag' 'iendo la clasificacion de EDWARDS '*" hay un
o * , i ’
_,_1_.,du subelavia izquierda aberrante con arco aor-
o derecim v otro de subclavia derecha con arco
1 je:do rfig" ]). Cada uno de ellos puede darse con
Zq U 3 A
.l{n'\-llll'i homo o heterola teral.

Fig, 8—1, Subclavia derecha aberrante con ductus homola-

teral al arco adrtico. 1I, Subelavia izquierda aberrante con

fductus heterolateral al arco, IIT, Innominada anOomala con

fuctus homolateral al arco, 1V, Cardtida izquierda anémaln
con ductus heterolateral al arco

La anomalia fué descrita por HUNAULT en 1735. La
arteria aberrante pasa delante de la traquea en el
6 por 100, entre triquea y es6fago en el 14 por 100,
Y & retroesofigica en el 80 por 100 restante, produ-
:?Illi?;l(?ogsne_r:‘dmem‘e compresion esofégica y, a veces,
ciuso deficiente Irrigacion de este organo y atro-
'a consiguiente. 14, 41, 177 179 180, .

176 18

ai-rtef:i;;qmi.mufu anomala. E.,n este caso ', 1%,
L"lCILIierda :_‘mommadn (derecha si e! arco es izquierdo,
debiendg régs.de“’“hﬂl nace la ultlma rama del arco,
al dirigipge qf‘:‘.r lgf SUP't‘I"flCl(‘ anterior fle la traquea
Se debe (£ apex toracico correspondiente.
10 y aortg asf'a Sd] a falta de desarrollo de arco cuar-
€on pergigt L-l,l ente het_emlﬂterales al arco aortico,
Stencia de la raiz de ese lado.

4 Aortq »
€0 derech i

troesofdgica.—Cuando un arco adrti-
n(: (0 lzquierdo) se combina con una aorta
¢ 1zquierda (o derecha) el segmento aérti-

CARDIOPATIAS CONGENITAS 207

co que los une (raiz) se coloca detras del es6fago, que
resulta asi comprimido #t, 178, 181 152

Se distinguen tres tipos:

Tipo 1. Puro.

Tipo II. La desviacién es producida por un ductus
heterolateral al arco adrtico.

Tipo III. La desviacién se debe a que tira de ella
una arteria subclavia heterolateral que nace de un
diverticulo de Arkin.

5. Agenesia del cayado adrtico.—Consiste en una
interrupeién completa del arco adrtico entre la sub-
clavia izquierda y el ductus, que es permeable y se
continlia con la aorta descendente !, MARSTON *** dis-
tingue la tipica agenesia istmica, de la agenesia del
arco medio, en la que la subclavia izquierda pasa a
nacer del ductus (fig. 9).

Para la explicacién de esta anomalia Taussic de-
fiende la teoria de ConcbonN (1922). Segin ésta, la
division de la sangre en corriente superior e inferior
ocurre entre los arcos tercero y cuarto, al tiempo que
el corazon esta descendiendo a su posicion normal. Si
el corazon baja un milimetro mas, la divisién ocurre
entre los arcos cuarto y sexto, quedando permeable
el ductus, a través del cual pasa la corriente inferior.

6. Coartacion aortica istmica. — En esta anoma-
lia !, %, ' la aorta estid 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).

Fig. 9.—I1, Agenesia istmica. 1I, Agenesia del cayado 111,
Coartacién aortica 1stmica. IV, Coartacidn adrtica yuxia-
ductal,
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7. Coartacion adrtica yuxtaductal.—En esta ano-
malia existe una constriccién localizada justamente
por debajo del ductus, rara vez por encima de él. Ge-
neralmente el ductus estia cerrado, pero puede, a ve-
ces, estar abierto ',

En la cara interna de la aorta existe en el punto
coartado un diafragma con una pequena perforacion.
Distalmente hay una placa fibrosa que sobresale del
endocardio; es una lesion de “jet” (EDWARDS '*7).
Ademas, en la zona coartada hay un engrosamiento
avascular de la intima, constituido por colagena, elas-
tina y algunas células lisas; su estructura laminada
indica que se ha ido formando progresivamente '*.

Suelen existir anomalias de la regién aortica: val-
vula bictispide, estenosis o insuficiencia adrtica 7, 155,
187 188 Se han descrito también ' aneurismas miliares

ﬁg
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15 Marg, tg

3. Teoria eskodaica ', '*%, Fua Graramg qui
sidero primero en 1841 el papel del duetus, SK;n con.
plié posteriormente la hipotesis: la ‘foartacic}nm 8
beria a la presencia de tejido ductal en la [}osef!'&
adyacente de la aorta; al cerrarse el duetyg Ty
trecharia la aorta por retraccion de este tEji'dzew

4. Teoria de FRIEDBERG '*.—En la vida fetal t;l
co aortico hasta el ductus y la aorta descenge >
dos unidades funcionalmente independientes.
mera recibe sangre del ventriculo izquierdo, |3
da del derecho, a través del ductus. Al nacey est
dos unidades se fusionan, como consecuencia }iei 13-5
cremento de presion en la primera unidad, a] aum;E:
tar el flujo aortico. Si existe un defecto aértieg e
impide este incremento de presion, la fusion de g,
bas unidades es defectuosa. Avala esta teorig Js fr;--

nte gy
Lapi.

Segun.

Fig. 10.—Enfermedad de FraenNTzEL: Teoria de la asimetria pulmonar, I, Desarrollo normal del sexto arco (predominio

izquierdo). A, Segmento pulmonar izquierdo. B, Segmento pulmonar derecho, C, Segmento ductal izquierdo, D, Seg-

mento ductal derecho. 1, Tronco pulmonar. 2, Arteria pulmonar. 3, Aoria descendente, 1l, Agenesia de la pulmona

derecha (ductus doble con predominio izquierdo). III, Agenesia de la pulmonar derecha (ductus doble con predomini
derecho),

de los peguefios vasos cerebrales del circulo de Willis.

Uno de los rasgos anatémicos mas caracteristicos
es el establecimiento de circulacion colateral, que se
desarrolla *:

1. En el apex del torax:

a) En el segundo espacio intercostal se establece
una anastomosis entre la intercostal superior, rama
de la subclavia y la primera intercostal acrtica.

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

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

3. Anastomosis entre la arteria mamaria inter-
na, rama de la subeclavia, con la epigastrica inferior,
rama de la iliaca externa y con las cuarta, quinta y
sexta intercostales posteriores,

EbpwARDS ha trazado en el libro de GouLp * una com-
pleja clasificacion, segtin que el ductus esté cerrado
o permeable, en este caso sea proximal o distal a la
coartacion y segiin que exista o no ecirculacién cola-
teral.

Se han propuesto varias teorias anatdémicas para
explicar la coartacion:

1. Teorias de RayNaup (1829) y ROKITANSKY

(1844 ), para quienes la anomalia se deberia a mala
fusién de las aortas ventral y dorsal '%%,

2. Teoria de LORIGA (1887), que pensaba en un de-
fecto de la aorta izquierda entre los arcos cuarto y
sexto 187,

cuente existencia de defectos aoérticos, como mis arrk
ba dijimos 57, 5%,

Taussic ha ideado una teoria para explicar el dé:
arrollo de circulacién colateral en el tipo adulto de
coartacion y su falta en el tipo infantil: segtin ella s
circulacion eolateral solo se desarrolla si durante
vida fetal es ya necesaria. En el tipo adulto la sar
gre recibida por las extremidades inferiores €s i
insuficiente durante la vida fetal, porque el ductis
est4d empezando a obliterarse, cosa que no ocurré &
el tipo infantil ?,

8. Ductus arteriosus permeable—El ductus aflif"
riosus permeable se extiende 15, 140, 191,102, %%, 1%, ©4
196 197 desde la pulmonar, junto a su bifurcacion, ha*
ta la aorta, justamente por debajo del origen d¢ ¥
subelavia izquierda. Forma, generalmente, un mde
cilindrico de calibre variable y de longitud menot i
1 em., que tiene, a veces, una membrana ipcc_)mplfn
en su extremo pulmonar, Su estructura es gimilar
de las arterias musculares 77, o

El ductus deriva del sexto arco aértico izque t‘
Después del nacimiento se atrofia pmgf‘eswamm.]e:
empezando por el extremo pulmonar, hasta CO“"N.
tirse en un cordon fibroso, el “ligamentum arter
sum”. El cierre puede deberse a la disminuci® o
presion en su interior (teoria de KLoTZ) 0 al aum
to de la oxiemia (teoria de KENNEDY y CLARK):

T

9. Anerisma ductal.—La lesién usual €5 trﬂ“"'

un aneurisma redondo, situado cerca de su e

-

e ————— S S ——— T —
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46rtico, a veces con diseccion y ruptura de la pared,
v ocluido ;;mwr:q]mc-ntc-. }101“|"nagi_|}ns;_

* Normalmente s€ cierra primero el extremo PI!IT:IU-
del ductus. En un (I].I_E‘l’u:’-} en es;_tg;s {:0{1{1“_-1(,.“%

m: prza sanguinea produciria distension y dilatacién,
ll.;tt‘tllLliLICltir‘EIH.llt‘l :nu‘u’ri:;‘m:i.Is:‘:ioml'.trv que se retrase el
cierre del extremo aortico "

10, Coartacion pulmonar. Anmn?‘lia. desecrita por
QCHUMACKER ¥ Lurie en 1953, ha ’:-'-‘sldD denominada
asi por SONDERGAARD en 1954, mlentrns que Wi-
rpiams prefiere llamarla estenosis pulmonar post-
valvular. ‘ .

En la mayoria de los casos existe una estenosis

3 (M)

valvular asociada ’ ‘

Segiin la teoria eskodaica la anomalia se deberia
2 un mecanismo similar al de la coartacion adrtica:
el cierre del ductus retraeria la pulmonar. Para Wr-
LLIAMS '™ se deberia en cambio a formacioén defectuo-
sa del septo aortico.

11. Enfermedad de Fraentzel. Designamos con
este nombre a la ausencia de una arteria pulmonar,
en honor de FRAENTZEL, que la describio, por primera
vez, en 1868,

gi falta la pulmonar izquierda suele haber trastor-
nos bulbares diversos: Fallot, truncus, ete. 172, 2%, 242,
Si la que falta es la derecha la anomalia es pura o, a
lo sumo, tiene anomalias de los arcos *"', aunque en
un caso de STEINBERG *°%, coexistia con complejo de
Eisenmenger.

El pulmon afecto es pequeno y esta regado en to-
dos los casos por una rama anémala que nace de la
aorta y que ha sido interpretada como rama pulmo-
nar anémalamente implantada *™ o como due-
tus “%.

En el interesante caso de BARRET ** la arteria pul-
monar. sin ramas, se dirigia al hilio derecho, donde
terminaba abruptamente en un tabique dotado de pe-
quefias perforaciones y de estructura arterial. El pul-
mon derecho estaba atelectasico, el izquierdo estaba
regado por la rama anémala. La atelectasia se expli-
caria por la teoria de JAYKKA, para el que la erec-
cién capilar juega un importante papel en la expan-
sion pulmonar.

El arco adrtico suele ser contralateral al vaso ano-
malo 20,

Dejando aparte algunas teorias poco verosimi-
les *, como la de AmBRUS (1936), que pensaba nue
la arteria anomala era un arco quinto persistente,
0 la de MAIER (1954), para quien seria resultado de
la persistencia de comunicaciones entre la aorta dor-
sal y el plexo pulmonar, las opiniones estd muy di-
vididas en dos principales teorias: I
~a) Para McKmm y WIGLESWORTH ***, EMANUEL y
PATTINSON “, y ANDERSON y cols. *'7 el vaso anoma-
J_“ serla un ductus, permeable o no. Piensan estos
autores que la anomalia se explica por la asimetria
Idf‘“igl{:ilﬂqtl']ns pulmonares: Kl sexto arco se compone
F'l';inr;ql -,] (Itia un segmento distal o _{lu‘(.-m_l y otro
o Hf“'lgid; ]1],” mn‘n'n‘:': al principio es mmcl.rmq: pero
‘:Zfitii'(?rdql-- :‘}1 }101 cién ductal derecha se atrofia y la
Dillmom(f Nl-“lislllnsfm'm:l ('n‘dnctus. mientras que la
da, der;phf tlf(l‘m_'p:m_u. a formar parte de la arte-
Dlﬂmonm:- :‘l y la izquierda se incluye en el tronco
monar ﬁor “1“_'}111: f-?(‘_(.‘:-‘.LU resulta una :151m;:tr1:_1 pul-

ila l’l'rl‘tifjl 1t-f1101‘mnm del arco pulmonar 1_zqumrdo‘
tus dobley n tu.t(lnl del arco _cler?f:ho persiste {du_c-
Pulmonay {-] q‘u(.-;ja en comunicacicn con la arteria
poreién pmil_u 1a, '(1tr-:)f1andt)se en consecuencia la

imal de dicho arco derecho y dandose
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lugar al cuadro de agenesia de la pulmonar dere-
cha. La agenesia de la pulmonar izquierda se debe-
ria a predominio del arco pulmonar derecho en vez
del izquierdo, con persistencia de ambos ductus y
proceso especular del anterior. :

b) En cambio, para EDWARDS, SCHNEIDERMAN **!
y OrTs LLORCA ° la anomalia se deberia a una falta
de la emigracién 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 tinico (fig. 11), con lo que la pulmonar derecha que-

e Q;Q/i

Fig. 11.—Enfermedad de FRAENTZEL: Teoria de Epwarnps
Desarrollo normal. I1, Desarrollo anomalo. 1, Tronco pul
nar. 2, Arco sexto, 3, Aorta descendente, 4, Pulmonar iz-
quierda. 5, Septo truncal. 8, Ductus. (Segun SCHNEIDER-
MAN L)

da naciendo de la aorta. Si, ademds, hay un trastor-
no de la torsion del truncus, sera la rama izquierda
la que nacera de la aorta. Esta teoria explica por
qué en el caso de agenesia de la rama izquierda, ¥
no en el de la derecha, se suelen ver anomalias bul-
bares asociadas.

X]. ANOMALIiAS CORONARIAS.

EMBRIOLOGIA.—Primitivamente existe un plexo
capilar en el musculo cardiaco. Sobre el dia 14 de
la vida embrionaria se forman las yemas coronarias
(primero la izquierda), antes de formarse el septo
aodrtico. Estas yemas crecen invadiendo el plexo pri-
mitivo hasta formar el sistema coronario.
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Las malformaciones de este sistema son innmr}e-
rables 2, 208, 208 210 pepg s6lo unas pocas tienen sig-
nificaciéon clinica:

1. Sindrome de Bland-Withe-Garland.—Descrito
por ABRIKOSSOF en 1911, fué perfectamente estudia-
do por BLAND, WHITE y GARLAND posteriormente.

Consiste en el nacimiento de la coronaria izquier-
da en la pulmonar. Consecuentemente hay *'', %,
21.“‘ '.’I-I:

1. Dilatacion biventricular.

2. Hipertrofia de ventriculo izquierdo,

3. Fibrosis y calcificacién del misculo papilar
anterior izquierdo.

4. Fibroelastosis en el ventriculo izquierdo.

5. Necrosis subendocardica.

6. Establecimiento de numerosas anastomosis
entre ambas coronarias.

7. Sinusoides miocardicos persistentes.

8. Dilatacién de los vasos de THEBESIO y de
WEARN,

9. Engrosamiento de la intima de la coronaria
izquierda y de sus ramas.

10. Gran cardiomegalia.

El vaso anémalo es de pared delgada y parece ma-
croscopicamente una vena; histolégicamente es una
arteria con atrofia de la media #?, 24,

Se creia que la causa de las alteraciones anoxicas
seria el flujo de sangre venosa a través del vaso
andémalo. Pero EDWARDS y BURCHELL han visto re-
cientemente **° que el flujo en este vaso es desde
el corazon (proviniendo de las amplias anastomosis
intercoronarias) hasta la pulmonar, El ventriculo
izquierdo recibe asi sangre oxigenada, pero la pier-
de en seguida a través de esta verdadera fistula ar-
teriovenosa coronaria.

La anomalia parece deberse a defectuosa forma-
cién del septo adrtico.

2. Aneurisma coronario.—Descrito por Boucon
en 1812, fué FoRrBUS quien primero pensd en su po-
sible etiologia congénita *'*. Anatémicamente se
distinguen un tipo difuso, que afecta generalmente
a la coronaria derecha y que es siempre congénito
y otro localizado, afectando mas veces a la rama
izquierda y sélo a veces congénito *!7,

Segtlin la teoria de ForBus se deberian a incom-
pleto desarrollo de las tunicas vasculares.

3. Fistula coronaria.—Fué descrita por TREVOR
en 1911. El vaso anémalo puede desembocar en ven-
triculo izquierdo 25, produciendo entonces el efecto
de una insuficiencia adrtica: pero mas corriente-
mente lo hace en las cavidades derechas 215, 215 219
220 271 hien sea el seno coronario, la auricula, el ven-
triculo o la pulmonar, funcionando entonces como
verdadera fistula arteriovenosa,

Normalmente existen pequefias comunicaciones
arteriovenosas coronarias de hasta 170 micras, res-
to del primitivo plexo coronario y los vasos de THE-
BESIO, WEARN, etc., que desaguan en las cavidades
derechas. Una exageracion de estas comunicaciones
da lugar a la anomalia.

XTI. ANOMALfAS ARTERIALES.
1. Hipoplasia adrtica.—La aorta esti *' hipopla-

sica en todos sus segmentos, pero su situacion, ra-
mas y relaciones son normales, Sus paredes son elis-

18 mary,

ticas y delgadas por disminucion del eg
das sus tunicas.
Se debe a una deficiencia tréfica congénity

Pesor e &

2. Aneurisma de la aorta ascende
. ANCUry ! nte—La
. aoriy

se encuentra dilatada, con disminucién brusea e
calibre a la salida de la arteria Innominada & 8
orificio valvular suele ser gigante. B

3. Coartacion aortica atipica.—Existe up
coartacion localizada en la boeca de la subelayi iz
quierda ***, debido a una andmala insercién de est;
vaso.

En un segundo tipo la coartacion se localizg &
aorta toracica o abdominal, tipo descrito por SCHLES.
SINGER en 1R35 '.".!Z{l :.".“_

4. Fistula arteriovenosa,
tres tipos *!':

1. Aneurisma arteriovenoso, consistente ey i
existencia de ramas que enlazan la arteria conla Ve
na 225 3

2. Flebarterectasia o comunicaciones entre arte
riolas y vénulas **%,

3. Aneurisma cirsoideo: comunicaciones capils-
res entre arteriolas y vénulas.

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

- Se suelen distingyir

5. Hipoplasia pulmonar, En esta anomalia ls
pulmonar es hipoplasica y su calibre es un tercio de
lo normal *'. Se debe a deficiencia trofica,

6. Dilatacion idiopatica de la arteria pulmonar—
Se conoce con este nombre ' 4! una dilatacion sim-
ple de la arteria pulmonar y de sus ramas no de
bida a ninguna otra anomalia. Seria debida a disgre-
gacion de las tinicas.

7. Aneurisma pulmonar.—Esta localizado gene-
ralmente en el tronco. Se debe *! a turbacion trofica
parietal.

8. Estenosis pulmonar periférica.—Descrita por
MOLLER en 1953 consiste en la existencia de esteno-
sis Ginica o miultiple localizada en las ramas pulmo:
nares periféricas 227, 248,

9. Fistula pulmonar.—Similar a la del arbol mé
yor 220 230 231

10. Fistula aorto-pulmonar.—Consiste en la exis
tencia de una arteria anémala que pone en comunr
caciéon pulmonar y aorta a nivel mas o menos perl
férico #*2, La comunicacion puede ser tambien enEr?
cualquier arteria pulmonar con alguna rama del ar-
bol mayor a nivel pulmonar,

11. Pulmonar izquierda aberrante.—En esta ano-
malia la pulmonar izquierda cruza hacia la derect®
por delante del bronquio principal derecho, T?dea I%
traquea, comprime bronquio y triquea y, por fin m;
za posteriormente entre traquea y esofago, dirgle™
dose hacia el hilio izquierdo ***, Esto da lugar & "

presién traqueobronquial. o
a

Las arterias pulmonares se forman por l& y
fluencia de un brote pulmonar, yuxtahronqum]'
otro cardiaco, derivado del sexto arco. Norm
te ambos brotes izquierdos hallan su conexion
area hiliar del esbozo pulmonar izquierdo.
malia puede deberse a un retraso del crecin

almen-
entl

jento d!
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mo cardiaco de ]Ja pulmonar izquierda o a una
extre ion del extremo pulmonar. Al estar aste
““e'frélg caso mas desarrollado, se arquea por de-
f?ésode la triaquea, en espera del brote cardiaco,
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