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Anatomia patolégica de
las malformaciones

*Benedicto Chuaqui J.

cardiacas mas frecuentes

Trataremos los defectos septales, las es-
tenosis aortica y pulmonar, la serie de la
transposicion arterial, la persistencia del
ductus y la coartacién adrtica.

I. DEFECTOS SEPTALES
AURICULARES

Estos defectos son faciles de sistemati-
zar tanto topografica como embriolégica-
mente. Segun la topografia se distinguen
tres grupos: 1. defectos del arco posterior,
2. defectos centrales y 3. defectos ventra-
les. Los del arco posterior corresponden a
defectos seno-auriculares, los centrales a
defectos del ostium secundum y los ven-
trales a persistencia del ostium primum
1).<(Fig=1)

1. Defectos seno-auriculares. Se deben
a una falla de la incorporacion del seno
venoso en la auricula derecha, se encuen-
tran por lo tanto en el Iimite entre estruc-
turas del seno venoso y el tabique auricu-
lar. Se presentan en tres sitios caracteris-
ticos, de lo que resultan tres subtipos: a.
en la desembocadura de la cava superior,
b. en la desembocadura de la cava inferior
y c. en la desembocadura del seno corona-
rio, que es el mas raro de todos los defec-
tos septales auriculares. El limite dorso-
cranial del defecto esta dado por el pro-
pio techo auricular y por el lumen de la
vena cabalgante. Es frecuente que en los
subtipos de las cavas exista conexiéon and-
mala de las venas pulmonares derechas.

2. Defectos del ostium secundum. El ta-
bique auricular se forma por dos septos

Defectos septales auriculares (vistos desde la derecha). CS: tipo cava supe-
rior, CI: tipo cava inferior, S: tipo seno coronario, O II: tipo ostium secun-

dum, O I: tipo ostium primum.
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superpuestos que se desarrollan sucesiva-
mente (Fig. 2). El septum primum lo hace
en direccidon a los cojinetes endocardicos;
hasta mediados de la cardiogénesis tiene
un borde libre inferior, que delimita el fo-
ramen subseptal u ostium primum. Poco
antes de fusionarse este borde libre con
los cojinetes y de desaparecer asi el fora-
men subseptal, se forma el ostium secun-
dum en el mismo septum primum. Por la
derecha de este tabique crece el septum
secundum a manera de una media luna de
concavidad dirigida hacia abajo y atras. El
septum secundum siempre queda como un
tabique incompleto, que sin embargo al-
canza a cubrir el area del ostium secun-
dum. Entre ambos septos puede persistir
un espacio, como entre dos cortinas, que
permite el paso de una sonda. Dicho espa-
cio se llama foramen oval. Los defectos de
esta zona del tabique se deben casi siem-
pre a un ostium secundum demasiado am-

FIG. 2

plio, de ahi el nombre que recibe este tipo.
Sin embargo, también puede deberse a
una hipoplasia del septum secundum, que
entonces no alcanza a cubrir el ostium se-
cundum, por lo tanto, los defectos de esta
zona debieran agruparse mas propiamente
bajo el nombre de defectos del foramen
oval. En todo caso, son los mas frecuentes.

3. Defectos por persistencia del ostium
primum. Normalmente el foramen subsep-
tal se cierra muy poco antes que se fusio-
nen los cojinetes endocardicos. En la gran
mayoria de los casos en que persiste, se
produce una falla de la fusién de los coji-
netes, que a su vez se acompana con fre-
cuencia de un defecto septal ventricular.
Asi, el ostium primum persistente puede
presentarse en tres formas basicas: a. con
falla total de la fusion de los cojinetes, es
decir, con un solo orificio atrioventricular
y con defecto septal ventricular (canal

Desarrollo del tabique interauricular(visto desde la derecha). O II: ostium
secundum (en el septum primum), O I: ostium primum (bajo el borde libre
del septum primum), linea arqueada: borde libre del septum secundum.

FIV: foramen interventricular.
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FIG. 3

Representacion esquemdtica del canal atrioven-
tricular completo en forma de dos orificios en ‘8’
en planos perpendiculares (sagital: O I: ostium
primum y FIV: foramen interventricular, hori-
zontal: T: lecho tricuspideo, M: lecho mitral).
Vista desde la derecha.

atrioventricular, forma completa) (Fig.3);
b. con falla parcial de dicha fusion, que
entonces se limita a la zona medial a ma-
nera de un puente fibroso, y con defecto
septal ventricular de magnitud variable
(canal atrioventricular, forma transicional
o intermedia); c. con sélo fisuras de los
velos septales tricuspideo o casi de regla
mitral o ambos (canal atrioventricular,
forma parcial o incompleta). Sin embargo,
existen casos, aunque rarisimos, de sdlo
persistencia del ostium primum, sin fisuras
de velos. (2) En todo caso, cuando persis-
te el ostium primum se produce un defec-
to del septum secundum al mismo nivel,
puesto que de lo contrario este segundo
tabique debiera cubrir la zona del foramen
subseptal persistente.

Si de los defectos septales auriculares se
excluyen las formas completa e intermedia

del canal, los defectos del foramen oval
constituyen un 60 a 700/o de los defectos
septales auriculares, la forma incompleta
del canal un 10 a un 209/o y los defectos
seno-auriculares alrededor de un 1090/o.
La frecuencia relativa de las tres formas de
canal es la siguiente: forma completa alre-
dedor de un 609 /o, forma intermedia algo
mas de un 209/o y forma incompleta algo
menos de un 200/o.

II. DEFECTOS SEPTALES
VENTRICULARES

También éstos pueden clasificarse desde
un punto de vista topografico o embriol6-
gico. Topograficamente podemos distin-
guir, siguiendo lo esencial de la clasifica-
cion de Becu et al. (3) tres grupos basi-
cos (Fig. 4): 1. defectos que comunican
las camaras de entrada de ambos ventricu-
los, subdivididos en a. los vecinos a los
anillos atrioventriculares, situados en la
parte alta y posterior del tabique, y b. los
alejados de los anillos atrioventriculares;
2. defectos que comunican las camaras de
salida de ambos ventriculos, son los defec-
tos supracristales porque vistos por el ven-
triculo derecho se hallan entre la crista y
la valvula pulmonar; 3. defectos que co-
munican la camara de entrada del ventricu-
lo derecho con la de salida del ventriculo
izquierdo; vistos por el ventriculo derecho
son infracristales, se hallan en la regién
comprendida entre el limite posterior de
la porcion membranosa y la crista. Los
defectos infracristales se subdividen en
dos tipos: a. los que se encuentran detras
del miusculo papilar del cono, que com-
prometen la porcibn membranosa y la
musculatura anterior vecina, y b. los que
rebasan el musculo papilar del cono, que
comprometen la musculatura de la foseta
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FIG. 4

Defectos septales ventriculares (vistos desde la derecha). S: supracristales,
IA: infracristakes anteromusculares, IR: infracristales retromusculares, fle-
cha (M): eje del musculo papilar del cono, E: defectos basales entre las ca-

maras de entrada.

subinfundibular. Los defectos supracrista-
les e infracristales, vistos por el ventriculo
izquierdo, son subaodrticos: se encuentran
bajo el anillo adrtico en la parte alta del
cono adrtico. Las estructuras de referencia
del ventriculo derecho, eso es valvula pul-
monar, crista, muasculo papilar del cono y
porcion membranosa rodean por la dere-
cha el cono aortico. La proyeccion de di-
chas estructuras en la superficie del cono
aortico es la siguiente (Fig. 5): anillo pul-
monar a nivel de la linea que dimidia el
velo izquierdo, crista a nivel de la linea
que pasa por la comisura de los velos
aoOrticos izquierdo y derecho, eje del
musculo papilar del cono a nivel de la li-
nea que dimidia el velo derecho y porcion
membranosa entre la linea que pasa por
la comisura de los velos derecho y poste-
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rior y la que dimidia el velo posterior.

La clasificacion topografica referida se
corresponde casi enteramente con una
sistematizacion embriologica sencilla pro-
puesta por nosotros. De acuerdo con los
componentes del tabique ventricular de-
finitivo podemos distinguir (Fig. 6): 1.de-
fectos del tabique bulbar (corresponden a
los supracristales), 2. defectos bulboven-
triculares, es decir del espolon bulboven-
tricular (corresponden a gran parte de los
infracristales que rebasan el muasculo papi-
lar del cono), 3. defectos de la pars mem-
branacea, que pueden subdividirse en de-
fectos de su porciéon interventricular y
defectos de su porcion atrioventricular
(corresponden a los defectos infracrista-
les por detras del musculo papilar del
cono) y 4. defectos del tabique ventricu-



FIG. 5

Esquema del orificio adrtico en su relacion con las estructuras vecinas del
ventriculo derecho. Visto desde arriba (abajo en la figura: zona posterior,
arriba: zona anterior). I: velo izquierdo, D: velo derecho, P: velo posterior,
a: mitades anteriores, p: mitades posteriores, i: mitad izquierda, d: mitad

derecha.

crista

valv. pulm.

lar primario (corresponden a los defectos
entre las camaras de entrada ventriculares).
El tabique ventricular primario tiene dos
componentes: una parte trabecular, infe-
rior y una parte lisa, superior, que forma
la cresta del tabique alrededor del fora-
men interventricular (2). Asi, distingui-
mos dos subtipos del cuarto grupo: a. de-
fectos del tabique trabecular (corresponen
a los defectos alejados de los anillos atrio-
ventriculares) y b. defectos del tabique
ventricular liso (corresponden a los veci-
nos a los anillos atrioventriculares). Ya
veremos la importancia de esta distincion.

m. pap
del cono
a
D
p velo ant.
d A
pars
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veloseptal

Los defectos bulbares pueden situarse
desde por debajo del anillo pulmonar mis-
mo hasta en la propia crista. Son raros.

Los defectos-bulboventriculares suelen
ser grandes, son frecuentes y en su mayor
parte estrictamente subadrticos, es decir,
delimitados por arriba por el mismo anillo
adrtico y no por tejido muscular (defectos
““sin techo muscular’’), por lo cual puede
producirse una insuficiencia aodrtica inclu-
so con prolapso de un velo, generalmente
el derecho, a través del defecto. Este es el
tipo de defecto, en particular sin borde
muscular superior, que se presenta en el
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FIG. 6

Defectos sepiales ventriculares (vistos desde la derecha). Ao: aorta, Pu: pul-
monar, C.S.: crista supraventricularis, MP: mtsculo papilar del cono. I: de-
fectos bulbares, II: defectos bulboventriculares, III: defectos de la pars
membranacea, I'V: defectos del tabique ventricular liso, V: defectos del ta-

bique ventricular trabecular.

complejo de Eisenmenger y en la tetralo-
gia de Fallot.

Los defectos estrictamente membrano-
sos son raros, de regla hay también com-
promiso de la musculatura bulboventricu-
lar vecina. En general son pequenos.

Los defectos del tabique ventricular liso
amplian el foramen interventricular e im-
piden que éste se cierre, por lo cual la por-
ciobn membranosa es pequena o falta por
completo. Casi siempre se ubican en la
porcion posterior de la cresta ventricular.
Corresponden a los defectos ventriculares
del canal atrioventricular. Estos defectos
pueden ser mas extensos y comprometer
toda la cresta ventricular. En tales casos
la prolongacion anterior del defecto apa-
rece como sacabocado que rebaja conside-
rablemente el cono aodrtico inferior que
adopta la forma de ‘‘cuello de cisne’’. Co-
mo en el borde anterior del defecto se ha-
lla inserto un velo mitral an6malo, se pro-
duce asi una estenosis subadrtica.

Los defectos intertrabeculares son rela-
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tivamente raros, pero cuando se sospechan
hay que buscarlos cuidadosamente porque
pueden pasar inadvertidos entre las trabé-
culas.

La distribucion aproximada de las fre-
cuencias relativas de los diferentes tipos
de defectos es: bulbares 5 a 100/0, mem-
branosos (con compromiso bulboventricu-
lar) 450/0, bulboventriculares 350/o0 y del
tabique ventricular primario 10 a 1590/o.
Defectos multiples se encuentran en alre-
dedor de un 50/0 de los defectos ventricu-
lares.

Los defectos septales ventriculares pue-
den cerrarse espontaneamente. La condi-
cion fundamental es que sean pequenos.
Los mecanismos de cierre espontaneo son
dos: por fibrosis concéntrica progresiva y
por aposicion y adherencia de un velo tri-
cuspideo. El primero ocurre en defectos
pequenos del tabique ventricular primario,
el segundo en defectos membranosos y
bulboventriculares por aposicion del velo
septal y eventualmente del anterior.



III. ESTENOSIS AORTICA Y
PULMONAR

En el tracto adrtico (cono, valvula y
aorta ascendente) y en el pulmonar (in-
fundibulo, valvula y tronco) pueden pre-
sentarse estenosis subvalvulares, valvula-
res y supravalvulares; estas ultimas son ra-
ras. Las estenosis pulmonares subvalvula-
res puras, sean infundibular o por masas
musculares anémalas, no constituyen mas
del 100/o de las estenosis del tracto pul-
monar. De manera similar, las esteno-
sis aérticas subvalvulares, sean diafragma-
tica o por hipertrofia muscular del tabi-
que, corresponden a alrededor de solo el
200/0 de las estenosis del tracto aortico.

En las estenosis valvulares propiamen-
te tales cabe distinguir fundamentalmente
dos formas: la orificial y la anular. La
forma orificial corresponde a la estenosis
valvular clasica, aislada, que desde hace
afos se ve muy ocasionalmente en los
examenes anatomopatologicos. Se trata de
una valvula con un anillo de perimetro
normal; la estenosis esta dada por la re-
duccion del perimetro del orificio, debida
a velos aparentemente fusionados, que
aparecen en forma de una cupula fibrosa
perforada, de convexidad dirigida hacia el
lumen arterial. Estos caracteres posibilitan
una intervencién quirurgica exitosa. En la
forma anular, en cambio, el anillo es estre-
cho; los velos pueden ser s6lo pequenos o,
como es mas frecuente, estar muy defor-
mados. En esta forma se trata de una hi-
poplasia, que afecta la valvula y en mayor
o menor grado se extiende también a los
segmentos supravalvular e infravalvular.
Las formas anulares son parte de los sin-
dromes de hipoplasia ventricular.

IV. LA SERIE DE LA
TRANSPOSICION ARTERIAL

Este conjunto de anomalias, al que per-
tenece la transposicion arterial, se debe a
una detencion de la rotacion vectorial del
bulbo (4), en particular de cualquiera de
sus componentes: de la migracion bulbar
o de la torsién bulbotruncal o de ambos
(5, 6). (Fig. 7) Los diversos grados posi-
bles de detencién dan origen a una serie
casi continua de anomalias en que pueden
hallarse multiples transiciones entre los ti-
pos descritos clasicamente (7). La deten-
ciébn de la migracion bulbar produce las
anomalias caracterizadas por una doble
salida arterial (8), la de la torsién bulbo-
truncal las caracterizadas por una malpo-
siciobn de las arterias entre si'. La transpo-
sicién arterial queda asi definida como la
malposicion de las arterias entre si corres-
pondiente a la detencion completa de la
torsibn bulbotruncal; a dicha detencion
se debe el tabique aorto-pulmonar recto,
lo que se manifiesta en la falta de enrolla-
miento normal de las arterias entre si.

En una sistematizacion sencilla pode-
mos distinguir los siguientes prototipos de
detenciones de la rotacion vectorial:
1. levocardia primitiva, 2. anomalia de
Beuren, 3. transposicion arterial clasica,
4. anomalia de Taussig-Bing y 5. tetra-
logia de Fallot y complejo de Eisenmen-
ger. La transposicion arterial corregida
consiste en una transposicion arte-
rial completa con inversion ventricular.
Esta Gltima se debe a un desplazamiento
bulbar mas amplio que el normal, con lo
que traspasa la linea media, se situa a la
izquierda y asi se forma una asa ampular
invertida. No debe confundirse la inver-
sion del asa ampular con la del asa cardia-



FIG. 7

Situacion de los orificios aortico (en negro) y pulmonar (punteado) vy del
borde superior del tabique ventricular en las formas mas frecuentes de he-
terotopias arteriales. (Vista desde arriba). Las flechas indican la migracién
bulbar (la izquierda: normal, la derecha: exc esiva). Desde la posicién cen-
tral inferior los orificios giran en sentido horario.

T.COMPLETA

B PRIMITIVA f

ca: la primera da origen a la inversidon ven-
tricular, la segunda a la dextrocardia. - .

En' la levocardia primitiva, ventriculo
tnico o corazdén bulboampular, el corazéon
mantiene aun la forma de asa, de cuyo ex-
tremo arterial nacen ambas arterias, la aor-
ta hacia la derecha o adelante, la pulmo-
nar hacia la izquierda o atras. En raros ca-
sos las arterias estan normalmente dispues-
tas entre si (corazén de Holmes).

La anomalia de Beuren se caracteriza
por transposicion arterial, pulmonar cabal-
gante sobre un amplio defecto septal y
por una disociacion de los tabiques bulbar
y ventricular, que aparecen entrecruzados
a través de la comunicacion interventricu-
lar.

En la transposicion arterial de regla exis-
te un defecto septal o persiste el ductus,
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que sirven de via de comunicacion entre
los dos circuitos.

En la anomalia de Taussig-Bing la aorta
nace enteramente del ventriculo derecho,
sin continuidad fibrosa con la mitral, hay
ademas un defecto septal bajo la pulmo-
nar, a veces cabalgante.

La tetralogra de Fallot consiste en dex-
troposicion aortica, defecto septal subaor-
tico, estenosis pulmonar e hipertrofia ven-
tricular derecha. El complejo de Eisenmen-
ger se diferencia de ella por no existir este-
nosis pulmonar. En alrededor de un 60°/o
de las tetralogias de Fallot la estenosis
pulmonar corresponde a una hipoplasia
que compromete infundibulo y valvula,
en algo menos de un 150/0 se trata solo
de una estenosis infundibular, en algo me-
nos de un 59/o sélo de estenosis valvular



y en alrededor de un 250/0 de una atresia
valvular, ésta siempre con hipoplasia in-
fundibular. El infundibulo, aun hipoplasi-
co, participa en la hipertrofia.

Hoy se reconoce la dextroposicion adrti-
ca como una malformacioén y se la distin-
gue delsimple cabalgamientoadrtico(2,9). El
caracter malformativo de la dextroposicion
aortica se pone en evidencia en anomalias
arquitecturales del ventriculo derecho, en
particular una duplicacion de la banda
septal de la crista, y ademas en relaciones
anomalas del anillo aortico con el tabique
auricular y con la region mitroaortica y de
tal forma que el anillo aparece incomple-
tamente rotado. El simple cabalgamiento
se produce por un defecto septal subaorti-
co suficientemente amplio, que hace que
parte del orificio aértico quede por sobre
el ventriculo derecho: normalmente el
tabique ventricular subadrtico es convexo
hacia la izquierda y, de no mediar dicho
tabique, se tendria un cabalgamiento. En
el verdadero complejo de Eisenmenger
también existen anomalias arquitecturales
de la musculatura ventricular (10).

El concepto de doble salida arterial es
una nocion general en que hoy dra se reua-
nen basicamente tres formas: la anomalia
de Taussig-Bing, una malformacioén que se
diferencia de esta ultima s6lo porque el
defecto septal es subadrtico y por altimo
una forma con caracteres mas primitivos
de la musculatura bulbar (2).

V. PERSISTENCIA DEL CONDUCTO
ARTERIAL

En el cierre normal del ductus podemos
distinguir tres fases: 1. la angiomalacia
preparatoria, 2. el cierre funcional y 3. el
cierre anatomico. La angiomalacia prepa-

ratoria es un proceso que comienza en el
séptimo mes intrauterino y consiste en fo-
cos necroticos y disociacion de la media,
esto ultimo por acumulacion de mucopo-
lisacaridos, que aparecen como lagos entre
los haces musculares. Esta angiomalacia
aparece comoO un proceso necesario para
que se contraiga el ductus. El cierre fun-
cional se produce por esta contraccion,
que se desencadena pocos segundos des-
pués del nacimiento y se mantiene alrede-
dor de una semana. En el mismo sentido,
el cierre funcional, llamado también la fa-
se critica, aparece como necesario para
que se establezca el cierre anatémico en
alrededor de un mes después del nacimien-
to. Entre los factores desencadenantes de
la contraccion del ductus estan substan-
cias vasoactivas y el alza de la tension de
oxigeno. En la patogenia de la persistencia
del ductus intervienen factores que inci-
den en la angiomalacia preparatoria, como
la prematurez, y aquellos que inhiben la
contraccion, como la hipoxia perinatal. El
ductus persistente revela la tendencia a
una transformacién elastica de su pared
CLT)-

VI. COARTACION AORTICA

Me referiré sélo a las formas clasicas, li-
mitadas al istmo de la aorta, es decir, al
segmento aortico, normalmente de menor
diametro que la aorta restante, compren-
dido entre el origen de la arteria subclavia
izquierda y la zona aorto-ligamentosa.

En las publicaciones modernas excep-
cionalmente se ha tenido en vista el estu-
dio de Bonnet (12), sin embargo, de
ellas se extraen las mismas conclusiones a
que llegd este autor en cuanto a la delimi-
tacion de dos tipos de coartacion adrtica,
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el uno preponderante en el niho, el otro
en el adulto. Los caracteres de estas dos
formas son los siguientes: en el tipo infan-
til se trata de una hipoplasia tubular del
istmo, el ductus persiste, la estenosis es
preductal, no hay circulacién colateral y
la anomalia se acompana de regla de otras
malformaciones cardiacas casi siempre
graves. En el tipo del adulto se trata de
una estenosis diafragmatica, el ductus es-
ta cerrado, la estenosis es yuxtaligamen-
tosa o postligamentosa, hay marcado de-
sarrollo de circulacion colateral y sélo en
alrededor de un quinto de los casos hay
anomalias asociadas, entre ellas la persis-
tencia del ductus y mas rara vez un defec-
to septal. El hecho de que en el nino pue-
da encontrarse el tipo del adulto e incluso
a la inversa, como lo senala el propio Bon-
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