CAPITULO

DESARROLLO DEL SISTEMA
CARDIOVASCULAR

Manuel Arteaga Martinez, Isabel Garcia Pelaez y Concepcion Sanchez Gomez

@) osJenvos

.

(4
INTRODUCCION

El corazén, 6rgano central del sistema circulatorio, es el encargado de impulsar la sangre a
todo el cuerpo a través de los vasos sanguineos. Esta importante funcién cardiaca comienza
muy pronto en la vida prenatal y concluye cuando el organismo muere. Es ficil entender que
una alteracién del corazdn traiga importantes trastornos a todos los tejidos del cuerpo que ne-
cesitan para su desarrollo de un adecuado aporte sanguineo que les permita el intercambio de
gases, nutrientes, metabolitos, etcétera. Las enfermedades adquiridas del corazén constituyen
una de las principales causas de morbilidad y mortalidad en la poblacién adulta, mientras que
los defectos congénitos del corazoén, o cardiopatias congénitas, pueden ser considerados, por
su frecuencia y gravedad, como algunos de los mas importantes errores de la morfogénesis en
el humano (véase Cardiopatias congénitas).

El corazén es un musculo hueco que actia como una bomba aspirante e impelente de la san-
gre. Su pared consta de tres capas principales: el endocardio, la capa interna, en contacto directo
con la sangre; el miocardio, la capa intermedia, que es la capa muscular o contréctil; y el epicar-
dio, o capa visceral del pericardio, la capa externa. Estd situado en el térax entre los pulmones y el
esternon, justo encima del diafragma; esté envuelto por una capa de tejido fibroso: el pericardio
parietal, que lo separa de las estructuras vecinas, le sirve de proteccion y le ofrece libertad en sus
movimientos de contraccién y relajacion.

Identificar e integrar los procesos que ocurren durante la formacién del corazén y los grandes vasos, ubi-
cando los cambios morfolégicos y moleculares acontecidos que le permitan identificar los procesos vy el
momento en el que se pueden originar alteraciones.

Comprender las repercusiones de las cardiopatias congénitas y el manejo medicoquirlrgico de los po-
cienfes que las presentan.
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SECCION 2 + Organogénesis

En el humano, el corazén estd formado por cuatro cavida-
des: dos atrios (derecho e izquierdo, en la clinica tradicional-
mente conocidos como auriculas) y dos ventriculos (derecho
e izquierdo); los atrios y los ventriculos estdn separados por
un esqueleto fibroso que sirve de insercion para las fibras
miocérdicas atriales y ventriculares y que sostiene a las val-
vas atrioventriculares que regulan el paso de la sangre de los
atrios a los ventriculos: las valvas triciispide y mitral. Com-
pletan el esqueleto fibroso dos anillos mas, que dan insercién a
las valvas que controlan el paso de la sangre de los ventriculos
a las grandes arterias: las valvas pulmonar y aértica.

Separando las cavidades derechas de las izquierdas se en-
cuentran tres tabiques o septos: el tabique interatrial, que
separa a los atrios entre si, el tabique interventricular,
que divide al ventriculo derecho del ventriculo izquierdo,
y el tabique atrioventricular, que separa al atrio derecho
del ventriculo izquierdo. La finalidad de estos tres tabiques en
conjunto es separar la sangre venosa o desoxigenada que circu-
la por las cavidades derechas, de la sangre arterial u oxigenada
que va por las cavidades izquierdas.

Al corazon le llega la sangre a través de diversas grandes
venas. Al atrio derecho desembocan la vena cava superior
y la vena cava inferior, que transportan la sangre venosa o
desoxigenada procedente de la mitad superior y de la mitad
inferior del cuerpo, respectivamente; también a este atrio des-
emboca el seno coronario con la sangre venosa que utilizé el
corazdn para su propia irrigacion. A su vez, al atrio izquierdo
desembocan cuatro venas pulmonares, que llevan la sangre
arterial u oxigenada procedente de los pulmones, donde ha
ocurrido su oxigenacidn.

Una vez que circula la sangre por las cavidades del corazén,
sale de éste a través de dos grandes arterias: el tronco pulmo-
nar, que emerge del ventriculo derecho y que conduce la sangre
venosa a su proceso de oxigenacion en los pulmones; y la aorta,
que surge del ventriculo izquierdo y que lleva la sangre arterial
u oxigenada para su distribucién a todo el cuerpo. A la entrada
de estas dos grandes arterias se encuentran las valvas arteria-
les pulmonar y adrtica, mencionadas antes, que permiten que
la sangre pase de los ventriculos a las arterias y que impiden su
retorno en direccion inversa.

Completan la arquitectura del corazén dos subsistemas: el
coronario y el de conduccion. El sistema coronario es el encar-
gado de llevar la irrigacién propia del corazén, inicidndose con
la emergencia de las arterias coronarias derecha e izquierda,
que surgen de la aorta a nivel de la valva adrtica, y terminando
en el atrio derecho en el seno coronario, al cual desembocan
las diferentes venas coronarias. El sistema de conduccion es el
encargado de llevar de manera eficiente y ordenada los impul-
sos eléctricos que producen la contraccion del muasculo cardia-
co; los impulsos se generan en el nodo sinusal (o marcapasos
del corazén), situado en la unién de la vena cava superior con el
atrio derecho, y de ahi se propagan al nodo atrioventricular, al
haz penetrante atrioventricular (haz de His), a las ramas de-
recha e izquierda y finalmente a las fibras de Purkinje.

En el humano, la morfogénesis cardiaca ocurre entre la
tercera y sexta semana del desarrollo intrauterino. El siste-
ma cardiovascular es el primero en alcanzar una madurez

funcional durante el desarrollo embrionario, madurez que
continuard, en algunos aspectos, hasta después del nacimien-
to. Evoluciona fundamentalmente a partir de la lamina es-
placnica del mesodermo lateral, y recibe una contribucién
importante de células de las crestas neurales y una considera-
ble induccién del endodermo en sus etapas iniciales. Aunque
los eventos morfogenéticos que se describen en los diferentes
apartados de este capitulo estdn intimamente relacionados en
el espacio y el tiempo, para facilitar su comprensién, hasta
donde ha sido posible, se describe separadamente el desarro-
llo embrionario de los diferentes segmentos y estructuras de
unidn del corazdn, y se ha intentado dar una correlacién cro-
noldgica de dichos eventos.

Cardiopatias congénitas

Se considera cardiopatia congénita a cualquier alteracién mor-
foldgica o funcional del corazén o de los grandes vasos (arte-
rias o venas) presente en el momento del nacimiento. Pueden
manifestarse en el periodo neonatal o hacerlo meses o incluso
anos después del nacimiento.

La frecuencia estimada de las cardiopatias congénitas es
de 8 por cada 1000 recién nacidos vivos; de ellos, mas o me-
nos la mitad mueren durante el primer afo si no son tratados,
y la mayoria de estas muertes acontecen en el periodo de re-
cién nacido. Aproximadamente tres cuartas partes o mas de
los ninos que mueren son susceptibles de tratamiento quirtr-
gico correctivo o paliativo. En general se les considera como
alteraciones de etiologia multifactorial, y pueden presentar-
se como defectos aislados o asocidndose con otros defectos
—cardfacos o extracardiacos—, asi como con alteraciones ge-
néticas o cromosdémicas, formando sindromes polimalfor-
mativos. De igual manera, las cardiopatias congénitas se han
asociado con agentes teratégenos como el virus de la rubéo-
la, la ingestién de litio o la deficiencia de acido félico, entre
otros. Mediante técnicas de diagndstico prenatal pueden de-
tectarse desde la etapa intrauterina, aunque su diagndstico
generalmente se hace después del nacimiento, incluso meses
o afios después de nacer. Se deben a un trastorno en la mor-
fogénesis del corazén, por lo general durante el periodo de
organogénesis, comprometiendo la funcién del sistema car-
diovascular —antes, durante o después del nacimiento—, por
lo cual repercuten en el funcionamiento y desarrollo del resto
del organismo. En México se calcula que, en todo el pais, cada
ano nacen mas de 20 000 nifios con alguna cardiopatia congé-
nita, por lo que debe ser considerada como un problema fre-
cuente y grave de salud publica.

La mayoria de las cardiopatias congénitas se toleran bien du-
rante la vida prenatal, pero cuando el feto se separa de la madre
en el momento del nacimiento, pueden provocar alteraciones
funcionales importantes para el recién nacido que afecten su
desarrollo posnatal e incluso lo lleven a la muerte. Los rdpidos
avances de la cirugia cardiovascular permiten en la actualidad
beneficiar a estos pacientes con cirugia paliativa, correctiva e in-
cluso con trasplante cardiaco.




ETAPA PRECARDIOGENICA

Durante esta etapa se forman las dreas cardiacas, que se fu-
sionan y constituyen la herradura cardiogénica. En esfas dreas
cardiacas se inicia la regulacion molecular para la diferencio-
cion de los cardiomiocitos. Estudios recientes han demostrado
que en esta etapa existen dos campos cardiogénicos: el primer
campo cardiogénico y el segundo campo cardiogénico.

Se entiende por etapa precardiogénica a lo ocurrido durante el
periodo de gastrulacién (dias 15 a 18 + 1). En este periodo,
el disco embrionario adopta una forma piriforme y esta cons-
tituido ya por las tres capas germinales: ectodermo, mesoder-
mo y endodermo; los futuros 6rganos estan representados por
grupos celulares, denominados dreas, con una ubicacién to-
pografica especifica en el ectodermo, mesodermo o endoder-
mo, pero adn histolégicamente semejantes entre si. Las areas
cardiacas estdn ubicadas en el mesodermo y son dos, bilate-
rales y simétricas, situadas a ambos lados de la linea primi-
tiva a nivel del nodo primitivo (fig. 22-1A). La induccién de
las células precardiacas para que comiencen su diferenciacion
a células cardiacas se realiza a través de senales moleculares
provenientes del endodermo a nivel cefélico, mediante pro-
teina morfogenética 6sea 2 (BMP-2) y factor de crecimiento
de fibroblastos 4 (FGF-4), que hacen que se expresen NKX2.5,
MEF2y GATA-4 en el mesodermo de las dreas cardiacas, ini-
cidndose la diferenciacion de dichas células a cardiomiocitos.
En el periodo de gastrula tardia, los extremos cefalicos de las
dreas cardiacas se tocan entre si adoptando la forma de una “U”
invertida, constituyendo la llamada herradura cardiogénica,

A

Areas
cardiacas

que queda situada cefdlica respecto de la membrana bucofa-
ringea y los pliegues neurales, y caudal a una estrecha banda
de mesodermo que recibe el nombre de tabique transverso
(figs. 22-1B y 22-2).

Campos cardiogénicos

Por estudios de marcaje en vivo en pollo y rastreo genético y
molecular en ratén, a la herradura cardiogénica actualmente
se le conoce como el primer campo cardiogénicoy se conside-
ra la fuente celular tanto del miocardio como del endocardio
del tubo cardiaco primitivo, precursor de la mayor parte de la
porcion trabeculada del ventriculo izquierdo.

A la poblacién celular ubicada en el mesodermo esplac-
nico adyacente a la creciente cardiogénica se le denomina
segundo campo cardiogénico. De su parte caudal derivan
células para la formacién de los atrios primitivos, el ca-
nal atrioventricular, porciones de entrada ventriculares
y las valvas atrioventriculares, y ademads participan en el
desarrollo de la porcidn de salida del ventriculo izquierdo.
La poblacidn cefélica contribuye al desarrollo conotroncal
que formard la porcién trabeculada y la porcion de sali-
da del ventriculo derecho, las valvas sigmoideas y, junto
con el saco adrtico, la aorta ascendente y el tronco pulmo-
nar. La diferenciacién de las células del segundo campo car-
diogénico a células cardiacas es un poco diferente de como
ocurre en el primer campo cardiogénico, ya que en este se-
gundo campo el factor de transcripciéon ISL1 promueve la
sintesis del factor de crecimiento fibroblastico 8 (FGF-8) y
WNT11 que hacen que se expresen NKX2.5 y MEF2C.
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Figura 22-1. Esquemas de embriones en etapa de disco embrionario trilaminar, en una vista dorsal. A.Embrién de 16 +
1 dias que muestra las éreas cardiacas en el mesodermo a amibos lados del nodo primitivo. B.Embrién de 18 + 1 dias
que ilustra la ubicacion de las células presuntivas cardiacas constituyendo la herradura cardiogénica
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Figura 22-2. Diagrama del desarrollo de las dreas cardiacas

DESARROLLO DEL CORAZON
EMBRIONARIO

El coraz6n embrionario comienza su formacion en la cuarta se-
mana, en la que se fusionan los primordios mioendocdrdicos y
se constituye el fubo cardiaco primitivo. Este fubo cardiaco pri-
mitivo se flexiona para ir situando a las cavidades primitivas del
corazon en su posicion definitiva. Finalmente, en el inferior de es-
tas cavidades se desarrollan los primordios de los tabiques que
separardn las cavidades cardiacas definitivas.

Etapa de pre-asa: formacion
del tubo cardiaco primitivo

Al terminar la gastrulacién, comienza el proceso de flexién o
tubulacion del embrién (dia 18 + 1), inicidndose la segmenta-
cion del mesodermo y el desarrollo del tubo neural, el intesti-
no primitivo y las paredes del cuerpo (fig. 22-3). Durante este
proceso, el embrién cambia su morfologia piriforme trilami-
nar adoptando paulatinamente una forma tubular, alargada, en
sentido cefalocaudal. El mesodermo forma la notocorda
en la linea media, la cual se extiende desde el nodo primitivo
a la membrana bucofaringea; a ambos lados de la notocorda,
el mesodermo comprende tres segmentos: el mesodermo pa-
raaxial, que dara origen a las somitas, el mesodermo inter-
medio, del cual deriva el sistema urogenital, y el mesodermo
lateral. Este ultimo se delamina formando dos hojas separa-
das por una cavidad denominada celoma intraembrionario;
una de estas hojas se une al ectodermo (pared del cuerpo)
constituyendo la somatopleura y la otra al endodermo (pa-
red del intestino) formando la esplacnopleura (fig. 22-3A).
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Las células precardiacas o cardiogénicas, que durante el pe-
riodo de gastrulacion formaban la herradura cardiogénica en
el mesodermo, quedan ubicadas en la esplacnopleura, consti-
tuyendo la placa cardiogénica. Esta se encuentra en posicién
cefalica respecto del pliegue cefdlico, y limitada dorsalmente
por el celoma intraembrionario, también en forma de herra-
dura, y ventralmente por el endodermo del saco vitelino. Esta
placa cardiogénica es la precursora del manto mioendocar-
dico, ya que de ella se van a diferenciar el miocardio y el endo-
cardio. El endocardio se origina a partir de grupos de células
de la pared ventral del manto, de la que provienen multiples
islotes sanguineos que se unen y forman pequefios acimu-
los angiogénicos, los cuales se cavitan e interconectan con-
formando plexos extensos en ambas ramas de la herradura
cardiogénica para finalmente constituir, a lo largo de ella, un
tubo endocardico primitivo en cada una de sus ramas. La
esplacnopleura vecina a los tubos endocardicos primitivos su-
fre un engrosamiento del cual se originaran los primordios
miocérdicos (fig. 22-3B). En la placa cardiogénica no hay
aun evidencia morfoldgica que indique el sitio de las futuras
cavidades cardiacas primitivas.

Conforme progresa el proceso de tubulaciéon embriona-
ria, los tubos endocardicos primitivos y sus correspondien-
tes primordios miocdrdicos se van desplazando en direccion
ventromedial (véase fig. 22-3), lo que va acercando entre si
a los tubos endocardicos y primordios miocéardicos, has-
ta que finalmente se fusionan, y constituyen un tnico tubo
mioendocirdico o tubo cardiaco primitivo (dia 22 + 1)
(fig. 22-3C,D). El desplazamiento ventromedial de este
tubo mioendocdrdico, en conjunto con el desarrollo del in-
testino anterior, lo sitia por delante de la pared ventral del
intestino anterior. El tubo cardiaco primitivo estd formado
por una luz central limitada por una delgada capa de células



A

Ectodermo Celoma

Mesodermo

Somatopleura

AcUumulos
angiogénicos

Primordio
miocdrdico

Intestino
anterior

Endodermo Esplacnopleura Tubos endocdrdicos
C D
Intestino Mesocardio Mesocardio Endocardio
anterior ventral dorsal
Cavidad
pericardica Gelatina
cardiaca
Mesocardio Mesocardio Tubo
dorsal ventral endocdrdico Miocardio

Figura 22-3. Esquemas de cortes transversales del embrién durante el proceso de tubulacion a nivel del tubo cardiaco primitivo. A. Embrién
de 18 + 1 dias que muestra los primeros acdmulos angiogénicos en la capa de la esplacnopleura del mesodermo lateral. B. Embrién de
20 + 1 dias que exhibe un tubo endocdérdico a cada lado, rodeado por células mesodérmicas constituyendo los primordios mioendocdr-
dicos. C, D. Embriones de 22 + 1 dias que ilustran la fusion de los primordios mioendocdérdicos rodeados por el celoma intfraembrionario
("C"). constituyéndose asi la cavidad pericdrdica que aloja a un Unico tubo mioendocdérdico (“D”), con una capa endocdrdica interna,

una capa miocdrdica externa, y entre ellas una gruesa capa de gelatina cardiaca

endocardicas, una capa de dos o tres células miocardicas
de espesor que lo rodean ventrolateralmente; entre la capa de
células endocdrdicas y la capa de células miocédrdicas queda
una gruesa capa de material amorfo extracelular rica en mu-
copolisacaridos, coldgeno y glucoproteinas conocida con el
nombre de gelatina cardiaca o de Davis (véase fig. 22-3D).

El tubo cardiaco primitivo queda incluido en la cavidad
pericardica primitiva (porcion cefélica del celoma intraem-
brionario) y permanece unido al intestino anterior durante un
corto periodo por una banda de mesodermo, el mesocardio
dorsal, el cual finalmente terminard por desaparecer. En esta
etapa, las células miocdrdicas del tubo cardiaco primitivo ya
muestran miofibrillas en su citoplasma, que para este momen-
to les dan actividad contractil, aunque atn no se haya iniciado
la circulacién (dia 22 + 1).

También como consecuencia del proceso de tubulacién, de
manera simultdnea a la formacion del tubo cardiaco y la ca-
vidad pericdrdica primitiva, el desarrollo del pliegue cefélico

en el extremo rostral del embrién determina que el conjunto
formado por el tabique transverso-tubo cardiaco-membrana
bucofaringea-pliegues neurales sufra un desplazamiento ven-
trocaudal con un giro de aproximadamente 180°, lo que invier-
te la secuencia rostrocaudal de estas estructuras alcanzando su
posiciéon anatémica definitiva que ya no perderdn en el resto
del desarrollo (fig. 22-4).

Al tubo cardiaco primitivo en esta etapa del desarrollo se
le ha llamado corazdn en tubo recto o en etapa de pre-asa
(fig. 22-5A). Caudalmente, el tubo cardiaco primitivo estd
unido a las venas vitelinas (onfalomesentéricas), a las venas
umbilicales (alantoideas) y a las venas cardinales comunes, y
cranealmente, se continda con el primer par de arcos aorticos.
Casi inmediatamente, el tubo cardiaco comienza a flexionar-
se hacia la derecha y adelante, dando lugar a la formacién del
asa bulboventricular (dia 22 + 1), adoptando el tubo cardia-
co una forma de “S” (figs. 22-5B y 22-6); a esta etapa del de-
sarrollo cardiaco se le conoce como etapa de asa.

CAPITULO 22 - Desarrollo del sistema cardiovascular
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Figura 22-4. Esquemas de cortes sagitales del embridn durante el proceso de tubulacion, que muestra el
desplazamiento del fubo cardiaco y de su cavidad pericdrdica en direccion ventrocaudal. A.Embrién de
18 + 1 dias; nétese en secuencia rostrocaudal al tabique transverso, los acdimulos angiogénicos, la mem-
brana bucofaringea y el pliegue neural. B. Embrién de 20 + 1 dias en el que se estd formando el pliegue
cefélico (flecha). €, D.Embriones de 22 + 1 dias que muestran ya el tubo cardiaco primitivo caudal a la
membrana bucofaringea y cefdlico al fabique fransverso

Etapa de asa: flexion
del tubo cardiaco primitivo

En este periodo, el tubo cardiaco, originalmente casi recto y
orientado rostrocaudalmente, sufre un proceso de torsién
y rotacién para formar el asa bulboventricular (dia 22 + 1)
(figs. 22-5 a 22-7). La cara ventral del tubo cardiaco se abulta
hacia afuera y rota hacia la derecha y adelante, confiriendo al
corazén la forma de una “C’, con su convexidad a la derecha
y adelante, y su concavidad a la izquierda y atras; describe un
arco ventral que deja un espacio por detras del tubo cardiaco
entre la pared dorsal del asa bulboventricular y la pared ven-
tral del intestino anterior, a la que estd unida por el mesocar-
dio dorsal. La torsidn del corazén aumenta progresivamente,
acentudndose la forma de “C” y comenzando a romperse el
mesocardio dorsal, lo cual libera la mayor parte del tubo car-
diaco, que sufre una torsién sobre su propio eje. Las células
endocdrdicas se alinean perpendicularmente a la luz del cora-
z6n y hay importantes cambios en la composicién y ultraes-
tructura de la gelatina cardiaca.

El corazén en este periodo estd constituido caudalmen-
te por el segmento atrial, y cefdlicamente por el asa bulbo-
ventricular (segmento ventricular); esta tltima estd formada

por dos ramas: una ascendente o bulbo cardiaco y una des-
cendente o ventriculo primitivo (primordio de la porcién
trabeculada del ventriculo izquierdo mads la porcién de entra-
da de ambos ventriculos) (fig. 22-7 y cuadro 22-1).

El bulbo cardiaco a su vez estd constituido por dos por-
ciones: el cono o porcion distal, que se continda con los dos
primeros pares de arcos adrticos (véase fig. 22-5B) y que final-
mente dard origen a los infundibulos ventriculares, y la porcién
proximal, que estd conectada con la rama descendente del asa
(fig. 22-7A) y que dard lugar a la porcién trabeculada del ven-
triculo derecho (véase cuadro 22-1). Por su parte, el ventriculo
primitivo, que dard origen a la porcién trabeculada del ven-
triculo izquierdo y a la porcién de entrada de ambos ventricu-
los, estd unido al segmento atrial por el canal atrioventricular,
el cual externamente muestra dos surcos bien marcados (los
surcos atrioventriculares derecho e izquierdo).

Caudal al segmento atrial se forma un pequefo receso,
el seno venoso, al cual desembocan en pares las venas onfa-
lomesentéricas (umbilicales), vitelinas y cardinales comunes,
que a su vez reciben a las venas cardinales anteriores y poste-
riores (véase fig. 22-7).

Las causas que determinan la flexién del asa bulboven-
tricular y su convexidad a la derecha han sido objeto de



multiples controversias, debido a que este proceso es de-
terminante en la posicién espacial de los ventriculos y en
la conexidén atrioventricular, ademds de ser el primer sig-
no morfolégico de asimetria bilateral en el embrién de los
vertebrados. No obstante estos esfuerzos,
los mecanismos que determinan el de-
sarrollo del asa bulboventricular son atn
desconocidos, pero se ha propuesto el
indice de multiplicacién celular en dife-
rentes regiones del tubo cardfaco primi-
tivo, la redistribucién de las células en
éste y la reordenacion de las miofibrillas
en la histodiferenciaciéon de los miocitos.
Los factores extrinsecos, tales como el de-
sarrollo de la cavidad pericédrdica, no son
la causa de la torsién del asa, aunque si
pueden intervenir en su evolucién. Parece
ser que el control molecular que determi-
na el sistema axial derecha-izquierda del
cuerpo también regula la expresién asi-
métrica del gen BMP-4 en el tubo cardiaco,
lo que probablemente desencadene una
serie de mecanismos que contribuyan a
que el tubo cardiaco se doble a la derecha;
otros factores que han sido relacionados

con este proceso son NKX2.5, MEF-2 y el 4cido retinoico,
y se ha encontrado también la expresion diferencial de
d-HAND en la parte craneal y de e-HAND en la parte caudal
del asa bulboventricular.

primitivo

Asa
bulboventricular

gt

Figura 22-5. Corazones de embriones de pollo, vista ventral. A. Etapa de pre-asa o de
tubo recto. B. Efapa de asa bulboventricular

TUBO CARDIACO PRIMITIVO
se forma por
constituido por
- SE FLEXIONA A LA
ROSTON DERECHA Y ADELANTE
CELULAS
—> ENDOCARDICAS
y forma el
de los l l y de los
PRIMORDIOS TUBOS ASA
MIOCARDICOS ENDOCARDICOS BULROVENTRICULAR
GELATINA
> CARDIACA
del cual se
desarrollan los
que se originan de la
PLACA CARDIOGENICA I VENTRICULOS
\ N CELULAS
MIOCARDICAS

que se forma en el

MESODERMO ESPLACNICO I

Figura 22-6. Diagrama del desarrollo del tubo cardiaco primitivo
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Cuadro 22-1. Segmentos cardiacos definitivos y su origen embrionario

Estructura anatémica Estructuras embrionarias que participan

Derecho
Atrios definitivos
Izquierdo
Valvas atrioventriculares (tricispide y mitral)
Porcién de entrada
Ventriculo derecho definitivo Porcién trabecular
Porcién de salida
Porcién de entrada
Ventriculo izquierdo definitivo Porcién trabecular
Porcidn de salida
Valvas ventriculoarteriales (adrtica y pulmonar)

Aorta ascendente

Tronco pulmonar principal

Bulbo
cardiaco
distal (cono)

Bulbo Ventriculo
cardiaco < primitivo
proximal .

Venas
vitelinas

Segmento
atrial

Seno Venas
Venoso umbilicales

Atrio primitivo derecho + Seno venoso
Atrio primitivo izquierdo + Vena pulmonar primitiva
Canal atrioventricular + Ventriculo primitivo
Ventriculo primitivo
Bulbo cardiaco (porcién proximal)

Cono (porcidn distal del bulbo cardiaco) + Tronco arterioso
Ventriculo primitivo
Ventriculo primitivo

Cono (porcioén distal del bulbo cardiaco) + Tronco arterioso

Tronco arterioso

Tronco arterioso + Saco aortopulmonar

Vena cardinal
anterior
Bulbo
cardiaco
distal (cono)
Arcos
adrticos
Bulbo
cardiaco
proximal
/ Aorta
[ dorsal
Segmento
atrial
Venas
vitelinas
Vena cardinal
comun
Vena
cardinal
umbilicales posterior

Figura 22-7. Esquemas del corazén en etapa de asa bulboventricular (dia 22 + 1). A. Vista ventral que muestra al fubo
cardiaco flexionado hacia la derecha y adelante, situdndose el bulbo cardiaco proximal a la derecha del ventriculo pri-
mitivo. B. Vista lateral izquierda que permite ver los dos primeros arcos adrticos que conectan el cono con la aorta dorsal,
y la llegada de las venas cardinales, vitelinas y umbilicales al seno venoso

Etapa de pos-asa: esbozos
septales y valvulares

Durante este periodo, el tubo cardiaco (dias 26 a 28 + 1) sufre
cambios importantes en su morfologia externa e interna que
determinan que las cavidades atriales y ventriculares queden

ya ubicadas espacialmente en su posicion definitiva (figs. 22-8
y 22-9), y que se inicie el desarrollo de los tabiques que las se-
parardn y de las valvas que controlaran el paso de la sangre por
el corazon.

El asa bulboventricular se va acentuando cada vez mds,
adoptando el corazén en su conjunto la forma de una “S”



A B

Arcos
adrticos

Bulbo
cardiaco
Bulbo distal (cono)
cardiaco

distal (cono)

Segmento
atrial

Ventriculo
primitivo

Bulbo cardiaco

) Bulbo
proximal -
Seno cardiaco
venoso proximal

&

Arcos Saco
adrticos aorfopulmonar  fronco
arterioso  Bulbo
Segmento cardiaco

atrial distal (cono)
Arcos

adrticos

Seno

venoso

Segmento
atrial

Bulbo cardiaco
proximal

Seno
Venoso

Ventriculo
primitivo

Figura 22-8. Esquemas de corazones en etapa de pos-asa (dias 26 a 28 + 1). A, B. Efapa de pos-asa tempranai, vista ventral. Se ha iniciado
el ascenso del seno venoso vy los atrios primitivos, situéndose cefdlicos respecto del ventriculo primitivo. €. Etapa de pos-asa tardia, vista

lateral derecha. En este momento ha aparecido el tronco arterioso

cuando se observa desde su aspecto ventral. El crecimiento en
direccién caudal del bulbo cardiaco y del ventriculo primitivo,
en conjunto con la rdpida expansién que sufren los atrios en
direccidn cefilica, cambia la relacién que existia entre estos dos
segmentos. Al principio de esta etapa, los atrios se sittian en po-
sicion dorsal respecto del ventriculo primitivo, y al finalizar esta
etapa, alcanzan una posicién cefalodorsal que mantendran du-
rante todo el desarrollo y en el corazén adulto (véanse figs. 22-8
y 22-9); cuando esto ultimo ocurre, el corazén adopta la forma
de una “U’, cuya porcién transversal queda constituida por el
ventriculo primitivo y la porcién proximal del bulbo cardiaco, y
sus extremos por los atrios y la porcién distal del bulbo cardiaco
(véanse figs. 22-8B,C y 22-9B). Debido a la rotacién del asa, el
surco prospectivo interventricular izquierdo queda en posicion
ventral, y el prospectivo interventricular derecho, dorsal; entre
ambos surcos, y separando las paredes mediales del bulbo car-
dfaco y el ventriculo primitivo, se forma una cresta prominente
denominada espolon bulboventricular.

También durante esta etapa aparece, distal al cono, el seg-
mento troncal que une al corazén con el saco adrtico (véase
fig. 22-8C). Estos nuevos segmentos se desarrollardn por la
incorporacién de mesodermo espldcnico perifaringeo, e in-
tervendran en el desarrollo de los anillos valvulares aértico
y pulmonar, la porcién proximal de las grandes arterias, los
infundibulos ventriculares y el cierre de la comunicacién in-
terventricular embrionaria (véase cuadro 22-1). Los cambios
morfolégicos que sufren los diferentes segmentos del corazén
durante la etapa de pos-asa serdn tratados a detalle més ade-
lante en diferentes apartados de este capitulo.

En la etapa de pos-asa es cuando aparece la capa visceral
del pericardio o epicardio, que es la capa més externa del co-
razon. El epicardio se origina del 6rgano proepicardico, que es
un conjunto de células mesoteliales que forman un abultamien-
to sobre el lado derecho del seno venoso y que, deslizdndose
sobre el miocardio, recubren todo el corazén. Estas células dan

Arcos
adrticos

A
Bulbo
cardiaco
distal (cono)

e,
) ; primitivo
proximal -
B Tronco
arferioso
Segmento
atrial

distal (cono)

Ventriculo
Bulbo primitivo
cardiaco

proximal

Figura 22-9. Fotomicrografias electrénicas de barrido de cora-
zones de embriones de pollo en etapa de pos-asa. Vista ven-
tral. A. Etapa de pos-asa temprana. B. Etapa de pos-asa tardia.
Nétese en ambas imégenes la morfologia y relaciones de los
diferentes segmentos del corazén en este periodo. El asterisco
sefala el espoldén bulboventricular

w
N
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origen al mesotelio y el tejido conectivo del epicardio y a las
arterias y venas coronarias. El epicardio expresa la integri-
na-4, que interactda fisicamente con la molécula de adhesién
VCAM-1 expresada por el miocardio, lo que permite la adhe-
rencia del epicardio sobre el miocardio.

Cavidades cardiacas primitivas

Clasicamente, se ha considerado que en la etapa de pre-asa
ya estan presentes todas las cavidades cardiacas primitivas
(precursoras de las cavidades cardiacas definitivas), delimita-
das por surcos o crestas. No obstante, mediante técnicas ex-
perimentales en modelos bioldgicos se ha demostrado que las
cavidades cardfacas primitivas aparecen de forma secuencial y
progresiva durante el desarrollo embrionario, sin que estén to-
das presentes en la etapa de pre-asa (fig. 22-10). Si bien esto
no ha sido demostrado en el humano, la evidencia filogenética
parece indicar que pudiera ocurrir también de esta forma en
nuestra especie.

En trabajos experimentales en embriones de pollo se ha
demostrado que en la etapa de pre-asa sélo estan presen-
tes la porcion proximal del bulbo cardiaco y el ventricu-
lo primitivo, la primera en posicién cefdlica respecto del
ultimo (fig. 22-10A,B). Dos surcos profundos bien mar-
cados separan estas dos regiones entre si: los surcos pros-
pectivos interventriculares derecho e izquierdo. En la
etapa de asa aparecen dos nuevos segmentos del corazén: el
cono, que constituye el extremo distal del asa bulboventricu-
lar y a la vez el extremo cefélico del corazén, y el segmento
atrial, que forma un segmento caudal al asa bulboventricular
(fig. 22-10C). Durante la etapa de pos-asa aparecen, distal al
cono, el segmento troncal y el saco aortopulmonar, que unen
al corazén con los arcos adrticos (figs. 22-10D,E y 22-11). Es-
tos nuevos segmentos se desarrollan por la incorporacion de
mesodermo esplacnico perifaringeo.

A B c
d b

4 > i

N

Etapa de pre-asa

Ventriculo A
primitivo LR

Bulbo cardiaco
- proximal

Etapa de asa

Bulbo . Alrios
cardiaco o
primitivos

distal (cono)

Al finalizar la cuarta semana, ya estan presentes en el co-
razén todas las cavidades cardiacas primitivas y totalmente
establecida la circulacién embrionaria y extraembrionaria
(véase fig. 22-11). La circulacién embrionaria se inicia en el
tubo cardiaco primitivo, el cual bombea la sangre hacia los
arcos aorticos y de éstos a las aortas dorsales, distribuyén-
dose a todos los tejidos embrionarios; la circulacién venosa
embrionaria, a través de las venas cardinales anteriores y pos-
teriores, regresa al tubo cardiaco desembocando en éste a ni-
vel del seno venoso. La circulacién extraembrionaria vitelina
comienza directamente de la aorta y lleva la sangre al saco
vitelino, de donde regresa al embrién a través de dos venas vi-
telinas que desembocan también al seno venoso. Finalmente,
la circulacién extraembrionaria alantoidea o umbilical par-
te también de la aorta en su porcién caudal y lleva la sangre
a través de las arterias umbilicales por el cordén umbilical ha-
cia la placenta, donde es oxigenada y regresa a través de la
vena umbilical desembocando también al seno venoso.

Estirpes o linajes celulares del corazén

El corazén definitivo se origina de cuatro diferentes estirpes
o linajes celulares: 1) las células de la herradura cardiogé-
nica, que se desarrolla a la mitad de la tercera semana en el
mesodermo cuando se forma el tubo cardiaco primitivo, da-
ran origen a la mayor parte del manto mioendocardico de los
atrios y ventriculos, asi como a las valvas atrioventriculares
(ntmero 1 en la fig. 22-12A); 2) las células del mesénquima
perifaringeo (mesodermo paraaxial y lateral a la altura de la
placoda 6tica), que rodean al extremo distal del tubo cardiaco
durante la cuarta semana, contribuyen a la formacién del cono
y del tronco arterioso durante la etapa de pos-asa, y a partir de
estos segmentos primitivos se forma gran parte de los infundi-
bulos ventriculares, las valvas arteriales y la porcién proximal
de la aorta y la arteria pulmonar (nimero 2 en la fig. 22-12B);

)
J

Etapa de pos-asa

Tronco
arterioso

Figura 22-10. Aparicién secuencial de las cavidades cardiacas primitivas. A, B.Etapa de pre-asa, vista ventral. €. Etapa de asa, vista ventral.
D. Etapa de pos-asa temprana, vista derecha. E. Etapa de pos-asa fardia, vista derecha



3) las células de las crestas neurales craneales, a la altura de
los tres primeros pares de somitas, migran durante la cuarta y
quinta semanas a través de los arcos faringeos hasta llegar al
extremo arterial del tubo cardiaco y participan en el desarrollo
del tronco arterioso y el saco aortopulmonar, contribuyendo en
gran medida a la formacién de la aorta y la arteria pulmonar,
sus ramas, las valvas arteriales e incluso de la parte distal de los
infundibulos ventriculares (ndmero 3 en la fig. 22-12B); y 4) las
células del érgano proepicardico (mesotelio dorsal del epi-
telio celémico) migran durante la quinta semana hasta alcan-
zar la superficie del corazon, lo rodean en forma de una capa o
manto, y conforman el pericardio y las arterias y venas corona-
rias (ndmero 4 en la fig. 22-12B).

Gelatina cardiaca

La gelatina cardiaca o de Davis es una matriz extracelular que
se forma desde que inicia su desarrollo el tubo cardiaco primi-
tivo y que paulatinamente se va poblando de células mesen-
quimatosas de origen endocérdico, transformédndose en un
mesénquima del que surgiran los primordios o esbozos de los
tabiques internos del corazén y de sus valvas atrioventriculares
y arteriales (fig. 22-13).

Enlas etapas de pre-asa y asa, la gelatina cardiaca esta cons-
tituida exclusivamente por matriz extracelular, rica en muco-
polisacaridos, coldgeno y glucoproteinas (fig. 22-13A), y estd
distribuida uniformemente a lo largo de todo el tubo cardiaco.

A

Herradura
cardiogénica

Arcos
adrticos

Aorta
dorsal Tubo

cardiaco

v.c.a.d.

vitelino

Corddén
umbilical

Figura 22-11. Esquema de un embridn a finales de la cuarta
semana (dia 28 + 1), vista derecha, que muestra la circulacion
embrionaria y extraembrionaria. v.c.a.d., vena cardinal anterior
derechaq; v.c.p.d., vena cardinal posterior derecha; v.u.d., vena
umbilical derecha; v.v.d., vena vitelina derecha

Mesénquima
perifaringeo
Crestas
neurales

Organo
proepicdrdico

Figura 22-12. Estirpes celulares del corazén. A. Vista dorsal de un embridn de 18 + 1 dias que muestra la herradu-
ra cardiogénica en la capa del mesodermo. B. Vista derecha de un embrién de la quinta semana. 1, mesoder-
mo de la herradura cardiogénica; 2, mesénquima perifaringeo; 3, crestas neurales; 4, mesénquima del érgano

proepicdrdico
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Al inicio de la etapa de pos-asa, la gelatina cardiaca se va po-
blando paulatinamente de células mesenquimatosas, las cua-
les se originan de la capa del endocardio, cuyas células pierden
sus moléculas de adhesién celular y se introducen en la gelati-
na siguiendo senales moleculares provenientes de las células
miocardicas; durante la etapa de pos-asa, dichas células me-
senquimatosas son muy abundantes, cambiando radicalmen-
te el aspecto de la gelatina cardiaca, que se transforma en un
mesénquima (fig. 22-13B).

Durante la etapa de pos-asa, la gelatina cardiaca se va remo-
delando a lo largo del tubo cardiaco, adelgazandose en algunas
regiones y acumuldndose en otras para dar lugar a los esbozos

A

Miocardio

Gelatina
cardiaca
acelular

Endocardio

Células
mesengquimatosas en
la gelatina cardiaca

Endocardio
Miocardio

Figura 22-13. Histologia del cono de corazones de embriones de
pollo, vista derecha. A. Etapa de asa. Se puede observar con cla-
ridad el endocardio formando la capa interna del tubo cardiaco,
el miocardio constituyendo la capa externa y entre ellas la gelati-
na cardiaca. B. Etapa de pos-asa. La gelatina cardiaca ha cam-
biado radicalmente su aspecto, habiéndose poblado de células
mesenguimatosas provenientes de la capa del endocardio

de los tabiques o septos que separardn a las cavidades cardiacas
y los sitios donde se formaran las valvas atrioventriculares y ar-
teriales del corazén (véase mds adelante).

DESARROLLO DE LOS ATRIOS
Y LAS UNIONES VENOATRIALES

Los afrios definifivos son estructuras mixtas que se originan a
partir de los atrios primitivos y de un componente venoso: el
seno venoso en el afrio derecho y la vena pulmonar primitiva
en el atrio izquierdo. Al principio forman una cavidad comdn
que posteriormente es separada en dos compartimentos por el
fabique interatrial.

Atrios primitivos

Los atrios primitivos aparecen en la etapa de asa (dia 22 + 1), si-
tudndose en posicion caudal respecto de los ventriculos (véan-
se figs. 22-7 y 22-10). Desde que aparecen, el atrio primitivo
derecho esta situado a la derecha y el atrio primitivo izquier-
do a laizquierda. Ambos se continian rostralmente con el ven-
triculo primitivo a través de un segmento denominado canal
atrioventricular, y reciben en su porciéon dorsocaudal al seno
venoso, que desemboca por un orificio tnico, el orificio si-
noatrial (véase fig. 22-7B). En este momento ain no existe nin-
gln esbozo de separacidn entre los atrios.

Durante la etapa de pos-asa temprana, el rapido crecimien-
to de los atrios primitivos, conjuntamente con el desarrollo del
asa bulboventricular, sitda a este segmento cardiaco en posi-
cion dorsal respecto del ventriculo primitivo. Més tarde, los
atrios alcanzan una posicion cefalodorsal, situacién que man-
tendrdn durante todo el desarrollo (véanse figs. 22-8 y 22-9).
El ascenso del segmento atrial en ningiin momento cambia su
relacion derecha-izquierda. El atrio primitivo derecho dara
origen, en el corazén maduro, a la orejuela del atrio derecho,
mientras que el atrio primitivo izquierdo lo hard a la orejuela
del atrio izquierdo.

Seno venoso: atrio
derecho definitivo

En la etapa de asa (dfa 22 + 1), los atrios primitivos derecho e
izquierdo se expanden dorsocaudalmente para recibir un ca-
nal venoso extrapericardico, los senos venosos primitivos,
que a su vez reciben a las venas vitelinas, umbilicales y cardina-
les (véase fig. 22-7). En la etapa de pos-asa, los senos venosos
se fusionan constituyendo un seno venoso tnico que, debido
a los cambios de posicién que experimentan los atrios, que-
da ubicado en posicién dorsomedial respecto de estos tltimos
(dia 24 + 1) (véase fig. 22-8). El seno venoso tiene una forma
ovoidea, aplanada en sentido ventrodorsal, y esta constituido
por una porcién central, denominada porcion transversa, y
dos extremos o cuernos laterales, colocados horizontalmente



y designados como cuernos derecho e izquierdo, regién a don-
de desembocan de forma simétrica los sistemas venosos antes
mencionados (fig. 22-14A).

El seno venoso inicialmente se conecta con el segmento
atrial a través del ostium sinoatrial, situado en su porcién trans-
versa (véase fig. 22-14A). Externamente, el ostium sinoatrial
muestra dos surcos, denominados surcos sinoatriales derecho e
izquierdo, e internamente dos pliegues laterales que resguardan

V.C.Q.i. v.c.a.d.
Porcién
fransversa
Cuerno
Cuerno derecho
izquierdo
V.C.p.i. v, vvd. v.c.p.d.

el orificio y que son designados como valvas derecha e izquier-
da del seno venoso (fig. 22-15B). A cada cuerno del seno veno-
so llegan las venas vitelinas (onfalomesentéricas), que llevan la
circulacién del saco vitelino y del intestino primitivo, las venas
umbilicales (alantoideas), provenientes de la placenta, y las ve-
nas cardinales comunes (conductos de Cuvier), que reciben
toda la sangre venosa del embrién a través de las venas cardina-
les anteriores y posteriores (véase fig. 22-14A).

D v.bc. V.C.S.

Figura 22-14. Esquemas del desarrollo e incorporacion del seno venoso al atrio derecho; vista dorsal del seno venoso y de los atrios. A. Em-
brién de 24 + 1 dias que muestra la simetria del seno venoso y de sus vasos tributarios. B. Embrion de 28 + 1 dias en donde comienza a per-
derse el patrén simétrico, a la vez que el seno venoso se desplaza hacia el atrio derecho y pierde su conexion con el izquierdo. €. Embrién de
36 = 1 dias que permite ver la obliteraciéon de las venas tributarias del cuerno izquierdo y la vena umbilical derecha. D. La porcién transversa
del seno venoso se ha incorporado a la parte dorsal del atfrio derecho y se han constituido ya la vena cava inferior, la vena cava superior, la
vena dcigos y la vena braquiocefdlica; en el atrio izquierdo se han formado las venas pulmonares. AD, atrio derecho; Al, atrio izquierdo; a.i.,
anastomosis infercardinal; osa, orificio sinoatrial; s.c., seno coronario; v.a., vena &cigos; v.b.c., vena braquiocefdlica; v.c.a.d., vena cardinal an-
ferior derecha; v.c.i., vena cava inferior; v.c.a.i., vena cardinal anterior izquierda; v.c.p.d., vena cardinal posterior derecha; v.c.p.i., vena cardinal
posterior izquierda; v.c.s., vena cava superior; v.p., venas pulmonares; v.u.d., vena umbilical derecha; v.u.i., vena umbilical izquierda; v.v.d., vena

vitelina derecha; v.v.i., vena vitelina izquierda
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Figura 22-15. Esquemas de la incorporacién del seno venoso al atrio derecho y tabicacion atrial. Vista derecha (A, C,E, G e ) y vista ven-
fral (B, D, F Hy J). A, B.Embrién de 5 semanas que ilustra la aparicion del septum primum. €, D.Embridn de 5,5 semanas que muestra en la
parte alta del septum primum las zonas de muerte celular fisiolégica precursoras del ostium secundum. E, F. Embrion de 6 semanas que
exhibe la fusidn de las almohadillas del canal atrioventricular y el cierre del ostium primum; las perforaciones del ostium secundum han
confluido y forman un orificio Gnico. G, H. Embrién de 7 semanas que muestra la aparicion del septum secundum, a la derecha del sep-
tum primum. I, J.Embrién de 8 semanas con el tabique interatrial totalmente formado y la superposicion del septum primum y del septum
secundum. a.d.c.a-v, almohadilla dorsal del canal atrioventricular; a.v.c.o-v, almohadilla ventral del canal atrioventricular; osa, orificio si-
noatrial; v.c.i., vena cava inferior; v.c.s., vena cava superior; v.d.s.v., valva derecha del seno venoso; v.i.s.v., valva izquierda del seno venoso

Mas tarde (dia 28 + 1), el surco sinoatrial izquierdo se pro-
fundiza, desplazando el ostium sinoatrial hacia la derecha, dando
como resultado que la porcién transversa del seno venoso que-
de conectada unicamente al atrio derecho (véase fig. 22-14B).
Las valvas del seno venoso se unen en su extremo cefalico for-
mando una protuberancia conocida con el nombre de septum
spurium (fig. 22-15D). En el transcurso de los siguientes dias, la
porcién transversa del seno venoso se ird incorporando al atrio
primitivo derecho, dando lugar a su pared dorsal para constituir
la porcidn sinusal del atrio definitivo derecho, sitio donde des-
embocan las venas cavas superior e inferior y el seno coronario
(fig. 22-16 y cuadro 22-1). Cuando ocurre dicha incorporacién,
la valva izquierda del seno venoso refuerza al tabique interatrial
(véase mas adelante), mientras que la valva derecha se reabsorbe

en su porcién media y superior, sélo persistiendo parcialmen-
te en su parte media, donde formar las valvas de la vena cava
inferior (de Eustaquio) y del seno coronario (de Tebesio) (véase
fig. 22-15); en ocasiones, la reabsorcién de la valva derecha del
seno venoso es incompleta y persiste como una malla o red co-
nocida como red de Chiari. A partir del septum spurium se forma
una estructura muscular gruesa, caracteristica del atrio derecho
definitivo, que recibe el nombre de cresta terminal y que marca
el limite entre la porcién sinusal lisa y paramedial, de la orejue-
la derecha o porcién atrial primitiva en posicion lateral, la cual
estd tapizada por los musculos pectineos.

La formacién de nuevos sistemas venosos determina
una serie de cambios que rompen la simetria existente en un
principio y que llevan a una preponderancia derecha (véase
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Figura 22-16. Diagrama del desarrollo de los afrios definitivos

fig. 22-14B-D). Asi, el desarrollo del conducto venoso produ-
cira la obliteracion progresiva de las venas vitelina izquierda
y umbilicales derecha e izquierda, si bien esta tltima persiste
en su porcion infrahepética durante la vida fetal, obliterdn-
dose al nacimiento. El desarrollo del sistema venoso subcar-
dinal y supracardinal determina, igualmente, la obliteracién
total de la vena cardinal posterior izquierda y parcial de la
derecha; esta dltima finalmente dard origen a la vena 4cigos.
Estos cambios conducen a una preponderancia de la vena vi-
telina derecha que, finalmente, va a constituir el segmento
suprahepitico de la vena cava inferior (fig. 22-14 y cua-
dro 22-2). Entre las venas cardinales anteriores se estable-
ce la anastomosis intercardinal (véase fig. 22-14B), la cual
aumenta progresivamente de tamano, determinando la atro-
fia de la porcién proximal de la vena cardinal anterior izquier-
da (ligamento de Marshall) (véase fig. 22-14C) y ganando
preponderancia las venas cardinales anterior y comudn dere-
chas, que finalmente conforman la vena cava superior (véase

ATRIOS DEFINITIVOS

al principio forman una

v

CAVIDAD COMUN J

que es dividida

por el
v
SEPTUM INTERATRIAL J
que se origina del l l y del
SEPTUM SEPTUM
PRIMUM SECUNDUM

fig. 22-14D). La anastomosis intercardinal dard lugar a la vena
braquiocefilica o innominada (véase fig. 22-14D).

Como consecuencia de todos estos cambios de los sistemas
venosos tributarios, el cuerno izquierdo se queda sin venas im-
portantes que desemboquen en él, recibiendo sélo a las venas
cardiacas, que recientemente se han desarrollado; la porcién
proximal de este cuerno izquierdo dara lugar al seno venoso
coronario, que recibira toda la circulacién venosa coronaria y
desembocard en la porcidén sinusal del atrio derecho definitivo
a través del seno coronario (véanse fig. 22-14D y cuadro 22-2).

Si la valva derecha del seno venoso no se reabsorbe de mane-
ra adecuada durante el proceso de incorporaciéon del seno veno-
so al atrio derecho y persiste parcialmente, puede dar lugar a una
estructura que, a manera de red, se extiende desde el orificio de
desembocadura de la vena cava superior al de la vena cava infe-
rior, situacién conocida como red de Chiari. La falta de reabsor-
ci6n total de dicha valva derecha puede formar un seudotabique
dentro del atrio derecho definitivo, situacién conocida como cor

Cuadro 22-2. Segmentos venosos de la unidn venoatrial y su origen embrionario

Estructura anatémica Estructuras vasculares embrionarias que participan

Vena cava superior

Vena cava inferior (porcién suprahepatica)
Seno venoso coronario

Vena acigos

Venas pulmonares

Vena cardinal comtn derecha + Vena cardinal anterior derecha
Vena vitelina derecha

Cuerno izquierdo del seno venoso

Vena cardinal posterior derecha

Plexo venoso peripulmonar



triatriatum derecho. Por otro lado, las alteraciones del desarrollo
de las venas tributarias del seno venoso pueden dar lugar a multi-
ples variaciones anatomicas en la desembocadura de las venas de-
finitivas, que si bien por si solas no alteran la circulacién, si pueden
causar confusiones en el diagndstico en las cardiopatias complejas.

Vena pulmonar primitiva: atrio
izquierdo definitivo

La vena pulmonar primitiva aparece en la etapa de pos-asa
(dias 26 a 28 + 1) como una evaginacién endotelial de la pared
dorsal del atrio izquierdo (figs. 22-14B y 22-17); hay autores
que consideran que la evaginacién que forma la vena pulmonar

A

primitiva no se origina de la pared dorsal del atrio izquierdo, sino
que lo hace del seno venoso. Mientras esto ocurre, los pulmo-
nes estan iniciando su desarrollo como una evaginacién de la fa-
ringe primitiva, rodeados de un extenso plexo venoso pulmonar
que drena al sistema de las venas cardinales y al plexo espldcnico
(fig. 22-17A,B). En este momento no existe continuidad de la
vena pulmonar primitiva con el plexo venoso pulmonar.

Poco mas tarde (dia 29 + 1), la vena pulmonar primitiva con-
tacta con el plexo pulmonar, canalizdndose y estableciendo la
conexién entre ambos sistemas (fig. 22-17C,D). Mientras esto
ocurre, el plexo venoso pulmonar comienza a perder sus anti-
guas conexiones, manteniendo Ginicamente las de las pequeiias
venas brénquicas. El plexo venoso pulmonar forma una rama
pulmonar principal para cada pulmoén, que a su vez se subdivide

p.v.p.

Figura 22-17. Esquemas de la incorporacion de la vena pulmonar primitiva al atrio derecho. A. Vista izquierda de un embrién de 4,5 sema-
nas que muestra el origen de la vena pulmonar primitiva y del esbozo broncopulmonar con su plexo venoso peripulmonar que desemboca
a las venas cardinales anteriores y posteriores. B-F. Vista ventral del segmento atrial. B. Embrién de 5 semanas. €. Embrién de 5,5 semanas.
D. Embrién de 6 semanas. E. Embrién de 7 semanas. F. Embrién de 8 semanas. Al, atrio izquierdo; p.v.p., plexo venoso peripulmonar; v.p.p.,

vena pulmonar primitiva
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en dos ramas (fig. 22-17E). La vena pulmonar comun y sus dos
ramas son incorporadas paulatinamente a la pared dorsal del
atrio izquierdo, de tal forma que se establece la conexién de las
ramas pulmonares a través de cuatro orificios independientes
(dias 33 a 37 + 1) (véanse fig. 22-17E,F y cuadro 22-2).

La incorporacién de la vena pulmonar primitiva y sus dos
ramas da origen a la porcién sinusal del atrio izquierdo defini-
tivo, mientras que el atrio primitivo izquierdo queda formando
exclusivamente la orejuela del atrio izquierdo, muy pequena y
a la izquierda de las grandes arterias (véase fig. 22-16).

Los trastornos en el desarrollo o en la incorporacién de la vena
pulmonar primitiva al atrio izquierdo son frecuentes y pueden dar
lugar a diferentes cardiopatias congénitas. Sila vena pulmonar pri-
mitiva no hace contacto con el plexo venoso peripulmonar, éste
puede mantener algunas de sus conexiones con las venas cardina-
les o con el plexo esplécnico, dando origen a diferentes variedades
de conexioén venosa pulmonar anémala (figs. 22-18 y 22-19)
(véase Conexién venosa pulmonar anémala). Por otro lado, si
la conexién de la vena pulmonar primitiva con el plexo peripul-
monar es correcta, pero lo que falla es la incorporacién de la vena
pulmonar primitiva al atrio izquierdo definitivo, habra una cardio-
patia conocida como cor triatriatum izquierdo.

Conexién venosa pulmonar anémala

Cardiopatia congénita cianégena caracterizada por la falta de
conexion de todas o algunas de las venas pulmonares con el
atrio izquierdo, pudiendo éstas conectarse con el atrio derecho
o con cualquier sistema venoso del térax o del abdomen (véa-
se fig. 22-18). Cuando son todas las venas pulmonares las que
estdn conectadas erréneamente, se denomina conexion venosa

V i%.

v.p.

Figura 22-18. Conexién venosa pulmonar anémala fotal. Esquema representativo de
una vista posterior del corazén con falta de conexion de las venas pulmonares al atrio
izquierdo. Dichas venas pulmonares pueden conectarse a cualquiera de los sistemas
venosos embrionarios que desembocan al atrio derecho, e incluso directamente a
este atrio. AD, atfrio derecho; Al, atrio izquierdo; VD, ventriculo derecho; VI, ventriculo iz-
quierdo; s.c., seno coronario; v.a., vena dcigos; v.b.c., vena braquiocefdlica; v.c.i., vena

cava inferior; v.c.s., vena cava superior; v.p., venas pulmonares

pulmonar anémala total, y es una situaciéon muy grave para el
paciente; cuando son solo algunas de las venas pulmonares las
que fallan en su conexidn, se habla de conexion venosa pulmo-
nar anémala parcial. Es una cardiopatia congénita relativamen-
te rara, pero con una frecuencia mayor en la poblacién mexicana
que en otras poblaciones (1-2,5%). Es ligeramente mds frecuente
enlos nifos (1,5:1), con excepcion de la variedad infradiafragma-
tica, con marcado predominio masculino (3,5:1).

Se considera que este estado se debe a un error en la co-
nexion de la vena pulmonar primitiva con el plexo venoso pe-
ripulmonar, el cual mantiene sus conexiones con el sistema de
las venas cardinales. La o las venas anormalmente conectadas
pueden desembocar en el atrio derecho, la vena cava superior,
el seno coronario, la vena braquiocefalica (véase fig. 22-19) o la
vena cava inferior o cualquiera de sus tributarias.

Se trata de una cardiopatia “dependiente de ductus” que
produce sobrecarga de volumen de cavidades derechas, bajo gas-
to cardiaco, hipertension pulmonar e hipoxemia tisular. La sobre-
carga de volumen de cavidades derechas produce dilatacion del
atrio derecho, del ventriculo derecho y de la arteria pulmonar;
las cavidades izquierdas suelen ser mas pequenias de lo normal.

Su prondstico sera malo si se deja a su evolucién natural, ya
que provoca la muerte del paciente en las primeras semanas de
vida posnatal, y mds o menos bueno si se da tratamiento farma-
coldgico oportunamente con prostaglandinas para mantener
abierto el conducto arterioso, y si se hace la conexién quirtrgi-
ca de las venas pulmonares al atrio izquierdo.

Tabicacion atrial: tabique
interatrial definitivo

La tabicacién atrial comienza en el periodo
de pos-asa, cuando el segmento atrial ocupa
una posicién dorsocefalica al segmento ven-
tricular. El primer esbozo de tabicacién lo
forma el septum primum (dia 28 + 1); este
tabique estd formado por una delgada capa
miocardica que se origina de la pared dorso-
cefalica del atrio comtn, justo entre el ostium
sinoatrial y la vena pulmonar primitiva (véa-
se fig. 22-15A,B). El septum primum tiene
la forma de una creciente con sus extremos
dirigidos hacia el canal atrioventricular,
y se continta sin linea de demarcacién con
las almohadillas dorsal y ventral del canal
atrioventricular. El borde libre céncavo del
septum primum y las almohadillas dorsal y
ventral del canal atrioventricular delimitan
una amplia comunicacién entre las mitades
derecha e izquierda del atrio comun, que
se denomina foramen primum y que permi-
te el paso de sangre de derecha a izquierda. E1
septum primum crece en direccién ventro-
caudal produciendo una progresiva disminu-
cién del tamario del foramen primum (véase
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Figura 22-19. Corazén humano con conexién venosa pulmonar
andémala fotal a la vena braquiocefdlica. A. Vista anterior de los
pulmones que muestra cémo las venas del pulmén derecho y
del pulmon izquierdo no estéin conectadas al atrio izquierdo, sino
que confluyen a un mismo colector venoso pulmonar que se di-
rige de derecha a izquierda y asciende por el lado izquierdo del
atrio izquierdo y del tronco pulmonar; los ventriculos del corazén
han sido rechazados hacia arriba. B. Vista anterior del bloque
cardiopulmonar. Obsérvese la emergencia del colector venoso
pulmonar visto en "A", cémo pasa a la izquierda del fronco pul-
monar continudndose con la vena braquiocefdlica, la cual des-
emboca finalmente a la vena cava superior, a la que llega por
lo tanto foda la circulacién venosa pulmonar. AD, atrio derecho;
Al, atrio izquierdo; TR tronco pulmonar; VD, ventriculo derecho

fig. 22-15C,D), que finalmente es cerrado al fusionarse el borde
libre del septum primum con las almohadillas del canal atrio-
ventricular (dia 35 + 1) (véase fig. 22-15E,F). Poco antes de que
ocurra el cierre del foramen primum, en la regién dorsal del sep-
tum primum aparecen varias zonas de muerte celular que dejan
multiples perforaciones que finalmente coalescen, constituyen-
do un orificio tnico denominado foramen secundum (dias 31
a 35 £ 1) (véase fig. 22-15D-F); este nuevo foramen asegura el
paso de sangre de derecha a izquierda cuando se cierra el fora-
men primum.

A la derecha del septum primum se desarrolla un segun-
do tabique: el septum secundum (dia 37 + 1), que se for-
ma en la pared dorsal del atrio, entre el septum primum y la
valva izquierda del seno venoso, y también tiene la forma de
una creciente con sus astas dirigidas hacia la desembocadura
de la futura vena cava inferior (véase fig. 22-15G,H). Este ta-
bique crece fundamentalmente por sus astas, avanzando poco
por su borde libre. Las astas del septum secundum finalmen-
te se encuentran y fusionan (dia 43 + 1) en la regién vecina
a la desembocadura de la vena cava inferior, dejando despro-
vista de septum secundum a la parte central, justo por deba-
jo del foramen secundum (véanse figs. 22-15L,] y 22-16). Esta
porcidn central es denominada orificio o fosa oval, con un
piso o suelo, constituido por el septum primum, y un anillo o
limbo, formado por el septum secundum.

La caracteristica disposicién del foramen secundum y de la
fosa oval, a diferentes niveles del septum primum y del septum
secundum, respectivamente, permite el paso de sangre de dere-
cha a izquierda en el espacio comprendido entre ellos, e impide
el paso de sangre de izquierda a derecha por la accién valvular
que desempeiia el septum primum. Resulta indispensable esta
comunicacion entre los atrios durante toda la vida embrionaria
y fetal, pero al nacimiento, con el inicio de la circulacién pulmo-
nar, ocurre el cierre fisiolégico de esta comunicacién, terminan-
do el paso de sangre de derecha a izquierda; la funcién valvular
del septum primum impide también el paso de sangre de iz-
quierda a derecha. El cierre anatémico de esta comunicacion
normalmente ocurre durante los seis primeros meses de la vida,
aunque en aproximadamente el 25% de los individuos normales
permanece permeable durante toda la vida.

El desarrollo anémalo del septum primum, del septum se-
cundum, o de ambos, puede dar lugar a una comunicacién
anormal entre los atrios, cardiopatia congénita muy frecuente
(véase Comunicacion interatrial).

Comunicacion interatrial

Cardiopatia congénita acianégena caracterizada por un de-

fecto del tabique interatrial que produce un cortocircuito
arteriovenoso, con paso anémalo de sangre del atrio iz-
quierdo al atrio derecho (fig. 22-20A); ocasiona sobrecar-
ga de volumen del corazén derecho, y en muy raros casos
puede llegar a provocar hipertensién pulmonar. Se puede en-
contrar como defecto tinico o asociado con otras cardiopa-
tias congénitas o sindromes malformativos. Es una de las tres
cardiopatias congénitas mas frecuentes en todo el mundo; en
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Meéxico representa el 8-15% de los casos entre las cardiopa-
tias congénitas.

Cuando el nifio nace, atn presenta la comunicacién in-
teratrial fisiolgica que tiene durante la vida fetal (véase mas
adelante Circulacion fetoplacentaria). Al iniciar la funcién
pulmonar, aumenta el flujo sanguineo a los pulmones, lo que
incrementa el retorno venoso al atrio izquierdo y cierra fisiol4-
gicamente dicha comunicacion, para ocluirse anatémicamente
en el transcurso de los primeros meses de la vida posnatal. En
aproximadamente el 25% de la poblacion general, este cierre
anatémico no llega a ocurrir, situacién conocida como orificio
oval permeable, pero que no representa peligro alguno para
los afectados.

La comunicacién interatrial se considera un defecto en el
desarrollo del tabique interatrial, sea por un fallo del septum
primum, del septum secundum, o de las almohadillas endocér-
dicas dorsal y ventral del canal atrioventricular.

El defecto puede estar ubicado en cualquier sitio del tabi-
que interatrial, y puede ser pequefio o muy grande, e incluso
faltar totalmente, y esta tltima situacidn recibe el nombre de
atrio comiin. Debido al cortocircuito a nivel atrial, a largo plazo
y dependiendo de su tamario, hay dilatacién de atrio derecho,
ventriculo derecho y tronco pulmonar (fig. 22-20B).

El pronéstico suele ser bueno aunque se deje a su evolucion
natural, ya que afecta poco el desarrollo del nifio y rara vez pro-
voca dafio pulmonar, pero es excelente si se cierra el defecto
mediante cateterismo intervencionista o cirugia.

UNION ATRIOVENTRICULAR

La union entfre los segmentos atrial y ventricular se reali-
za a través del canal atrioventricular, que da origen al fabi-
que afrioventricular y participa en el desarrollo de las valvas
atrioventriculares y de los tabiques atrial y ventricular.

Canal atrioventricular

El canal atrioventricular une a los atrios con el ventriculo primi-
tivo. En su interior se forman las almohadillas o cojines endo-
cardicos que se contintian con el septum primum interatrial y el
tabique interventricular primitivo. Cuando se fusionan las almo-
hadillas, dividen el canal atrioventricular en dos orificios en los
que se formaran las valvas tricispide y mitral (fig. 22-21).

El canal atrioventricular aparece en la etapa de asa (dia 22
+ 1), uniendo el asa bulboventricular con los atrios; tiene forma
ovoidea, con un orificio tinico y su eje mayor orientado en di-
reccién cefalocaudal (fig. 22-22A). Externamente muestra dos
surcos denominados surcos atrioventriculares derecho e iz-
quierdo, que internamente se corresponden con unas crestas.

En la etapa de pos-asa (dia 28 + 1), el desarrollo del asa bul-
boventricular y la expansién de los atrios en direccién cefélica
cambian la orientacion del canal atrioventricular a dorsoven-
tral, con los atrios en situacién dorsal y el ventriculo primitivo

Figura 22-20. Comunicacion inferatrial. A. Representacion esque-
matica de las cavidades cardiacas. La flecha indica el cortocircuito
izquierda-derecha que existe en esta cardiopatia congénita. B. Co-
razén humano con comunicacion inferatrial de tipo fosa oval con
valvula fenestrada; ndtense las maltiples perforaciones del piso de
la fosa oval. AD, atrio derecho; Al, atrio izquierdo; Ao, aorta; TR fronco
pulmonar; VD, ventriculo derecho; VI, ventriculo izquierdo

en posicion ventral (fig. 22-22B,C). En el interior del canal
atrioventricular, en sus bordes ventrosuperior y dorsoinfe-
rior, aparecen dos grandes masas de tejido mesenquimatoso,
las almohadillas o cojines endocardicos del canal atrioven-
tricular (dia 28 + 1) (figs. 22-23B,C, 22-24A,B,C y 22-25A,B).
Estas almohadillas endocdrdicas, vistas desde su aspecto ven-
tricular, tienen una forma mds o menos cuadrildtera (véanse
figs. 22-24B y 22-25B), continudndose sin linea de demarcacién
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Figura 22-21. Diagrama del desarrollo del canal atrioventricular

con los incipientes tabiques atrial y ventricular (véanse figs.
22-24A y 22-25A). El mecanismo por el que se origina el me-
sénquima de las almohadillas es el mismo que el de las crestas
conales y troncales. El miocardio induce a parte de las célu-
las endoteliales a sufrir una transformacién diferencidandose a
células mesenquimatosas, que se desprenden e invaden la ge-
latina cardiaca. El miocardio secreta los “adherones’, que son
un conjunto de glucoproteinas que inducen al endocardio a
responder perdiendo moléculas de adhesién celular (N-CAM),
por lo que parte de sus células se desprenden y expresan los ge-
nes para su diferenciacién a célula mesenquimatosa.

Las almohadillas endocardicas crecen progresivamente
hacia la luz del canal aproximandose entre si, y aunque atn
no se encuentran fusionadas, dividen al canal en un orificio
derecho y otro izquierdo (véanse figs. 22-23B,C, 22-24B,C
y 22-25B). El extremo atrial de ambas almohadillas se con-
tinda con las astas del septum primum atrial, delimitando el
foramen primum. El extremo ventricular de la almohadilla
dorsoinferior se continta con el extremo dorsal del tabique
interventricular primitivo, mientras que el de la almohadi-
lla ventrosuperior lo hace con el extremo ventral, adosando-
se al extremo ventricular de la cresta sinistroventral del cono
(véanse fig. 22-24A,B); ademds, la almohadilla ventrosuperior
comienza a sufrir un proceso de remodelacion, adelgazando-
sey acanalandose, con su concavidad dirigida hacia la izquier-
da (véase fig. 22-23D).

Un poco mds adelante (dia 33 + 1), las almohadillas dorso-
inferior y ventrosuperior del canal atrioventricular comienzan
su fusién por su extremo atrial, progresando en direccién a los
ventriculos (fig. 22-24D-F). Dicha fusién coincide con el cierre
del ostium primum a nivel atrial, e incluso muchos autores
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consideran que el cierre del ostium primum se debe al teji-
do de las almohadillas del canal atrioventricular, mds que a un
crecimiento activo del septum primum. Lateralmente, las almo-
hadillas endocdrdicas desarrollan unas protuberancias denomi-
nadas tubérculos derecho e izquierdo (véase fig. 22-24F). Una
vez que las almohadillas endocardicas han terminado su fusion,
se borra toda linea de demarcacién entre ellas, impidiendo su
identificacién en las etapas posteriores (véanse figs. 22-24G,H
y 22-25D). Mientras esto esta ocurriendo, el cono es incorpora-
do al segmento ventricular (véase mds adelante), alojandose el
cono posteromedial en la canaladura formada en la almohadilla
ventrosuperior, y adquiriendo el ventriculo izquierdo su via de
salida (véase fig. 22-23D,E).

La almohadilla dorsoinferior se curvea hacia la derecha, de tal
forma que su tubérculo derecho queda a un nivel mas bajo que el
izquierdo (véanse figs. 22-24F y 22-25C); del primero se originara
la valva septal de la trictispide y del segundo parte de la valva adr-
tica de la mitral (véase fig. 22-241). Esta diferencia de nivel entre
los dos tubérculos determina la existencia de un diferente nivel en
lainsercién de la valvula septal de la tricispide y de la valvula adr-
tica de la mitral y, a la vez, la existencia de una porcién septal que
separa al atrio derecho del ventriculo izquierdo y que es conocida
con el nombre de tabique atrioventricular.

Finalmente, las almohadillas del canal atrioventricular ter-
minan su fusién (dia 37 + 1), borrdndose toda linea de demar-
cacién entre ellas y dividiendo el canal atrioventricular en un
orificio derecho, donde se desarrollard la valva trictspide, y
un orificio izquierdo, donde se formar4 la valva mitral (véanse
figs. 22-23 a 22-25).

Al mismo tiempo que ocurre la divisién del canal atrioven-
tricular, en sus paredes laterales aparecen dos protuberancias
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Figura 22-22. Esquemas del desarrollo del canal atrioventricular.
Vista izquierda. A. Embridn en efapa de asa dia 22 + 1. B, C.Em-
briones en etapa de pos-asa dias 26 a 28 + 1. A.l., atrio izquierdo

de tejido mesenquimatoso denominadas almohadillas late-
rales derecha e izquierda (véanse figs. 22-23C,D y 22-24B,C).
Estas son mas pequefias que las almohadillas ventrosuperior
y dorsoinferior, e intervienen en el desarrollo de los velos
valvulares laterales de las valvas atrioventriculares (véanse
figs. 22-23 y 22-24).

Valvas atrioventriculares

Los anillos y velos valvulares de las valvas atrioventriculares se
forman del tejido de las almohadillas del canal atrioventricular
(véase fig. 22-21).

Los anillos valvulares atrioventriculares y parte de los
velos valvulares derivan del tejido de las almohadillas que
rodea a cada uno de los orificios atrioventriculares: el anillo
atrioventricular derecho (tricuspide) se forma a partir de las
almohadillas lateral derecha y dorsoinferior del canal atrioven-
tricular, y por la cresta dextrodorsal del cono, mientras que el
anillo atrioventricular izquierdo (mitral) lo hace a partir de las
almohadillas lateral izquierda, dorsoinferior y ventrosuperior
del canal atrioventricular (figs. 22-23, 22-24 y 22-26).

El sistema musculotendinoso se origina, fundamental-
mente, del miocardio ventricular, como consecuencia del
proceso de “diverticulizacién y socavamiento” que éste sufre
durante el desarrollo de las bolsas trabeculadas ventricula-
res (véanse figs. 22-24FI y 22-26). Estos procesos avanzan
en direccion caudocefélica, permitiendo la liberacién de un
“manguito o faldén miocardico”. Las porciones cefalicas de
este manguito miocardico son liberadas totalmente del mio-
cardio circundante constituyendo, en conjunto con el tejido
de las almohadillas que rodea a los orificios atrioventricula-
res, las cuerdas tendineas. Las porciones caudales perma-
necen unidas al miocardio en gran extensién, formando los
musculos papilares (véase fig. 22-26).

El fallo en el desarrollo del canal atrioventricular o en la for-
macion de las valvas atrioventriculares causa diferentes defec-
tos del corazdn, los cuales pueden afectar a la valva tricaspide,
a la mitral o a ambas. Si las almohadillas endocérdicas dorsal y
ventral del canal atrioventricular no se forman en medio del ca-
nal atrioventricular, sino que son desplazadas hacia uno u otro
lado, pueden causar la estenosis de alguna de las valvas, y si el
desplazamiento es muy importante, pueden provocar que al-
guna de las valvas quede cerrada y no permita comunicacién
entre el atrio y su ventriculo respectivo; si el desplazamiento
es a la derecha, causard una atresia tricuspidea (fig. 22-27),
mientras que si lo hace hacia la izquierda, provocard una atre-
sia mitral. En la situacién extrema en la que dichas almohadi-
llas no se desarrollen en absoluto, el canal atrioventricular no
se dividird en dos orificios y dard lugar a un defecto conocido
como canal atrioventricular comiin completo (fig. 22-28)
(véase Defectos del canal atrioventricular).

Defectos del canal atrioventricular

Atresia tricuspidea

Es una cardiopatia congénita cianégena caracterizada por la
falta de comunicacién directa entre el atrio derecho y el ven-
triculo derecho, debido a la ausencia o imperforacion de la
valva tricaspide (véase fig. 22-27). Representa alrededor del
1-2% de todas las cardiopatias congénitas (+ 1 de cada 10000
recién nacidos vivos) y es ligeramente mdas frecuente en el
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Figura 22-23. Esquemas de la division del canal atrioventricular. Vista ventral de corte transversal a nivel del canal atrioventricular y del
cono. A. Embrién de 26 + 1 dias. B. Embrién de 28 + 1 dias que muestra la apariciéon de las almohadillas dorsal y ventral del canal atrio-
ventricular. €. Embrién de 30 £ 1 dias que ilustra la aparicion de las almohadillas laterales derecha e izquierda. D. Embrién de 33 + 1 dias
que muestra el inicio del proceso de fusion de las almohadillas dorsal y ventral del canal atrioventricular, y el de las crestas conales. E. En
el interior del orificio atrioventricular derecho se observa la valva triclspide, y en el orificio izquierdo la valva mitral, totalmente separadas
por el tabique. VD, ventriculo derecho; VI, ventriculo izquierdo; VM, valva mitral; VT, valva tricdspide; a.d.c.a-v., almohadilla dorsal del canal
atrioventricular; a.l.d., aimohadilla lateral derecha del canal atrioventricular; a.l.i., almohadilla lateral izquierda del canal atrioventricular;
a.v.c.a-v., almohadilla ventral del canal atrioventricular; c.a.l., cono anterolateral; ¢.d.d.c., cresta dextrodorsal del cono; ¢.p.m., cono poste-

romedial; c.s.v.c., cresta sinistroventral del cono

sexo masculino. Alrededor del 40% de los pacientes fallecen
durante el primer afio de vida y sélo el 20% sobreviven hasta
la edad adulta.

Como consecuencia de la obstruccién al paso de sangre del
atrio al ventriculo derecho, el atrio suele estar aumentado de
tamano e hipertroéfico, y el ventriculo derecho es pequefio. A
nivel del tabique interatrial se presenta una comunicacién in-
teratrial o un orificio oval permeable, lo que permite un cor-
tocircuito derecha-izquierda (venoarterial), por lo que el atrio
y el ventriculo izquierdos suelen estar aumentados de tamano
e hipertréficos (véase fig. 22-27). Es casi obligada la presencia
de una comunicacién interventricular, de tamano variable, que
permita el paso de sangre del ventriculo izquierdo al ventriculo
derecho y de éste a la arteria pulmonar (fig. 22-27D,E). Lo mds
frecuente es que el ventriculo derecho dé origen a la arteria
pulmonar y el ventriculo izquierdo a la aorta, aunque hay casos

en los que puede estar invertido el origen de las grandes arte-
rias (atresia tricuspidea + transposicion de grandes arterias).

Se considera que la atresia tricuspidea se debe a un pro-
blema en el desarrollo del orificio atrioventricular derecho
con fusién anémala de las almohadillas dorsal, ventral y la-
teral derecha del canal atrioventricular o a una deficien-
cia en el proceso de formacién de los velos valvulares de la
trictspide.

El prondéstico es malo si se deja a su evolucion natural, ya
que el conducto arterioso y la fosa oval se cerraran después
del nacimiento y la comunicacién interventricular se ira
cerrando paulatinamente, lo que restringe el paso de sangre
a los pulmones para la oxigenacién. En la actualidad existen
varios procedimientos quirtrgicos paliativos o correctivos
para esta cardiopatia, como la derivaciéon cavopulmonar o la
operacion de Fontan.
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Canal atrioventricular comdn completo

Es una cardiopatia congénita ciandgena caracterizada por la
alteracion de la unidad morfolégica bésica atrioventricular, con
ausencia del tabique atrioventricular, valva tinica atrioven-
tricular (valva mitrotricuspidea) y deficiencia del tabique de
entrada ventricular (véase fig. 22-28). Como defecto aislado
es poco frecuente en México, generalmente acompana a los

A Cono B

a.ld.

VD

situs isoméricos y se asocia con bastante frecuencia con el sin-
drome de Down.

Debido a ese gran defecto del tabique atrioventricular,
se produce un cortocircuito entre las cuatro cavidades del
corazén, lo que produce una mezcla importante de sangre
arterial y venosa. El atrio derecho, el ventriculo derecho y
la arteria pulmonar suelen estar dilatados e hipertréficos,
y debido al hiperflujo pulmonar, puede haber hipertension

Figura 22-24. Esquemas de la divisidn del canal atrioventricular. A, D, G. Vista derecha. B, E, H. Vista apical ventricular. C, E 1. Vista ventral *cuatro
cdamaras”. A, B, C.Embrién de 30 + 1 dias que muestra las almohadillas del canal atrioventricular en diferentes proyecciones. D, E, F. Emibrion
de 33 £ 1 dias que ilustra el inicio de la fusion de las almohadillas del canal atrioventricular; nétese en “F” la inclinacién que sufren las almo-
hadillas fusionadas, dejando su borde derecho a un nivel mdas bajo que el izquierdo. G, H, I. Ha concluido la fusién de las almohadillas del
canal atrioventricular, separando anatdémicamente a las valvas mitral y tricuspidea. AD, atrio derecho; Al, atrio izquierdo; VD, ventriculo derecho;
VI, ventriculo izquierdo; VM, valva mitral; VT, valva tricUspide; a.d.c.a-v., almohadilla dorsal del canal atrioventricular; a.l.d., almohadilla lateral
derecha del canal atrioventricular; a.l.i., almohadilla lateral izquierda del canal atrioventricular; a.v.c.a-v., almohadilla ventral del canal atrio-

ventricular; t.i-v.p., tabique interventricular primitivo



pulmonar irreversible a corto plazo. En algunos casos existe
conexién anémala de las grandes arterias con los ventriculos
(canal atrioventricular comtin completo + transposiciéon de
grandes arterias). Dependiendo de la morfologia del velo val-
vular anterior de la valva tnica, de gran importancia para la
correccién quirurgica, estos defectos se clasifican en tres gru-
pos: 1) tipo A, con velo valvular anterior dividido e insertado
al borde de la comunicacién interventricular (fig. 22-28B);

A

Cono

Canal AV

Almohadillas
fusionadas

2) tipo B, con velo valvular anterior dividido pero no inser-
tado al tabique interventricular sino a un masculo papilar si-
tuado en el ventriculo derecho (fig. 22-28C); y 3) tipo C, con
velo valvular anterior no dividido ni insertado al borde de la
comunicacion interventricular (fig. 22-28D).

El canal atrioventricular comtun completo parece deberse a
diferentes grados de hipodesarrollo o falta de fusion de las almo-
hadillas ventrosuperior y dorsoinferior del canal atrioventricular,

Cono

Almohadillas
fusionadas

Figura 22-25. Fotomicrografias electronicas de barrido de corazones de embriones de pollo durante el proceso de division del canal
atrioventricular. A. Vista lateral de la diseccién de las cavidades izquierdas cuando estdn iniciando su desarrollo las almohadillas dorsal y
ventral del canal atfrioventricular. B. Corte “cuatro cdmaras”, mitad ventral de la misma edad que “A”, mostrando la almohadilla ventral del
canal atrioventricular, el septum primum interatrial y el tabique interventricular primitivo. €. Corte “cuatro cdmaras”, mitad dorsal, cuando
ya se han fusionado las almohadillas dorsal y ventral del canal atrioventricular; ya se ha cerrado el ostium primum y la comunicacion inter-
ventricular embrionaria es muy pequena. D. Vista sagital derecha de un corazén de la misma edad que *C”, mostrando a las almohadillas
dorsal y ventral del canal atrioventricular fusionadas y su relacién con los tabiques interatrial e interventricular. AD, atrio derecho; Al, atrio
izquierdo; VD, ventriculo derecho; VI, ventriculo izquierdo; a.d.c.a-v., alimohadilla dorsal del canal atrioventricular; a.v.c.a-v., almohadilla ven-

tral del canal atrioventricular; t.i-v.p., fabique interventricular primitivo
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Figura 22-26. Fotomicrografias electrénicas de barrido de corazones de embriones de pollo durante
la formacién de la valva mitral. A. Pared lateral de las cavidades izquierdas, que muestra el comienzo
de la formacién del velo mural de la mitral; nétese la presencia de un grueso muasculo papilar (fle-
cha) y que alin no se observan cuerdas tendinosas. B. Aparecen zonas de muerte celular en la parte
ventricular del futuro velo valvular, comenzando a formarse las cuerdas tendinosas. €. Cuerdas ten-

dinosas fotalmente formadas

lo que ocasiona que no se forme el tabique atrioventricular y que
solo exista una valva atrioventricular comin en vez de una tri-
ctspide y mitral separadas e independientes una de la otra.

El prondstico es malo si se deja a su evolucién natural, de-
bido a que los enfermos rapidamente progresan a hipertension
pulmonar irreversible, pero existen en la actualidad varias téc-
nicas quirtrgicas que pueden realizarse a estos pacientes con
resultados muy aceptables.

SEGMENTO VENTRICULAR

Los ventriculos definitivos son estructuras complejas y estdn
constituidos por una porcion trabeculada, una porcion de en-
frada y una porcion de salida o infundibulo. Estas diferentes
porciones se desarrollan a partir de distintas regiones del tubo
cardiaco primitivo.

Porcion trabeculada

La porcidn trabeculada del ventriculo derecho se desarrolla
de la porcién proximal del bulbo cardiaco y la porcién tra-
beculada del ventriculo izquierdo del ventriculo primitivo
(fig. 22-29).

Los primordios de la porcién trabeculada de los ven-
triculos derecho e izquierdo aparecen en la etapa de pre-asa,

siendo las unicas porciones del corazén que estan presen-
tes en ese periodo (véase fig. 22-10A,B). En esta etapa, el
primordio de la porcién trabeculada del ventriculo derecho
estd representado por la porcion proximal del bulbo cardia-
co y ocupa una posicidn cefélica respecto del primordio de
la porcién trabeculada del ventriculo izquierdo, que estd re-
presentado por el ventriculo primitivo; este ultimo ademas
dard origen a la porcién de entrada de ambos ventriculos.
Externamente, los primordios de la porcién trabeculada de
los ventriculos estan delimitados por los surcos prospectivos
interventriculares derecho e izquierdo.

La posicién y relacién de los primordios de la porcién
trabeculada de los ventriculos cambia con el desarrollo del
asa bulboventricular, situdndose en la etapa de pos-asa,
practicamente lado a lado, quedando la porcién trabecu-
lada del ventriculo derecho a la derecha y ligeramente an-
terior respecto de la porciéon trabeculada del ventriculo
izquierdo (véanse figs. 22-7 y 22-10C). En otras palabras,
la posicion espacial definitiva de la porcién trabeculada de
los ventriculos serd determinada por el desarrollo del asa
bulboventricular.

En la etapa de asa (dfa 22 + 1), la curvatura interna del asa
bulboventricular, constituida por la pared medial del bulbo
cardiaco y del ventriculo primitivo, forma una cresta llamada
espolon bulboventricular (conoventricular o bulboatrioven-
tricular en algunos autores), que delimita entre si la porcion
trabeculada de los ventriculos (véase fig. 22-8A,B); en la cur-
vatura externa del asa bulboventricular no existe limite pre-
ciso entre estas dos regiones ventriculares. El primordio de la
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Figura 22-27. Atresia tricuspidea. A. Esquema de la vista ventral de esta cardiopatia que muestra la
ausencia de conexion del atrio derecho con el ventriculo derecho, la comunicacién interatrial y
la comunicacién interventricular que permite el paso de la sangre del ventriculo izquierdo al ven-
triculo derecho. B-E. Corazones humanos con esta alteracion. B. Aspecto externo del corazén, vista
anterior. €. Diseccién del atrio derecho que permite ver el piso cerrado de esta cavidad. D. Disec-
cién del ventriculo derecho, vista anterior, que muestra una cavidad muy pequena de la cual emer-
ge el tronco pulmonar y al fondo una pequena comunicacién interventricular (flecha). E. Diseccion
del ventriculo izquierdo, que hace posible ver el origen de la aorta y la comunicacion interventricular

porcién trabeculada del ventriculo derecho se continda ceféd-
licamente con el cono que ha aparecido en este periodo (véan-
se figs. 22-7 a 22-10).

Durante la etapa de pos-asa temprana, los primordios
ventriculares estdn ampliamente comunicados entre si por el
foramen bulboventricular, cuyo techo estd formado por
el espolon bulboventricular (fig. 22-30A); los primordios
ventriculares presentan una cavidad pequefia, con una capa
gruesa de gelatina cardiaca y una capa compacta de miocar-
dio (véase fig. 22-30A). Paulatinamente, en la capa miocardica
ventricular se empiezan a observar amplios espacios que dan
a la parte més interna de esta capa una apariencia esponjosa;

el endocardio se invagina y recubre estos espacios formando
verdaderas lagunas intramiocardicas recubiertas de endocar-
dio (fig. 22-30B). Este proceso, denominado comdnmente
“de diverticulizacion’, es el responsable del patrén trabecular
primitivo tipico de las bolsas ventriculares (véanse figs. 22-24
y 22-30). Este proceso se realiza mediante sefiales que man-
da el endocardio hacia el miocardio: el endocardio secreta un
factor de crecimiento denominado neurorregulina y el mio-
cardio recibe el mensaje a través de los receptores para este
factor. El endocardio no sélo es responsable de la trabecula-
cién, sino que también regula el crecimiento del miocardio.
Con el proceso de “diverticulizacion’, la gelatina cardiaca va
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desapareciendo a nivel de las bolsas trabeculares, permane-
ciendo en gran cantidad a nivel del canal atrioventricular y del
segmento conotroncal.

Porcion de entrada ventricular

La porcién de entrada de los ventriculos derecho e izquierdo se
desarrolla a partir del ventriculo primitivo, especificamente de
su porcién dorsoinferior (véase fig. 22-29). Se continua cefélica-
mente con el canal atrioventricular y, caudalmente, con la porcién
trabeculada de ambos ventriculos. En esta porcion ventricular, el
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proceso de diverticulizacién miocardica contribuye a la formacién
de los aparatos valvulares atrioventriculares, como ya se ha descri-
to (véanse figs. 22-24 y 22-30).

Porcion de salida o infundibulo

Las porciones de salida de los ventriculos derecho e izquier-
do se desarrollan, fundamentalmente, a partir del cono o bulbo
cardiaco distal, contribuyendo también, pero en menor pro-
porcion, el tronco arterioso y el canal atrioventricular (véase
fig. 22-29).
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; Figura 22-28. Canal atrioventricular comdn completfo. A.Esquema de la vista ventral de esta cardiopatia,

0 que muestra la valva Gnica atrioventricular, la comunicacion interatrial y la comunicacion interventricular.

8 B-D. Corazones humanos con esta patologia. B. Vista posterior de la disecciéon de las cavidades derechas

» de un caso de canal atrioventricular completo de tipo “A". €. Vista lateral de la diseccion del ventriculo

izquierdo en un caso de canal atrioventricular comin completo de fipo "B”. D. Vista posterior de las cavi-
dades derechas de un caso de canal atrioventricular comdn completo de tipo "C”
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El cono o bulbo cardiaco distal comienza su desarrollo en
la etapa de asa (dfa 22 + 1), constituyendo en este momento el
extremo cefdlico del tubo cardiaco y del bulbo cardiaco (véanse
figs. 22-10 y 22-22); por otra parte, el tronco arterioso aparece
en la etapa de pos-asa temprana (dfas 24 a 26 + 1), formando en
este perfodo el extremo cefélico del corazén y uniendo al cono
con el saco adrtico (véase fig. 22-10). Al conjunto conformado
por el bulbo cardiaco y el tronco arterioso algunos autores lo han
denominado bulbo arterial del corazon.

Al principio este bulbo arterial del corazén (cono + tron-
co arterioso) muestra en toda su longitud una luz unica con
una capa miocardica compacta y una gruesa capa de gelatina
cardiaca. En la etapa de pos-asa tardia (dia 29 + 1), la gela-
tina cardiaca se va remodelando, formandose en el interior
del cono y del tronco arterioso unos engrosamientos mesen-
quimatosos denominados almohadillas o crestas conales 'y
troncales, respectivamente. Las crestas conales estdn dis-
puestas longitudinalmente y son dos: una dextrodorsal y la
otra sinistroventral, y aunque no estan fusionadas, dividen al
cono primitivo en un cono anterolateral y otro posterome-
dial (figs. 22-23C,D, 22-24 y 22-31). Las crestas troncales
son también dos, dispuestas longitudinalmente y siguiendo
un curso oblicuo: una superior y la otra inferior; estas cres-
tas, aunque no se encuentran fusionadas, separan el tronco
arterioso primitivo en una porcion troncal derecha y otra
izquierda (véase fig. 22-31). Las crestas conales y troncales,

( VENTRICULOS DEFINITIVOS
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aunque en esta etapa de pos-asa temprana muestran una dis-
continuidad morfolégica entre si, estan relacionadas de la
siguiente forma: la cresta dextrodorsal del cono con la supe-
rior del tronco, y la cresta sinistroventral del cono con la in-
ferior del tronco (fig. 22-31A). La cresta sinistroventral del
cono, por su extremo inferior, se contintia con el cuerno ven-
tral del tabique interventricular primitivo, adosandose al ex-
tremo ventricular de la almohadilla ventrosuperior del canal
atrioventricular (véase fig. 22-24A,B). La cresta dextrodor-
sal del cono se continta con el borde anteroderecho del ca-
nal atrioventricular (véase fig. 22-24B). Asimismo, las crestas
troncales por su extremo distal se contintan con las astas del
tabique aortopulmonar que estd iniciando su desarrollo en
el interior del saco aortopulmonar (fig. 22-31B).

Poco después (dia 31 + 1), se establece una continuidad real
entre las crestas conales y troncales, lo que determina que el
cono anterolateral quede en continuidad con la porcién iz-
quierda del tronco, mientras que el cono posteromedial lo
haga con la porcién derecha del tronco (véase fig. 22-31B).

Durante la etapa de pos-asa tardia (dias 33 a 43 + 1), el seg-
mento conotroncal comienza a ser incorporado a los ventriculos,
mientras que se inicia la fusién de las crestas troncales, avanzan-
do en direccién proximal hasta alcanzar a las crestas conales. Esto
determina que, en primer lugar, el cono anterolateral y la por-
cién izquierda del tronco formen cuerpo con el ventriculo dere-
cho para conformar el infundibulo ventricular derecho, y que
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Figura 22-29. Diagrama del desarrollo de los ventriculos definitivos
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Figura 22-30. Esquemas del desarrollo de los ventriculos. Vista ventral. A. La gelatina cardiaca estd uniformemente distribuida entre el
endocardio y el miocardio, y el bulbo cardiaco y el ventriculo primitivo estéin comunicados a fravés del foramen bulboventricular. B. La
gelatina se ha adelgazado comenzando el proceso de diverticulizacion ventricular; el tabique interventricular primitivo estd presente y
por arriba de él estd el foramen interventricular primario. €. La diverticulizacién ventricular ha avanzado. La almohadilla dorsal del ca-
nal atrioventricular se estd remodelando, adelgazdndose y curvéandose; el espacio que queda entre el tubérculo derecho y la cima
del tfabique inferventricular primitivo se denomina foramen interventricular secundario. D. Se ha fusionado ya el fabique interventricular
primitivo con el tubérculo derecho, cerr@dndose el foramen interventricular secundario. VD, ventriculo derecho; VI, ventriculo izquierdo;
a.d.c.a-v., almohadilla dorsal del canal atrioventricular; t.i-v.p., fabique interventricular primitivo

el cono posteromedial y la porcién derecha del tronco sean abo-
cados al ventriculo izquierdo para dar lugar al infundibulo o ves-
tibulo ventricular izquierdo (fig. 22-31E,F); segundo, que la
cresta sinistroventral del cono forme parte del tabique interven-
tricular de salida y el cuerpo de la trabécula septomarginal (véase
fig. 22-31E,F); y tercero, tanto las crestas conales como las tron-
cales participen en la constitucion de la cresta supraventricular
y en el cierre de la comunicacién interventricular embrionaria
(véase fig. 22-31E,F). El miocardio que constituye la porcion supe-
rior de los infundibulos ventriculares sufre un escaso proceso de

“diverticulizacién’, lo que determina que la porcién de salida ven-
tricular sea précticamente lisa.

Tabicacion ventricular

El tabique interventricular definitivo se forma, a manera de mo-
saico, por tejido proveniente del tabique interventricular primi-
tivo, de las almohadillas ventrosuperior y dorsoinferior del canal
atrioventricular y de las crestas conotroncales (véase fig. 22-29).



El tabique interventricular primitivo estd directamente
relacionado con el proceso de “diverticulizaciéon” del miocar-
dio ventricular. Durante la etapa de pos-asa temprana (dias 26
a28 t 1), en el vértice de la regién bulboventricular se forma
una cresta miocdrdica prominente, mayor que las restantes
trabéculas, la cual constituye el esbozo del tabique inter-
ventricular primitivo (véanse figs. 22-24A,B,C y 22-30B).
Las bolsas trabeculares de los ventriculos comienzan un
crecimiento centrifugo que da por resultado la aproxima-
cién y adosamiento de sus paredes apicomediales, justo por
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debajo del esbozo del tabique interventricular primitivo; fi-
nalmente, las paredes apicomediales se fusionan entre si,
aumentando considerablemente el tamafio del tabique in-
terventricular primitivo. Cefdlicamente, este tabique tiene
un borde libre céncavo, un extremo dorsal que se continda
con la almohadilla dorsoinferior del canal atrioventricular,
y un extremo ventral que se contintia con la almohadilla
ventrosuperior del canal atrioventricular y con la cresta si-
nistroventral del cono (véase fig. 22-24). El tabique inter-
ventricular primitivo y su continuidad con las almohadillas

Figura 22-31. Esquemas del desarrollo de los infundibulos ventriculares. Vista derecha. A. Estén ya presentes las crestas del cono y del
fronco en el interior de estos segmentos, pero adn no hay continuidad entre ellas. B. Se ha establecido la continuidad de las crestas co-
nales con las troncales y ha aparecido el tabique aortopulmonar en el interior del saco adrtico. €. El segmento conotroncal comienza a
incorporarse a los ventriculos y el tabique aortopulmonar ha crecido; el asferisco muestra la comunicacion interventricular embrionaria.
D.Ha comenzado la fusién de las crestas troncales. E. Concluyd la fusion de las crestas troncales y se ha fusionado ya la parte superior de
las crestas conales; la comunicacion interventricular embrionaria practicamente se ha cerrado (asferisco) y el complejo septal formado
por el fabique aorfopulmonar, el tabique troncal y el tabique conal, describe un giro de aproximadamente 180°. . Se han formado ya los
infundibulos ventriculares y las grandes arterias, quedando constituida la salida ventricular. Ao, aorta; TR tronco pulmonar; VD, ventriculo
derecho; c.d.d.c., cresta dextrodorsal del cono; c.s.a-p., complejo septal aortopulmonar; csy, cresta supraventricular; ¢.s.v.c., cresta sinistro-
ventral del cono; c.t.i., cresta troncal inferior; c.t.s., cresta troncal superior; s.a., saco adrtico; s.a-p., tabique aortopulmonar; tsm, trabécula

septomarginal
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del canal atrioventricular separardn las porciones de entra-
da y trabecular del ventriculo izquierdo, de las porciones de
entrada y trabecular del ventriculo derecho. En esta etapa
del desarrollo, los ventriculos estdn ampliamente comuni-
cados entre si a través del foramen o comunicacién inter-
ventricular primario, cuyo perimetro estd constituido del
modo siguiente: cefalodorsalmente, por las almohadillas
del canal atrioventricular atn no fusionadas, cefaloventral-
mente, por el espolén bulboventricular y, caudalmente, por
el borde libre del tabique interventricular primitivo (véanse
figs. 22-24B,C y 22-30B).

Durante el proceso de incorporacién del cono a los ven-
triculos (dias 33 a 35 + 1), con el abocamiento del cono
posteromedial al ventriculo izquierdo y la fusién de las al-
mohadillas del canal atrioventricular, la comunicacién
interventricular primaria sufre una reorientacion para cons-
tituir el vestibulo adrtico, formdndose una nueva comuni-
cacién interventricular: la comunicacion interventricular
secundaria (véanse figs. 22-24D-F y 22-30C). Los limites
de esta nueva comunicacion son: cefalodorsalmente, el tu-
bérculo derecho de la almohadilla dorsoinferior del canal
atrioventricular (futuro tabique de entrada ventricular), ce-
faloventralmente, la almohadilla ventrosuperior del canal
atrioventricular y la cresta sinistroventral del cono (parte
del futuro tabique de salida ventricular) y, caudalmente, el
tabique interventricular primitivo (futuro tabique trabecu-
lado interventricular).
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La almohadilla dorsoinferior del canal atrioventricu-
lar y el extremo dorsal del tabique interventricular primi-
tivo van cerrando paulatinamente la porcién dorsoinferior
de la comunicacién interventricular secundaria; esto, uni-
do a la continua incorporacién del segmento conotroncal
(bulbo arterial), determina que la comunicacién vuelva a ser
remodelada, con su perimetro ventrosuperior formado por
las crestas troncales (o del bulbo arterioso distal) ya fusio-
nadas, y las conales (o del bulbo arterioso proximal) inician-
do su fusién (véase fig. 22-31D,E). Finalmente, la fusién de
estas crestas (troncales y conales) cerrard definitivamen-
te la comunicacion interventricular secundaria (dia 45 + 1)
(véanse figs. 22-30D y 22-31F). Esta zona, durante casi toda
la vida fetal, es muscular, volviéndose fibrosa al final de este
periodo o al inicio de la vida posnatal, constituyendo el ta-
bique membranoso interventricular, que cefilicamente se
continda con el tabique atrioventricular.

De esta manera, el tabique interventricular definitivo
queda constituido a manera de mosaico, participando en su
formacion el tabique interventricular primitivo, las almoha-
dillas endocardicas dorsoinferior y ventrosuperior del canal
atrioventricular, y las crestas dextrodorsal y sinistroventral del
cono (fig. 22-32). A la almohadilla endocdrdica dorsoinfe-
rior del canal atrioventricular se le considera como la prin-
cipal responsable de la formacién de la porcién de entrada
del tabique interventricular definitivo. Al tabique primitivo
interventricular se le atribuye como el principal componente

B
Valva adrtica
Tabique de
salida

Tabique

membranoso

Tabique de

enfrada
Tabique
trabecular

Figura 22-32. Tabicacioén ventricular. A. Vista derecha del tabique ventricular. B. Vista izquierda del tabique ventricular. Obsérvese en ambas
las diferentes regiones del tabique interventricular: el fabique de entrada, el frabecular, el de salida y el membranoso. Ao, aorta; TR tronco

pulmonar; VD, ventriculo derecho; VI, ventriculo izquierdo



del tabique trabecular, y a la almohadilla endocérdica ventro-
superior y a la cresta sinistroventral del cono se les considera
como las responsables de la formacién del tabique de salida
o interinfundibular de los ventriculos. Con respecto al tabi-
que membranoso, todo parece indicar que son las cuatro es-
tructuras embrionarias antes sefialadas las que determinan su
correcta formacidn. Esta complejidad en la constitucion del
tabique interventricular definitivo explica la alta frecuencia
que existe de los defectos septales ventriculares en el cora-
z6n definitivo, ya sea como defectos aislados o asociados con
otras alteraciones cardiacas.

El desarrollo defectuoso de alguna de las estructu-
ras embrionarias que participan en la formacién del tabique

A

interventricular definitivo determinard que esté presente un
orificio anémalo durante la vida fetal y posnatal, situacién
conocida como comunicacién interventricular (figs. 22-33 y
22-34) (véase Comunicacion interventricular).

Comunicacion interventricular

Cardiopatia congénita aciandgena caracterizada por un de-
fecto del tabique interventricular, que produce un corto-
circuito arteriovenoso con paso anémalo de sangre del
ventriculo izquierdo al ventriculo derecho (fig. 22-33A);
ocasiona sobrecarga de volumen y presion del corazén

&

Figura 22-33. Comunicacioén inferventricular. A. Representacion esquemdatica de las cavidades car-
diacas. La flecha indica el cortocircuito izquierda-derecha que existe en esta cardiopatia congénita.
B-D. Diferentes tipos de comunicacion interventricular: en el fabique de enfrada (B), en el trabecular
(C). en el de salida (D) y en el membranoso (E). El asferisco senala la ubicacion de la comunicacion

inferventricular
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derecho, y en pocos afios puede llegar a provocar hiperten-
sion pulmonar irreversible. Se puede encontrar como defecto
dnico o asociado con otras cardiopatias congénitas o sindro-
mes malformativos. Es una de las tres cardiopatias congénitas
mas frecuentes en todo el mundo; en México, como defecto
aislado representa el 12-18% de los casos entre las cardiopa-
tias congénitas.

La comunicacién interventricular se considera un defecto
en el desarrollo del tabique interventricular, sea por un fallo del
tabique ventricular primitivo, de las almohadillas endocardicas
dorsal y ventral del canal atrioventricular, de las crestas cono-
troncales, o de varios de ellos combinados.

El defecto puede estar ubicado en el tabique de entrada
ventricular (fig. 22-33B), en el trabecular (fig. 22-33C), en el
de salida (fig. 22-33D) o en el membranoso (figs. 22-33E y
22-34), siendo esta ultima situacion la mas frecuente (aproxi-
madamente el 85-90% de todas las comunicaciones interven-
triculares). El defecto puede ser pequefo o grande, e incluso
faltar totalmente el tabique interventricular, y esta ultima si-
tuacion recibe el nombre de ventriculo comiin. Debido al cor-
tocircuito a nivel ventricular, a relativamente corto plazo y
dependiendo de su tamano, hay dilataciéon e hipertrofia del
ventriculo derecho y dilatacién de la arteria pulmonar.

La comunicacién interventricular puede presentarse acom-
panando a otras cardiopatias congénitas, en ocasiones agra-
vando la situacion (como en la comunicacién interatrial) o, por
el contrario, mejorando el estado hemodindmico del paciente
(como en la transposicién de grandes arterias y la atresia tri-
cuspidea, entre otras). Es componente obligado de algunos sin-
dromes o complejos del corazén (como la tetralogia de Fallot, el
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canal atrioventricular comun vy el tronco arterioso comun per-
sistente, entre otros) y asociacién frecuente de sindromes cro-
mosémicos (como los sindromes de Down, Edwards y Patau,
entre varios mas).

El prondéstico es malo si se deja a su evolucién natural, ya
que afecta el desarrollo del paciente y provoca dano pulmonar
irreversible, pero excelente si se le atiende de manera oportu-
na cerrando el defecto mediante cateterismo intervencionista
o cirugia. Se ha visto que en ocasiones la comunicacién inter-
ventricular puede llegar a cerrarse sola con el transcurso del
tiempo, por lo que conviene tener una actitud conservadora,
pero con vigilancia estrecha de la evolucién del menor, y si se
detectan signos de hipertensién pulmonar, hay que atender de
inmediato la situacién.

UNION VENTRICULOARTERIAL

Estd formada por el tronco arterioso o bulbo cardiaco dis-
tal, el cual une el cono anterolateral y el cono posterome-
dial con el saco aortopulmonar, del cual surgen los arcos
aorticos.

Tronco arterioso

El tronco arterioso o bulbo cardiaco distal da origen a las
valvas sigmoideas aértica y pulmonar y participa también

Ventriculo
izquierdo

Figura 22-34. Comunicacién inferventricular. Corazén humano con este defecto. A. Diseccion del ventriculo derecho, vista anterior. B. Disec-
cién del ventriculo izquierdo, vista lateral. La flecha sefala la comunicacion interventricular en ambas caras del fabique



en la formacion de la porcidén distal de los infundibulos ven-
triculares y de la porcién proximal de las grandes arterias
(fig. 22-35).

El tronco arterioso, como se mencioné antes, es un seg-
mento del tubo cardiaco que se desarrolla en la etapa de pos-
asa, a partir de tejido proveniente del mesodermo esplacnico
y del mesénquima perifaringeo que rodea a los arcos visce-
rales (véase fig. 22-10); por su extremo proximal se continda
con el cono, y por su extremo distal con el saco aortopulmo-
nar (véase fig. 22-31). En el interior del tronco arterioso se
forman unos cojinetes o crestas dispuestos longitudinalmen-
te, denominados crestas troncales: una superior y la otra
inferior (véase fig. 22-31A). Las crestas troncales, aunque
aun sin fusionar, dividen el tronco arterioso en una mitad
derecha y otra izquierda. Estas crestas se contintian distal-
mente con las astas del tabique aortopulmonar: la troncal
superior con el asta superoizquierda, y la troncal inferior con
el asta inferoderecha (véase fig. 22-31B,C); esto determina
que la porcién derecha del tronco arterioso quede conecta-
da con el IV arco aédrtico, y la porcién izquierda con el VI
arco. La continuidad proximal de las crestas troncales con
las conales determina, a su vez, que la porcién derecha del
tronco arterioso quede en continuidad con el cono postero-
medial, y la porcién izquierda con el cono anterolateral (véase
fig. 22-31). Finalmente, las crestas troncales comienzan a

fusionarse por su extremo distal, en su unién con el tabique
aortopulmonar, progresando este proceso en direccion al
cono (véase fig. 22-31C-E).

Durante la etapa de pos-asa tardia, al realizarse la incorpora-
cién del cono al segmento ventricular, la porcién mas proximal
del tronco arterioso es también incorporada a los ventriculos. El
extremo proximal de las crestas troncales contribuye al desarro-
llo de la mitad superior de la cresta supraventricular y al cierre
de la comunicacioén interventricular; la porcién distal del tronco
arterioso ayuda al desarrollo de la porcién proximal de la aorta 'y
de la arteria pulmonar.

Una vez concluido el proceso de incorporacién cono-
troncal a los ventriculos, se borran las referencias externas e
internas para delimitar el saco aortopulmonar, el segmento
troncal y el segmento conal, lo que imposibilita identificar
sus limites a partir de esta etapa. En el interior del seg-
mento conotroncal queda conformado un complejo septal
infundibuloarterial, formado por los tabiques aortopulmo-
nar, troncal y conal, el cual permite la separaciéon anatémi-
ca de las uniones ventriculoarteriales (véase fig. 22-31E,F),
de tal manera que el ventriculo derecho queda en continui-
dad con el cono anterolateral, con la porcién izquierda del
tronco y con el VI arco adrtico, mientras que el cono pos-
teromedial lo hace con la porcién derecha del tronco y con
los IIl y IV arcos adrticos (véase fig. 22-31E,F). En conjunto,
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Figura 22-35. Diagrama del desarrollo del tronco arterioso
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el complejo septal infundibuloarterial describe un giro ho-
rario en direccidon cefélica de alrededor de 180°, giro que es
dado fundamentalmente por los tabiques aortopulmonar y
troncal, y en menor proporcién por el conal (figs. 22-31
y 22-36). El giro de este complejo septal es también el res-
ponsable de la relacién normal “entrecruzada” que se ob-
serva, a partir de este momento, entre la aorta y el tronco
pulmonar en el corazén normal.

En las dltimas décadas se ha demostrado en embriones
de aves que, para el correcto desarrollo de la unién ventricu-
loarterial, es necesaria la participacion de células de las cres-
tas neurales, que desde el rombencéfalo (rombdémeros 6-8)
migran a los arcos faringeos III, IV y VI, y de ahi al corazén.
Antes de que las crestas neurales migren al corazén, desde
su posicion en los arcos faringeos mandan factores que in-
fluyen en el desarrollo del miocardio. En el corazén se ha vis-
to que participan en la tabicacién conotroncal y forman los
ganglios parasimpaticos cardiacos. Las células de las crestas
neurales que se quedan en los arcos faringeos contribuyen a
la formacion de los arcos adrticos y las glandulas derivadas de
esta region.
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Cono
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Valvulas semilunares adrtica
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Los primordios de las véalvulas sigmoideas se desarrollan
durante el proceso de tabicacién troncal, cuando el extre-
mo proximal de las crestas del tronco arterioso aun no se ha
fusionado. Dichos primordios se forman como seis engro-
samientos de mesénquima, situados dos a cada lado del tabi-
que troncal (constituido por la fusion de las crestas troncales
entre si) y dos en las paredes libres, frente al tabique tron-
cal; estos dltimos han sido denominados cojines intercalares
(figs. 22-37A y 22-38). En este momento, los primordios de
las sigmoideas estan constituidos de mesénquima sélido, con
una forma mds o menos piramidal de base superior (cara ar-
terial), sin que se aprecie aiin excavacién en su cara arterial
(figs. 22-37D y 22-38B).

Més adelante, la cara arterial de estos primordios (que
mira hacia las futuras arterias) se empieza a excavar y adelga-
zar, adoptando la forma de una bolsa de paredes gruesas, con
una cara arterial y otra ventricular (fig. 22-37E,F); de manera
simultdnea, el miocardio que estd frente al tabique troncal a

Tabique
aortopulmonar

VI arco

IV arco

Tabique
froncal

Tabique
conal

Cono
posteromedial

Cono
anterolateral

Figura 22-36. Representacion esquematica de la tabicacion froncoconal. A. El saco adrtico, el fronco arterioso y el cono se muestran, para
una mejor comprension, como si constituyeran un cilindro recto continuo. En el inferior de dicho cilindro se representan las crestas cona-
les y troncales dispuestas de tal forma que la cresta dextrodorsal del cono (c.d.d.c.) se continGa con la cresta troncal superior (c.t.s.) (en
color verde), mientras que la cresta sinistroventral del cono (c.s.v.c.) lo hace con la cresta troncal inferior (c.t.i.) (en color amairillo), descri-
biendo un giro de aproximadamente 180°, lo que determina que la sangre que entra al cono anterolateral salga por la porcién izquierda
del tronco (flechas azules), y la que entra por el cono posteromedial lo haga por la porcién derecha del fronco (flechas rojas). B. Una vez
que se fusionan todos estos tabiques internos, el complejo septal infundibuloarterial que forman fiene un giro de 180°, que lleva la sangre
del ventriculo derecho hacia el cono anterolateral y de éste hacia el VI arco adrtico (donde quedardn conectadas las ramas de la arteria
pulmonar) (flechas azules), mientras que la sangre procedente del ventriculo izquierdo pasa al cono posteromedial y de éste al IV arco
adrtico (futuro cayado de la aorta) (flechas rojas)
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Figura 22-37. Formacion de las valvas semilunares adrtica y pulmonar. A-C. Corte transversal a nivel de las valvas arteriales, quedando
finalmente constituidas cada una de ellas por tres sigmoideas rodeadas de un anillo fibroso. D-F. Corte sagital de una de las valvas ar-
feriales que muestra el proceso de adelgazamiento o cavitacion que dard origen a la forma de “nido de golondrina” caracteristico de
estas sigmoideas
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Figura 22-38. Fotomicrografias electronicas de barrido con cortes a nivel de las valvas arteriales en formacién en corazones de embrio-
nes de pollo. A. Corte transversal de ambas valvas arteriales que apenas han iniciado su division interna. B. Corte longitudinal de ambas
valvas arteriales, cuyas sigmoideas son aln muy gruesas ya que apenas se estd iniciando su proceso de adelgazamiento o cavitacion 369
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lo largo de todo el segmento troncal comienza a estrecharse,
marcando el inicio de la separacién externa de la aorta y del
tronco pulmonar con sus correspondientes valvas adrtica y
pulmonar (fig. 22-37B).

Finalmente, dicho estrechamiento alcanza el pla-
no medial del segmento troncal, quedando separadas ex-
ternamente las grandes arterias y sus valvas una de la otra
(fig. 22-37C). Algunos cambios histolégicos importantes
ocurren en esta regién durante la vida fetal y principio de la
posnatal, que llevan al tejido miocérdico y mesenquimatoso
que esta presente originalmente a transformarse en el tejido
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conectivo, caracteristico de las valvas semilunares adrtica
y pulmonar.

Los trastornos del desarrollo de la unién ventriculoar-
terial son frecuentes y pueden dar lugar a diversas cardio-
patias congénitas, generalmente graves y que comprometen
la hemodindmica del corazén, y conocidas generalmente
como cardiopatias troncoconales. Entre estos defectos,
la tetralogia de Fallot (figs. 22-39 y 22-40) y la transpo-
sicion completa de las grandes arterias (figs. 22-41 y
22-42) son de los mds frecuentes y graves (véase Cardiopa-
tias troncoconales).
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Figura 22-39. Tetralogia de Fallot. A. Aspecto externo, vista anterior. Se observa crecimiento del ventriculo dere-
cho y tronco pulmonar de calibre disminuido. B. Aspecto interno, vista anterior. Nétese la comunicacion inter-
ventricular, la emergencia de la aorta justo sobre ella, la salida del tronco pulmonar estendtica y la hipertrofia
del ventriculo derecho. €. Diseccion del ventriculo derecho que muestra la emergencia del fronco pulmonar y
parcialmente de la aorta que cabalga sobre la comunicacion interventricular (asterisco). D. Diseccion del ven-
friculo izquierdo con la comunicacién interventricular y la aorta cabalgante
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Figura 22-40. Tetralogia de Fallot. Corazén humano con esta car-
diopatia. A. Aspecto externo, vista anterior. B. Diseccion del ven-
triculo derecho. €. Diseccion del ventriculo izquierdo. Se observa
la aorta parcialmente emergiendo de ambos ventriculos justo
sobre la comunicacioén interventricular

Aorta Tronco
pulmonar

V.cava

superior Venas

pulmonares

Atfrio

derecho Atrio

izquierdo

V.cava
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Ventriculo Ventriculo
derecho izquierdo
B ‘
VI arco Tabique

IV arco aortopulmonar

Tabique
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Tabique
conal

Cono Cono
anterolateral posteromedial
Figura 22-41. Transposicion completa de las grandes arterias.
A. Aspecto inferno, vista anterior, que muestra a la aorfa emer-
giendo del ventriculo derecho y al tronco pulmonar surgiendo del
ventriculo izquierdo. B. Probable embriopatogenia de esta cardio-
patia: el complejo septal infundibuloarterial nace recto, lo que de-
termina que el cono anferolateral quede conectado con el IV arco
adrtico y, en consecuencia, que éste reciba la sangre procedente
del ventriculo derecho (flechas azules), y el cono posteromedial
quede relacionado con el VI arco adrtico, por lo tanto, recibiendo
sangre procedente del ventriculo izquierdo (flechas rojas)
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Figura 22-42. Transposicién completa de las grandes arterias. Co-
razén humano con esta cardiopatia. A. Aspecto externo, vista an-
ferior que muestra la relacion de las grandes arterias con la aorta
en posicién anterior y derecha con respecto al tronco pulmonar.
B. Diseccion del ventriculo derecho que permite ver la emergen-
cia de la corta de esta cavidad. €. Diseccion del ventriculo iz-
quierdo, donde se aprecia al fronco pulmonar surgiendo de este
ventriculo

Cardiopatias troncoconales

Tetralogia de Fallot

Es una cardiopatia congénita ciandgena, la mds frecuen-
te entre todas las cardiopatias ciandgenas, y se caracteri-
za por estenosis pulmonar infundibular, comunicacién
interventricular, cabalgamiento adrtico e hipertrofia
ventricular derecha (véanse figs. 22-39 y 22-40). Represen-
ta el 5,3-10% de todas las cardiopatias congénitas y ocupa
en la mayoria de las series el cuarto o quinto lugar en fre-
cuencia entre todos los defectos del corazén de cualquier
edad. Por grupo de edad, ocupa entre las cardiopatias con-
génitas ciandgenas el séptimo lugar en el grupo de recién
nacidos, el tercer lugar en el grupo de lactantes menores y el
primer lugar en los niflos mayores de 1 aio de edad.

En esta cardiopatia, la combinacién de los defectos produce
oligohemia pulmonar y cortocircuito venoarterial, que a su
vez provoca hipoxemia de sangre arterial (causante de la ciano-
sis). Secundariamente, hay poliglobulia y desarrollo de circula-
cién colateral periférica o bronquial.

Morfolégicamente, se encuentra desproporcion del cali-
bre entre la aorta y el tronco pulmonar, por disminucién del
calibre de esta ultima, con ramas pulmonares también pe-
quenas (véanse figs. 22-39A y 22-40A); la estenosis pulmonar
generalmente es infundibular, aunque puede llegar tam-
bién a comprometer el anillo de la valva pulmonar (véanse
figs. 22-39B,C y 22-40B). La comunicacién interventricular,
generalmente grande, es de tipo perimembranoso, situada
por detras del tabique infundibular y justo sobre ella queda-
ra la valva adrtica (aorta biventricular o cabalgante) (véanse
figs. 22-39 B-D y 22-40 B,C), situacién que le permite que
le llegue sangre tanto del ventriculo izquierdo (oxigenada)
como del ventriculo derecho (desoxigenada), causante prin-
cipal de la cianosis en estos pacientes. Como consecuencia
de las alteraciones anteriores, el ventriculo derecho mostra-
ra un aumento del espesor de sus paredes libres, tanto en su
via de entrada como en la de salida.

La tetralogia de Fallot parece deberse a una tabicacién tron-
coconal anémala en la que el complejo septal aortopulmonar si
se desarrolla con un giro de 180°, pero de manera excéntrica, a
expensas del territorio de la via pulmonar, que es la causante de
la estenosis pulmonar y del hipodesarrollo de la valva pulmonar,
el tronco pulmonar y sus ramas. Esta posicién excéntrica del ta-
bique aortopulmonar es también la causante de la comunicacién
interventricular (al quedar desalineado con respecto al tabique
ventricular primitivo) y del cabalgamiento adrtico.

Puede asociarse con otras lesiones cardiacas y las mas fre-
cuentes son: valva pulmonar bicispide y estenética (+ 50%),
comunicacién interatrial (+ 30%), persistencia del conduc-
to arterioso (+ 30%), anomalias de origen y distribucién de
las arterias coronarias (2-10%) y arco adrtico derecho (+ 30%).
También es asociacion frecuente de la microdelecién 22q11.2
(17,4%) y de otros sindromes como el de Down (+ 2,6%), de
Laurence-Moon-Bardet-Biedl, de Goldenhar y alcohdlico fe-
tal, entre otros.



El prondstico serd malo si se deja a su evolucién natural,
ya que afecta de manera importante la calidad de vida del pa-
ciente debido fundamentalmente a la hipoxemia tisular, pero
bueno si se le atiende quirdrgicamente con cirugia paliativa
(fistula sistémicopulmonar), seguida de cirugia correctiva.

Transposicion completa de las grandes
arterias

Es una cardiopatia congénita ciandgena caracterizada por la
conexién anémala de las grandes arterias con los ventricu-
los, en donde la aorta estd conectada al ventriculo morfolé-
gicamente derecho y la arteria pulmonar con el ventriculo
morfolégicamente izquierdo (véanse figs. 22-41y 22- 42). Re-
presenta el 1,2-3,8% de todas las cardiopatias congénitas y ocu-
pa en la mayoria de las series entre el séptimo y el décimo lugar
en frecuencia entre todos los defectos del corazén de cualquier
edad, constituyendo una de las cardiopatias congénitas ciané-
genas mas frecuentes. Por grupo de edad, ocupa el primer lugar
de las cardiopatias cianégenas en los recién nacidos.

Debido a la conexién anémala del ventriculo derecho con la
aorta, esta arteria recibe la sangre desoxigenada procedente de
la circulacién venosa sistémica, llegando de esta manera a todo
el organismo para producir hipoxemia tisular importante,
cianosis intensa generalizada y compromiso organico gra-
ve. De no existir defectos septales asociados, el compromiso
para la vida del nifio es extremo, produciéndole la muerte en
pocos dias.

Ademas de la conexién andémala de las grandes arterias,
al momento del nacimiento, las cavidades derechas suelen es-
tar hipertréficas y dilatadas y las cavidades izquierdas de ta-
mafio normal; a nivel del tabique interatrial, el orificio oval
estd permeable, lo mismo que el conducto arterioso. La mi-
tad de los casos presentan defectos cardiacos asociados; la co-
municacién interventricular, la comunicacién interatrial y las
anomalias de las arterias coronarias y de la valva mitral son los
mas frecuentes.

En esta cardiopatia se considera que la orientacién o dispo-
sicion del complejo septal troncoconal es anémalo, el cual va
a ser recto o casi recto (giro entre 0 y 90°). Esta alteracién en
el giro del tabique troncoconal determina que el cono anterola-
teral quede conectado al IV arco aédrtico y el cono posterome-
dial al VI arco adrtico (véase fig. 22-41); cuando se incorporan
los conos al segmento ventricular, el cono anterolateral formara
el infundibulo del ventriculo derecho, pero quedara conecta-
do a la aorta ascendente, mientras que el cono posteromedial
formara el vestibulo o infundibulo del ventriculo izquierdo del
cual surgira el tronco pulmonar.

El prondstico de los nifios portadores de esta cardiopatia
es malo, sobre todo si no tienen defectos asociados que ayu-
den a la fisiopatologia de la lesién. Cuando el nifio nace, el con-
ducto arterioso inicia su proceso de cierre, lo cual agrava la
situacién del paciente, ya que éste, de no existir defectos sep-
tales asociados, constituye la tnica via de mezcla de sangre a
través de la cual le pueda llegar al menos un poco de oxigeno
a la circulacion sistémica que va a todo el cuerpo; por ello a

esta cardiopatia se le considera “dependiente del conducto” El
tratamiento de emergencia de estos pacientes consiste en tra-
tar de que no se cierre el conducto arterioso, para lo cual se
pueden utilizar prostaglandinas. Posteriormente se intenta la
correccién quirurgica, y dependiendo de si tienen o no lesiones
asociadas, se realiza inversion de la circulacion a nivel atrial
(cirugia de Mustard o de Senning) o a nivel arterial (cirugia de
Jatene), o algunos otros procedimientos. En cualquiera de estas
cirugias la mortalidad es alta.

SEGMENTO ARTERIAL: AORTA
Y TRONCO PULMONAR

El segmento arterial estd constituido por la aorta ascendente
y el fronco principal de la arteria pulmonar, que se desarrollan
fundamentalmente del saco aortopulmonar y del fronco arterio-
s0. Las ramas principales de estas arterias se forman a partir de
los arcos adrticos.

Saco aortopulmonar

Del saco aortopulmonar se desarrolla la mayor parte de la aorta
ascendente y el tronco principal de la arteria pulmonar.

El saco aortopulmonar o aorta ventral es un ensancha-
miento del extremo distal del tubo cardiaco que se produce en
el sitio de origen de los arcos aérticos y que une a éstos con el
tronco arterioso, quedando incluido dentro del mesénquima
de los arcos faringeos. Entre el IV y VI par de arcos aérticos
se desarrolla, en la etapa de pos-asa (dia 31 + 1), una cres-
ta que se acentua progresivamente y que se denomina tabi-
que aortopulmonar (véase fig. 22-31B); este tabique tiene
una forma semilunar, con una asta superior e izquierda que
se contintia con la cresta troncal superior, y una asta in-
ferior y derecha en continuidad con la cresta troncal infe-
rior. El tabique aortopulmonar crece en direccién del tronco
arterioso hasta fusionarse con las crestas troncales que, a
partir de este punto, comienzan también la fusién entre si
en direccion proximal (véase fig. 22-31C,D). La disposiciéon
del tabique aortopulmonar determina que el IV par de arcos
aorticos quede conectado con la porcién derecha del tronco
arterioso, y éste a su vez con el cono posteromedial; el VI par
de arcos aorticos (futuras arterias pulmonares derecha e iz-
quierda), que ocupa una posicién dorsal e izquierda, queda
unido con la porcién izquierda del tronco arterioso y éste a
su vez con el cono anterolateral (véase fig. 22-36B).

Estudios experimentales han demostrado que la mayor parte
de las grandes arterias se originan de las paredes del saco aor-
topulmonar y del tabique aortopulmonar, y no del tronco arte-
rioso, como ha sido tradicionalmente considerado, ya que este
ultimo se ha visto que sélo interviene en la porcién proximal de
la aorta y del tronco pulmonar, es decir, en la region que queda
inmediatamente por encima de los planos valvulares aértico y
pulmonar (figs. 22-31F y 22-43).
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Figura 22-43. Diagrama del desarrollo del segmento arterial

Arcos aorticos

De los arcos adrticos se forman las arterias de la cara y el cuello,
las ramas de la aorta y del tronco pulmonar, el cayado adrtico y
el conducto arterioso.

Los arcos adrticos son formaciones vasculares incluidas
en el mesénquima de los arcos faringeos, que comunican el
saco adrtico pulmonar con las aortas dorsales derecha e iz-
quierda que se extienden a todo lo largo del embrién (véase
fig. 22-11). Teéricamente, se forman seis pares de arcos aorti-
cos, aunque el V par normalmente no llega a desarrollarse en
el humano, y si lo hace es rudimentario, desapareciendo con
gran rapidez (fig. 22-44). Los arcos adrticos aparecen y desa-
parecen de forma secuencial, de tal manera que cuando se de-
sarrolla el VI par, ya han desaparecido los pares Iy II.

El primer par de arcos aérticos (arco mandibular) aparece
en la etapa de pre-asa (dia 22 + 1) uniendo el saco aortopulmo-
nar con las aortas dorsales, las cuales en esta etapa inicial dan
lugar a dos canales arteriales que se extienden a todo lo largo
del embrién adosados a la pared posterior o dorsal de sus ca-
vidades corporales. Una vez conformados los primeros arcos,
se forman los siguientes pares, apareciendo paulatinamente a
medida que el corazén y el saco aortopulmonar muestran un
desplazamiento caudal (figs. 22-7 y 22-45). Un poco mds ade-
lante (dfa 26 + 1), el primer par de arcos adrticos ha desapare-
cido casi en su totalidad y la porcion que persiste dard origen a
la arteria maxilar y a parte de las arterias carétidas externas
(fig. 22-45B).

Vi

Aorta dorsal
izquierda

Aorta dorsal
derecha

Saco
aortfopulmonar
7.ea.id. (aorta ventral) 7.2 a.il.

Figura 22-44. Desarrollo de los arcos adrticos. Representacion hi-
potética de los arcos adrticos. Vista ventral. Los seis pares de arcos
adrticos surgen del saco adrtico (aorta ventral), continuéndose
con una aorta dorsal de cada lado. |, primer par; I, segundo par;
lll, tercer par; IV, cuarto par; V, quinto par; VI, sexto par; 7.© a.i.d.,
séptima arteria infercostal derecha; 7.9 a.i.i., séptima arteria inter-
costal izquierda



El segundo par de arcos adrticos aparece casi al mismo
tiempo que el primer par, también en la etapa de asa (dfa 22 + 1),
inmediatamente caudal al primer par (fig. 22-45A); conecta tam-
bién el saco aortopulmonar con las aortas dorsales (figs. 22-7 y
22-45B), e igual que el arco precedente, desaparece unos cuantos
dias después (dia 26 + 1) persistiendo sélo algunas porciones que
formardn las arterias hioideas y estapedias.

En la etapa de pos-asa tardia (dia 28 + 1) ya pueden identificar-
se los III, IV y VI pares de arcos adrticos, ya que los dos primeros
han desaparecido (fig. 22-45C). En esta etapa, las aortas dorsales
derecha e izquierda se fusionan entre si a partir del nivel donde
se esta formando el diafragma, persistiendo separadas por arriba
de éste, y como una Unica arteria de este nivel hacia abajo (véase
fig. 22-45C). También en esta etapa es cuando se forma el tabi-
que aortopulmonar en el interior del saco aortopulmonar (véan-
se figs. 22-31B y 22-45C), quedando dispuesto de tal manera que
deja los III y IV arcos adrticos conectados con la porcién dere-
cha del tronco arterioso, y los VI arcos adrticos con su porciéon

A B

Saco

aorfopulmonar

Aorta Aorta
dorsal dorsal
derecha izquierda
D E

Ramas
pulmonares

izquierda (véanse figs. 22-36 y 22-45C). Mientras tanto, alrede-
dor de los pulmones en formacidn se estd integrando un plexo ar-
terial, el cual comienza a contactar a través de una rama de cada
pulmoén con los VI arcos adrticos. Las séptimas arterias interseg-
mentarias hacen su aparicién, mas o menos a la altura donde esta
ocurriendo la fusién de las aortas dorsales (véase fig. 22-45C).

Al finalizar la quinta semana (dia 35 + 1), los arcos adrticos
comienzan a perder la simetria que habian presentado desde su
aparicion (fig. 22-45D). Los segmentos de aortas dorsales situa-
dos entre los III y IV arcos comienzan a desaparecer, y estos ar-
cos se estiran como consecuencia del descenso que esta sufriendo
el corazén. Los IV arcos adrticos persisten de ambos lados aun-
que ya muy diferentes entre si. Con respecto a los VI arcos aérti-
cos, la porcién distal del VI arco derecho se oblitera y desaparece,
mientras que el izquierdo persiste en toda su extension. El saco
aortopulmonar se ha alargado y dividido totalmente formando
ya, junto con el tronco arterioso, la aorta ascendente a partir de
la porcién derecha de ambos y el tronco pulmonar a partir de la

Plexo
pulmonar

Plexo
pulmonar

Conducto

Arco arferioso

adrtico

a.p.d. a.p.i.

A.As.

t.p. ADs.

Figura 22-45. Desarrollo de los arcos adrticos, vista ventral. A. Embrion de 22 a 24 + 1 dias. B. Embrién de 26 + 1 dias. €. Embrién de 28 + 1 dias.
D. Embrién de 35 + 1 dias. E. Embridn de 39 + 1 dias. F. Grandes arterias y sus ramas principales definitivas. Los colores de las arterias definiti-
vass simbolizan su origen embrioldgico, fal como estdn representadas en los tres primeros esquemas. |, primer par; Il, segundo par; Ill, tercer par;
IV, cuarto par; VI, sexto par; 7.° a.i.d., séptima arteria intercostal derecha; 7.° a.i.i., séptima arteria intercostal izquierda; A.As., aorta ascenden-
fe; A.Ds., aorta descendente; a.c.c.d., arteria carétida comin derecha; a.c.c.i., arteria carétida comdn izquierda; a.p.d., arteria pulmonar
derecha; a.p.i., arteria pulmonar izquierda; a.s.d., arteria subclavia derecha; a.s.i., arteria subclavia izquierda; t.b.c., fronco braquiocefdlico;
t.p.. fronco pulmonar
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porcién izquierda (véase fig. 22-45D). El plexo arterial peripulmo-
nar, a través de una rama de cada pulmén, queda conectado a la
porcién proximal de los VI arcos adrticos; en esta etapa comienza
a observarse también una migracién cefalica de ambas séptimas
arterias intersegmentarias, aproximandose a los arcos aérticos.

En la sexta semana (dia 39 + 1), el saco aortopulmonar ha
continuado alargandose en direccién distal, con lo que tanto la
arteria pulmonar principal como la aorta ascendente aumen-
tan su longitud; del lado adrtico, dicho alargamiento alcanza la
porcidn inicial del arco adrtico y el tronco arterial braquiocefa-
lico derecho (fig. 22-45E). En esta etapa se oblitera y desapare-
ce la porcion de la aorta dorsal derecha, situada entre su unién
con la aorta dorsal izquierda y el origen de la arteria interseg-
mentaria derecha; el resto de la aorta dorsal derecha persiste
formando parte de la arteria subclavia derecha.

El resultado de todos estos cambios es la formaciéon de un
sistema arterial separado compuesto por la aorta ascendente y el
tronco pulmonar, que a su vez dan origen a las diferentes ramas
arteriales que llevan la sangre al circuito sistémico y pulmonar
(fig. 22-45F y cuadro 22-3). Del III par de arcos adrticos se ori-
ginaran finalmente las arterias carétidas comunes y la porcion
proximal de las arterias carétidas internas, cuya porcion distal
se desarrollara a partir de la prolongacion cefilica de las aortas
dorsales primitivas. Del IV arco adrtico izquierdo se forman el seg-
mento del cayado adrtico, comprendido entre la carétida primitiva
izquierda y la arteria subclavia izquierda. Del IV arco adrtico de-
recho proviene el segmento proximal de la arteria subclavia
derecha, cuya porcion distal estara conformada por una porcién de
aorta dorsal derecha y por la séptima arteria intersegmentaria
derecha. En cuanto al VI arco adrtico izquierdo, de su por-
ci6én proximal surgird la parte proximal de la arteria pulmonar

izquierda y de su porcién distal el conducto arterioso, el cual se
oblitera al nacimiento. Del VI arco adrtico derecho, porcién proxi-
mal, se formard la parte proximal de la arteria pulmonar derecha.

El desarrollo anémalo de los arcos adrticos puede causar
diversas alteraciones, de las cuales algunas son consideradas
s6lo variaciones anatémicas, como el arco adrtico derecho y el
origen independiente de las arterias carétida comin derecha
y subclavia derecha, mientras que otras, al alterar la hemo-
dindmica, si son consideradas como verdaderas cardiopatias
congénitas, tales como la persistencia del conducto arterio-
so (fig. 22-46) y la coartacién adrtica (fig. 22-47), entre mu-
chas otras (véase Alteraciones de los arcos adrticos).

Alteraciones de los arcos aédrticos

Persistencia del conducto arterioso

Al momento del nacimiento, el bebé atn tiene permeable el vaso
que conecta a la aorta con el tronco pulmonar y que le permiti el
paso de sangre de la pulmonar hacia la aorta durante toda la vida
fetal como parte de la circulacion fetal. Cuando el bebé comienza
a respirar, los pulmones se distienden, aumenta el flujo sanguineo
hacia ellos y crece la concentracién de O, en la sangre circulante
del nino, lo que estimula el cierre fisiolégico del conducto arte-
rioso, consistente en la disminucién de su calibre por contraccién
de las capas musculares que rodean a este vaso. En el transcurso de
las 2 o 3 semanas siguientes ocurre el cierre anatémico del con-
ducto, en donde hay proliferacién de la intima de este vaso has-
ta cerrar su luz e impedir el paso de sangre en cualquier sentido.

Cuadro 22-3. Segmentos artferiales de la unién ventriculoarterial y su origen emibrionario

Estructura anatémica Estructuras vasculares embrionarias que participan

Ascendente
Aorta Arco adrtico
Descendente

Tronco arterial braquiocefélico derecho

Derecha
Arteria subclavia

Izquierda

Derecha
Arterias car6tidas comunes

Izquierda

Derecha
Arterias carétidas internas

Izquierda
Arterias carétidas Derecha
externas (parte) Izquierda
Conducto arterioso

Principal

Arteria pulmonar derecha
Tronco pulmonar

Arteria pulmonar izquierda

Saco aortopulmonar

Saco aortopulmonar + IV arco adrtico izquierdo + Aorta dorsal izquierda
Aorta dorsal izquierda

Saco aortopulmonar

IV arco aértico derecho + Aorta dorsal derecha + 7.% arteria intersegmen-
taria derecha

7.2 arteria intersegmentaria izquierda

III arcos adrticos derecho e izquierdo

I1I arcos adrticos derecho e izquierdo

I arcos adrticos derecho e izquierdo

VI arco aértico izquierdo (porcion distal)
Saco aortopulmonar
VI arco aértico derecho (porcién proximal) + Plexo peripulmonar derecho

VI arco aértico izquierdo (porcién proximal) + Plexo peripulmonar
izquierdo



Cuando esto no sucede, este vaso, que es normal e indispensable
durante la vida prenatal, se convierte en patoldgico y daiino para
el nifo y da lugar a la llamada persistencia del conducto arterioso.
La persistencia del conducto arterioso es una cardiopatia
congénita aciandgena, consistente en la falta de cierre del con-
ducto arterioso durante la etapa posnatal, que permite un cor-
tocircuito arteriovenoso con paso de sangre de la aorta hacia
el tronco pulmonar (fig. 22-46A) e hipertensién pulmonar, la
cual en pocos anos puede llegar a ser irreversible. Como defecto

Aorta
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pulmonar

Figura 22-46. Persistencia del conducto arterioso. A. Representa-
cién esquemdtica de las cavidades cardiacas. La flecha indica
el cortocircuito izquierda-derecha que existe en esta cardiopatia
congénita. B. Corazén humano con esta cardiopatia, vista ante-
roizquierda del pediculo arterial del corazéon. Obsérvese el con-
ducto arterioso (asterisco) uniendo el arco adrtico con el tronco
pulmonar y de un calibre casi fan grande como el arco aértico o
la aorta descendente

aislado es la anomalia congénita del corazén mas frecuente en
todo el mundo, constituyendo en México el 25-35% de todas las
cardiopatias congénitas; resulta mas frecuente en el sexo femeni-
no que en el masculino (2-3:1). Su incidencia es mayor en pobla-
ciones altas con respecto al nivel del mar.

El conducto arterioso persistente puede presentarse con-
comitante a otras cardiopatias congénitas, en ocasiones agra-
vando la situacion (como en la comunicacion interatrial y en la
comunicacién interventricular) o, por el contrario, mejorando
la condicién hemodindmica del paciente (como en la tetralo-
gia de Fallot) e incluso salvando momentdneamente la vida del
nifio (como en la transposicién de grandes arterias y el sindro-
me de hipoplasia del corazén izquierdo, entre otras).

El didmetro y longitud del conducto arterioso puede ser
muy variable, lo que determinara en gran medida la cantidad
de sangre que puede pasar a través de él; cuando es corto y
grueso (fig. 22-46B) es mds peligroso y daiino que cuando es
largo y delgado.

Asi pues, el conducto arterioso persistente es un vaso de pare-
des musculares, de tamano variable, que une a la aorta descendente
(a nivel del istmo) con la arteria pulmonar izquierda; generalmen-
te en el estudio histolégico presenta gruesas capas de musculo liso
colocadas en espiral y una intima gruesa con sustancia mucoide.

El prondstico es malo si se deja a su evolucién natural, ya que
puede provocar dafio pulmonar irreversible, pero excelente si se
le atiende de manera oportuna cerrando el conducto mediante:
1) tratamiento farmacoldgico (indometacina o dcido acetilsali-
cilico), 2) cateterismo intervencionista, o 3) ligadura quirdrgica.

Coartacion aoértica

Es una cardiopatia congénita acianégena caracterizada por un
estrechamiento de la luz de la aorta (antes, enfrente o después
del origen del conducto arterioso) (véase fig. 22-47); puede ser
puntual (tipo diafragma) (fig. 22-47B) o abarcar parte del arco
adrtico (hipoplasia segmentaria) (fig. 22-47C). Puede presentar-
se como defecto tnico o asociarse con otros defectos del corazén
(como estenosis adrtica). Su frecuencia en México, como defecto
aislado, flucttia entre el 5,4y 8,2% de todas las cardiopatias congé-
nitas. Es mds frecuente en el sexo masculino que en el femenino
(2-3:1) y es la cardiopatia congénita que se asocia mas a menudo
con el sindrome de Turner.

La coartacion adrtica se considera un defecto en el de-
sarrollo de las estructuras vasculares que forman el arco aér-
tico, debido a la disminucién del flujo procedente de la aorta
ascendente o a tejido de proliferacion excesivo del cierre del
conducto arterioso.

Su reconocimiento clinico suele ser facil, debido a la ausencia
o disminucién notable de los pulsos femorales y a la existencia de
hipertension arterial limitada a los miembros superiores.

Su prondstico dependerd de la gravedad del estrechamien-
to, pudiendo ser casi asintomatico en los casos leves. Segun el
tipo de coartacidn, la correccién del defecto puede hacerse me-
diante cateterismo intervencionista (con catéter balén) o aor-
toplastia quirdrgica.
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Figura 22-47. Coartacion adrtica. A. Representacion esquemdtica de las grandes arterias, arco adrtico y aorta descendente. La zona de
estrechamiento del arco adrtico (flecha) queda situada justo frente al conducto arterioso (asterisco). B. Corazén humano con esta cardio-
patia. €. Corazén humano con coartacién adrtica tipo hipoplasia segmentaria de la aorta. Obsérvese la zona del arco adrtico compren-
dida entre las flechas con un calibre mucho menor que la aorta ascendente o la aorfa descendente

SUBSISTEMAS DEL CORAZON

Para que el corazon pueda realizar una funcion eficiente
para beneficio de todos los tejidos del cuerpo, es necesario
que disponga de una adecuada irrigacion y de una muy bien
coordinada contraccion-relajacién de sus fibras musculares.
Para ello dispone de dos subsistemas: el sistema coronario
y el sistema de conduccion, que ademds tienen una intima
relacion en su desarrollo.

Sistema coronario

Las arterias y venas coronarias se desarrollan a partir de células
que llegan del érgano proepicardico de manera simultdnea a la
formacién del pericardio.

El sistema coronario estd formado por una parte arterial
y una venosa, con interposicion del lecho capilar entre éstas.
Las arterias coronarias se pueden dividir en dos grandes

categorias: las que tienen una posicion subepicardica y las
que son intramiocdrdicas. Hasta hace algunas décadas se
crefa que todo el arbol arterial coronario se originaba a partir
de las paredes de la aorta y de ahi crecian y se extendian por
todo el corazén; sin embargo, algunos estudios de los ultimos
anos han demostrado que las células precursoras de los va-
sos coronarios (arteriales y venosos) se originan del 6rgano
proepicardico, cuando sus células se extienden por toda la
superficie externa del corazén durante la etapa de pos-asa
(figs. 22-12 y 22-48). Estas células precursoras de los vasos
coronarios por mecanismo de vasculogénesis forman una
extensa red de tubos endoteliales subepicardicos por toda
la superficie del corazén, que se conectan unos con otros y
que posteriormente serdn recubiertos por células muscula-
res lisas y fibroblastos que, segtin algunos autores, provienen
de las mismas células precursoras del érgano proepicardico
0, segln otros, se forman in situ del mesénquima que rodea
a los tubos endoteliales. Posteriormente, por un proceso de
angiogénesis se originaran las ramificaciones intramiocar-
dicas de los vasos coronarios.
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Figura 22-48. Desarrollo del sistema vascular coronario. A. Células del érgano proepicdardico precur-
soras de las células endoteliales y de la musculatura lisa de los vasos coronarios. B. Etapa de pos-
asa en donde las células del 6rgano proepicdrdico estdn invadiendo la superficie del fubo cardiaco.
C. Se estén formando las redes vasculares coronarias por la confluencia de las vesiculas endote-
liales. D. Se han formado ya las redes endoteliales precursoras de las arterias coronarias definitivas.

E. Arbol artferial coronario totalmente formado

De forma simultdnea al desarrollo de estos procesos de
vasculogénesis y angiogénesis, las arterias coronarias subepi-
cardicas cercanas a la raiz de la aorta contactan con su pared y
se establece comunicacién con la luz de esta arteria. Se desco-
noce cudles son los factores o mecanismos de reconocimiento
que hacen que estas arterias coronarias se conecten en la aor-
ta justo a nivel de la valva adrtica.

Con respecto a las venas coronarias, éstas también se for-
man de las mismas células precursoras procedentes del 6rgano
proepicardico, pero se desconoce cuédles son los factores que ha-
cen que algunas de esas células precursoras sigan su desarrollo,
unas para formar arterias y otras para formar venas. El plexo ve-
noso coronario, asi constituido, contacta y establece comunica-
cién con el cuerno izquierdo del seno venoso que se ha quedado
sin venas tributarias, para desembocar a través de éste al atrio de-
recho definitivo (véase fig. 22-14D).

Sistema de conduccion

Hasta hace poco mds de dos o tres décadas, se crefa que el
sistema de conduccién se originaba a partir de las crestas
neurales. Sin embargo, cuando el tubo cardiaco primitivo co-
mienza a contraerse y a generar una onda de contraccién or-
denada y unidireccional, y puede ya registrarse a partir de él

un electrocardiograma, las crestas neurales ain no han alcan-
zado al corazén (dia 21 + 1). Lo anterior, y algunas evidencias
més, hacen suponer que los diferentes segmentos del sistema
de conduccién provendran directamente del miocardio pre-
existente de la region.

En la actualidad estd totalmente demostrado que histolé-
gicamente las células del sistema de conducciéon son mio-
citos cardiacos altamente especializados que contienen gran
cantidad de glucégeno. En embriones de pollo se ha compro-
bado que en algunos de los segmentos del sistema de con-
duccidén la participacién de las arterias coronarias resulta
esencial para la diferenciacion de los miocitos en células del
sistema de conduccion.

Previo a la formacion del sistema de conduccion (etapa de pre-
asa), la contracciéon miocérdica es lenta, inicidndose el estimulo
eléctrico en la porcién caudal del tubo cardiaco primitivo y de ahi
se propaga en direccion cefdlica a todos los miocitos, simulando
un movimiento peristéltico mas que un mecanismo de sistole y
didstole. Como consecuencia de la formacién del asa bulboven-
tricular, esta zona de inicio del latido cardiaco cambia de posicién,
ubicédndose en la etapa de pos-asa tardia en la regién dorsocefd-
lica del tubo cardiaco en la unién de la vena cava inferior con el
atrio derecho.

El nodo sinusal (sinoatrial) se puede identificar en la quin-
ta semana. Al principio se sitda en la pared derecha del seno
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venoso, pero cuando éste se incorpora al atrio derecho, alcanza
su ubicacidn definitiva a la entrada de la vena cava superior. Se
desconoce por qué y como se forma este nodo, pero aparente-
mente se origina del miocardio local.

El nodo atrioventricular aparece mas o menos al mismo
tiempo, aparentemente a partir de células provenientes del canal
atrioventricular. Poco se conoce sobre su formacién, pero si se
ha podido comprobar que, si bien tiene un automatismo propio,
éste es mas bajo que el del nodo sinusal. Se ha descrito al factor
transcripcional TBX-3 como determinante para la diferencia-
cién de las células de este nodo; otros autores también sefialan a
MSX-2 como participante en este proceso.

Del mismo modo, el haz penetrante atrioventricular y las
ramas derecha e izquierda subendocardicas se desarrollan
de forma simultanea y aparentemente también a partir de célu-
las provenientes del canal atrioventricular.

La red de fibras de Purkinje intramiocdrdicas se forma de
manera independiente de las ramas subendocardicas que las
preceden. Son células que expresan inicialmente CX-42 (miem-
bro de la familia de las conexinas) a lo largo de las arterias co-
ronarias intramiocardicas. Dada esta intima relacién de las
fibras de Purkinje intramiocdrdicas con los vasos coronarios,
se piensa que estos vasos son esenciales para la formacién de
esta porcion terminal del sistema de conduccion, que a través
de endotelina-1 y neurorregulina inducen a los miocitos veci-
nos a su diferenciacion a fibras de Purkinje.

CIRCULACION FETOPLACENTARIA

La circulacion fefoplacentaria es la que tiene el feto durante
toda la vida prenatal. Comienza en la placenta, donde se oxi-
gena la sangre fetal, y la sangre pasa al feto a fravés de la vena
umbilical. Ya en el feto, la sangre se mezcla en fres puntos: el
conducto venoso, la fosa oval y el conducto arterioso.

El sistema circulatorio fetal estd disefiado para satisfacer las
necesidades que tiene el feto durante su vida intrauterina y
para prepararlo para los rdpidos cambios que tendra que ex-
perimentar al momento del nacimiento. Si bien la circulacién
comienza en el embridn desde el principio de la cuarta se-
mana en que el corazén empieza a latir, no serd sino hasta la
etapa fetal cuando quede ya bien establecida, una vez que se
han desarrollado los principales sistemas arteriales y venosos
del feto. Esta circulacion fetal, o mejor llamada circulacion
fetoplacentaria (fig. 22-49), se mantendré hasta el momen-
to del nacimiento, hasta que cambie drasticamente cuando el
producto se haga cargo de la circulacion sistémica y de la pul-
monar, sin permitir el paso de sangre de un circuito al otro
(fig. 22-50).

La circulacidon posnatal se caracteriza por tener dos cir-
cuitos sanguineos en serie, es decir, la sangre ha de salir del
corazén por uno de ellos, recorrerlo, regresar al corazén y
salir nuevamente de él, pero por el otro circuito. Estos dos
circuitos reciben el nombre de circuito o circulacion sistémi-
ca y circuito o circulacion pulmonar. El circuito sistémico

comienza en las cavidades izquierdas del corazén, y la san-
gre sale a través de la aorta para llevar el O, y los nutrientes
a todo el organismo; a nivel tisular y a través de vasos capi-
lares, se hace el intercambio de O, por CO, y de los nutrien-
tes por catabolitos, y sale la sangre de los tejidos a través
de venas cada vez de mayor calibre para finalmente regre-
sar a las cavidades derechas del corazén. En estas cavidades
derechas comienza el circuito pulmonar, de donde sale la
sangre a través del tronco pulmonar hacia los pulmones;
una vez que la sangre llega a los pulmones, se realiza el in-
tercambio de CO, por O, a través de la membrana alveolo-
capilar, con lo que la sangre se oxigena y regresa nuevamente
a las cavidades izquierdas del corazdn a través de las venas
pulmonares, para iniciar nuevamente su recorrido por el cir-
cuito sistémico. Durante todo el recorrido no hay mezcla de
la sangre entre los circuitos.

La circulacién fetoplacentaria (véase fig. 22-49) tiene
varias diferencias con respecto a la posnatal: 1) la oxigenacion
de la sangre se realiza en la placenta y no a nivel pulmonar;
2) la sangre venosa y la arterial no estdn totalmente separadas
una de la otra, ya que hay varios puntos en los que se mezclan
a través de comunicaciones entre ambos sistemas; y 3) la con-
centraciéon de O, en la sangre en la circulacién fetal es menor
que en la posnatal. Todo esto tiene su origen en que en el feto
la oxigenacién de la sangre no se puede realizar a nivel pul-
monar, ya que estd inmerso en el liquido amniético. De forma
breve se describe el recorrido de la sangre fetal desde su salida
de la placenta hasta su regreso a ella:

« El proceso de oxigenacion de la sangre fetal se realiza en
la placenta, desde donde la sangre oxigenada sera trans-
portada por la vena umbilical (dentro del cord6n umbi-
lical) hacia el sistema circulatorio fetal. Esta sangre que
va por la vena umbilical es la que presenta la mayor con-
centracién de O, de todo el sistema, ya que atin no ha
pasado por ningun tejido en donde se realice intercambio
gaseoso, ni tampoco por ningun sitio donde se mezcle
con sangre desoxigenada; la presidn a la que discurre la
sangre a este nivel en gran medida es modulada por las
contracciones uterinas.

« La vena umbilical entra a la cavidad abdominal fetal y as-
ciende hasta nivel del higado, donde tiene dos opciones:

- Seguir por un vaso que pasa por detrds del higado, el
conducto venoso, para finalmente desembocar en la
vena cava inferior del feto, o

- Penetrar ala circulacién porta del higado, llevandole O,
y nutrientes al tejido hepdtico, para salir por las venas
suprahepaticas y desembocar también a la vena cava
inferior; durante su trayecto, la sangre que sigue esta via
sufre una ligera desaturacién de O,.

« La proporcién de sangre que entra por cada una de estas
dos vias serd controlada por un esfinter fisiol6gico que se
encuentra a la entrada del conducto venoso y que protege
al corazon fetal de recibir sangre a gran presién cuando hay
contracciones uterinas.
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Figura22-49. Circulacion fetoplacentaria. Las flechas sefialan la direccion del flujo sanguineo y los colores el grado de saturacion de O,
que fiene la sangre en los diferentes segmentos, mostrandose en rojo infenso donde la sangre fiene saturacion de O, elevada, en morado
donde la saturacién es moderada y en azul donde la saturacion es baja. Obsérvese el conducto venoso a nivel del higado, la fosa ovall
en el tabique interatrial y el conducto arterioso entre la arteria pulmonar izquierda y el arco aédrtico (basado en Moore y Persaud, 2008)

De esta forma, por cualquiera de estas dos vias, la sangre llega a de lavena cava inferior hace que la saturacién de O, disminuya
la vena cava inferior, donde se mezcla con la sangre desoxige- un poco con respecto a la que tenia en la vena umbilical.

nada que transporta esta vena procedente de la mitad inferior ~ « Toda esta sangre que va por la vena umbilical (oxigenada y
del cuerpo del feto. La mezcla que tiene la sangre a este nivel desoxigenada) llega finalmente al atrio derecho del corazén,
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Figura 22-50. Circulacion neonatal. Se ha cortado ya el corddn umbilical y, por lo tanto, ya no llega sangre por la vena umbilical y el con-
ducto venoso, los cuales disminuyen su calibre considerablemente. La fosa oval deja de funcionar debido al aumento de volumen y pre-
sion del atrio izquierdo, lo que hace que el septum primum se adose al septum secundum. El conducto arterioso se cierra fisioldgicamente
por contraccion de sus fibras musculares, por lo que se reduce su calibre y ya no deja pasar sangre a través de él. Los colores indican el
grado de saturacion de la sangre por los diferentes vasos del neonato (basado en Moore y Persaud, 2008)

donde la mayoria cruza a través de la fosa oval hacia el atrio iz- mitad superior del cuerpo) y del seno coronario (con la san-
quierdo, y s6lo una pequena cantidad lo hace hacia la tricdspide. gre utilizada por el corazén); la sangre que entra por estas
« Al atrio derecho llega también la sangre desoxigenada de dos venas pasa preferencialmente hacia el ventriculo dere-

la vena cava superior (que trae la sangre utilizada por la cho a través de la tricaspide.



« La sangre que llega al ventriculo derecho sale a través del
tronco pulmonar, pero como los pulmones estan atn co-
lapsados, sélo una pequena proporcién de ella pasa a los
capilares pulmonares y la mayor parte pasard por el con-
ducto arterioso hacia la aorta, donde se mezclara con la
sangre que viene por esta arteria.

« Esa pequena cantidad de sangre que pasé hacia los capi-
lares pulmonares regresa al atrio izquierdo del corazén,
donde se unird con la corriente que estd cruzando por la
fosa oval procedente del atrio derecho. Toda esta sangre del
atrio izquierdo pasard por la mitral hacia el ventriculo iz-
quierdo, de donde saldré por la aorta ascendente.

+ Laconcentracién de O, que tendrd la sangre que estd circulan-
do por las cavidades izquierdas serd un poco mas baja que a
nivel de la vena umbilical, pero mas alta que la que tiene a nivel
de la aorta descendente.

+ A supaso por la valva adrtica, una pequena cantidad de san-
gre se ird hacia las arterias coronarias para la irrigacion del
corazdn, sangre que finalmente retornara al atrio derecho
por el seno coronario.

« Lasangre que llega a la aorta ascendente llega al arco aér-
tico, donde parte de ella serd enviada a través del tronco
braquiocefalico derecho, la carétida primitiva izquierda y
la subclavia izquierda hacia la cabeza y los miembros su-
periores, regiones que recibirdn sangre con suficiente con-
centracién de O,. Finalmente, la sangre que no se va por
estas arterias del cayado adrtico continuard su camino y se
mezclard con la que trae el conducto arterioso (procedente
de la pulmonar) y que estd muy pobremente oxigenada, por
lo que, al juntarse, la sangre mezclada que continuara hacia
la aorta descendente mostrara una notoria disminucién en
su oxigenacion vy, de esta forma, ird siendo distribuida a to-
dos los tejidos fetales restantes (a nivel de térax, abdomen y
miembros inferiores).

« Toda esta sangre que sera distribuida por los tejidos fetales,
después de pasar por los lechos capilares tisulares, retorna-
rd por sus afluentes respectivas a las venas cavas superior
e inferior, que la llevardn hasta el atrio derecho donde se
reiniciard nuevamente su circulacién.

« A nivel de las arterias iliacas se originan las arterias umbili-
cales, las cuales llevaran nuevamente la sangre a la placenta
para su oxigenacidn.

Cortocircuitos de la circulacion
fetoplacentaria

De esta breve resefa se puede concluir que en la circulacién
fetal hay tres puntos en los que se mezcla la sangre de los cir-
cuitos sistémico y pulmonar: el conducto venoso, la fosa oval y
el conducto arterioso.

El conducto venoso es un vaso fetal que conecta a la vena
umbilical con la vena cava inferior; la sangre que pasa por este
conducto evita pasar por la circulacién porta del higado, con lo
que conserva su oxigenacién igual que la que tenia en la vena
umbilical. A la entrada del conducto venoso hay un esfinter fi-
sioldgico que regula el paso de la sangre a través de él o hacia la

circulacién porta. Después del nacimiento, el conducto venoso
se oblitera y se transforma en el ligamento venoso.

La fosa oval estd a nivel del tabique interatrial y en la circu-
lacion fetal actia a manera de védlvula permitiendo el paso de la
sangre del atrio derecho al atrio izquierdo, pero no a la inversa.
Al momento del nacimiento, una vez que los pulmones del re-
cién nacido se expanden y comienzan a funcionar, se incremen-
ta exponencialmente el volumen de sangre que pasa al circuito
pulmonar y, por lo tanto, que regresa al atrio izquierdo, con lo
cual la presion de este atrio supera a la del derecho y se suspen-
de el paso de sangre entre ellos, ya que el piso o valvula de la
fosa oval ocluye la comunicacion; a este mecanismo se le llama
el cierre fisioldgico de la fosa oval. Por lo general, durante los
primeros 6 meses después del nacimiento ocurre el cierre ana-
tomico de la fosa oval, al fusionarse el septum primum con el
septum secundum interatrial; se estima que en el 25% de la po-
blacién general nunca llega a ocurrir el cierre anatémico, lo que
deja una comunicacién potencial entre los atrios conocida como
fosa oval permeable.

El conducto arterioso es un vaso que comunica la arteria
pulmonar izquierda con el arco adrtico y que permite en la circu-
lacién fetal que la sangre que salié del ventriculo derecho a través
del tronco pulmonar pase hacia la aorta, al no poder acceder a los
pulmones debido a que éstos estdn colapsados y no puede pasar
la sangre a través de ellos. Al momento del nacimiento y de co-
menzar a funcionar los pulmones, la sangre puede ya pasar hacia
la circulacién pulmonar para su oxigenacion, con lo que ya no es
necesaria la presencia del conducto arterioso. La concentracién
de oxigeno que alcanza la sangre en el pulmén es mucho mas alta
de la que se conseguia en la placenta, y este incremento del oxi-
geno en la sangre es determinante para que ocurra el cierre fi-
siologico del conducto arterioso en las primeras horas después
del nacimiento, debido a que se contraen las fibras musculares de
este vaso; a este mecanismo contribuyen también la bradicinina,
una sustancia producida por los pulmones, la prostaglandina E2
y algunos otros factores. Durante las tres primeras semanas des-
pués del nacimiento debe ocurrir el cierre anatémico del con-
ducto como resultado de la proliferacion de la intima del vaso,
dando lugar a la formacién del ligamento arterioso que es posi-
ble ver incluso en los corazones adultos. Si por alguna causa no
se cierra anatémicamente el conducto, da lugar a una enferme-
dad conocida como persistencia del conducto arterioso que per-
mite un cortocircuito arteriovenoso que puede provocar en poco
tiempo una hipertensiéon pulmonar irreversible (véase Alteracio-
nes de los arcos adrticos).

Cambios circulatorios al nacimiento

Cuando el nifio nace, se interrumpe bruscamente la circulacién de
la placenta y los pulmones comienzan a funcionar, lo que determi-
na que se cierren los tres puntos de cortocircuito de la circulacién
fetal (véase fig. 22-50). Al no estar conectada ya la circulacién del
nifo a la placenta, la sangre deja de fluir por la vena umbilical y
el conducto venoso, con lo que éstos se contraen y comienzan a
obliterarse. Por otra parte, al pasar la sangre a los pulmones, au-
menta el flujo pulmonar que regresa al atrio izquierdo provocando
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el cierre fisioldgico de la fosa oval, y ademas, al lograrse una mejor
oxigenacion de la sangre, viene el cierre fisiologico del conducto
arterioso. Sin embargo, mientras no haya ocurrido el cierre ana-
témico de la fosa oval y del conducto arterioso, es posible que el
bebé, al hacer esfuerzos (con la alimentacidn, el llanto o la defeca-
cién), tenga un leve paso de sangre entre sus circuitos pulmonar
y sistémico y le produzca algin grado de cianosis transitoria, que
normalmente desaparece al terminar el esfuerzo que lo hubiere
provocado.

DESARROLLO DEL SISTEMA
VASCULAR ESENCIAL

El sistema vascular esencial arterial y venoso prenafal comienza
a establecerse a partir de la cuarta semana, en la que se forman
dos sistemas vasculares extraembrionarios (vitelino y umbilical) y
un sistema infraembrionario (cardinal, subcardinal y sacrocardi-
nal venosos, y de los arcos adrticos y aorfas dorsales arteriales).
La conformacion definitiva del sistema vascular en cada region o
segmento corporal dependerd de las necesidades y ubicacion de-
finitiva de cada uno de los 6rganos o segmentos corporales.

Sistemas arteriales extraembrionarios
e infraembrionarios

Los sistemas arteriales extraembrionarios e intraembrionarios
estan formados en la cuarta semana por: 1) las arterias vite-
linas, 2) las arterias umbilicales y 3) los arcos adrticos y las
aortas dorsales (véase fig. 22-11). Los tres sistemas, en este
momento, tienen un patrén simétrico en su origen y distribu-
cién por el cuerpo del embrién. Durante las siguientes sema-
nas, este patrén simétrico se perdera debido al desarrollo de los
distintos érganos y segmentos corporales.

Arterias vitelinas

En la cuarta semana, las arterias vitelinas son dos: la arteria
vitelina derecha y la arteria vitelina izquierda, que surgen
de la porcién ventral de cada una de las aortas dorsales (que
son dobles en este momento). Al final de la cuarta semana o
inicios de la quinta, las aortas dorsales se fusionan entre si,
del nivel del saco vitelino hacia la regién caudal del embrién,
constituyendo una unica aorta dorsal en la mitad caudal o in-
ferior del embrién (véase fig. 22-45C). Las arterias vitelinas
llevan la irrigacién al saco vitelino, y cuando parte de éste es
incorporado al interior del cuerpo del embridn, dan el aporte
sanguineo a gran parte del intestino primitivo embrionario.
Sélo tres arterias definitivas se originan a partir de las arte-
rias vitelinas: el tronco celiaco (que irriga los derivados de
la parte caudal del intestino anterior), la arteria mesentérica
superior (que irriga todos los derivados del intestino medio)
y la arteria mesentérica inferior (que da el aporte a los deri-
vados del intestino posterior) (véase fig. 20-9).

Arferias umbilicales

En la cuarta semana, las arterias umbilicales son dos: la arte-
ria umbilical derecha y la arteria umbilical izquierda, que
surgen de las arterias iliacas que a su vez se originan de las aor-
tas dorsales (que son dobles en este momento). A partir de su
origen, las arterias umbilicales se dirigen en direccién ventral
hasta alcanzar el tallo de conexién del embrién (futuro cordén
umbilical) y discurren por éste hasta alcanzar el saco coriénico,
llevando la sangre desoxigenada del cuerpo del embrién a las
arterias corionicas de la futura placenta para su oxigenacidn;
esta situacion de las arterias umbilicales se mantiene asi duran-
te toda la vida fetal (véase fig. 22-49). La parte proximal de las
arterias umbilicales se convertird en las arterias iliacas inter-
nasy en las arterias vesicales superiores. La parte distal de las
arterias umbilicales se obliterard a partir del momento del na-
cimiento y se convertird en los pliegues umbilicales mediales,
que junto con el uraco uniran al vértice de la vejiga urinaria con
el ombligo (véase fig. 22-50).

Arcos aoérticos y aortas dorsales

Los arcos adrticos son unas arterias de trayecto corto que
unen el saco adrtico con las aortas dorsales derecha e izquierda
(véase fig. 22-44). Se desarrollan en pares en secuencia cefalo-
caudal y en su trayecto se alojan en el mesénquima de los arcos
faringeos, dando la irrigacion a los derivados anatémicos de di-
chos arcos faringeos. Como en el humano, generalmente sélo
se forman cinco pares de arcos faringeos, es decir, s6lo habra
cinco pares de arcos adrticos, faltando el correspondiente al
quinto par de otras especies. El desarrollo y los derivados de los
arcos adrticos han sido ya tratados previamente (véase Arcos
aorticos) (véase fig. 22-45).

Enlo que se refiere a las aortas dorsales, al inicio son dos:
una derecha y otra izquierda. Al inicio de la quinta semana,
las aortas dorsales se fusionan entre si constituyendo un tni-
co vaso que discurre a lo largo de la futura cavidad abdominal
del embrién/feto (véase fig. 22-45C); para este momento, a
nivel de la futura cavidad toracica ain existen dos aortas dor-
sales, situacién que se mantendrd asi hasta la sexta semana
(dia 39 + 1), cuando se obliterara la porcién de la aorta dorsal
derecha situada por debajo del origen de la séptima arteria
intersegmentaria derecha, persistiendo sélo la aorta dorsal iz-
quierda (véase fig. 22-45D,E). A partir de este momento ya
sélo queda presente una unica aorta dorsal que desciende
por el lado izquierdo de la columna vertebral hasta alcanzar
el abdomen.

Durante su trayecto, las aortas dorsales emiten aproxima-
damente 30 ramas colaterales: las arterias intersegmentarias,
que llevan sangre a las somitas y sus derivados.

A nivel del cuello, las arterias intersegmentarias se unen
formando una arteria a cada lado, las arterias vertebrales
derecha e izquierda, las cuales ascienden por la superficie
ventral del tallo encefdlico, se dirigen hacia la linea media y
se fusionan para constituir la arteria basilar impar. Cuan-
do la arteria basilar alcanza el nivel del diencéfalo, emite una



colateral para cada lado, las arterias comunicantes posterio-
res, las cuales se uniran a su vez con las arterias cardtidas
internas correspondientes. Un poco mas cefdlico, las arte-
rias carétidas internas dan dos pequeiias ramas que se fusio-
nan en la linea media, las arterias comunicantes anteriores,
completando un anillo vascular en la base del diencéfalo, que
rodea al quiasma 6ptico y al tallo hipofisario, y que se deno-
mina poligono cerebral (o de Willis).

En el térax, las arterias intersegmentarias persisten como
las arterias intercostales, mientras que a nivel del abdomen se
convierten en las arterias lumbares; el quinto par de arterias in-
tersegmentarias lumbares formar4 las arterias iliacas comunes.

Sistemas venosos exiraembrionarios
e infraembrionarios

Los sistemas venosos extraembrionarios e intraembrionario se
forman en la cuarta semana por: 1) el sistema venoso vitelino,
2) el sistema venoso umbilical y 3) el sistema venoso cardinal
(véase fig. 22-11). Los tres sistemas, en este momento, tienen un
patrén simétrico en su desembocadura o llegada en la porcion
caudal del tubo cardiaco, a nivel de los cuernos derecho e iz-
quierdo del seno venoso; el seno venoso a su vez se comunica
con los atrios primitivos a través del ostium sinoatrial (véase
fig. 22-14A). Durante los siguientes dias, este patréon simétrico
se perdera debido al desarrollo de nuevos sistemas venosos, ori-
ginados a su vez por el surgimiento de diversas estructuras em-
brionarias (véase fig. 22-14B-D).

Venas vitelinas

Las venas vitelinas son un sistema venoso extraembrionario que
lleva la sangre procedente del saco vitelino al seno venoso (véase
fig. 22-11). A partir de la quinta semana, el destino de las venas
vitelinas derecha e izquierda serd diferente, debido fundamental-
mente al desarrollo del higado y a la formacién del duodeno. La
formacién del higado en la parte derecha del tabique transverso
desvia el flujo del sistema vitelino hacia la derecha, por lo que la
vena vitelina izquierda se oblitera paulatinamente hasta desapa-
recer (véase fig. 22-14). Por el contrario, la vena vitelina derecha
persiste en toda su extension (véase fig. 22-14): 1) en su porcién
proximal (a su llegada al cuerno derecho del seno venoso) crece
considerablemente y da origen al segmento suprahepatico o in-
fracardiaco de la vena cava inferior; 2) la porcién media de esta
vena vitelina derecha cruza los sinusoides hepaticos en forma-
cién, para finalmente conformar las venas hepdticas; y 3) en su
porcién distal (infrahepatica) forma una red anastomética al-
rededor del duodeno, que finalmente dara lugar a la vena porta.

Venas umbilicales

Las venas umbilicales son también un sistema venoso extraem-
brionario que trae la sangre procedente de la placenta (san-
gre oxigenada) al seno venoso (véase fig. 22-11). A partir de la

quinta semana, ambas venas umbilicales pierden su conexién
con el seno venoso conforme se desarrolla el higado. La vena
umbilical derecha desaparece totalmente, lo mismo que toda la
porcién craneal de la vena umbilical izquierda (entre el higado y
el seno venoso) (véase fig. 22-14), persistiendo sélo la porcién
caudal de la vena umbilical izquierda, la cual se conecta con
un vaso que se forma a nivel del higado: el conducto venoso, que
a su vez desemboca en la vena cava inferior (véase fig. 22-49).

Venas cardinales

Las venas cardinales constituyen el sistema venoso intraembrio-
nario principal que lleva la sangre venosa del embrién al seno
venoso. Inicialmente, forma un sistema simétrico, constitui-
do a cada lado por una vena cardinal anterior y una vena car-
dinal posterior, que recorren las mitades cefélica (anterior) y
caudal (posterior) del embrién, respectivamente (figs. 22-11
y 22-51A). A nivel del corazén, las venas cardinales anterior y
posterior, derechas e izquierdas, se fusionan formando una vena
cardinal comun derecha y una vena cardinal comun izquier-
da, las cuales finalmente desembocan en el cuerno del seno ve-
noso correspondiente (véanse figs. 22-14A y 22-51A).

Durante la séptima y octava semana, las venas cardinales an-
teriores derecha e izquierda se conectan entre si por una anasto-
mosis: la anastomosis intercardinal, futura vena innominada
o braquiocefilica izquierda (véase fig. 22-14B-D). Conforme
se desarrolla dicha anastomosis, se va degenerando la porcién
caudal de la vena cardinal anterior izquierda hasta desaparecer
(fig. 22-51D). La porcion craneal de ambas venas cardinales
anteriores se transformard en las venas yugulares internas.
Como resultado de estos cambios, aumenta el flujo que llega a
la vena cardinal anterior derecha, que junto con la vena cardi-
nal comun derecha dardn lugar a la vena cava superior (véanse
figs. 22-14D y 22-51D).

Las venas cardinales posteriores se desarrollan de los va-
sos mesonéfricos en el mesodermo intermedio y degeneran en
la medida que desaparecen dichos rifiones transitorios. La vena
cardinal posterior izquierda desaparece casi totalmente, sélo
quedando una pequeiia porcién en su parte mas caudal, que for-
mard la vena iliaca comun izquierda (véase fig. 22-51C,D). La
vena cardinal posterior derecha persiste en su extremo cefdli-
co para formar parte de la vena acigos, y en su extremo caudal,
donde formard la vena iliaca comtn derecha (véanse figs. 22-14
y 22-51C,D). La involucién que sufren las venas cardinales pos-
teriores coincide con el desarrollo de dos nuevos sistemas veno-
sos intraembrionarios:

« Sistema venoso subcardinal

+ Sistema venoso supracardinal

Sistema venoso subcardinal

El sistema venoso subcardinal estd formado por dos venas que

discurren por la mitad caudal y lateral del embrién: las venas
subcardinales derecha e izquierda. Se forman al final de la
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Figura 22-51. Desarrollo de los sistemas venosos cardinal, subcardinal y supracardinal. Vista ventral. A. Quinta a sexta semana. Estén ya presen-
fes los sistemas cardinal y subcardinal. Nétese la simetria de ambos sistemas venosos y las mdltiples anastomosis entre ellos. B. Sexta a séptima
semana. Ha aparecido ya el siskema venoso supracardinal y se han formado las anastomosis infersubcardinales, asi como la anastomosis sub-
cardinohepdtica que une a la vena subcardinal derecha con la vena vitelina derecha. €. Séptima a octava semana. Se puede distinguir ya
gran parte de la vena cava inferior: el segmento suprahepdtico (infracardiaco) formado a partir de la porcién proximal de la vena vitelina dere-
cha, el segmento hepdtico a partir de la anastomosis subcardinohepdtica y parte del segmento renal formdndose de una porcion de la vena
subcardinal derecha; se ha obliterado ya gran parte de las venas cardinales posteriores. D. Patréon definitivo de los sistemas venosos principales.
La vena cava inferior ha quedado totalmente establecida, termindndose de formar su segmento renal a partir de la anastomosis subcardino-
supracardinal derecha, y el segmento infrarrenal originado de la porcion caudal de la vena supracardinal derecha; se han formado también las
venas dcigos y hemidicigos de la porcion cefdlica de las venas supracardinales



cuarta semana (dia 26 * 1) y desembocan en las venas cardina-
les posteriores correspondientes (véase fig. 22-51A). Durante
la quinta semana, las venas subcardinales forman numerosas
anastomosis con las venas cardinales posteriores e inmedia-
tamente después forman también multiples anastomosis en-
tre si, las anastomosis intersubcardinales (véase fig. 22-51B).
La vena subcardinal derecha forma también una importan-
te anastomosis con la vena vitelina derecha, la anastomosis
subcardinohepatica, que dard origen a la porcién de la vena
cava inferior que pasa por detras del higado (segmento hepé-
tico de la vena cava inferior) (véase fig. 22-51B).

La vena subcardinal izquierda va desapareciendo gra-
dualmente en la medida que se van desarrollando los otros
sistemas venosos. La vena subcardinal derecha también in-
voluciona, aunque algunas partes persisten dando origen a la
porcion de la vena cava inferior que pasa por delante de los
riflones y glandulas suprarrenales (segmento renal de la vena
cava inferior) y la vena renal derecha (véase fig. 22-51C,D).

De las anastomosis intersubcardinales, la mayoria van a
desaparecer, persistiendo sélo algunas porciones que formaran

Sistema venoso supracardinal

Casi de manera simultdnea se desarrolla el sistema venoso
supracardinal, que estd formado por dos venas en la porcién
dorsal y mediosuperior del abdomen: las venas supracardi-
nales derecha e izquierda (véase fig. 22-51B). Estas venas
establecen multiples anastomosis entre si, con las venas car-
dinales posteriores y con las venas subcardinales, con estas
ultimas a través de la anastomosis subcardino-supracar-
dinal. La anastomosis subcardino-supracardinal izquierda
formara parte de la vena renal izquierda, mientras que
la anastomosis subcardino-supracardinal derecha contribui-
ra al desarrollo del segmento renal de la vena cava inferior
(véase fig. 22-51C,D).

La porcidn cefilica de ambas venas supracardinales
persiste formando la vena acigos en el lado derecho, y la
vena hemidcigos en el lado izquierdo (véase fig. 22-51D).
En su porcidon caudal, la vena supracardinal izquierda de-
genera, mientras que la vena supracardinal derecha for-
mard la parte inferior de la vena cava inferior (segmento

infrarrenal de la vena cava inferior) (véase fig. 22-51D). La
porcion media de ambas supracardinales desaparece.

&

RESUMEN

la vena renal izquierda, las venas suprarrenales y las venas
gonadales (testicular y oviérica) (véase fig. 22-51C,D).

« La morfogénesis cardiaca ocurre entre la tercera y sexta semana después de la fertilizacion. El corazon se origi-
na de cuatro estirpes celulares diferentes: mesodermo esplacnico, mesénquima perifaringeo, crestas neurales y
6rgano proepicardico.

+ La etapa precardiogénica corresponde a la etapa embrionaria de gastrulacién (tercera semana). El corazén estd
representado por las dreas cardiacas, que son dos situadas en el mesodermo a nivel del nodo primitivo. Al fina-
lizar este periodo, las dreas cardiacas se fusionan en la linea media, rostral a la membrana bucofaringea, y con-
forman la herradura cardiogénica.

+ Enla etapa de pre-asa se forma el tubo cardiaco primitivo, constituido por un tubo endocardico rodeado de ge-
latina cardiaca y varias capas de células miocardicas que empiezan a contraerse. En la etapa de asa, el corazén
se flexiona a la derecha y adelante, dando lugar al asa bulboventricular; en esta etapa aparecen los atrios primi-
tivos y el cono. En la etapa de pos-asa, los atrios ascienden por detrds y arriba de los ventriculos alcanzando su

posicion definitiva; en esta etapa aparece el tronco arterioso y se remodela la gelatina cardiaca formandose los

esbozos de los tabiques y valvas internas del corazon. "
+ Los atrios definitivos se forman a partir de los atrios primitivos y de un componente venoso: el seno venoso en el S
atrio derecho y la vena pulmonar primitiva en el atrio izquierdo. Al seno venoso desembocan todos los sistemas 2
venosos intraembrionarios y extraembrionarios, y al incorporarse al atrio derecho dichos sistemas quedan uni- °
dos al atrio definitivo derecho a través de las venas cavas superior e inferior. La vena pulmonar primitiva conecta 2

al plexo venoso peripulmonar con el atrio izquierdo, y al incorporarse a esta tltima, forma gran parte de la pared
posterosuperior de esta cavidad y determina que la circulacion venosa pulmonar se realice a través de dos venas
de cada pulmoén. Entre los atrios se forma el tabique interatrial, que se desarrolla a partir del septum primum y el
septum secundum, cuya finalidad en la vida posnatal es separar la circulacién sistémica y pulmonar, pero que en
la vida prenatal permite el paso de sangre del atrio derecho al atrio izquierdo a través del orificio oval, situacién
necesaria e indispensable para que se realice con eficiencia la circulacién fetoplacentaria.

+ Enlaunién de atrios y ventriculos se forma el canal atrioventricular, que se divide en dos orificios: uno derecho,
donde se formar4 la tricuspide, y uno izquierdo, donde surgira la mitral. Esta separacion es consecuencia de la
fusion de las almohadillas endocdrdicas dorsal y ventral, las cuales participan en el cierre del tabique interatrial
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y del tabique interventricular. Ademas, a ambos lados en el interior del canal se forman las almohadillas endo-
cardicas derecha e izquierda. Estas cuatro almohadillas son de suma importancia para el desarrollo de los velos
valvulares de la trictispide y la mitral.

El segmento ventricular lo integran los ventriculos derecho e izquierdo. En la etapa de asa el ventriculo derecho
estd en posicion superoderecha (bulbo cardiaco + cono) y el ventriculo izquierdo en posicién inferoizquierda (ven-
triculo primitivo). En el interior, separando a los ventriculos se forma el tabique interventricular, en cuyo desarrollo
participan el tabique interventricular primitivo, las almohadillas endocérdicas dorsal y ventral del canal atrioven-
tricular y las crestas conales. La porcién de entrada de ambos ventriculos se genera a partir del ventriculo primi-
tivo; la porcién de salida (infundibulos) de ambos surgiré por el desarrollo e incorporacién del cono; la porcién
trabecular del ventriculo derecho se originara del bulbo cardiaco; y la porcién trabecular del ventriculo izquierdo
lo hara a partir del ventriculo primitivo. El cono, que aparece en la etapa de asa al principio con una luz tnica, se
divide en cono anterolateral y cono posteromedial debido al desarrollo de las crestas conales dextrodorsal y sinis-
troventral; el cono anterolateral permanecerd conectado al bulbo cardiaco formando el infundibulo del ventricu-
lo derecho, mientras que el cono posteromedial se incorporara al ventriculo primitivo para dar lugar al vestibulo
adrtico del ventriculo izquierdo. Cuando inician su desarrollo los ventriculos, hay un orificio que permite el paso
de sangre del ventriculo izquierdo al derecho, la comunicacién interventricular embrionaria, la cual debe cerrarse
entre la sexta y séptima semana.

La unién ventriculoarterial es realizada por el tronco arterioso, que se forma por la incorporacién de mesén-
quima perifaringeo al tubo cardiaco, uniendo al cono con el saco aortopulmonar. En el interior del tronco
arterioso se forman las crestas troncales, que dividen a este segmento en dos vias o canales: uno derecho, que
comunicard al cono posteromedial con los III y IV arcos aérticos, y uno izquierdo, que comunicard al cono an-
terolateral con el VI arco adrtico. Las crestas troncales se contintian proximalmente con las crestas conales, y
distalmente con el tabique aortopulmonar (que se esté desarrollando en el interior del saco aortopulmonar),
y entre estos tres elementos constituyen el complejo septal infundibuloarterial, que describe un giro de 180° y
es el responsable de la morfologia entrecruzada que tienen las grandes arterias del corazén. Del tronco arte-
rioso surgiran las valvas aértica y pulmonar, la porcién proximal de la aorta ascendente y del tronco pulmonar
y la porcién distal de los infundibulos ventriculares.

El segmento arterial se desarrolla del saco aortopulmonar, de los arcos adrticos y del tronco arterioso. El saco
aortopulmonar, o aorta ventral, une a los arcos aérticos con el tronco arterioso y forma en su interior un tabi-
que, el tabique aortopulmonar, que se contintia y fusiona con las crestas troncales. Los arcos adrticos unen al
saco aortopulmonar con las aortas dorsales, y se forman en pares de manera secuencial; teéricamente hay seis
pares de arcos adrticos, aunque en el humano sélo se forman cinco, ya que el V par generalmente no aparece.
Del saco aortopulmonar proviene la mayor parte de la aorta ascendente y del tronco pulmonar, y de los arcos
aorticos se desarrollardn las arterias de la cabeza y del cayado de la aorta, asi como parte de las ramas pulmo-
nares y el conducto arterioso. El conducto arterioso se forma de la porcion distal del VI arco adrtico izquierdo y
va a mantenerse permeable durante toda la vida prenatal como una estructura indispensable para la circulacién
fetoplacentaria, debiéndose cerrar en las primeras semanas de la vida posnatal.

La circulacién fetoplacentaria estd bien definida en la etapa fetal y lleva la sangre que se oxigend en la placenta al
interior del feto; ahi se distribuye en todo el cuerpo y finalmente regresa nuevamente a la placenta para su oxi-
genacion. En el interior del feto existen tres puntos donde la sangre se mezcla: el conducto venoso, la fosa oval
y el conducto arterioso, los cuales dejan de funcionar al nacimiento.

Los subsistemas del corazon son el sistema coronario y el sistema de conduccién. Los vasos coronarios se ori-
ginan de células provenientes del érgano proepicardico, de manera simultdnea a la formacién del pericardio.
Las células del sistema de conduccién se forman por diferenciacién de células musculares cardiacas, inducidas
aparentemente por factores moleculares originados por los vasos coronarios.
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