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RESUMEN

Se estudian los defectos de tabicacion interventricular asociades o no con la do-
ble salida de ventriculo derecho originados en el corazon de embrion de pollo
(Gailus domesticus) como consecuencia de emplazar una hebra de nylon de 90
u. de diametro en el surco auriculo-ventriculo-conal a los tres dias (100 embrio-
nes) y a los cinco dias (100 embriones) de incubacion.

Se fijan los embriones operados a los nueve dias de incubacion (estadio 35 de
Hamilton-Hamburger), periodo en el gue durante el desarroflo normal del cora-
zon del embrion de pollo va ha concluido, totalimente, la tabicacion cardiaca.
Se discute la contribucién que las alteraciones producidas en fas distintas estruc-
turas implicadas en la formacion de la cdmara de salida de ambos ventricuios
pueda tener en la génesis de las malformaciones obtenidas, principalmente, en
orden a explicar la morfogénesis de la doble salida de ventriculo derecho. Asf
mismo, se postula el importante papel que en la genesis de la misma puede ju-
gar la imposibifidad de sinfisis entre la cresta dexiro-dorsal del cono y el cojfinete
endocardico inferior.

PALABRAS CLAVE:
Embriologia experimental cardiaca. Doble salida de ventriculo dereche. Comunicacién inter-
ventricular, Corazdn de embrion de pollo.

SUMMARY

We have studied inferventricular septal defects associated with and without dou-
ble outiet right ventricle of chicken embryo hearts as a consequence of placing
a 90 u diameter nylon thread in the auriculoventriculoconal sulcus at three days
(100 embryos) and at five days (100 embryos) of incubation. The operated embryos
are fixed at nine days of incubation (Hamburger and Hamilton stage 35), the pe-
riod during which, in the normal development of the chicken embryo’s heart, the
septum formation has been complietely concluded.

We discuss the alteration produced in the differertt structures implicated in the for-
mation of the outlet chambers of both ventricles and their contribution to the gene-
sis of the obtained malformations, principally, in order to explain the morphogene-
sis of the double outlet right ventricle.

Thus, we postulate the importance of the impossibility of union between the right
conus ridge and inferior endocardial cushion and its role in the genesis of the
double outlet right ventricle.
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INTRODUCCION

El conus cordis es el segmento del tubo
cardiaco embrionario que continda al bul-
bus cordis v a su vez se encuentra, inme-
diatamente, caudal al truncus cordis. De él
derivan las regiones infundibulares de am-
bos ventriculos; si bien, cabe destacar gue
el tracto de salida ventricular izquierdo
presenta una morfogénesis mas compleja
que el infundibulo ventricular derecho. De
lo anterior, se colige que el conocimiento
de la embriologia del conus es de capital
importancia para una ordenada compren-
sién de la formacidn de las camaras de sali-
da del ventriculo derecho e izquierdo vy, a
su ver, es imprescindible para entender la
embriogénesis de las malfermaciones
conoc-truncales, como es el caso que nos
ocupa en el presente trabajo: la doble sali-
da de ventriculo derecho.

Para el estudio de la morfogénesis conal
y ulterior evolucién de las estructuras de él
derivadas se puede emplear: la embriolo-
gia descriptiva, estudio de cortes seriados
de embriones humanos en los distintos es-
tadios del desarrollo; o bien, de embriones
de diferentes especies animales con el fin
de establecer un estudio comparativo o,
simplemente, descriptivo de aquellos ele-
mentos anatémicos gue ofrezcan unas pe-
culiares caracteristicas en orden a un mas
exhaustivo conacimiento de su morfogé-
nesis, v la embriologia experimental ac-
tuando directamente sobre el corazon de
embrién de polio {(micromanipulacion) o
utilizando agentes teratégenos administra-
dos a la hembra gestante durante el perio-
do critico teratogenético para el corazdn o
introducidos en ¢l cultivo «in ovor de em-
brién de ave, o, agregados al cultivo «in vi-
tro» de embrion de roedor ¢ de ave.

La actuacién directa sobre el corazén de
embrién de poilo es una técnica muy atil,
pues suministra una informacion precisa y
completa, dade que se sabe exactamente
el grado de desarrollo del corazdn en el
acto operatoric y, a su vez, permite deter-
minar con exactitud las estructuras afecta-
das por la intervencidn. El pionero de este
procedimiento fue STEPHAN (1948) guien
utilizaba microclips para la lisadura de fos
arcos adrticos, también RYCHTER {1962) y
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RYCHTER y LEMEZ {1959) han utilizado
microclips para producir compresion de
los arcos adrticos y de las auriculas. GESS-
NER (1966} y GESSNER v VAN MIERQOP
{1970) empleaban hilo de acero para afec-
tar la region conal, con el misme fin DOR
{1976) y DOR y CORONE (1981) emplea-
han finos fragmentos de laminas de mica.
DE LA CRUZ, M.V. (1977} v CLARK, FB et
al. (1984) han efectuado constricciones de
la regién conotruncal practicando ligadu-
ras con hilo de seda. También se ha actua-
do sobre el tubg cardiaco, pero sin mani-
pulacién directa, mediante la utilizacién
de radiaciones X, selectivamente, aplica-
das sobre distintas regiones del tubo car-
diaco (LE DOUARIN, G_, 1961} ¢ mediante
choques eléctricos (ISHIKAWA et al., 1982),

Nosotros, DOMENECH MATEU (1980,
1981, 1984, 1986, 1987) v DOMENECH
MATEU y REIG VILALLONGA (1980, 1986)
hemos utilizade hilo de nylon de 90 micras
de didametro emplazandolo en la regidn au-
riculo-ventriculo-conal del embrién de po-
llo a los tres dias de incubacién, obtenien-
do defectos de tabicacion interventricular
y doble salida de ventriculo derecho. De
todas suertes, y con dnimo de profundizar
mas en la génesis de estas malformaciones
nos planteamos la posibilidad de intervenir
en estadios adn mas critices, como a los
cinco dias de incubacidn. Al propio tiempo
que recientes expertencias ponen de mani-
fiesto la contribucidn de la cresta neural ce-
falica en la formacién del septo-adrtico-
pulmonar; asi como, la obtencién de mal-
formaciones tronco-conales después de
extirpaciones de esta regién de la cresta
neural (KIRBY et al., 1983). Persuadidos de
que por nuestros resultados vy fruto de la
larga experiencia que poseemos en todo
este tipo de manipulaciones, podemocs
aportar nuevos aspectos para la compren-
sidn de la embriogénesis de la doble salida
de ventriculo derecho realizamos el pre-
sente trabajo.
MATERIAL Y METODOS

Para este estudio se han realizado dos
series experimentaies de 100 embriones de
pollo (Gallus domesticus, raza Leghorn)
operados en cada una de ellas. En una se-
rie se opera a ios tres dias de incubacién y



en la otra serie a los cinco dias de incuba-
citin. En cada una de las series se utilizan
25 embriones como controles, La técnica
utilizada consiste en la introduccidn de los
huevos fértiles en la estufa Memmert a 38° C
y humedad controlada, a las 48 horas de
incubacién se realiza una ventana en la
céscara del huevo, previa localizacién del
embridn por observacidon con el ovosco-
pio, a continuacion se cierra la fenestra-
cién con cinta adhesiva celo y se reintrodu-
ce el huevo en la estufa. Alas 72 horas (es-
tadio 18 de Hamilton-Hamburger) se pro-
cede a la intervencién, la cual se realiza
bajo la observacién con lupa binocular
Wild, incidiendo con un micro-bisturf de
tungsteno preparado «ad hoc» el proam-
nios, primero, y luego el pericardio; de
este modo, el corazén ya puede ser mani-
pulado. A continuacién y con extremado
cuidado, pues es la fase mas delicada del
acto guirargico, se emplaza un hilo de ny-
ion de 90 w. de didmetro en ¢l surco auri-
culo-ventriculo-conal. Una vez concluida
la intervencidn se cierra la ventana con cin-
ta adhesiva v s¢ reintroduce en ia estufa en
idénticas condiciones de temperatura y hu-
medad. Et mismo proceder se sigue con los
embriones operados a los cinco dias {esta-
dio 26 de Hamilton-Hamburger). La fija-
cién se realiza a partir de los nueve dias de
incubacion {estadio 35 de Hamilton-Ham-
burger) pericdo en el que ya estd comple-
tamente concluida la tabicacion cardiaca
en el desarrollo normal del corazon del
embrion de pollo {SISSMAN, NJ., 1970
Los embriones fijados en formol neutro al
10% vy procesados con la técnica habitual
para la observacidn a la microscopia épti-
ca.

Los embriones controles no presentaron
ninguna malformacion cardiaca. Los em-
briones operados y supervivientes presen-
taban en un 90% defectos de tabicacion
ventricular y de éstos el 40,5% tenian ade-
mas doble salida de ventriculo derecho, en
la serie de embriones operados alas 72 ho-
ras, v, el 453% en los operados a los cinco
dias. La morfologia de las dobles salidas
obtenidas consistiz tanto en ef tipo de in-
fundibulo anterior e infundibulo posterior,
como en el tipo de infundibulo tadoe a
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lado.

La mortalidad en el grupo de embriones
intervenidos fue del 30% vy nuia en el gru-
po de embriones contreles.

RESULTADOS

La exposicidn de resultados se hace pre-
sentando los especimenes, que son mas re-
presentativos de cada una de las dos se-
ries; en tanto en cuanto, son portadores de
doble salida de ventriculo derecho y co-
municacidn interventricular.

EMBRION DC-750
ANALISIS MICROSCOPICO DE LESIONES

Este especimen deberia, por el estadio
en el momento de la fijacidn, presentar
completada la tabicacion cardiaca; sin em-
bargo, ofrece doble salida de ventriculo
derecho con pulmonar anterior y aorta
posterior {Fig. 1a y 1bj.

El especimen ha sido seccionado sagital-
mente y en cortes seriados.

Ef plano auricular es normal con una per-
fecta definicion de atric derecho v de atrio
izquierdo separados por el septum primum
en el gue se aprecia el ostium secundum,

El plano auriculo-ventricular queda inte-
grado por los orificios auriculo-ventricular
derecho y auriculo-ventricular izquierdo
con un perfecto desarrolic de fos elemen-
tos valvulares correspondientes a cada uno
de los orificios. A nivel de la vélvula mitral -
no se observa la contigliidad mitro-adrtica,
dado gue la arteria aorta emerge del ventri-
culo derecho, De todas suertes, entre la
valva mayor o derecha de la mitral y el sep-
to interventricular se forma una disposicion
cameral, la cual se continia hacia la dere-
cha con el foramen interventricular secun-
dario, que no se ha cerrado, y adquiriendo
la comunicacion interventricular una for-
ma oval de didmetro mayor transversal
{Fig. 1c). Por su cara craneal este foramen
tiene material del cojinete endocardico in-
ferior y caudalmente esta delimitado por el
margen superior libre del septum inferius
{Fig. 1¢}. A nivel del orificio auricelo-ventri-
cular derecho este foramen comporta im-
portantes relaciones con el mismo; de tal
suerte, gue viene a emplazarse entre la val-
va septal del orificio auriculo-ventricular
derecho v 1a regidn infracrestal del infundi-
hulo ventricular derecho, regidn en la cual



Figura 1.

Cortes sagitales del embridn DC. 750. En la figura la (40x) se observa la emergencia de fa arteria pul-
monar del ventriculo derecho, asi como, la obertura de fa comunicacion interventricular por debajo
del septo infundibular (flecha). En la figura 1b (40x) se aprecia la refacion de la comunicacion interven-
tricular con ef orificio auriculo-ventriculo derecho, véase la banda de tejido miocdrdico interpuesta
entre la raiz adrtica y la valva septal del orificio auriculo-ventricular (*). Fn {a figura 1c (40x/ la comu-
nicacidn interventricular (CIV) defimitada cranealmente por material del cojinete endocdrdico inferior
y caudalmente por el borde superior libre del septum inferius (SI), En fa figura 14 (40x) Ia arteria aorta
fAj emerge del ventriculo derecho.
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finaliza la comunicacién interventricular
{Figs. 1a y 1b). No existe contigiiidad entre
aorta, cuya raiz emerge de! ventriculo de-
recho (Fig. 1d} y la valva septal del orificio
auriculo-ventricular  derecho  (Fig. Ta),
dado que entre ambos elementos se inter-
pone una muy evidente banda muscuiar, la
cual constituye a su vez el techo del seg-
mento terminal de la comunicacién inter-
ventricular {Fig. 1a v 1b -asterisco-).

El ventriculo izquierde presenta un in-
cremento de trabeculacion, como es pro-
pio de los casos de doble salida de ventri-
culo derecho {Figs. Ta, b, ¢ y d}. El ventri-
culo derecho presenta la emergencia de la
arteria aorta y de la arteria pulmonar, ésta
en situacién anterior ¥ con un excelente
desarrollo del aparato valvular semilunar.
ta aorta en situacion posterior y también
¢on un buen desarrollo de su aparato val-
vular semifunar y aprecidndose el origen
de ambas arterias coronarias en la parte pa-
rietal de sus correspondientes senos de Val-
salva (Fig. 1d}. A nivel del plano vaivular
sigmoideo se observa entre aorta y pulmo-
nar e} septo aorto-pulmonar {Fig. 1b) vy se
ve muy bien como el septo infundibular se
proyecta en el interior de fa camara de sa-
lida del ventricule derecho a modo de es-
polén (Fig. 1a). '
EMBRION DC-850
ANALISIS HISTOLOGICO DE LESIONES

El presente especimen, cortado transver-
salmente, presenta comunicacion interven-
tricular con doble salida de ventricule de-
recho. El plano auricular es normal; asi
como, la regién auriculo-ventricular. En el
ventriculo izquierdo se observa la forma-
cidn de su camara de salida o infundibulo
ventricular izquierdo delimitado lateral-
mente por la valva mayor o valva derecha
de la mitral y mediaimente por el septo in-
terventricular. La configuracion de dicha
camara en este especimen es en todo su-
perponible a los embriones normales de
idéntico estadio; sin embargo, él no se
constituye propiamente en la raiz adrtica
sine que, al no haberse cerrado el foramen
interventricular secundario, se ahre hacia
la derecha en el ventriculo derecho pre-
sentado en este segmento como limite las
siguientes estructuras: craneabmente, la val-
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va septal del orificio auriculo-ventricular
derecho v caudalmente la cara superior
del septum inferius (Fig. 2a). En una serie
de cortes se aprecia su apertura en la juz
del ventriculo derecho coincidente en la
parte craneal con el orificio auriculo-ventri-
cular derecho y caudalmente con el borde
superior det septum inferius (Fig. 2a}. Final-

Figura 2.

Cortes transversales del embrién DC. 850. En
la figura 23 {40x) se aprecia fa comunicacion
interventricular (flechas), fruto del no cierre del
foramen interventricular secundario; asi come,
la relacién de la misma con fa cara craneal del
septum inferius (81} v el orificio auriculo-ventri-
cular derecho. Enla figura 2b (40x) se observa
el infundibulo pufmonar (IP) en situacién ante-
riar respecto a fa arteria aprta (A}, la cual emer- -
ge del ventriculo derecho. Nétese, como el
conjunto acria-pulmonar esti desplazado ha-
cia fa parte antero-fateral (derecha) respecto a
la cara anterior de las auriculas, disposicicn ti-
pica de fas dobles salidas del ventriculo dere-
cho.



mente, se constituye propiamente la raiz
de la aorta, la cual emerge del ventriculo
derecho (Fig. 2b). Dicha raiz adrtica se em-
plaza dorsalmente al infundibulo pulmo-
nar, manifestindose los correspondientes
sistemas vaivulares adrtico y pulmonar con
una excelente morfologia (Fig, 2b). Entre
ambos sistemas valvulares se aprecia al
septo adrtico-puimonar.

EMBRION DC-5001

ANALISIS MICROSCOPICO DE LESIONES

El presente especimen estd seccicnade
transversalmente y en cortes seriados. El
periodo de la intervencidn, a las 5 dias de
incubacidn, interesa uno de los elementos
mas criticos en la morfogénesis del cora-
z6n del embrién de pollo dado gue en este
periodo se inicia la incorporacion del cono
en el ventriculo.

Las auriculas (Figs. 3a y 3h) han sufrido
un crecimiento, practicamente, superponi-
ble a su desarrollo normal, guedande bien
configurado el atric derecho vy el atrio iz-
quierdo estando separades por el septum
primum en el que se observa el ostium se-
cundum, Las principales alteraciones se ex-
presan en la tabicacién interventricular y
en la constitucion de la cdmara de salida
del ventriculo izquierdo. Asi, el cojinete
endocardico inferior ha dado lugar a las
correspondientes partes de la valva interna
del orificio auriculo-ventricular derecho y
de {a valva derecha de la mitral; en el extre-
mo mas dorsal del septum inferius se pro-
duce la unién de la vertiente craneal del
mismo con la parte inferior del tubércule
derecho del cojinete posteroinferior (Fig.
3a). Ventral a este punto de contacto, que-
da una ampiia comunicacidn interventricu-
lar de eje mayor transversal (Fig. 3b). Entre
ef tubérculo derecho del cojinete endocar-
dico inferior, la valva derecha o mayor de
la mitral y la parte superior e izquierda del
septum inferius se dibuja un foramen, gue
vendria a representar la raiz adrtica (Fig.
4a). Este foramen, parcialmente, queda co-
municado a su derecha con el ventriculo
derecho, craneal al mismo se encuentra la
base del septum primum. Dado que este
orificio quiere representar la raiz adrtica,
pers como sea que el cono postero-medial
no ha sido transferido al ventriculo primiti-
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vo, experimenta un muy importante fend-
meno de obliteracién, apreciandose como
la activa profiferacion de las céluias del co-
jinete inferior van obturando la luz del ori-
ficio (Fig. 4b}, quedandc un fondo ciego en
el propic espesor del cojinete endocardico
inferior y limitando, lateralmente, con am-
bos orificos auriculo-ventricuiares. £l ven-
triculo derecho, que recibe a-través de ia
comunicacign interventricular de la sangre
del ventriculo izquierdo y por ¢f orificio au-
riculo-ventricular derecho la sangre de (a
aurfcula derecha, se constituye en el obli-
gado camino del flujo sanguineo hacia aor-
ta y pulmonar. Asi, en su segmento dorsal

Figura 3.

Cortes transversales del embrion DC. 5001, Fn
ia figura 3a (40x) se aprecia ef espacia delimita-
do entre la valva septal del orificio auriculo-
ventricular derecho y la valva derecha del orifi-
cio auriculo-ventricular izguierdo, ef cual en el
corte de la figura 36 (40x} se abre en la luz det
ventriculo derecho (comunicacion interventri-
cular).



Figura 4.

Entre el tubérculo derecho e izquierdo del coji-
nete endocdrdico inferior se constituye un es-
pacio (*) equivalente a la rair adrtica, 4a, pero
como sea que ol flujo sanguineo procedente
del ventriculo izquierde aprovecha fa comuni-
cacidn interventricular, figura 3b, para pasar
hacia ef ventriculo derecho, def que nace fa ar-
teria aorta, diche orificio queda finalmente
obliterado, figura 4b. Figuras 4a y 4b pertene-
cientes al mismo especimen de la figura 3. Fi-
gura 4a (40x), figura 4b (250x).

se aprecia la desembocadura o comunica-
cién aurfculo-ventricular derecha v en pe-
sicidn ventro-medial respecto a la misma,
la abertura de la comunicacién interventri-
cuiar. La pared del ventriculo derecho se
manifiesta bien trabeculada y su regidn in-
fundibular queda delimitada por la presen-
cia de las crestas conales, las cuales no han
tabicado el conus cordis guedando con
una luz dnica {Fig. 5). La situacién del co-
nus es anterior, pero lateral respecto a la
cara anterior de las auriculas. Finalmente, y
llegando al plano de las valvulas semiluna-

res adrtico-pulmonares; es decir, al seg-
mento inicial del truncus cordis se aprecia
la configuracién del plano vaivular sigmoi-
deo; asi como, el perfecto desarrolio de tos
elementos valvulares. Entre la semilunar
adrtica y la semilunar pulmonar se distin-
gue muy bien el septo adrtico-pulmonar.
EMBRION DC-5009
ANALISIS MICROSCOPICO DE LESIONES
Especimen seccionado transversalmente
y en cortes seriados. Plano auricular inte-
grado por ambas auriculas de desarrollo
normal. En el segmento auricule-ventricu-
lar se observan ambos orificios auriculo-
ventriculares derecho e izquierdo con sus
correspondientes elementos valvulares, lo
cual indica un desarrollo normal del sep-
tum intermedium con la correspondiente
conexion de atric derecho con ventriculo
derecho, y atric izquierdo con ventriculo
izquierdo. Por el contrario, se aprecian gra-
ves defectos a nivel de la tabicacién inter-
ventricular y de la morfogénesis conal. Asi,
apreciamos como por su cuerno dorsal el
septum inferius establece contacto con el
tubérculo derecho del cojinete endocardi-
co inferior; sin embargo, vy ventral a dicho
contacto, se observa la comunicacién in-
terventricular (Fig. 6a). Del mismo modo,
el cojinete endocérdico inferior ha dado lu-
gar a la formacidn de la parte posterior de
la valva derecha de la mitral y se aprecia
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Figura 5.

Corte transversal del mismo especimen de las
figuras 3 y 4 (40x). Interesa la regién infundibu-
lar. Se observa un infundibulo comun y notese
su posicion respecto a fa cara anterior del pla-
no auricular (C).



Figura 6.

Cortes transversales del embrion DC. 5009. £n
la figura 6a (40x) se aprecia la comunicacion
interventricular (flechal vy en la figura 6b (40x)
el infundibufo pulmonar en situacién ventral
respecto a la arteria aorta (A}, fa cual manifies-
ta una severa hipoplasia. Ambos elementos,
aorta y pulmonar, emergen del ventriculo dere-
cho.

muy bien como se constituye, aprovechan-
do el foramen interventricular secundario,
que no se ha cerrado, la comunicacién in-
terventricular (Fig. 6a). El ventriculo dere-
cho presenta una pared muy trabeculada y
en él vienen a abrirse tanto el foramen
atrio-ventricular derecho, lo cual es nor-
mal, como la parte derecha del foramen in-
terventricular, lo cual es anormal dado que
en este estadio el foramen interventricular
secundario deberfa estar ya cerrado para
que tuviera lugar la formacion de una per-
fecta camara de salida del ventriculo iz-
quierdo. Ei ventriculo derecho constituye
su camara de salida a partir de toda la re-
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gion conal, dado que al no transferirse ¢l
conc posteromedial al ventriculo izguier-
do, ambas regiones conales quedan en
continuidad con el extremo distal de! bul-
bus cordis (Fig. 6b). De todas suertes, en
este especimen la morfologia de las crestas
conales ha sufrido una profunda alteracion
y sélo puede individualizarse el segmento
aértico de situacién posterior, respecto al
segmento pulmonar de situacién anterior,
a nivel de los planos valvulares adrtico-pul-
monar; en donde, vy a partir de este mo-
mento quedan perfectamente individuali-
zados el tronco principal de la arteria pul-
monar y la porcién ascendente del cayado
de la arteria aorta de didmetro sensible-
mente inferior al narmal por estadio (Fig.
6b). O sea, la malformacién ha alterado
gravisimamente ia morfogénesis conal; sin
embargo, existe una morfogénesis correcta
del truncus, vy es, precisamente, a partir de
su segmento proximal donde las crestas
principales y las crestas intermedias han
originado los correspondientes velos de las
sigmoideas adrtico-pulmonares.



DISCUSION

Varias hipdtesis se han emitido para ex-
plicar ia génesis de la doble salida de ven-
triculo derecho vy, practicamente, todas
ellas interesan en dicho praceso a las es-
tructuras implicadas en la morfogénesis co-
nal. Sin embargo, ni la embriologia descrip-
tiva ni la experimental aportan bases con-
cluyentes para fundamentar dichas teorfas;
antes bien, un amplio abanico de contro-
versias se abre a la luz de los resultados ex-
perimentales. Tanto es asi que y, reciente-
mente, gracias al conocimiento cada vez
més exhaustivo que se posee de las estruc-
turas implicadas en la tabicacidén tronco-
conal; crestas conales, septum truncal vy
adrtico-pulmonar la posibifidad de acercar-
nos a un canocimiento mas preciso de la
génesis causal de las malformaciones tron-
co-conales se hace mds evidente,

De la consideracién de nuestros resulta-
dos concluimos que la integracién de los
datos experimentales con los suministra-
dos por la embriclogfa descriptiva, tanto
de embrién humano, come del modeio
bioldgico utitizado (ave), constituye un ex-
celente camino para inferir explicaciones
vilidas a este respecto.

Porque ¢n el corazdn normal la arteria
pulmonar nace del ventriculo derecho v la
arteria aorta lo hace del ventriculo izquier-
do, cuando en el tubo cardiaco embriona-
rio en fase de asa la regidn conal, de la que
se originan los infundibulos de ambos ven-
triculos, es la continuacién del bulbus cor-
dis o sea del ventriculo anatomicamente
derecho. En otras palabras, en esta impor-
tante fase de la morfogénesis cardiaca al
ventriculus primitiver {ventriculo anatémi-
camente izquierdo) le falta la cAmara de sa-
lida. Sintetizando los procesos diremos
gue las crestas conales: dextro-dorsal y si-
nixtro-ventral se fusionan y dividen el co-
nus en una repién conal antero-lateral y
otra postero-medial. La regién conal ante-
ro-lateral mantiene siempre su relacidon
con el butbus cordis y se constituye en el
infundibulum o cdmara de salida del ventri-
culo derecho. De manera mas compleja se
constituye la region infundibular del ventri-
culo izquierdo, ya que el cono postero-me-
dial debe ser transferido al ventriculus pri-
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mitiver y frutc de un buen alineamiento
entre el septum conal y el septum interven-
tricular y al cierre del foramen interventri-
cular secundario, el ventriculus primitiver
adguiere su cdmara de salida. £s obvio que
desde el punto de vista embriogénico es fa-
cil comprender que la doble salida de ven-
tricuto derecho representa una disposicién
normal del tubo cardiaco en la fase de asa,
cuando ambas regiones conales son la pro-
pia continuacién del bulbus cordis. Sin em-
bargo, la explicaciéon morfogenética de la
malformacién no puede quedar en este
planteamiento tan simple v, por ende, se
han emitido varias hipétesis con el fin de
explicar el mecanismo causal del origen de
la doble satida de ventricule derecho.

La anatomia de la malformacidn estd re-
presentada porgue ambas grandes arterias
(aorta y pulmonar) emergen en su totalidad
del ventriculo derecho, ¢ bien, una nace
totalmente en él y ia otra presenta mas de
la mitad de su orificio sigmoidec en cone-
xién con dicho ventriculo, existe ademas
un defecto de tabicacidn interventricular, 0
sea, comunicacidn interventricular, que
puede ser relacionada o no, considerando-
se excepcional el gue exista un septo inter-
ventricular integro (OPPENHEIMER-DDEK-
KER A, GROOT AGD., 1971) y asociarse o
no continuidad mitro-aértica o mitropul-
monar. Las teorias sobre el mecanismo de
la malformacion se orientan, ¢ bien, ha-
ciendo especial énfasis en la alteracién de
los procesos basicos de biologia celular,
come por una exagerada muerte celular
(PEXIEDER, T., 1975; ISHIKAWA, et al.
1982}, o bien, por la perturbacion de los
cambios que normalmente se producen en
la morfogénesis de [a regidon conal. En esta
direccion se han esgrimido distintas teorfas
como la reabsorcidon conal diferencial
{GOOR et al., 1973}, el crecimiento conal
diferencial (VAN PRAAGH et al., 1966) en
que y a diferencia de fo que acaece en las
transposiciones, la reabsorcion o el creci-
miento de ambos conos seria similar, Sin
embargo, la expiicacion que goza de ma-
vor aceptacién postula la persistencia del
espolén  bulboventricular (BERSCH, W.,
1971) ello origina, consecuentemente, una
doble salida de ventriculo derecho. Mas re-



cientemente y atendiendo a los resultados
presentados por KIRBY et al, (1983} sobre
el papel que la cresta neural cefdlica juega
en la formacién del septum adrtico-puimo-
nar, CLARK, E.B. et al, {1984) han funda-
mentado la explicacién de fa doble salida
de ventriculo derecho, por ellos obtenida
en embrién de pollo realizando ligaduras
de! conotruncus, precisamente, en la aite-
racion que se produciria en la emigracidn
del material procedente de la cresta neural
y del mesénauima de los arcos branquiales
(septum adrtico-pulmonar).

En una serie de trabajos KIRBY et al.
(1983), BESSON, W.T. et al. (1986), STE-
WART, .. et al. (1986} han demostrado
que el segmento de cresta neural cefilica
adyacente a los tres primeros pares de so-
mitos occipitales contribuye a la formacion
del septum adrtico-pulmonar y ha dado €
nombre de cresta neural cardiaca a esta
region de la cresta neural cefélica. La utifi-
zacién de la técnica de marcadores biolé-
gicos (células de codorniz, coturnix cotur-
nix japonica a pollo, gallus domesticus) o
de extirpacion selectiva de cresta neural
cardiaca ha conducido a dichos investiga-
dores a postular, no tan sélo la participa-
¢idn de la cresta neural en la constitucion
del septum adrtico-pulmonar; sino tam-
bién, en relacionar la génesis de las malfor-
maciones cono-truncales con la disrupcién
de algunas células de la cresta neural car-
diaca. Es dificil admitir que las ablaciones
selectivas de la cresta neural cardiaca pue-
dan ser el mecanisme directo responsable
de la génesis de la doble salida de ventricu-
lo derecho, en tanto en cuanto que esta
malformacion es un prototipo de malfor-
macion conal. Substentamos lo anterior en
el hecho de que la tabicacidén truncal se
realiza a expensas del septum truncal de
disposicidn espiroidal por la fusidn de las
crestas truncales y del septum adrtico-pul-
manar, que desciende contra corriente, cé-
falo-caudalmente, estando formado por
material mesenquimal de los arcos bran-
quiales 'y por células originadas en la cresta
neural cefédlica, hasta el plano inferior de
las crestas truncales donde contribuye a la
definicién del pise valvuiar sigmoidec adr-
tico-puimonar. Asi pues, este septo en
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nada interviene en la tabicacién conal, fru-
to de la fusién de las crestas conales y me-
nos ain de los procesos que controlan la
morfogénesis del infundibulo ventricular
tzguierdo: evolucién del cono postern-me-
dial, cierre del foramen interventricular se-
cundarig,... De todas suertes, 10s mismos
investigadores ya han sugerido, reciente-
mente, que las malformaciones obtenidas
en el corazdn por la extirpacién de la cres-
ta neural cardiaca no se explicarian, sola-
mente, por la lesion de dicha regitn cres-
tal, sino porque ello comportaria alteracio-
nes en las arterias derivadas de los arcos
adrticos y, en consecuencia, se generarian
alteraciones hemodinamicas, las cuales se-
rian en {ltimo término las responsables del
origen de las malformaciones cardiacas.

De nuestros resultados inferimos que la
doble salida de ventriculo derecho es una
malformacion, esencialmente, conal v que
en su génesis juega un papel principal la
imposibitidad de fusion det cofinete endo-
cérdico inferior con la cresta dextro-dorsal
del cono ¢ cresta parietal, fendmeno capi-
tal en la morfogénesis del tracto de salida
ventricular izquierdo (DOMENECH MA-
TEU, |.M., 1985); asi como, la banda de te-
jido muscular interpuesto entre el anillo
adrtico y el plano vascular auriculo-ventri.
cular, para nosotros, no es otra cosa que la
persistencia y desarrolio del tejido miocar-
dico interpuesto entre la cresta dextro-dor-
sal del cono y el cojinete endocérdico infe-
rior. Esta disposicion es normal en el em-
brién humano a los 10 mm C.R,, pero a los
11-11,5 mm. C.R. ya no existe por la fusidn
de cresta y cojinete; lo mismo se observa
en el corazdn de embridn de pollo {bien
evidente atn a los 5 dias de incubacidn y
va no presente a partir de los 51/2-6 dias
de incubacién, cuando tiene lugar la sinfi-
sis entre la cresta dextro-dorsal del cono y
el cojinete endocardico inferior). Evidente-
mente, la alteracidn de! flujo sanguineo
por el absticuio mecdnico emplazado,
con los cambios hemodinémicos que elle
comporta, juega un papel muy importante
en fa alteracion de la morfogénesis normal
cardiaca (JAFEE, ©.C., 1978}, como ha sido
reconocido por la practica totalidad de los
autores, que se han ocupadc de estos as-
pectos.



RELACION DE LAS ABREVIATURAS UTILIZADAS EN LAS LEYENDAS
DE LAS FIGURAS.,

A: arteria aorta. IP: infundibulo pulmonar.
AD: auricula derecha. OS: ostium secundum.
Al auricula izquierda. P: arteria pulmonar.

C: conus, SI: septum inferius.

CDSV: cuerno derecho del seno venosa.  SP: septum primum.
CISV: cuerno izquierdo del seno venoso.  VD: ventriculo derecho.
CIV: comunicacidn interventricular. Vi: ventriculo izquierdo.
H: higado.
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