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La atresia aodrtica es una de las mas raras
cardiopatias congénitas; segin MONIE ', MAR-
TENS, en 1890, recopil6 veintisiete casos de la li-
teratura, y desde entonces hasta su trabajo, pu-
blicado en 1950, se habian presentado otros vein-
tiséis casos mas. Algun otro caso ha sido des-
pués esporadicamente presentado *,’

Esta rareza de la atresia adrtica contrasta
vivamente con el incremento actual del numero
de casos de los otros tipos de cardiopatias con-
génitas que aparecen en la literatura.

Esta razon nos ha inducido a publicar un caso
de atresia aortica visto recientemente por nos-
otros, a pesar de que el estudio clinico fue muy
incompleto, lo cual, por otra parte, es tipico de
esta cardiopatia, dada la corta supervivencia de
sus portadores.

PRESENTACION DEL CASO.

El nifio en cuestion nacié en el Servicio del Pro-
fesor PARACHE GUILLEN, del Instituto Provincial de Obs-
tetricia y Ginecologia de Madrid, de primipara de vein-
Liséis afios. El parto fue normal y el nifio al nacer pre-
senté discreta cianosis, que no llamé atencién especial,
Pocas horas después, la cianosis increment6 progresi-
vamente, presentando ademds disnea y llanto débil, mu-
riendo a las ocho horas de vida sin que hubiera tiempo
de practicarle las exploraciones pertinentes,

Practicada la autopsia, las alteraciones se encontra-
ron localizadas en el corazén. El protocolo de autopsia,
realizada segin la téenica de LEV ", es el siguiente:

Pericardio normal, sin defectos. Localizada la coro-
naria descendente anterior se ve que queda situada a la
derecha del dpex, por lo que éste parece estar formado
por el ventriculo izquierdo.

Del corazén emanan dos troncos arteriales, uno gran-
de, anterior, y otro pequenio, posterior, unidos por un
grueso ductus. Es normal la entrada de venas sistémi-
cas y pulmonares en las correspondientes auriculas.

Se abre la auricula derecha, segun técnica de ViIr-
CHOW-ROKITANSKI #, dirigiendo una incisién desde un
punto entre ambas venas cavas hasta el anillo auriculo-
ventricular derecho. Se encuentra un limbo de la fosa
oval de configuracién normal: un seno coronario nor-
mal, con valvula de Thebesio normal, asi como la de
Estaquio. El endocardio presenta unas trabéculas car-
neas muy gruesas; el miocardio esta muy engrosado,
teniendo un grosor de 2.5 mm.; la cdmara auricular
estd muy dilatada.

El ventriculo derecho se corta, segin técnica de
MARJOLIN ®, haciendo una incisién en forma de V, cuya

primera rama corre a lo largo del margo acutus hastg
el dpex, v la segunda, desde alli hasta la valvula sig-
rth.u'ir:l La vélvula tricuspide es de configuracion e im-

plantacion normales. Igual lo son sus valvas, cuerdas
v miisculos papilares. En la cavidad del ventriculo de-
i-.-—.-l;u. se ve claramente la separacion entre sinus y co-
nus. La crista supraventricular esta claramente hiper-
trof , pero su configuracidén es normal, llamando so-
I.;. atencion la cortedad de su banda jeptal,
normal
ta v delante de la valva interna de la

lane
: que la parietal es tinica y de tamafo
» la en
', que llega a in

wrtar alguna cuerda en la mis-

1ectamen-

erias coronarias, tratandose, por lo tan-

1 ilmonar. Es grande v tiene la pared

Cara posterior nacen sucesivamente

dos vasos, uno inferior, de boca triang es la
arteria pulmonar derecha; otro, inmediatamente enci-

de boca « , Que es A0
Finalmente, en la caspide del 80)
t a en el cavado
os ia cavidad del ventriculo dere-
raventricularis, la valvula pulm

I tronco de la arteria pulmonar, el nacimiento ¢
dos ramas y el ductus arteriosus.

Se estudia a continuacién la auricula izquierda. Se
hace para ello la incisién de Kadletz a lo largo de la
uniéon de auricula y orejuela ®. La auricula izquierda es
mucho méds pequefia que la derecha, teniendo su pared
un grosor de 1,5 mm. El foramen oval es permeable,

Fig. 1.—1. Ventriculo derecho, 2, Crista supraventricularis.

3. Valvula pulmonar, 4, Arteria pulmonar, 5 v 6. Ramas de

la_pulmonar. 7. Estilete que va de la aorta a la pulmonar
a través del ductus arteriosus,
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pero su valvula estd perfectamente formada, depen-
diendo la permeabilidad de la gran dilatacion de la au-
ricula derecha. La valvula mitral esta hipoplasica, te-
niendo 1,5 mm. de luz.

Se corta el ventriculo izquierdo, seetin técnica de MAR-
JOLIN ¥, desde la vilvula mitral al apex, v desde alli, a
la tedrica salida de la aorta. El ventriculo izquierdo
aparece formado por dos pequefiisimas camaras, la pri-
mera de las cuales estd separada de la auricula izquier-
da por una rudimentaria valvula mitral, que, no obs-
tante, esta perfectamente formada, teniendo dos dimi-
nutas valvas, cada una con tres o cuatro cuerdas de
unos 3 mm. de longitud; la segunda cdmara estd situa-
da delante de la valva mitral anterior y en relacién de
vecindad (por detrds) de la valva interma de la trietis-
pide, terminando en un fondo de saco ciego; esta diri-
gida hacia arriba, a la izquierda y hacia adelante, te
niendo una longitud de unos 4 mm.

En la figura 2 vemos la hipopldsica vilvula mitral 3
el rudimentario ventriculo izquierdo. Este estd surcado
por dos pequeios y rudimentarios musculos papilares.

Fig. 2,—1. Ventriculo izquierdo. 2. Valvula mitral, 3 Rsti-
lete que va de la aurleula izgquierda a la derecha a través
del foramen ovale. 4, Ventriculo derecho

Encima exactamente del fondo de saco ciego que for-
ma la rudimentaria cdimara de salida: del ventriculo iz-
quierdo, se halla colocada la aorta, que se presenta
como un pequefio tronco arterial de unos tres milime-
tros de diametro, terminando por abajo en un tabique
ciego totalmente imperforado. De este fondo de saco
nacen los ostia coronarios del siguiente modo:

De su parte anteroderecha nacen sucesivamente tres
ostia, el mas anterior de los cuales se contintia con la
rama descendente anterior, la cual llega hasta unos
5 mm, de la punta; el segundo se continia con la rama
anterior; el tercero, con la rama obtusa. Estos tres va-
50s riegan exclusivamente ventriculo derecho.

En la parte posterior hay otro ostium muy grande,
Gue se contintia con la rama descendente posterior, la
cual llega hasta unos 15 mm. de la punta,

El tronco de la aorta se continia hacia arriba, con-
fluyendo con el ductus para dar un cayado aértico de
anchura normal y de ramas asimismo normales,

En resumen: Atresia a6rtica con hipoplasia mitral y
de ventriculo izquierdo. Pequefia dextrorrotacién de los
Brandes vasos, por la situacién relativa de las valvas
Pulmonares y de los ostia coronarios. Nacimiento sepa-
rado de las tres ramas principales de la coronaria iz-

NOTAS CLINICAS

S
b
i

quierda. Foramen ovale permeable. Hipertrofia de ca-
vidades derechas. Dilatacién del tronco y las ramas de
la arteria pulmonar. Ductus arteriosus persistente.

DISCUSION.

Rasgos anatémicos. — Tenemos que discutir
los siguientes rasgos de nuestro caso: 1) Atre-
sia adrtica. 2) Hipoplasia mitral y de corazon
izquierdo. 3) Fersistencia del ductus. 4) Dextro-
rrotacién truncal. 5) Integridad del séptum in-
terventricular. 6) Foramen ovale permeable.
7) Ostia coronarios,

1. Atresia adrtica.—Al parecer ', el primet
caso de la literatura con estudio completo fus
el de ZIFGENSPECK, en 1888. Clasicamente se han
estudiado juntamente los casos con atresia adr-
tica y los con hipoplasia de dicha valvula por es-
tenosis extrema *’. Nuestro caso presentaba
atresia acrtica completa.

2. Hipoplasia mitral y de corazén izquier-
do.—En la mitad de los casos de la literatura,
a mitral estaba hipoplasica *, 7, estando
estenética en la otra mitad aproximadamen-
te®, 7, #, #1, siendo en este caso dificil precisar
cual de las anomalias fue la primaria. En todo
caso, el ventriculo izquierdo permanece atré-
tico, no existiendo sino una pequefia camara
rudimentaria. No okstante, en nuestro caso es-
taba perfectamente marcado el dibujo de la val-
vitla mitral y de su aparato muscular.

3. Persistencia del ductus permeable.—La
Fermeabilidad del ductus arteriosus es practica-
mente rasgo integrante de la anomalia. Su pa-
vel es mantener la perfusién retrégrada de las
coronarias y la anterégrada de las ramas del
cayado adrtico.

4.. Dextrorrotacién truncal.—Ya dijimos que
existia en nuestro caso un pequefio grado de
dextrorrotacion de los grandes vasos, puesto
que las valvas de la pulmonar estan en situacion
anteroderecha, posteroderecha e izquierda, y que
los orificios de las coronarias ocupan una posi-
cion anteroderecha y posterior, la izquierda v la
derecha respectivamente. Esto podia ser debido
a la existencia de una transposicién parcial *, *,
. Pero en las transposiciones parciales, bien de
primero o de segundo grado ', **, existen siem-
pre anomalias de la crista supraventricularis y
de la distribuciéon de las ramas de las arterias
coronarias, a mas de comunicacién interven-
tricular. En este caso ninguno de estos rasgos
estaba presente, por lo que la dextrorrotacion
debe mas bien interpretarse como anomalia po-
sicional consecutiva a la gran hipertrofia del
ventriculo derecho.

5. Integridad del tabique interventricular.—
La mitad de los casos de la literatura lo tenian
integro; la otra mitad, defectuoso, permitiendo
entonces la libre comunicacion entre los dos
ventriculos.

Es posible que en el cuadro anatéomico de la
atresia adrtica se incluyan varias entidades dis-
tintas y la integridad o no del séptum interven-
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tricular seria rasgo diferen_cial c'rltrp‘ellgﬁ. I\lz{ls
abajo hablaremos de la posible significacion pa-
togénica de este rasgo. ‘

6. Foramen ovale permeable.—En casl to_—
dos los casos de la literatura estaba permeable
el foramen ovale. En el nuestro, su aparato val-
vular estaba perfectamente desarrollado; pero,
dada la dilataciéon de la auricula derecha, era
insuficiente en ambas direcciones. I~~, sabido
que, dada la especial situacién de la valvula l.l.L'I
foramen ovale, el cortocircuito a su traves, en
el caso de que permanezca 1‘01'mgablg. solo se
puede hacer en direceion dm'e-:-lm-lz:1111:_-n|a_1. es-
tando normalmente impedido dicho cortocircui-
to por la mayor presion existente en a_l.nri:'-ulzl iz-
quierda, en relacion con la derecha . No ul;::;-
tante, la elevacion de la presion atrial derecha

Fig. 3.—Esquema anatomico del caso (B), en comparacior

con la estructura normal (A),

o la dilatacion auricular pueden hacer incompe-
tente una valvula normalmente formada (sindro-
me de Bard-Curtillet),

Asi, en la atresia aértica, el foramen ovale
funciona en direccion izquierda-derecha, permi-
tiendo el vaciamiento de la sangre, que no tiene
salida hacia la aorta.

7. Ostia coronarios.—Como méas arriba diji-
mos, en nuestro caso nacian independientemen-
te las tres ramas mayores de la coronaria iz-
quierda. Esta es una anomalia coronaria rara.
ALEXANDER cita ' diecinueve anomalias corona-
rias distintas en cincuenta y cuatro casos, pero
no encontré6 ésta. No obstante, en uno de sus ti-
pos, la circunfleja izquierda nacia independien-
temente de la coronaria izquierda, aunque en el
seno derecho en vez del izquierdo, siendo esta
anomalia bastante frecuente, puesto que la en-
contrd en cinco de los cincuenta y cuatro casos;
en otros cuatro casos, la circunfleja nacia di-
rectamente de la coronaria derecha.

Estas anomalias son distintas de la andmala
distribucion de las ramas coronarias hallada por
LEV "' en los casos con transposiciones parcia-
les o incompletas.

En veinte casos de atresia aértica de la litera-
tura se estudiaron las arterias coronarias, Se
encontraron anormales en cinco ', habiendo en
uno de ellos tres en vez de dog coronarias, no es-
pecificindose cual era la rama independiente.

i
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En la figura 3 hemos representado esquema-
ticamente rasgos anatomicos de nuestrg
€aso.

los

Patogenia.—No vamos a repetir aqui el pro-
ceso de formaciéon de las valvulas sigmoideas,
que hemos resumido recientemente en otro lu-
gar
" Las teorias invocadas para la explicacion de
esta anomalia son:

a) Teoria hemodinamica de LEV ', — L.
anomalia seria consecutiva a la existencia de
un pequeno flujo fetal derecha-izquierda a tra-
veés del foramen ovale o de un gran ductus, que
favoreceria el facil paso de sangre desde la pul-
monar a la aorta en el feto. Asi, el corazon iz-
quierdo quedaria sin sangre y se atrofiaria.

El papel del flujo sanguineo en la morfogéne-
sis cardiaca, del que ya hablara SPITZER, ha
sido recordado recientemente por FoXoN *, qus
habla de la similitud entre las corrientes san-
guineas intracardiacas y la fuerza erosiva de las
corrientes de agua que fluyen en un rio. Parecs
que estas corrientes juegan un papel en la for-
macién de los septos, aunque no del auricular,
el cual seria de formacion puramente genitica,
sin influencia ambiental. También jugaria el
principal papel en la evolucion ulterior de los
arcos del sistema adrtico, tanto ontogénicamen-
te (regresion de los distintos arcos al descender
el corazén al térax) como filogénicamente (el
hecho de que aves y reptiles tengan arco aortico
derecho, mientras que los mamiferos lo tienen
izquierdo, se explica porque en el periodo carbo-
nifero los reptiles se dividieron en dos grupos:
uno de ellos, en el cual la sangre oxigenada ex-
pulsada por el lado izquierdo de su parcialmen-
te dividido ventriculo iba principalmente hacia
los arcos izquierdos, lo cual dio lugar a la des-
aparicion del arco derecho y persistencia sdlo
del izquierdo, originindose de este grupo los
mamiferos de hoy, no quedando supervivientes
reptiles; en el segundo grupo, la sangre iba fun-
damentalmente hacia el arco aértico derecho, lo
que dio lugar a la desaparicién (aves) o menor
funcionamiento (reptiles actuales) del arco iz-
quierdo.

Otro hecho mas a favor de las teorias hemo-
dinamicas en la morfogénesis cardiaca es la fre-
cuente coexistencia de estenosis adrtica en la
coartacion aortica, que ha dado lugar a que
FRIEDBERG * crea que la coartacion se produce

por falta de flujo en el segmento adértico pre-
ductal.

b) Teoria de MENCKEBERG. — Se deberia la
anomalia a una particién desigual del truncus a
expensas de la aorta. En contra de esta teoria
va la no existencia de comunicacién interven-
tricular y de anomalias de la crista supraven-
tricularis, asi como de la distribucién de las
arterias coronarias, que serian rasgos acompa-
nantes de las particiones desiguales del primiti-
vo truncus % 4, *1, %, También va en contra el he-
cho de que la aorta esté permeable y no exista el
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llamado truncus solitarius pulmonalis *, ', **. No
obstante, tal vez los casos con comunicacion in-
terventricular tengan esta explicacién.

¢) Teoria de SHANER.—La anomalia se pro-
duciria por excesivo crecimiento de la almoha-
dilla auriculoventricular ventral, que comprimi-
ria las almohadillas adérticas ', aunque esta
teoria explicaria méas bien los casos de atresia
pulmonar * que los de aortica. Tal vez este me-
canismo cuente para algunos de los casos con
doble atresia y la mitral fuera la primaria,

Respecto a la causa primera de la anomalia
en cuestion, sabemos hoy dia que en la patoge-
nia de las cardiopatias congénitas intervienen
factores genéticos y ambientales. A favor del
rapel de los primeros, en la atresia adrtica, esta
el hecho de que BREKKE * haya presentado dos
sasos en la misma familia, dato que tiene gran
valor, pensando en el corto niimero de casos que
hay publicados en la literatura. Puede ser, por
tanto, una anomalia predominantemente gené-
tica. Debemos recordar aqui que otra anomalia
muy relacionada, la estenosis pulmonar, se con-
sidera hoy dia como de fuerte predominio gena-
tico 8, #,

Entre los factores ambientales, los que mas
nos interesan son tal vez la necrosis ¥ y la hiper-
oxigenacion *. El primero puede ser responsable
de la regresion de estructuras ya formadas, qui-
tando asi importancia al “teratogenestischer
Terminationspunkt” (ultimo estadio en el que
una determinada anomalia deberia estar forma-
da). El segundo es responsable de hipertrofias
y estenosis, y, en general, de anomalias por obs-
truccion de flujo. No obstante, con ninguno de
estos procedimientos se han producido atresias
aorticas ®, “.

Los otros factores ambientales, como las ca-
rencias vitaminicas ', **, o los infectivos, deben
tener escaso papel en la determinacion de esta
anomalia.

Clinica. — Vamos a discutirla brevemente,
puesto que en nuestro caso, como en la mayoria
de los existentes en la literatura, la temprana
muerte impidié la observacion clinica completa
del enfermo. Los tinicos rasgos que el nuestro
presentaba eran cianosis y disnea intensas.

La anomalia es mas frecuente en el sexo mas-
tulino, en proporcion de 2 : 1. La media de vida,
segtin los datos de la literatura, es de 3,5 dias .
La clinica, cianosis y disnea desde el nacimien-
to 2, 15 16 20 0 T, guscultacion revela, en algu-
nos casos, un soplo sistolico apical, no teniendo
soplos el resto.

il ECG suele dar ', '*, *! taquicardia sinusal,
hipertrofia auricular derecha, desviacion axil
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derecha (aunque el caso de SOLOFF * tenia des-
viacicn axil izquierda) e hipertrofia ventricular
derecha. Se ha visto también que puede dar sig-
nos de anoxia coronaria, por dificultad de per-
fusion coronaria, similares a los del sindrome
de BLAND-WHITE-GARLAND, con el que ademas
coincidia en uno de los casos de la literatura **,

A rayos X se evidencia una gran dilatacion
del cono de la pulmonar y de las cavidades de-
rechas, cayendo en posicién frontal el borde iz-
guierdo de la silueta recto desde el cono hasta
la punta '* y estando la base cardiaca ancha por
dilatacion de la eava superior “'.

Clasificacicn—Dijimos mas arriba que posi-
blemente, bajo el encakezamiento comin de atre-
sia adrtica se estudian varias anomalias distin-
tas. Nos parece que podria ensayarse la. siguien-
te clasificacion:

Tipo I.—Atresia adrtica primitiva (o esteno-
sis) con consecutiva hipoplasia del ventriculo
izquierdo y de la mitral.

Tipo II.—Atresia mitral primitiva con conse-
cutiva hipoplasia del ventriculo izquierdo y atre-
sia adrtica.

Tipo III.—Atresia o estenosis de ambas val-
vulas con comunicacion interventricular.

Tipo IV.—Truncus solitarius pulmonalis.

El tipo I se explicaria por la teoria de LEv; el
II, por la de SHANER; el III, por la de MONCKE-
BERG, el IV, por particiéon extrema del truncus,
a expensas de la aorta (teoria de Cruz?, 1),
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