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*Benedicto Chuaqui J.

Desarrollo embrionario
del corazdén

Para explicar la cardiogénesis en el hom-
bre voy a adoptar un punto de vista teleo-
logico(1l). En estos términos, ella puede
concebirse como las transformaciones del
tubo cardiaco primitivo necesarias para el
desarrollo de una circulacion pulmonar sin
cortocircuitos.

Morfologicamente se trata de la trans-
formacioén del tubo cardiaco primitivo, de
lumen unico y hecho de segmentos suce-
sivos, en el corazén tabicado, compuesto
de pares de camaras paralelas. En el esta-
dio de tubo cardiaco existe un solo circui-
to corporal sencillo, concluida la cardio-
génesis pueden distinguirse dos, el pulmo-
nar y el sistémico. Sin embargo, estos dos
circuitos aparentes no resultan de una sim-
ple septacion longitudinal del tubo cardia-
co. Una tal septacion conduciria verdade-
ramente a dos circuitos separados, lo que

es incompatible con la vida extrauterina,
tal como sucede en la transposicion arte-
rial pura (Fig. 1). En la cardiogénesis nor-
mal tiene que ocurrir por lo tanto una mo-
dificacion especial del tubo cardraco que
haga que el flujo de ambos circuitos pase
alternadamente por las camaras cardiacas
de uno y otro lado. En propiedad, tam-
bién en esta situacion se trata de un solo
circuito, perfectamente continuo, pero
que se entrecruza en el corazon sin comu-
nicacion alguna. Ahora, esta modificacion
especial del tubo cardiaco es una torsion
en 1800 alrededor de su eje longitudinal,
torsion que debe producirse antes de la
septacion.

Hasta aqui hemos dicho lo esencial. En
lo que sigue voy a explicar esquematica-
mente la cardiogénesis distinguiendo tres
procesos de reorganizacion, que tienen lu-

FIGURA 1
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entrecruzados en el corazon tabicado normal,
c: dos circuitos paralelos independientes.
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a Tres formas de circuitos cardiovasculares. a: cora-
zon primitivo con circuito unico, b: dos circuitos
b
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gar en distintos segmentos del tubo car-
draco. En orden cronolégico estos proce-
sos son: primero, el que ocurre en el ex-
tremo venoso, después el del asa ampu-
lar y por ultimo el del extremo arterial.
Por razones didacticas, después de ver el
primero de estos procesos explicaré el del
extremo arterial y enseguida veremos las
ampulas y como se completa la septaciéon
ventricular.

1. Reorganizacion del segmento seno-
auricular. Antes de iniciarse este proceso,
el aparato circulatorio tiene dos caracte-
risticas fundamentales: existen un tubo

cardiaco, simétrico, y un solo circuito san-
guineo, al que también pertenecen los pul-
mones. El tubo cardiaco esta compuesto
por seis segmentos en serie, que, del extre-
mo venoso al arterial, son: el seno venoso,
la auricula, la proampula, la metampula,
el bulbo y el tronco arterial. Entre la auri-
cula y la proampula esta el canal auricular,
entre el bulbo y el tronco el orificio bul-
botruncal. La irrigacion de los pulmones
se realiza como la de cualquier otro 6rga-
no, en particular el drenaje venoso se hace
a través de venas que desaguan en ultimo
término en el seno venoso (Fig. 2-A).
Veamos entonces qué tiene que ocurrir
para que se constituyan dos sistemas veno-

FIGURA 2
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Tres estadios del desarrollo cardiaco normal. A: corazén segmentado, pulmones y conexiones pulmonares
.venosas primitivas. B: corazon parcialmente tabicado, ¢conexiones pulmonares venosas primitivas en involu-
cion (lineas punteadas), lecho aortico en negro, tabiques bulbares en espiral, tabique truncal recto. C: Cora-
zon tabicado después de la rotacion bulbo-truncal en 180° (véase texto).
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sos separados, uno sistémico a la derecha
y otro pulmonar a la izquierda. En primer
lugar, el primitivo seno venoso tiene que
desplazarse a la derecha de la auricula. En
segundo lugar, tiene que formarse a la iz-
quierda un seno venoso pulmonar conec-
tado con los pulmones por nuevas venas
pulmonares. Y en tercer lugar, tienen que
desaparecer las primitivas conexiones ve-
nosas de los pulmones con el sistema ve-
noso sistémico (Fig. 2-B). Una vez forma-
do el seno venoso pulmonar y lateraliza-
do a derecha el primitivo seno venoso, que
ahora podemos llamar seno venoso siste-
mico, puede iniciarse la septacion auricu-
lar. De hecho, la formacion de dos senos
venosos, ambos laterales, ocurre precoz-
mente, antes que comience la septacion
auricular. La involucion de las primitivas
conexiones venosas de los pulmones se ha-
ce gradual y lentamente, y so6lo cuando se
completa esta involucion queda garantiza-
da la total separacion de ambos sistemas

Venosos.
Ahora bien, la mayoria de las malfor-

maciones, no so6lo del aparato cardiovas-
cular, sino también de los demas organos,
s¢ deben a inhibiciobn o detenciones de
procesos embriologicos normales. Veamos
entonces si existen anomalias que docu-
menten indirectamente los procesos que
acabamos de senalar.

a) Detencion de la lateralizacion del pri-
mitivo seno venoso. Esto aparece docu-
mentado en los casos de cabalgamiento de
la desembocadura de las venas cavas y del
seno coronario. En tales casos, la vena
cava anOmala desemboca medialmente en
las auriculas. Por debajo de esta desembo-
cadura no puede formarse esa porcion del
tabique. Se produce asi un defecto septal
en el limite entre seno venoso y auricula,
por eso este tipo de defecto se clasifica
como defecto seno-auricular.

b) Formacion del seno pulmonar a dere-
cha. Este trastorno esta representado por
los casos de desembocadura de las venas
pulmonares en la auricula derecha. De re-
gla el seno venoso pulmonar termina in-

corporandose en la auricula correspon-
diente, por eso las venas aparecen conec-
tadas directamente con la auricula. Depen-
diendo del grado de heterotopra, tendre-
mos una conexion anomala total, es decir,
todas las venas pulmonares conectadas
con la auricula derecha, o bien una co-
nexion an6mala parcial en que solo las ve-
nas derechas desembocan en la auricula
derecha. En todo caso, estas conexiones
anomalas corresponden a las llamadas car-
diacas o intracardiacas, a diferencia de las
extracardiacas, que tienen otro origen.

c) Persistencia de las primitivas cone-
xiones venosas pulmonares. Ellas represen-
tan la falta de involucion de las conexio-
nes venosas de los pulmones con el siste-
ma venoso corporal. Corresponden a las
formas extracardiacas de las conexiones
anOmalas. Si persisten conexiones con el
sistema de la cava superior se denominan
supracardiacas, que son las mas frecuen-
tes, si persisten conexiones con el sistema
de la cava inferior se denominan infracar-
diacas.

d) Defectos de la septacion auricular.
Ellos comprenden desde la agenesia del
tabique auricular hasta los pequenos de-
fectos parciales. La agenesia del tabique se
traduce en la auricula Gnica, que siempre
se acompana de un orificio atrioventricu-
lar Ginico. Mas adelante trataremos los de-
fectos parciales.

Conviene senalar que la condicion ana-
tomica de conexion venosa pulmonar ané-
mala no siempre coincide con la funcional
de drenaje anomalo de venas pulmonares
ni viceversa. En casos de amplios defectos
septales, las venas pulmonares derechas,
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normalmente conectadas, pueden condu-
cir el flujo venoso laminar a la auricula de-
recha. A la inversa, en raros casos las venas
pulmonares se unen anémalamente entre
si en un saco venoso del que se origina
una vena también anémala, que sin em-
bargo desemboca en la auricula izquierda

(2).

2. Reorganizacion del segmento bulbo-
truncal. Concluida la reorganizacion del
segmento seno-auricular, quedan separa-
dos los flujos venosos sistémico y pulmo-
nar. En este momento ya han comenzado
a formarse los tabiques ventricular y bul-
bar y ya se ha completado el desarrollo
del tabique del tronco, que a este nivel se-
para el lecho adrtico del pulmonar. En
este estadio del desarrollo, el lecho aorti-
co en el orificio bulbo-truncal queda hacia
la derecha y el pulmonar hacia la izquier-
da. Si en esta situacion se completaran los
tabiques cardiacos, se producirian dos cir-
cuitos cerrados, uno sistémico y otro pul-
monar, como en la transposicion arterial
pura. Antes de completarse la septacion,
el orificio bulbo-truncal tiene que experi-
mentar una torsién que invierta la posi-
ciébn de los orificios adrtico y pulmonar.
Ello se realiza en sentido horario visto el
orificio bulbo-truncal en contra de la co-
rriente sanguinea. Ahora bien, antes de

iniciarse la torsidn, el tabique truncal es
recto, es decir se halla en un solo plano,

en cambio las crestas bulbares, que toda-
via no se han fusionado en un tabique bul-
bar completo, tienen una disposicion en
espiral de alrededor de 1800 (3). La tor-
sién del orificio bulbotruncal convierte el
tabique del tronco en un septo helicoidal,
lo que se manifiesta en el corazéon adulto
normal en el enrollamiento de la aorta as-
cendente y tronco pulmonar; en cambio

en el bulbo la torsion coloca las crestas
bulbares en un mismo plano y las dispone
asi a fusionarse en forma del tabique bul-
bar, que es recto en el corazén normal (4).
(Fig. 2-¢).

Veamos ahora los grupos de anomalias
correspondientes a los trastornos principa-
les de la reorganizacion del segmento bul-
bo-truncal.

a) Persistencia del tronco arterial. Esta
anomalia se caracteriza por la ausencia del
tabique truncal, persistencia del orificio
bulbo-truncal, es decir hay una sola valvu-
la sigmoidea, y por un amplio defecto bul-
bar, de forma que el orificio arterial cabal-
ga sobre ambos ventriculos.

b) Defectos aislados del tabique truncal.
Las formas menos raras corresponden a
defectos parciales, llamados ‘‘ventanas
aorto-pulmonares’’. El defecto aislado to-
tal es rarisimo (5). En esta anomalia hay
subdivisién del bulbo-truncal en uno aorti-
co y uno pulmonar.

c) Defectos aislados del tabique bulbar.
Los trataremos dentro de los defectos sep-
tales ventriculares.

d) Detencidén de la torsion bulbo-trun-
cal. Los diversos grados en que puede de-
tenerse este proceso dan origen a toda una
serie de malposiciones de las arterias, que
trataremos mas adelante.

3. Reorganizacion del asa ampular. Las
dos ampulas constituyen en conjunto lo
que podriamos denominar el ventriculo
primitivo, cuyas dos porciones se hallan
conectadas en serie, la proampula con la
auricula a través del canal auricular, la me-
tampula con el bulbo a través del orificio
bulbar. Es verdad que la mayor parte del
futuro ventriculo izquierdo se origina de
la proampula y que la mayor parte del
ventriculo derecho deriva de la metampu-
la y del bulbo, pero es un error, que difi-



culta mucho comprender como se forman
las camaras cardiacas definitivas, identifi-
car simplemente la proampula con el futu-
ro ventriculo izquierdo y la metampula y
el bulbo con el futuro ventriculo derecho.
Si asi fuera, las dos valvulas atrioventricu-
lares tendrian comunicacion s6lo con el
ventriculo izquierdo y del ventriculo dere-
cho tendrian que nacer las dos arterias.
(Fig. 2). Como veremos mas adelante, es-
to ultimo sucede precisamente cuando se
detiene la reorganizacion de las ampulas y
bulbo.

Se comprende asi que para que se for-
me el ventriculo izquierdo la proampula
tiene que incorporar una parte de la me-
tampula y del bulbo, incorporacion me-
diante la cual el ventriculo izquierdo da
salida a la aorta; por otro lado, para que
se forme el ventriculo derecho, la metam-
pula tiene que incorporar una parte de la
proampula, incorporacion mediante la
cual el ventriculo derecho queda conecta-
do con la auricula derecha. Asi, cada ven-
triculo deriva de parte de estas tres cama-
ras primitivas, del bulbo y de las ampulas.
Es conveniente, por lo tanto, no usar el
nombre de ventriculos para estas dos ulti-
mas camaras y emplear la denominacion
de ampulas introducida por los autores
alemanes hace medio siglo (6).

Veamos ahora algo mas detenidamente
coOmo se realiza esta reorganizacion de las
ampulas. Este proceso tiene lugar en el asa
cardiaca, en la que los segmentos cardia-
cos se hallan aun dispuestos en serie. ‘Esta
asa, cuya porcion mas voluminosa corres-
ponde a las ampulas, se encuentra situada
primero en un plano casi frontal, con el
extremo venoso hacia la izquierda y atras
y el arterial hacia la derecha y adelante.
Entre las ampulas esta el foramen interam-
pular. En el asa podemos distinguir una

curvatura mayor y una menor. La curvatu-
ra menor esta formada precisamente por
los segmentos que van a ser incorporados
a la ampula situada al otro lado del fora-
men. Asi, la pequena porcién bulbo-me-
tampular que va a ser incorporada a la
proampula dando salida a la aorta se en-
cuentra formando la rama derecha y ante-
rior de la curvatura menor, en cambio la
pequena porcién proampular que va a in-
corporarse a la metampula dando la co-
nexion tricuspidea del ventriculo derecho
se halla formando la rama izquierda y pos-
terior de la curvatura menor. Entre ambas
ramas de la curvatura menor la pared del
asa forma un pliegue casi sagital, denomi-
nado ‘espoléon bulbo-auricular. El proceso
de intercambio de segmentos se realiza a
través de un movimiento de convergencia
entre el canal auricular, que se desplaza
hacia la linea media y atras, y el segmento
bulbo-metampular, que se desplaza tam-
bien hacia la linea media, pero hacia ade-
lante (7). Con ello, la curvatura menor se
hace cada vez mas pronunciada, hasta que
desaparece, mientras el espolon bulboauri-
cular va cambiando de orientacion y de sa-
gital pasa a ser frontal. Este espolon se va
retrayendo progresivamente y también
termina por desaparecer casi por comple-
to. Examinemos ahora por separado esta
reorganizacion en cada una de las ramas
de la curvatura menor. (Fig. 3).

Podemos decir que a la metampula le
falta una camara de entrada para consti-
tuirse en ventriculo derecho. La adquisi-
cion de esta camara se realiza incorporan-
do una parte de la proampula y de la zona
correspondiente del orificio atrioventricu-
lar. Este proceso se lleva a cabo mediante
una dilatacion y desplazamiento progre-
sivos a derecha del orificio atrioventricu-
lar. Al dilatarse este orificio y extenderse
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FIGURA 3

Corte frontal por el asa cardiaca con ampulas en
reorganizacion. M: metampula, P: proampula,
E: espolon bulbo-auricular (en la profundidad
de la curvatura menor), B: bulbo, A: auriculas,

Flechas: curvatura mayor. Hendidura transversal:
orificio atrio-ampular. (véase texto).

hacia la derecha, arrastra consigo la pared
de la proampula, que asi va a quedar for-
mando parte del ventriculo derecho (6).
Esta expansion del orificio atrioventricu-
lar hacia la derecha puede realizarse libre-
mente porque durante esta fase el tabique
ventricular estia esbozado solo en la parte
inferior, a manera de una media luna de
concavidad superior que delimita el fo-
ramen interampular. (Fig. 3). Si el tabique
ventricular estuviera completo, el orificio
atrioventricular, que se encuentra a la iz-
quierda, no podria extenderse hacia el
otro lado. De hecho, el tabique ventricular
se completa después de la expansion del
orificio atrioventricular.

La detencién del proceso descrito expli-
ca anomalias que se caracterizan porque
una sola camara, que aparece como ven-
triculo, tiene conexion con el orificio atrio-
ventricular o con ambas valvulas atrioven-
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triculares. Esta condicidbn, que se ha
denominado ‘‘doble entrada al ventriculo
izquierdo’’, se ve en el llamado ventriculo
Gnico. Queda claro que ese ‘‘ventriculo
izquierdo’’ corresponde a la proampula. Si
la detencion del proceso es mas tardia, se
produce lo que se ha llamado el ‘“cabalga-
miento tricuspideo’’, es decir, una tricuas-
pide que comunica con ambos ventriculos
incompletamente desarrollados.

Por otra parte, podemos decir que a la
proampula le falta una camara de salida
para constituirse en ventriculo izquierdo.
Esta camara se forma a través de un pro-
ceso algo mas complicado que el anterior
y que consiste fundamentalmente en un
desplazamiento bulbo-metampular hacia
la linea media y adelante y en la torsion
bulbo-truncal ya referida. Desplazamiento
y torsioén se realizan en parte simultanea-
mente y en conjunto. Doerr los ha lla-
mado ‘‘rotacion vectorial del bulbo”. (8).

El efecto fundamental de la migracion
ventromedial del bulbo es el acercamiento
de esta porcion a la proampula. Entre el
bulbo y la proambula queda comprimida
la rama izquierda del espolon bulboauri-
cular, que al involucionar deja en comuni-
cacidon esos dos segmentos contiguos. Asi,
el desplazamiento ventromedial del bulbo
es condicion necesaria para que la proam-
pula adquiera una camara de salida.

La detencién de este proceso se mani-
fiesta en un conjunto de anomalias que
genéricamente se conocen bajo el nombre
de ‘““doble salida arterial del ventriculo de-
recho’’ (9) En verdad se trata de un ven-
triculo derecho que incluye todo el seg-
mento bulbar, tanto la parte pulmonar
como la aortica que no ha sido incorpora-
da a la proampula. Asi, el orificio adrtico



queda separado de la mitral por muscula-
tura sin la continuidad fibrosa normal. La
migracion del bulbo es un proceso formal-
mente independiente de la torsién bulbo-
truncal, como lo prueban por lo demas los
raros casos de ventriculo Gnico con arte-
rias normalmente dispuestas entre si (co-
razon de Holmes).

Resumimos: la migracién bulbar es con-
dicion necesaria para que la proampula ad-
quiera una camara de salida, la torsién
bulbo truncal es condicion necesaria para
que esa camara de salida corresponda a la
aorta y no a la arteria pulmonar.

Ahora bien, durante la rotacién vecto-
rial del bulbo se produce normalmente
una retraccién de la mitad subadriica del
bulbo, por eso el cono aértico es corto y
por eso desciende el plano de la valvula
aortica, que asi queda adherida a parte de
la mitral. Hoy sabemos que esa atrofia del
bulbo subaodrtico no es la causa de la rota-
cion vectorial, sino s6lo un proceso conco-
mitante, al que se debe en ultimo término
la zona de continuidad fibrosa mitro-aorti-
ca del corazéon normal. De hecho existe
una rarisima malformacién, descrita por
primera vez por nosotros (10), que consis-
te solo en un largo cono adrtico muscular,
con ventriculos completamente organiza-
dos y arterias en posicion normal.

Por ultimo, veremos muy esquematica-
mente coOmo se completa la septacion ven-
tricular y con ello la separacion definitiva
de las camaras de salida ventriculares. Tan
pronto termina la rotacion vectorial del
bulbo comienza la Gltima fase de la sep-
tacion ventricular: el cierre del foramen
interventricular. (Fig. 4). En ese momen-
to, las estructuras que participan en este
proceso se hallan dispuestas de la siguiente
manera: atras y arriba estan ya fusionados
los cojinetes endocardicos, bajo ellos se en -

FIGURA 4 P
y

Cierre del foramen interventricular: T': tabique
ventricular (borde libre), C: cojinetes atrioven-
triculares fusionados, B: tabiques bulbares en
proctso de fusion (indicados hacia abajo en linea
punteada), A: aorta, P: pulmonar. (Modificado
de Hamilton y cols.).

cuentra el foramen interventricular , deli-
mitado abajo por el borde libre del tabi-
que ventricular. Hacia adelante y a la de-
recha esta el bulbo, subdividido ya en su
parte superior por el tabique bulbar. Si en
estas condiciones se cerrara el foramen in-
terventricular manteniendo esos mismos
limites, eso es borde libre del tabique ven-
tricular y cojinetes endocardicos, las dos
arterias quedarian conectadas con el ven-
triculo derecho. Tendriamos asi una doble
salida arterial del ventriculo derecho con
tabique ventricular cerrado, anomalia que
por lo demas existe, aunque determinada
en un estado mas primitivo del desarrollo
(11). Pues bien, en propiedad ese foramen
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interventricular no se cierra nunca (12), lo
que normalmente se cierra es otro fora-
‘men, que tiene los mismos limites inferio-
res que el foramen primario, es decir el
borde libre del tabique ventricular, pero
que arriba delimita con el borde inferior
del tabique bulbar. Esto se produce de la
siguiente manera: en primer lugar, hay que
senalar que el borde libre del tabique ven-
tricular no esta en un plano, sino dispues-
to en espiral, de modo que su rama ante-
rior esta desplazada hacia la izquierda con
respecto a su rama derecha; esta Gltima
termina en el borde derecho de los cojine-
tes fusionados. El tabique bulbar crece ha-

cia abajo, de la parte anteroinferior de es-
te tabique nace la banda septal de la crista
supraventricularis, de la parte posteroinfe-
rior nace un espolon dirigido hacia atras,
hacia el borde inferior del foramen inter-
ventricular. Esta prolongacion, que llama-
remos espolon bulboventricular, es casi
enteramente muscular y completa la zona
anterior y superior del tabique ventricular
substituyendo esa rama izquierda de la es-
piral; la parte posterior del espolon contri-
buye al cierre del foramen interventricular
y a la formacion de la pars membranacea
junto con tejido fibroso proveniente de
los cojinetes endocardicos.
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