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RESUHEN 

Para realizar un.:análisis genético de las cardiopatías con-
- .... 

génitas. de 'etÍologí~··~ulÚfactorial, se examinaron 390 pacientes 

con esta malfo~cicS~ ~Óngénita, a 452 de sus hermanos y a 739, de 
, .. ,· -" ,, 

sus pro9_enito~~s. se pÓstul6.:.que en las cardiopatías congénitas, 
la alte~áci6ri·~~ Ú;:ih~6~~{Ón~enética que ~curre m~y temprana­

mente en el embºi~ri;· ~~t~i·~~Í''1~Ó~promiso celular p~ra la ~b~~: 
ci6n del cor~zÓn, li.::~i:'l0~>r,~~sentaci6n de defect~s. m~i~i;le~ 

:1:a:i::r::::::ne:~1±t~ii~it:í::~.c::d:::e~::;¡~~:.:::i:::· 
rientes afectados com~ ·¿a~~i·o4¿~:~~ 6~.l~é~i.~a~ d~i~i~ y ccincor-

::·.~·. :_. __ '-~:~ .--, .- .··::~=:. -·-·.' ~\ .-·::··-' .. ;: .. -- -·, r.. ·.:..>?:~· 
· 1·-::. -: -·:..: ·. ··>·~':· ··º' · .·· r 

dantes. 

Se encontró ·~~]1:i¡¡: C:~f~~·~~afi~~·.:ccin!i~d~ta'~ ~s· f~~~~en~es .· 
en los cascis , índice : fue~cm l?ersistenciá del, conducto, arterioso , 

( 29 .1 t) '' co~uni~~é:i'6k; i~?e;a~.~~~ui~~ .: ( 25 ,·~t) >oco~iciaciÓn inter­
ventriculár) is :2~'¡ § ~iart0~6i6n ~ á6rti~~ : ~~ ; 6t) .\·E~ ¡'~tras·· pobl á­

ciones, d~ •, orige~ 1 ca~ciá~¡·co: ~:~ 'há·;~~or~·ado; ~·~ la comünfcaci6n 

:::e:¡n~:t::·~~i:~!:d~i!!'.?~;:fre;t~~·,~~t~L~i±i:ªj~e!:~:~:~¡:~ 
(lOt). ,Cabe señalar que la fre~Úéri~Í.a :¿~ :;~~~i~t~~~{~ ~~i co~duc~ 

"!' 1 '.,:O .. ~ e •; - , ' 

to arterioso puede ser mayor en las pobl~cion~s qu~ habitan zonas 
situadas a un alto nivel del mar, en don.dé la concenti:aci6n am-
biental de oxígeno es menor. 
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•. 

Los casos índice se separaron en dos grupos: aquellos con 

cardiopatía congénita única y los de cardiopatía congénita mixta, 

y se correlacionaron en cuanto a concordancia o discordancia, se­

gún la clasificación propuesta por Clark. En el análisis familiar 

los resultados revelaron que, en el primer grupo, diez de los 16 

parientes afectados fueron concordantes, mientras que en el se­

gundo grupo, en las seis familias'con dos sujetos·afectados;_ és­

tos fueron discordantes. 

Se concluyó que los resultados validan· 1a hipótesis plantea~ 

da. 
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ANTECEDENTES CIENTÍFICOS. 

GENERALIDADES: 

Las cardiopatías congénitas (CC) son producto de errores en 

los mecanismos básicos de desarrollo y de influencias ambientales 

que ocurren durante la vida intrauterina, que ocasionan a defec­

tos estructurales: dei-,corazcS~ y:-c1e l~s grandes vasos (1). Su 

evouci6n sin tratami~nto<úevá a:_ la -muerte en la mayoría de los 

casos' cuando ii~ p}'oy~!=ª ~éri~~ -:i:~stricciones en la calidad de 

vida y ~;o~~~tivida? de- iií~ pe~s~d~s ~f~ctadas; .Sin embargo, des­

de hace algunos'aaa's se han ~¿sarr~llado técnicas que permiten la 

superviv;,,!:'ci~ hasta la edad reproductiva de -¡~s cas~~ que, -de 

otro modo; seguirían su curso natural c2> • 

EPIDEMIOLOGÍA: 

En los Estados Unidos las estimaciones de la prevalencia al 

nacimiento de las ce van d~ 2 a 10 casos por ~ººº recién nacidos 

vivos, depend~endo.c:e l~s ~todos y criterios d{~~¿!'ticos utili-_ 

zados (2-4). 'siii enibargo; .;¡:¡,_rfii de 'acuerdo :ai · ti¡;)ci y ~~igen de la 

pobl<1ci6n~studi~da -;. a !a' fu~ni:e''d~ re~6-1'e6~:i.6n' cté d~Í:&s-- (2). 

, , ._,·>· 

En Méxi~o h~y var"i:is reportes d~-i~;~{~~it-c:i~ it!e éc, aunque_ se 

concretan a poblaciones-_ res tririgida~-. ( 5 -9) ;-- -~~ '].~~9~ -~lliroga ---, 5) 

encontró qÚ~ el 3.02 por loií() na~idé:is vi;os en una maternidad de 
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la ciudad de Monterrey, NL, tenían ce sin anomalías congénitas 

asociadas. Otro trabajo en.· 1985, en donde. se. estudiaron .las ·mal~ · 

formaciones congénit~s 'en ·~i' H6~pital Infantil ~~·México;. reportó 
' .. ·'; . . - ' ... , 

que el 38. 7'lr de los: casos. eran íiiaúo~ci'ónés.cardiovasc'ulares. 

(6). En ese mismo ~~' '~e ~iibu~~ que i.l Í~~fa~~~'J..,C ~~·~e:.~~~ de 

1. 93 por 1000 red.éii' na'~Ídós vivos en ,·~ri I:~~~i't~1·'~e·;Giñecoc, ,' 

:E~::i;~~f ¡~~r~~~~~~~f ~JritlfilE:t~¡-
cular (CrAJ ~,~e.~s~s~,~!lcii~ ~el, ~.~.n~.~cto,art~rió'8ó':~ii?Ci) · (8) )Él 

reporte niá.s rec:Íiéríte'/~de l9!Í3i sé· realizó en Úna ~~bl~é:i~~ºdel 
estado de H~d~~?~;'/eii e.i -~úa{ ~~'~et)e'.1'.ncioa,~n.'.'f .c~ ;o~m''.:·0~',de.ila'i gn~O:ó#tsct~ d1• ce0l~~.· ex­
pedientes d~ ún; tiós~i'tal/~~f~~üi' .L !. .·.· ·' malfor­

maciones congé~ita~¡ y de·éstosi/é1{7';'3t'pertenecían á ce (9). 

Todos estÓ~. inf éi~e~ • ÜtiÚz,ar?n ~;~i'ásif·¡~~c¡~riés •• anat0mopatológi -

cas o i::Ún~c~~/~i~ t:dmar e~ ~ue;,:ta' los niecahii~os: morfogénic~s 
de las . carcti~~atíás écingénit~~·. 

ETIOLOGfÁ: 

La etic>l~gÍ:a de las ¿C e's' h:te~~gé~ea '(i0"l6); Por ejemplo, 

hay pacientes qtÍe ·ti'eneri: ce asocÚda a una cromcisoniópaÚá Úo, ll) . . .. ··-· .·: . . , .. · ,- ' ' ., ···,., .-, .. 

y otros' más. C;iue perte¿ei::en··•a· familias cuyos 'árboles '"genealógicos 
' \ • ' . ''j; ,,· ~. . . ' •< < ••• : ·'. ·, ,;_:' ,. ·' • > •• ' 

reflejan un ~iÍi:;~n mendeliano simp~~· (12J; ;Aproximadamente el 2t 

de. casos · Íl3 J es~án r'e1~6ionad~s corÍ teratógeno~', gu~ po~ sí· solos 

pueden causar. daño al corazón e'n forntación (14¡; El periodo de 
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susceptibilidad de· este órgano al in.sulto teratogénico abarca 

desde.el día 14 al día5.0de.edad gestacicinal (Tabla·1)(17-18). 
•, ''.·' .. ',::.,:· ';.·_··· . ' . . 

TABLA 1. P~~IODO oi vUiN~!!AB;¡IDAD. (EN DÍAS) 

ANOMALÍA 

Tabicación tron~o~~na.í•. 
Cojín endocárdico ; ·.· 

Septum interventricular .. 

Septum secundúni 

Persitencia ~ei. 
arterioso 

Coartación· aó;tic'i( '. 

•Nora, 1993 

:18-39 

18~50· 

18-50 

14-34 

14-38 

14-44 

14-55. 

14-? 

14-? 

14-? 

Se han pos.tul~~º ~~r~~ ~ip~~ ~e '~eca~i~mos ~e ¿rari~mi~ión 
hereditaria comÓ e~ mitocorífü}lll (19) ; :;.~prbd~;;i:.~~~¿~i~a ·.i:mosai­

co gérminai ci 7, 1a'i. sin embarg~.: Ém el 85~9ot d~ :los casos se 
' . 

encuentra un patrón de heren~ia muitúadt~'riá:i' ~Ómo:~au:sa. (20-

22). 
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Los padecimiéntos, con ;etiología·_~ltifactoriaf' representan 

el resultado d~ i~terac~io,nes .compleja,s _~Il,i:re .. ~--nú~ro variable 

de genes y factores a~ieÍitaies, ,u'suálmente;des.conocidos (23). La 

participación. dei cornpÓrÍente genético ha' sido' fundamentada por 

estudios en gern~~os,'.(2'.~~'25}; ·~h ~t~~~,l~;·fre¿u~~cia·de concordan­

cia para la presencia: dé ;~~f~i~ción::~ardiaca es 10 veces mayor 

en los rnonocigotos,~e;•:~;l~~;.J~d~~oti::i;;, aunqiie el hecho de que 

sólo el 30-SOt d~ l~s pfi~é.,;¿~,~~~-é igualmente afectado, eviden-
, -.~.->-·· - ' - ·-~ -

cía la importan~ia d~ los -f~ctores ambientales. 
- -_ -, '·.-.-::~ .. : .. ; ~: ':_" -. ::,·:·, ; ;--, ' --~ :-_, 

->'· ·;-. '-.. -.:··:'.~~-~. 

En la pato~~~ía ~uÍúiacto~i;,:i es difícil conocer cuáles son 

los gene~ involucridos a parÚr 'del' fenotipo observado. y má,s aán 
:-,,:. "'· '~---- ·~-. 

especificar su· idealización'/ ··~h6J.6n' Y,' número, o si se encuentran 

cerca o lejos' u:;~;~:~,i-~i~~~Ji-~~.E~s;.~~~;~~ c~~~;0,-.1~l:~~ª;~ª 
predisposición:. genética.·; Corno: no· 'es posible deducir. el ·genotipo a 

partir del' fe~~t:i~~; •. ;ar<i' re~d~~~'-¿¡;~náÍisi~: g~héúco·: es nace~ 
sario: efectua'i- ·: e'~~~~-i~··Eé:

1

:~st~~~í6~:~·~-~S e _e:mpíricJ:s·~-9~~- ~~,~--~que· se ~b'7 
servan_ láS :'. sigUie:riº~:~~--:~-~~~~-~~~~i~t¡~~~~-->:(~-3 ,;,~·~-~- :.·:. i: , · 

l. La, pro~orÚón de¡'a~,eccf6~' :ritre;;pa~r'a'~~: h~~;·¿~, e hijo~ 
de los casos>índic~ ,(é]:¡"·<:;~:similai:.?;pero au;ne~t~;ío'a SO.veces_ 

comparada cioñ'ia :~~c~~t¡a'da':~n •·la pobia'ci6~,;~~~i': ,, : 

riesg:. P:::f::~lff i~fr~:\~~;,:;~~,6 de,~~,re~tef~~ ;;\di~~i~~ye ·el. 
, ·' <" '. ~; '·:' ' : ;:.-~-~ '-•• ; •• 

3. La preseri~ia ele ótros famÚiarE!!I ;con· i~ mi~~X afe~ci6n, 
ri·~sg~-": par·~ .;-~f;': ~-~~to'-."'d~ :C'{~-s -déScendÍ~xit·e·s. aumenta el 

4. A mayor grav~~ad o . complejidad 'ele l~ ~Uorrnación del CI, 

mayor riesgo para ,sus parientes~_. 
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s. Si el padecimiento o malformación predomina en un sexo, 

el riesgo será mayor para los parientes de sujetos del sexo menos 

frecuentemente afectado. 

Para explicar ~-stas caracteri~uc~s; :-Falconer _en 1965 (26) 

propuso que la posibilidad :de tener ei "defecto"· representa la suma 
.. -" _ ·-•o,: .; . , ·'"·,_e • ~. , ••. -. _, ~ .. ~- - -, • • r' •. - __ . · .... · .. _ '_ 

de las influencDi:~ ~rnbient~les_:y genéticas .y;desarr6116 un modelo 
---~--

que se conocecomo·.·é1 modeio'cie1-.:umbra1n>qÜ_é" supone qiíe existen 

unidades de predisi;ib;sición' (p~:Ú9¿~ic~';¡ para u:n'deé~'i:minado •. 

trastorno, y _que·- ~e-~ist~i~Ü;~·~·en~·f?~ ~~~:"""'.'~'en; l~·- población 

general . Aquellos i;,di _;iduos que a·ob~epase;,• cierto ,;:rnbral de pre-
-.. :,.:~;)¡~··,, '.\:" ____ -~' : ('" :: ~ -.~:-·..:~~~. ~ : ';.t:., ~ -'-. ---,_:-.:-_ - -,,.. . -- ·-

disposici?n "E.si::~~n ¡if~~Eª~º,ª ".{J:'.ig._ i¡; E~ a~~nos casos esta 

predisposición e_s_· __ •• ínuy;i~te~sa ·~.i ;.;.jiii"f;re d.é •. r~ia_tl.vamente· poca 
-;; .•· 

ingerencia ambiental' para" que se rebase. ei Í.unbral," mientras que 

en otros. casos ida _factores amb_ientales son cie tal. magnitud . que 

~astan pa~¡i desé~6~¿¡~~af;l.; ~~~~- ifo:aJo~g~n'ellis J ; 'Además "cie · Fal­

coner. (26); en 197o"'~orton (27)- sugiere" qii~" 1~1i;>ato1"bgíapuecle 
estar concÍi~i~~ad~ en unos cuantos casos p;r un: gr:~ p~incipal ai­

terado, enmascarado por el efecto menor de·v~~'i()~_"'ge;,9-~)._"oe_._cual­

quier forma, estas teorías consideran al fact.;r a)Mliem_tal. impor­

tante para. el desarrollo de la patología multif~cto:c:~aL__:-~ 
,,,, . . -.-~ .. >' 

-,;..;:_ 

RJ:ESGO DE RECURRENCIA PARA FAMJ:LIA:RES . 

;. -~~ , 

En las últimas décadas han surgido.estudios ·en.diferentes 

poblaciones para conocer el riesgo de ~'ecu;;~~~iá" de --l~s Ce. en 

familiares de pacientes afectado_s, encontrándose variación en la 
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frecuencia. de afección. global.Y principalmente. en la P.revalencia 

de los diferentes. tipos de· ce, asi como en la magnitud de riesgo 

para los dÚerent~s grados de parent:'ezco. (26-34). 

Nora y ~2ra ci1;i6,2o)·' calc;l~JS e:':ri;sgo de recurrencia 
:·:<·:: :'::-~·-· ''···\:. :··> ·,,·-_/< .- .. 

de las cardiopatías '.congénfras• más f';ecuent~s' pa'í:a h~rmanos de CI 

y encOntraron ~~- ~~a (~6~~~,~i:~'i·~-;·d~~}~~6-,~ap~;~~~¿:~::i~t:-1~-~ -~-~ieriCia 
• .-· • •• · - -.,,,. · ', r, · · ••• • 1 

multÚac~o~i~i )'É~~,~·; ~~;,~¿ci;~e ·r~h~~;;~~~i~i':~o~l~c/~~1~urnb~a1 de 

Falconer .c26J. Ú:;Jdi;é~;~~~ mea¿':'1~~c:~i¡~~a:sc·~~·~;etiisl?osici6n 
(UP) en los·.· hermano~ de~~:~~to

0

~·: afectados/ ~d~o~~;a~íamos ·.que en 

promedio. ti~~~n inásiuP;que:·loque.ocui~e li,-'¡f ,p·~!'l~_~i6n general, 

y por tanto;'. la éUrV-a de d¡~0tdbucÍ6n '~'~iá(c~~t¡dá li~cia · 1a .dere­

cha. Esto hace ~e :~~ya inás propo:~i6~ d~;he~o~ que . cruzan ~l 
.::; . .:::.{' 

umbral y que paclecen la enfermedad (Fig. 2) . 

' - - '·. 

Basándose; en la· co~inac:lón' de· los .datos publicados desde 

1968 hastal~90 (Tabla ~), ~ora. (17) s~giri6 riesgos de recurren­

cia para hermanos de. un. caso índice con ·ce. 
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DEFECTO 

CIV 
CIH 
PCA 
CIA 
CE 
TF 
EP 
CoAo 
EA o 
TGV 
TA 
AP 
AT 
AE 
AAoI 
FE** 
CAV** 

TABLA 2 •. RIESGO DE RECURRENCIA DE. CARDIOPATÍAS 

CONG~ITAS EN HERMANOS DEL CASO ÍNDICE*. 

FRECUENCIA 
ENCONTRADA ( t) · 

3.2 
3.2 
3.1 
2:1 
2.5 
2.4 
2.2 
2.1 
2 
1.4 
4.1 
1.2 
1 
0.9 
2 

RIESGO SUGERIDO (Y,) 

1 hern;a~~ 
·afectado 

3 
3 
3 
2.5 
2.5 
2.5. 
2 
2 
2 
1.5 
1-4 
1 
1 
1: 
1-2 
4** 

. ·:··- '·: 

; hermanos 
afectados· 

10 
10 
10 
8 
10 
8 
6 
6 

.6 
S. 
3~12 

·3 

3 
'3 
3-6 

* (17) -· ·; ·\· .. ';'·.;>· , 

** (33) . . . . . < ;·<; .. ·.; ·:::._ ;, ... : : - -
Comunicación interventricular (CIV);, corazón ,izquierdo :hipoplási~_ 
co (CIH), persistencia del condu_cto::arterioso:,::(PCA); comunicación 
interauricu.lar. (CIAl ; : cój ínfendoéárdico· '(CEJ '/;tetrálogí:a Cié Fa­
llot (TF), estenosis pulmonar'(EP) ):'.:cóaftaé:ióri''aórtica (CoAo), 
estenosis aórtica · (EAÓ) ¡Ytranspoáición :·dé: lo's: grandes . vasos . 
(TGV) , tronco . arterioso '. (TA) ¡-, atresia . pulmonar.•' (AP) , atresia tri­
cuspídea (ATl •.. anomalía. de:Eostein:_(AEJ,'''a'rco 'aórtico interrumpi­
do (AAoIJ, fibroelastoáis :endocá:Í:dica (FEJ; ·canal aurículoventri-
cular (CAV) . · · · · - · - · 
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En la_ tabla anter.for Eü caso,: indi,c~.,.CCI). es. el .~ujeto con ce 

motivo de estudio. Vemos que'·cuando. hay. dos -h~rmanos" afectados el 

riesgo de· recur~en~ia '~e inc~emeO:t~; · ii:,. que ·es~ caracteristiCo de· 

la· h~rencia_+;:~f~~~g~~X:;1k~~~f ~~~~i~.:~~fu~~e:l·o,del. uilÜJral, esto 

se explica Í:aml::>ié?l·t~~~~~~:~fnúmero de UP :en la: i:',.'ndlia con. va~ 
'· , ; .';- ·:::-· ;! <:. -.::, -- ;,.- .. · · .. :.:";?~·.:.-,:;.. ·;-·; ::_t:.d··.~~: .. -

rios roi.',;mÍ:i:ros a!:~~t:i.:d.ó~Fi~ ~ª\ ci~siiZ'a a:ü?l ;t,á~ a ·1a ·derecha la 
- ; ~: • ' ;.': .-~ ;"?'' , :~:.::;.y·:' -,~·~:·:~~- -, .. _>,. ¡, :,·.::-·' ;.~,; ~~ - ~· ~ ¡ ~ ••• - ., • '~:.;..·, .·· . i' 

curva de UP;_ y~ va de ac~erd,o éon ia. c_aracte,_'.istica No: ·3 de la 
:·.;~· r-•• ·-,~~· .:··,':-· .. , ··!'' _.,,,. '. 

herencia multifacto~i~l::. mencionada(.anteriormente·;.'. · ·,·,~:.· •· 

En aquell~s. i~;;~st:_~~~~;.i.on~s que tÓrni~ e~··,cu~nt~·~~ sexo de 

los progenitores con ,ce, s,é ha encontiádo.:'que háy maycir riesgo de 

recurrencia ·cuando Ía. ·madre. es ,la afectada i:ls, 36), como se mues­

tra. en la Tabla 3. 

11 



TABLA 3.,DIFERENCIA EN:EL RIESGO DE RECURRENCIA EN HIJOS SEGl'.JN EL 

SEXO DEL:. PROGENITOR AFECTADO* . 

DEFECTO•* 

Ea o 

CIA 

CAV 

CoAo 

PCA 

EP 

TF 

CIV 

• (33) 
••Ver. pie 

RIESGO ··DE 

MADRES :AFECTADAS -· ... ; 

'.(%),' ..• 

· 13~18 

4-4.5 

14 

4 

3.5-4 

·4~6.5 

6~10 

de página.de',laTabla 

RECURRENCIA 

PADRES AFECTADOS 

(%) 

3 

l.5 

l 

2 

2.5 

2 

l.5 

2 

2. 

una e~licaci6n • p~ta ·,crl fen6men~ .. puede ~er .. el.·. hecho. de que 

la madre genéticamente: pred:isp~esta es más wlnerabl~ a infl~e~-
·,; ~,'.:.:,. ·.: ·'' , ", 

cias de agentes.''terat6genos:·:cJ7), ·como se ha demostrado en ,horno~· 

logiás animalesl·: es~~ud¡~~·;·in ;r:i.l:rii' (J~): ' ; 0 .. ;: ' ' 
'· ::<·' 

En sínte~i:;·· vemos' hasta a~~ ~e· l~ eti~~~gfa de l~s éc es, 

con mucho, niás' compÚcada de':io·'que'podrÍa''espeia~se,'yaque se 
' . . . . .. . ·' - . ' - .\ .. - . 

hace evidente 1'3, gran het'."rc:igene:Í.dad ge.';ética ~e' eJCiste. ' 
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EllBRI:OLOGfA CARDfAcA NORKAL: 

Desde hace varios años se conocen los cambios morfológicos 

por los que atraviesa el. corazón durante la .etapa embrionaria 

(1,39-40). Diez días después de la fertilización, el blastocisto 

se implanta en el endometrio, tomando sus nutrientes por difu­

sión. En este momento el disco germinat~vo está compuesto de dos 

capas opuestas: ectodermo y endodermo. Posteriormente una tercera 

capa se forma por migración celular del ectodermo através de la · 

línea primitiva: :el mesodermo,. cuyas células mesenquimatosas del 

área lateral se orga~iz,arán. para formar el tubo cardiaco. 

los 

. ·.:. ·.,:.:. 
Hacia la·. mitad de' 1á tercera semana de gestación, aparecen 

acÍl~uio~. ª~~i~ir~os/~~ ,se localizan a los lados del celoma 
_, ~ j 

intraernbrionaricl; luego\~é ;ixtienden rápidamente en dirección ce­

fálic<l; ·a:u~~ntánPcié ;'i:a~a'rio; ~e c~rializan y se unen en un plexo de 

vasos sa~9u~n~o~~~~\~~b~. de herradura alrededor de la placa neu­

ral. La• p~~ci~:" cen~;~1'>éie -~ste plexo se denomina placa cardióge-. ' .... ·.' ' ., . ' . :...:·' - .;~.~ .. ·. 
na, lii. 'cual dará'.'o;;'igé;,, al tubo ~ardiaco. La cavidad ;~~ómi~a in~ 

trl!.embrioh~ri~ sÜuadá" ~~~ encima . de dicha región;~fo:ttnará más • · 

tarde· 1a. cavidad ·pe;i.cárdii:a.··.· ......... . ··,,' -.,.·, !. 

,' ... ' :-':·.·· ,',.;·;·. .,.,., .-.~ :'.'·.:·,· ( .. ·:.· .. · •. ,'. ·.:.~·:··.:-:;~\-·: •'· 

:\~' _-<',.: --,:'.~;., -.,_~~~·«·-·,:·:·.::~~~-- --,··.··:,~_·· .. :-,·-' 

Además del ·¡;)1é~ci e'ri. Íiérr~át;ia; ;aparé~érí ;;.·10~·;1a:dos del .eme 

brión. otros ~~p~s ~d9'iÓg.;;,,(:i~ ~éi~a. de la Únea media ,dél escudo 
... . :s· .. -

embrionario, que también .adq\íier'en l.umen y. fÓrmari. ia~ aortas dor­

sales qtJe·se ·~~irán al plexo. 
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. - . . . . ' . . . 
Inicialmente· la. placa.' cardiógena e·stá ·situada por delante de 

.la placa neural. ¿~i forma;s~. el tub~ neural ; ias: ve~ícuiB.s ce;e-

brales, el . .;'ishe~ n~r..:i~so ~éri~rai: cree~ hacia adelante, :se. en-
t- - -~,;:,. ' - . • .. • : ~·: i ·,; 

corva y la pi~ca'ca~dicSgen'a q¡_;éeia ventral y ciaú"ciá1>á. las estruc-

turas cereb~~le~i·'~~~~~~~~'-~ir~~o Ia~{~~ados :~.obi~ su eje. trans-

verso.· ~:,.:~: ·-<Y --:_. ;\ ~'.·'.;: -. 
·: ·'\"::- .,;;.·.< _· ~'.,/::·; _;i> . .> _, ~ .. ; ·~ :: _, :.· " "t- • '',~'.': .. 

·~:'.:··, . ; \' ... ":. ,. 

Simul táneamérite;S eÍ; di.seo 'einbk:i.onario. se pliegá'. en dirección 

::::::r:~ ·.~t;1±t~.~!',i~~~tfü~':~ifra;~t~~1cl~~:~~:f;~::t:i:a-
así un tubo ~ndocárdico único (2idías); ~ie~t~astanto, 'el.· ~eso-

~~~;· . .::' ¡'.;,( 

dermo esplácnico adyac~i~ce se\é,'.i!J-ci~~a.''y para\::u~ndo é1: tubo se 

ha fusionado;···estfr.;deaciopor una:·~~pa celular" epimiocárdica, 

separad.? del. tubó endoteúái'>p6r la gelaÚna cardiaca (masa ace­

lular de mat~i'~ ,ex~~~~e~~la;) i la :uáLs~rá invadida por células 

del mesé;,~iniiie;,.~io~itdi:c~,Y~ ;~:su'po~o arterial por células de 

la cresta ne~~~i·,·y.'a"r.cos'. branquiales tercero; cuarto y sexto,-·· 

(tej id~ ~ci~6~~~e~gti~~o~~;:;{qj;cia~do ~inalmen~e · ~l tubo cardiaco 

:::::::~~d~a:.?t~!~~;~~~~~:~:·s;~~~1:J;t;Lm~:c:::~:i~/~¡~:~:::~.· El 

embrión; huma:ri~ Úerie '.fa.hora aproJéimadalíien't~ 23 ci.Ías élé' f ertÚ iza-

do, siete s~mit~s y 2 .'2 r~nd,~:lc,~gitud.. :': 

·.~_,•e<·~:' >",-_. •. ~,,. ~:;·,' 

Al principio el cor~;~~ form~ un tubo. ~~et~'. dentro de la ca-

vidad periciárdica; , La porción inÍ:rapericárdica<e!s ·la· futura por-

. ción. bulbov~nfricu,lar. mientras que la. p~r~icSn aur¡~uÍ.ar .y el . seno 
1 ' • -

venoso son"todavía estructuras pares y se encuentran fuera del 
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pericardio en el mesénquima del; s.eptum tran~ye.~sum. L<Í ~~r~i6n 
bulboventricular del tubo forma 'un asa llaci~ .. 1a.• derec~él.. Y·. apa:rece 

en la superficie cardiaca el' surdo biilboventrictl1~r;: ciue se co~ 

rresponde por dentro ~ºf .. ~j;f;~lJ~~,~0:·\.'~.~~·0~r~te.~~f~~~t~}~~l bul~ 
bo se expande para convertirse .. en ·'.el :.ventrículo'"•:embrionario •. ,··i la 

. ,. :·:·: .. -~ ., .;.-s:·:~' '~:: :;::: . .:;;_._ ... _:-~;'_' ... ~.~ .... 1~ .. ·-.~ .·:. ~:;, ,, _ .. ,,. 
porción pequeña distal ;forma, el bulbus cordis·; ·: ..... . . '' ~:' .. . : ·' .. - . . . , .. -- -; -. ',- ·: ·, . . :~·',:· :·.· :¿ :1.' - -

;:_ '.; . : ~,.·, ·.·.- -... ;, : ~-' ' - ' •" -- - , .. <.'.-;·:,: ·~·;,. -· •"' . -~--- . , __ ,_., 
-... -.' ·-·>;,,.-· ·,·-.,<·':~ -·:·~~1-.--r,.,.! ·~·.';<- -,~·,1_--~-

Como , consecueÍicia''del plegantlento .•. i to:rs'i6n' dél; tüJ)o,' , la·-.· 

unión au~¡cu'.l~~t~~'tii~~i:r: (~vi,· ~~~e;;;;~f i~ i i~-~¡~~;~·,·~· '~'i b~lbo 
cardiaco hacia i~-: deré;dÚ~:. La'. 1:i6~~i~ri:•-.i;fr'"f ~üiar • ini~i~i~ente · par, 

· .. -·" >"·'.'. ·- .: :'.¡,' ·. ~ :,, ·- - -, ~'"." '-~-- --

se fusiona. y entra a la ~ c'avidad peri~árdiéa ~oririando un,' atrio co-

mún. y doblándose'. ~Íi ;df·~~c~i6njdo~~~c~~eal.j Entre ·i~ a\lrÍc\lla y 

el ve~t;í:;;u~o .-~;;tjf I~ ;Ús' c~.:ii~;~s \d~.di··.·.vfi~-d~ri'de~ .• n~,d~o00~.~"e'i'.d1:~ .. rc,'a~vn·.···~a~.d1' º_. Asvd.c een:· l. -_ª 
gelatina cardiaC:a, ... iuégo sé:'fusiOiián: 

oduCios t;i¿ú~~i~~;Y¡~iffa{:¡·<-:}\ i,:,;'lL~~¿ ·~:. :,·. {:_;, 
'>··: :O,'<: > ~-~'~· ···~- : : .. ;·:-· .~ ;;.:,.·. 

El ~ent~í~~lo, ·~~ d'Úata por ~~~~~tó ~~i' gas'l~ :~a~diaco y del 

volumen ··e:YectiJé:i~ ¡·~-~~~~ ~~1r0:'Urd6.!)t1~~~entii'~~iar permanece· 

bastant~ ;e·~~r~~~~. ~,1 iiriai';~e,·e.{\~ei::cio • di~tal •del bulbus cor-

::,~:~~ª~F~~i~~~~f ~f ii~[~~~t~?~7:~:-
porci6n dis~~l ·o, tZ:oíico'.;.rterios,~'iii~rÍí.~la~· ~a'íC:e~;de . las arte­

rias aortil.. y pul.~:Ori~~\ ~1 · ~~b~'i.~~~~iaco;J~~· t~abécu1aá en la · 

p~r~~ . proxiiiÍaJ. Y:'. ~~·ª.fª~ '<~'i a9uJeró · iíite~~ritric~~~r: e rvJ mientras 

que la pórci6n 1'.uriC:ular ;y i~~?6ft~~ te~~nec~n J.isas temporal­

mente. su. apariencia externa y~· :.s11iAere ia.'coridici6n de cuatro 
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cámaras. El ventrícillo primitivo;, ahora trábeculado, ~e iiama 
ventrículo Úqliiérdo; ¡vl:{ primitivo, y .. formará J.a· porción: mayor 

del VI defini~ivo. El tercio'. p~o~ima~ ~rab~culad6 del bulbo es el 
' .. " .. ,•, 

VD primitiv:o>' ·:_:·:» 
.,.,.·. "~· •_'. .' 

La pord.6~ t\o6~JC>c~~~lfa~i t~~ cardiaco;;iniciialmente loca­

lizada ª la -cl~~ed'ª ·'a'e;, i~·.i:~vidad ~E~i;;á~R~ª~ .. 'se;,,;e.corre. a: una. 
posición más medial';;' ia:: a~:d~ii1a: se dilatá: y :,forma Úna' depresión . -, - ._.,-.. - ;.:.::-,-~~; ~,_ .... ~.- ·" .>~·-:.>: ':1;'·: >'•:~ ... >· ! ·-··.: ::;':.'• ·-:,:' 

como esbozo de ,1a._ di :i:t~ión aÜricl(lar; -· e~, la' éil(;_:yaC:e el', tronco' ' y 

el, cono cruza ·e,1'.~o'razón~oblícu;~ente 'sobréie1'•vr ~~imitivo y la 
pared anteromedi~l:de'~la~u~l~~~a; ''>· ·· .~--" ;> .. 

. El seno -c~ronarlb; prii~~o: i~"~_n_a __ JL:· éx~raÓ~:d:~ca ,com"' 
- ",~· ..-.+:.· .(·,•,. 

::e:::n:::;::~~f~1:i-~;~:t;;r_._:v!_~_•etn/a;cs~:_-_._._._·vx_º;:t:,_--e~·1i¡nta·:,._·,:_._:;uimbd~.f_i1f i:ic•:c:_da~_:t1ª·_·.·Y~~---·.:c_ .. ·_ •. a.~ •r!d~rn1 a:nls -· 
cuales recibe 'áari9i-e::a.e.ia's 4 4 4 4 

2:EÍJ:~~~r~~~tt~w;~t:¡l~~·~~~:·:~ 
la única coínunicación e'nri~i8~ vas~so~iginaiés•y ¡a aurícula, 
situando su eilti~d~''. éi~'l.' {~~~;'~~~~~~2¿~,-~~~;ld~'.~si~; ~~á~q;,.;~~~ 
por l~s·v~l~~s\'~i~~~;;~f~JE;;~~.; ~;~~~~~:~ i·~~ieréia'; ~" se fu­
sionan f~~nci6::•e1'~~~~~~-spur,iu~'.' \;;;' ,¡::: ·;:L '•·•.(; , 

;:-,r~>A:~':";>;·:'':; ,,,:---.,~:: .·.,·;.,· -;_.~;.:·, .-. ,,. 
' "e\ •: ,: :;·: ... ,. ·;. :~ 

Los tabiques cardiac~~ ~~ fo~a!l ~~~re ~l i:lía 27 y 37 de 
gestación en ~n ~mbriÓJi d~-~ -~ 'l 7 mm: La~ :r-~~as• d~l septum primum 
se dirigen a los dojÍne~ endocárdicos enel ~an~l AV. _El orificio 
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que queda entre.las dos.aurículas primitivas izquierda y derecha 

es el .ostium primum, :cuyo cierre. es'pór_ e~tensión'' d~ l'os cojines 

endocárdicos. superio'!'= e·inf~rior. iuites de que ~~to suceda, apa­

recen perforaciones:que,coalesé:':'I1.Yfo1:maJl elostium·secundum. El 

septu~ secu~d~~}~ici~ c~n'~~~·ccre~i~-,~~~da po~'~1· plegamiento 

del techo del .;,sé~i~inte~~eptÓva1'1Tuiar, al incorporarse el 

cuerno derec!Íc:i del' seno•veno!io a'úa'.aurícula derecha (AD) en ere-
• ',•. ,·:~~::.:.:. { •' w-

cimiento. Poste:dormenf:e;' .. 1a: válwla' venosa izquierda y el septum 

spurium se ké:~J;ci~ ~i'.:l~~~-~¡r~~~o ~el, septum secundum y _se fu-. 

sionan con _él ~\.É~ •'nueyó t<lbiqúe· ·tiene un borde libre cóncavo, .. so­

brepuesto, B.1 .<:>.:i'"i~~ ~~cú~duÍn i Üiia rama anterior que desciende 

hasta · 1os .· écij ineií"éóciócárdic~~; ·:El paso qu':' . queda entre las· dos 
,:;·, 

aurícuÚs se denomin~ :ag\ijero oval. y es oblicuo. 
' ' . • : • ! . __ , ___ ;:;" -- ,, :. '.-- • •", ~, : - - . 

,· .·;..::.: .> ... ··< ':/:· .. - ·.·.· .. · .. · 
' ~~ <· ; -· .·· . . ,. - . - ; í;.- ·J .•. -.. -

La·ailrícuia i~Wg~~d~ 11\ri,;.~e. ~xp~ria~ ~o~i;;rtit~:s¡ incorpora 

:: ;.:.~;~ ~~~~;~~;~f ~f ;~¡f ~{~~~l~ff~'::_ 
ce por' incorpóraci6n: del' cuerno •derecho~ del\seno':verioso;•. odgi-

n~ndo la' pa_'.i:éc({iií de l::.i.o~~~if~~~-it~;:. bi~~ ~~l-~i:i'i~-~~~ por· 1a 
cresta. ~er¡n'i~aii~}; (; ,. ·' \. r:¡;" < ... '; . ., '·' 

· .. ·._·· ;'.<::· .. :·_:· <,<'--: '.·:,'. .. ~·:::.-- ' . 
... -· - '"·-"• ·"'·' - -,.v "·.:.:-·-· .:!: ''...'-;,/ 

., ·. ::.... '-·~;; oc,.~ .,o·'-'"•'' .. .¿· .. :_.:..,- ·~-='·, •. ·_o'..,_:_""~--. -

sici6:a d:i v~:~!.~~::f:~ ~ti]t}1$f~11~!~tª~i;~J~jJ~~:e~::t::d::o:~-
Lo primer;, es . cons'!'Cllen'cia de.·0~.rl.:ai···f\,'.ri: 'c~a1.'b0; S .•. «Oc·r~e.f:zice:na{.' .. y~.~ ... ·C~ia'.;pmb=J.~ee .. ·~h· eaCbl.. Ua'lbl.ao-
ventric~lar;. ha~i~~do 'ciu(;i.,1 .... ,_: " . . 
derecha, finalmente dre:nando sangre hacia los do~', ;;~~triculos. 
Otro evento subsec~~nt~ a 'ia desapari~i6n. de pÚ~gu;,, bulboventri-
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cul~r implic~ la_ conexión del _VI primitivo a la porción postero­

medial. del cono. mediante el .ostiu.;_primum . 

. ·· •" ~~- .. ~ .: 

una vez" formad~~ los orificios derecho e izquierdo del canal . - ·.· '·· . 

AV, los coj :Í.nes • prih~ip~ e'~ . fÚ~ionados. se, aboÍiiban, qUedand~' su 
J·-,~ ->"-: .- . >; ., :;;-;' •' ., ..... , 

parte cóncava éri/e'1'1ad;:¡ vehtr:Í.~ular, y. ia convexa< hacia' las aurí-

culas. A .. es ta z~~a '.se' dirÍ~~ e_Í sept\J.;;. primuni/ ~~~ra~ci~ '.:!1 . osÚum 

primum. La pJicióii·del cojfri en~"Oci~~dic~ h~cia J.~\~~i~~da .del· 

septu.;pr.Í.m~:O- f6i:ma;1a.ho)a·a6rÍ:ica dela válvula mitral, y la 

porción hacia 1.i <ier~éha', l.a' hoja se~Í:~l de la t~lcúspide y la 

cresta dé s~ptu~ IV;· 

En el· embr.Í.¿0:;. de cinco lMl. los ventrículos •primitivos se co­

munican ~on u~~ b';;rci<'.in rodeada p~r un·. anillo fo~do: p~r el 

pliegue b~lboveO:l:',;i~~Íar ·en 'su. part~ posterosuperiOr; ',y el septum 
,,.,- ····-~·,·"~-..:-·--!- ·-".'·:.,·· ;··-~--- .-. ·-·. ·-_,:, .'-. , ' .... , .. ·-~-~. 

muscular ·iíiÍ:e~ent'.ricUlar.en desarroll.; por•sh'p~rte~·:Í.nfeiiór: 
,:.l.: .. ~_ . ·,,; ·. . .. - •..• ·:.;, 

Hacia _la cuarta sern17n'a, 'los ventrículos,'empiezan 'a .dilatarse y se 

forma una '.red;~~ ~:r~tiéc~i~~ que ayuda/~ nutrí?: _al córazón em-
"':''¡'º .- ._·,~ • ,_. !, . ,. , •• ··.,·· ',. ., .. ~,",. 

briónario • y. a: <iie su'; iunción .se hleve ·ª"cabo_: a:án . cuando> l.os .ven-. 

trÍculo~.·~-~ ~~~~a~ pai:~~e~-~~esls·~:'·~9~·~~ _t;~~~~~~:s-~~tán fo~-
das por .. hebras .•. de :'rnicibardio:,'rodead~s' ·~;;; 'e'~~o'c~~dÚ>, ';;·.se extien-

\~· -· · ·:.·;~.;;····,,,·,.,; ••. ·.~~-.\;'." _,,;,·;{:':, ~·,! 

den desde las J;>~r't~es'0fÓ~nclO ramifi~aciones .:; '-: .. 

· :;: ,. ·· .. ;\ ::"'·.· .. .... s~· ·:· ?C ·~·" 
El septu~ 'ÍV ~e fórína' por dos· procesos i. pr.im~ro se. condensan 

las trab~cuia~-é~;i:~ muéséa ,irité~eri~ri..;~~·~~; ~/luego' se ván apo-
' ~ . '.- ~ ..... ·-- .. - . -' ·. ' . - '-' " - , _- ~-::," . -

niendo las .. parec;i~s .• _adyac~Il.tes delos:;veni:dc\Íl~s·_én•expansión,, 

hasta fusionarse. forniandc. la mayor parte dei septum. muscular IV ... · 
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El agujero IV nunca cierra;.· por· er contrario, forma· el tracto de 
salida del· VI ·hacia. la· aorta .. ·· 

A los g:·rnm:aparec'en en la .parte ·cE!fálica del tronco un par 
de crestas en' 0~

0

osi~i6l1: un~ ~~~tZ.~supE!rior ; otra inferoizquier­
d<¡-, que crecen rápidamente siguiendo úi forma esp:i.~..:1 de los 

• ' ~ - . o; . '•, ,_ 

tractos d.;· s..:üd~ v'E!iít:~ic1.S~rés, én~ouáñdosé una E!~ 'ótra y dando 
¡( • >' • • ' •, >' • : .:";) '; ¡' •:; ·~L- ; • 0 f' ' ,'' '. , ( ' 

origen a la ~~Z.6'!.Sd ~6Í"~i~; y pulmonar def tronc'éi'; 
.·- ,::·: -~ ._ : -,' . - -. -

- \. ;_·: ~: 
,- ,. -'•"''·:.,;e 

La fégión ~1;~ncoc~na1 teririiñ¡'.el1 ."~l. 'saco».aó~'úc~/dél cual 
emergen seis par!"~ de:· arcos,. p~~t~ii'o~e~té'. :~~·~ :6Z.i~énes

0 

de
0 

los 

:::::::nª~::9e·:~:~~~I:ra;!.~hta:.c;· .. ºi::~ª:í.·.;'..1;a;.;:1.:z·~l1qu'ífeLr1. -d;·ª_.;;:{~Í[~:r-:;: 
arcos a6rt:Í.c~~ sé d'é~v'i~ ~ ;,''~E!'i~ii~~~ don el, 
canal pulmonit> ·¡¡ mi~m~;;~i~~~;;r se"lfo~~:~Z,i ~iie~e que se. fu-

. -;~·:. ' • ·- . ., -~' . ·:, 'f' .>, '..... ;_.,:¡-·.,;_· :1.~· ;.~ ;1.'i•. 

siona con·· ei {~~qu~ troncar;: y ~d_i':'~~e e~. á~éa \~oncóa6rÜca; 

conforme ~:P~~ece~· ló:· ~º;~~es:•·:~º:~:~~~ .. se ·:esarro11an unas 

:hra:c. :i• ra'le6•l;:s:e••P·i.:t~·ui0m~d~;,e¡~l•¡,t":r;:;o0n¡;c(:o~.e .. ~(:et~mby:r~:i:.6~'dn:.'d~·e,: .. '.'7t.r~;J e;.~lnªal,::::·~::., ..... ~i~át~ aC>~sai 
derecha, . Ún~i;;;e¿tfé .i~;;,ina ;~~ el bÓrde superior del\brifiéÍo AV·, 

dere~h~~-. f.¿SiJ~~d~:;;a· '. ¡~·,·.~;~e~h~_-_COn ··e1 ~ cOj ízl. ~:e.rldOé.ál:d.iC0··:1atefai 
' _, ·¡-;\,• , ,<-~ ~- ,. 

derecho,· y:a·•lci·+~#'lie~d~~ccin .e1:tll!Jércú~o cierecha;d.e!cojín en-
docárdicÓ superior '.e i::~" crest~. ,_;er{t~iü i.;qui~~di·~~:Í. :gd~ ~e ex­
tiende a lo ¡,;;_:~º ~e\~. ~ara'der~cha de ia ·¡;~~t~ c~;-,pe~ior .. del. 
septum interatiricular. 
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,. - '• . -_. 

Cuando· los .bordes ·del. cono se h.;n fusionado, ·el se¡Ítum for- . 

mado lo divide~ en una·pbrci6n anteroiate;al dü~ ju~to .~on ,,E!i vti 
embrionario fo~á 'parte del vri def~nitivC> y ~~~ -~¿;;~ióri pÓst~­
romedial, ·que ~~n:(~Í-~/e~~¡~~~~16\;riii~~ e:J.':v¡ de¡Ü;iÍ:ivo. La 

comunicación in~~iventi:-~'i:~Fª~'di~m~n~~e .. d_é:~~:;~ci i~i ... ~d~pletarse 
el septum del ·.c'onÓ;\Y,.la iasi~riaci6~'de i~''.a'~i,t,,i ~l .VI. ~e completa 

al cerra~~e E!rio~~~e~!~6~;t'.,i;%~;;f~~- ¿~~c~ ·~~i cojín endocárdi-
. .. -<.-,., ·: .... :·~· . • ~: ', -;, .. ·-·. •. . ".- . . .... ."· ' .• ., ' 

co inferior· siguiendo·. ·la· par.te·;.superior. del· t'abique · IV muscular, 
' .i,>;.:. ·~' . ,-~ .. - ., ( 

hasta fusion~~se .con e.l i:ábiqUe del eón~;</ . 
·.-_.;;·;<"'~V_ , >f\~·.";/;·i-·:·· . -~-.,-.. ' 

.. -. ~ _;_<· 

Las ~á{~1~8 :P:~ se desa;~611an.de lÓs cojines endocárdicos . 
. :: ... :.;.;:. , ~.:. .. 'd'> :. -.-..~." 

En el· embrión deJiO~l2 rnm'/ialtlbos 'orifidos:AV están rodeados por 

tejido ~esenquimai:6~º-:¡~~·:cº~:I~e~:,1.:.·tera1es· ~e, localizan ª.los ... , ..... ,. '·"" _,- '·- .,, . . 
lados· de' 16~.·~ariaie~ ¡,/iri~ut:ui>ér~~i.o~Taé ios cojines .endocárdicos 

," ,, ' ,< ¡:;, ¡ V ' ~ "" ~; • • ' '1-:C• 

superior e Ú1te'i:ior f~~i6n~_dos:'és'tán ~el~ l~d6\ned:i.a:C: : 
Las v~iv'uia~:iv J~·fi~itf~~s se d~riv~nd~lendoteÚo .. me.~ 

:;:~:~:~:::~~~~~~t:t~:~~~tif 1~1;.:::? 
!~·' ~ ,, ,·::·_-~ .... !.;; · .. ~,~" ,-;• ... 

::a~::::e~~~~::~t;r~~~t~·~7~~~~]}~f ~~¡~¡l1~~~f r2l~f ¿0~:. ::~n::i-
f orman. en· delicadás banaa's 'iib'~bsa~; JÍ./ia:izqi;ú~¡f~;!'ia ..já1~1a 
mitra¡··prci~ed~ d.é~un':fa:í&6n;~~~~~~~ ;~ inic~~lmerite está•divi-. 

dido en ~u~t~ci componentes. una'mitaCi .i§ c~ad~5;~~'( junto ~on la 

mitad del:·ady~c~~~~ parÚci~an ~;.¡ .ia fo~~i6;:;·:d~ Ün~ cúspide; 

cada mit~d tiéné su ~;o;io ~ásc~lo pap'úa~~ ~l.l~,,'aa tend¡nosa. La 
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válvula mitral primero es. 'cuadricúspide pero dos de las valvas 

cre~en ~~ · que· las.' otrásr:·_l~~ músculos papilares se fusionan en 

pares,,'uno a~t~~id~§.6t,i;, posterior. Su origen dual frecuent~­
mente se reccmÓce~en'el.adÚlto ,como cúspide comisural. A-1~ d~re-

4 ••• ,.,': /~' ; .. "· :·¡~-~- ''>~. 

cha, la váivú1~·,tr~c(i~p,ide 'sé forma de un modo similar. El cojín 

endocárdic'c>\é';ip~:.Ói6~ ;c~nt~ibuye sólo a una pequeña parte de ella. 

El. sept~~ d~J.'.'c~;{;;¡?~c;ftn;/~1 ~Qsculo papilar mediál/iáporc:Í.ón· 
:~, ·. ;-;_-:~··, . 

medi,al' de la·· cúspide ántedor . y su cuerda 
- "···>,.·;-.•-'· .;> . ¡·.· .. !:---.<-;-•,,· - . " ' 

de la porci6ii:l.'áté'rai~•y:~¡j .gtaride .·de la. cÍispide ante'ri.;r; se 

te~diiil)~~ :- ~{ pr¡ínordiO 
'·, ·~ .. :. .;:•,: ' . ·.-·' . ., 

-- -~-.. -,. ···'-\,. ;:.¡~,;- - ~:,,,.~.. . . - - - ·, ·-:·-~~· ._·:.:;?_: ·.:."" ... -
forma muy. teinpranaménté,·,5íiúcho arites· de que·ras::otras empi.ecen· a 

aparecer/ L~ pii~c~'~ri ~·~queña de la cús;ide -~~dial, ·la cual en el 

::~::: ::s·~:.t~t~:;l:!l1ip1~!¡r~~r!~:-;:º~i;et!!t;:ñ:1:t!:~aura 
que p~ede ha~e~· ~é ésta a~á <ih~Ü,fi~ient~; . ' , '/ ' .. 

· .. ;:;,, ·:.:_~ .. _x·;- ::.') __ .·· ".:· '.<~t;?~. ·'~', 
.. _,· ::.-_i~·· _.· : ·' ·".--

Las válwla~' semiÍuriáres ~e 't orr;;~n en la illtérfase ••de. los 

coj in~s. ~ronc:a~~.~·, ~\~~.~:.·~F~~~~·:~~:~-.c?~k¡~ ~~~~º· ~a :división del 
tronco está poi_, complE!t:árse ,· •los priniordi'os de l~s válvulas son 

pares.·.de_.pe·Ciu~íióá ·:~.ibé:;:,~uíbs ·:~·ia's d;;.esta'~1'priri~ip~1e~, del tron­

co, •qué ·e.~éá~: ~n. r~iaci~n}~º~ •;os; ci~iia1es. ~~~;ié'~; yii¡;ui~6riar res­

pectivall\ent¿ ·.u~.: tel:-~ei:•t~l'.i·é,;~~i~·:~;~~~c:~ .'e'ñ' •. ainb:.;s canaiE!'s :'y. to-

::: :::~:::.• :~t~tf ::r!·.f~l~~·,:~f ~~1~t!{:r~::1:º~i¡1rt~Jl:: así 

'.'_ .. ' '" -· ... - . ~. . ,. ; ->~: ·,; ·...:.~-; ,: :' 
embrión 'de 16. ~ y'. virtualmente c~.mplE!I:º ,en~·~l d:_· 40 mn1: 

. ·--~·::·:" -~:·. ".'..· " : . . ·, .. ·:· ~· . - .•> .' 

· El sisterna. vás~~lar intraemb~ion~~il) inicia ;~~~6 islas san­

guíneas e~ l~ red ~{e~iforme; ésta c~a'¡esce foi:m~,;,do peqiieños va-
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. . 
sos que dan origen a .. c;,_nales más· gr.:..ncles. Inicialmente las arte-

rias y venas s~n tub~~ ·~nd~~eÚale;, ;Cxieados por mesénquirna e in­

distinguil:iie~(unos" de otros>· Í.os'~pri~eros ·vasos intraernbrionarios 

mayores .son. !~:s ~ó,ri~~ dórs~l,.es _<;!úe .corren a lo largo del eje em­

brionario. C:~~i,/l{.;:;o'AÚ,;~~~f!ózi'"d~ 'los tubos endocárdicos. Confor-
·,···: •. :·- ·:>.' 

m.; rota la pl~~a;:caJ::Cifég~~~·~'.Fº'·hacei:' también las porciones cra-
neales . de . ia'a·o ati~t;;~ ~dorsales· q1.Íe están encajadas en el mesénqui~ 

,> '."o'.•:.:;;.,.;..,;_,:.r: '.' e 

ma del intest"ino.:anteiri~~;y_formim el primer arco aórtico o man~ 

:::::ª::~~: '.:j~:::.:fa~!~i~f~~ ::s s::~:~r::c:~i::nd::a;:i~e .. 
ción subsecúeiíté ~~· ~~{;f~º~··f~'ríngeos adicional~¡¿ ~1': s;,.;;¡; ~ór­
tico contribuye se~~ené~~lm~~~e'icó~ ~iía •ra~,f~i9a.,~#u~vo arco, 
dando origen: a; un\ot~~- de:/ seis 'pares ;cte •:art~r~as ·'·· Tod~s ,ellas. se 

curvan a'1iededéir 'del intestib~" ~~~i:~i~·o y e;tán' 0s~i~•presentes en 

la vida. ernbrionar~a tempra~¿::~Ji!~rite:':.;i :de~~:rr:i11~.p~~terior, se 

modifican muc~b o sufren régl!~si~~; complet;¡ ;•" . '; ... ·. . . . . 
:· ' . . . :~ ' - '·., .·.· ..... ·;.''"• <:_;::. ":.., . - . :; : ·~-t-- ~- ~- :·:i.:.; : \-'._ ; '-._;' 

.. ;-~_::.-.. ~,':::,;:;>~ r.,---~-~-,j ;, ... ,•~, .•/''-' "!
1
.-.,' (~·· • !"•' 

En el ernb1~c5ri;.~~ •. 4. n#,,1éis'_P;?~e~oá .ª~c~~ ~6rÍ:icos.,1Ían. á~sa~ 

:::::·.:rr~~~~~~1~~,~~¡;J;:~i¡¡: :r:!::::~'' 
:::i::ap:o::~:P,t;~:~~!¡6:~'g_·~~~;.b1~~~~~~;:~L~~:c~t:t~·~}::!:2~-
completos', la arteria pulmonar primitiva·;~·' ~~·t~ presénte como 

una rama rnayo~d~~~~~die'~'ct~;~t:.::av~~ d~ l~~·yemas puÚnonar~s. 'En 

el embrión de .1o~·mni ios'~ái:cos áÓrtiéos han desaparecido. El saco 
'· :, . 

troncoa6rÚco se ha aiviciicÍo"dEi -~odo que los sextos arcos ahora 

se continúan.con el tronco pulmonar. 
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En el embrión de 14 mm el.~istema de arcós.aÓrticos. no.es 
simétrico y ya se ve ei·p~tr¿n .definitivo:~ Los :te~ceros arcos 

forman, a ambos la~ºj/_l_a a~t~~;~~- caró~~d,~ ,c~~~J l~ primera 
parte de la carótida ·int'erria;, esta'.última•:se :·éampieta''con'.·la•porc. 

ción craneal de .1aa~?t~Y~a~;it\.'81;.~~¡~:~-~e ¡·a :-~~~~Vid;f externa 
es controversia!' . pero/e:ri ,· edt~di:_~·a:'i:~r~í6i;~~ :'eiicui:intiá· C:alllo un 
brote del teréer .• arc~•a¿rticio, Z.s~ííd.6;'~aspo~é::io~~á·f~stantel3 de· 
las arcas primero y .. · s~;riád.'';El-;cu¡¡'rti;:·arc6'pe~s¡~~e -~ a~as.· la­
das' pero si.i ~~s~i~6:·~s cil~~~e~t-~ -~n:--~f-;1;~.;.~~·;?:;~~~iái~:'lin ~i 

::::e::0~a:~tI:f r1i~~:dt'.::~±~~:¡J¡:~I~~f ~tl~~t~~~·c:e:::::co 
forma el segmento más pro~i~l 'í:ieila s'u6-~1~~~:ci~r¿~~a> la_ parte 
distal d.e ia c~al-se fo,:;;¡.a ior ~~a'.pÓr~~¿n-de<1~-a~rt~>dorsá1 de-

-· ,. ~-. ~· e., , -','·' ·. - ... : .· , .· 

recha y la séptima segmen~aria: : El .Ciuint'a ,'arcC>'~6rÜca es transi-
toria y nun~~{~s{¡ b~e~ 'deaa'r-.:óiia~;,, Ei' s;;~~';~~~-'a;~6.¿~l~Ó~ar; 
da ramas que cr~~~~ ~través' de ·~:s ye~~: p~im~~a;~~ 'eii dd~ar:ci-
llo .. El_· arco._ f~:~~~~j;.;;~~}~~~faff:~¡¡~~n- ~a ~ar_;{pri~é::i¡oa~ d~ las 
arterias pulmonares·_d~,re~.~a,-_e,izquier~a;_ La porción distal'pierde · 
su conexión can fa~ aarta':darsa1 ·y.desaparece. I.a .·perdón_ distal 

del . sexta are~< i.~~i~~~º 1 ~~;~~~e : dom~' ei ; ~and~ct~ á~teri~so. 

Simultáne~m~'nte;~;;~:.'ia htei'.i;'d6n5 en ·el· sistema' de arcos 
aórticas. oéu~;:;¡~¡..:rio~. -~:a,¿ic;~::: L'á aarf~ ~;(li~~{··'io'C:a.i~z-~da en­

tre la entrada de{ t~~éero ):'cu~rtc{arcos ,:.: CO~~c:i~o CCl~O el ~on-
1 ~,, ,,; ·'-"° ,:. ".'r' 

dueto carotídeo, se 'obÜtera 5 ~IJ./ei'\Í~'aar~oÚo temprano. La aorta 
dorsal derecha 'entre '.Ei1 origen de ia .séptima segmentaría y su 

' ··'' . . ·t·'. ·,, '· 

unión con la aorta' dorsal i~quierda 'desaparece. Sin embargo, la 
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aorta. dorsal. . derecha persist.e como: un. canal. colateral. de . fl.uj o 

sanguíneo en algunos casos de coari:~ción ~órtica y atr~sia pul.roo-

nar. La formación del cuello. causa que eL c~r~z:óÍi d~scienda .de su 
'.-. .. - ···:;-~,,-,. :<· '··:: . ;· ,:_ 

posición cervical. inicial. hacia; la. cavidad. torácica·; . entonces . la 

arteria subclavia izquierda se fijá di~t~lment~ ~Ii:J.~ ~~mll d~i 
brazo y cambia su punto de origen enl~. ao~~~ a nivel de .la sép­

tima segmentaria hasta quedar cerca. del origen deia. c~rótida co­

mún. 
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JUS'l'IPICACI6N: 

Los estudios sobre cardiogénesis han sido orientados desde 

varias perspectivas. En el enfoque genético, el reto se basa en 

comprer:ider la jerarquías de las decisiones molecu1al:~11 ·;que su°ce­

den en la formación del corazón desde su inducció~·-~~'rió~ica 
hasta alcanzar la. forma y función del órgano:norma1;· al·-término 

·'-' 
de su desarrollo-(41,42). 

En 1986 Clark (40) . propuso una clas',uid~e:ii.~ ~~~a cardiopa­

tías congénitas basada_ en _los me~6~nismÓs- ~~~o!l'é!lii::oll: po-tenciales 

de las mismas, la cual ;ec'i~~Úic'ó eri;i992 •t~~¡''.:-Eéta•:'cÚisÚica-
-ción se •basa en que l~ c~r~iogénéslé es' ~¿~-~';()¡~d~ ;i;>br mecanismos 

- "'·;" .. ; .. <':,- >;.-.- .,, :.-:;;,. -, o-;_~· ,-;,·, 

que son comunes a - todos los' ~J;?c~sos' d~ d~s'arrollo.: iEs tés -son: 

crecimiento, migraéión,~-.~~~;t¡::/~úHe~~i~~-i~~ ~ce~;.larés Y;_-pro-

cesos de adhesión. : Jldemás toma:_ en : cuenta las __ fuerzas géneradas 

A continuáció~ •se muesfran los seis grupos de mecanismos pa­

togénicos y los tipos dé ce.de cada uno de ellos. 
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TABLA 4. CLASIFICACIÓN DE LAS CARDIOPATÍAS CONGÉNITAS 
SEGÚN CLARK* 

I • - ANOMÁLfAS DE MIGRACIÓN DE TEJIDO ECTOMESENQUIMATOSO 

Defectos de Tabicaci6n·Troncoconal. 
Separación aumentada mitroa6rtica 
CIV subarterial (tipo I o silenciosa) 
Doble vía de salida del VD 
Tetralogía de Fallot 
Atresia pulmonár con CIV 
Venta.na · aortopÚlmonar 
Tronco .. arterioso 

Posición. Anori.;'a1 del•. cojín .TrorÍcoconal ~ 
Dextró-trans¡:Íosici6n .de·:gr":ndes vasos 

Defec~~s d~ ~r~o~~;UnqJi~Ú~. 
Arco · a6rtico . irÍterrump.ido ·. tip~. B. 
Doble •arco a6rtico ?r-• ¡.< : ··. · · 
Arcéi~ á.órdccí · dereclicí .·eón i~ge~ en espejo de. sus 
ramas; 

' ... - .... 
., 

r r. - DEFECTOS ÁsocrADos cdN ..:N8~i::A~ I DE FLUJO . INTRACARDIAco 
' . ' . . - - ~-' ' ' '. . --:::-· 

CIV perimembranosa; 
•· - ,<, ' 

Defectos del ·corazón izquierdo. 
Válvula ·aórtica.bicúspide. 
Estenosis.aórtica · 
Coartación aórti.ca 
Arco aórtico iiiterrumpido Üpo A 
Hipoplasfa del coraz.ón ·izquierdo 
Atresia mitral··y a6rtic~ · · 

Defectos del corazón Dere·cho. 
Válvula pulmonar bicúspide 
CIA tipo ostium secundum 
Estenosis valvular pulmonar 
Atresia valvular pulmonar con septum IV intacto 

Sigue ...... 
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III. - ANOMALÍAS POR MUERTE CÉLULAR 

CIV Muscular. 
Anomalía de Ebstein. 

IV. - ANOMALÍAS DE 'LA MATRIZ, EXTRACELULAR 

Defectos dei cojín:Éndocá~cÚ.co 
·cIA tipo_ ÓsÚuiri · pdmum 
CIV. ·tipo· III'<. · 
canal',Av'•-

v. - CRECI~IENTO ~r~'í:~:irio ~6Rf.IAL 
Retorno·. Venosé:i",,•~ulmOnar •Anómalo 

Paréial · · · • · , . 

Cor triatriatiim 

VI. - DEFECTOS ?E; PLEGAMIENTO Y. SITUS 
' .. ·'··: ;!:•.' 

Hete'rot.;-,;,i~: -

• (43) 

Isoinérismó 'derecho; síndrome .de asplenia 
Isomerismó:'fzqliierdo, · síndrome de polisple11ia 

,··:, 

Anomalías-depÚ.gamiento 
Levi:i-transp()si~i6~- de grandes vasos 

Se ha propuesto un ~~cahis~o -·~~ t~bi~~~ión ~e implica cre­

cimiento celul~r ~ct:f.;~, pr0:~~cc'i6nde ,lnatr,i.z ext_racelular ,Y, mi­

gración celul~~i iéis ~ojines ~na~C:á.ráicos, •los .tro;,_có~:~;,ales yel 
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septum secundum auricular son ejemplos de estructuras formadas 

mediante' éste p_roceso. 

Algunas de las céJ.ula de •los -coj ine~ tr~nc~conales se _ deri-

de la cr~~t,(ne~~,il~t(~~;·id~ ~ct6m:~e~quiniatds~J ·~iibya~énte a van 

las somÚas ·2· a:~>.'#~ tliigran··através del Jo, 4o y 60 arcos bran­

quiales -hacia el'.'i:abiqu_E! tronc~conal y el tracto de salida en de­

sarrollo._ uña_alÍ:eracióri-ell''é1 número de células y/o posición fi­

nal de este t~Ú~6 ~~ede ser un mecanismo para las mal~o~i::i~nes 
·,: :·:, -. <~~:-::¿ ,'. ;, : '.:- .-

del tabique troncoconal.-

nal 

Está. en 'debate el - mecanismo de torsión del tabique -troncoco~ 

que d{~ici~: ~l; ;área t-,,~n~oaórtica en ar,teri~-s ao~ta y pulmo-

nar, una alrededor.de la otra; No'áé ha détenninadÓ si el tejido 

crece sigÜien~~ la cordente'sangUÍnea -o si'in'~eririen~ ¡~ direc-
. " • ·1,' ...• 

ción del buj~'> :i' • :'~ ('- - •, - ~~> -·:•,; ,-( 
~·~·.· '~.\·t:~:f >>{~- ,., >. ~j-;. 

DEFECTOS_ ASOCIADOS'-~¿,~; ~6~f~~---. DE, F~~~~ ;-I~~~IACO: ~. 
;:· ;,· "'·-·- ,' ;. ·-. -:> l, • • .,\-" •· ;<.'·.-..,::·--

El_ tiemp~''ent7e:la ap¡¡ri.~i~~- d~~;~os,:pfiine.~_ó-s,' ,;asos .intraem-
,, 

1 
' , ~ , 1 ~ ~,:,.:·:·:·1_?_1-:···~ .:·.Y " '·-·· 

brionarios y la formación del tubo cardiaco -es de tres: días. El 

corazón• é.;l?ieza:~-;i~úr:i?a,part;~-;:: •¡~-jite iñci~~~ritó influyen en el 

desarrollo ,cii~dio~~~~~i~~~i~~~~~;:-:9~,i,;~~a,~"~~g\a 'cózit:ra6ción 

cardiaca ; el ~volumen'"..s,añ9úírieo • bomb-,Íado :• s~- han .efectúado. estu-

dios i~ ú~~~o de iá re-iación'• ~~;!'i.6s~;~a'/- (~J:~j~ ~.;~9-uí~~~através 
< e • ·, ,: 

del agujero oval)'. cuyo,_vaiór norn;al es de 0:20; -enc~ntráridolo al-

te~ado en -_corazo;,~s maliormados .-
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El mecanismo que maneja. la selécción :.de -lcis · arcos . aórticos . 

probablemente. está. reiahionado -con. una -redistribución (del •. flujo 
' . ' : ~·. : '. ~. 

sanguíneo que ca;.bia' la· é:omp,;~iciÓn dél tej fdc;,e.Xtravascular .eri. 

el que se a~~y:~~\1as p;r~;~~ ~?1~;t ~~~ci~i;¡;~{·;~i~:c;··~6i:tf~o. ·Lo~ 
,7 . , · '> f:.i."• ., ·'· ~.\.~;-_-' ·:· .. ~- .·.e .. :;.::<'.,f!.;.·J:"! ¡· 

vasos· del· arco. e~tán exentos d.e_;nü8~u1oiÚo~:Y.~Pºr):aritci86ri. in-· 
,~- ··"->:i-- . .,,. · ,;_;)~.:~~·,::.._:· ··'·.:·:· 1 ,-:.,~{:- ··-~·r--::·:;·> ~r~~~ >·,-: 

capace.:i de vasoconstricción activa, cerrándose pasivamente por 

dilatación de .1ci; • a'~bo~ 'ap~~,sfci~ y:·i::e~{s~áb~~ió~' cie!1'. flu°j o: 

Algunos autores :han éncontradci' .;ue pl.Íédé .haber heterogenei-
, !- • ··:' ., ,, • 

dad genéti'ca en _las ce de -~-~~oé ~,;;~~ <_44)":\:' 
- :··:-,:"··- :::;: ;;, ·-:,_~..;' 

"•·o,·:_;c, 

ANOMALÍAS POR MUERTE CELULAR;'- ;. . : ; 

La muerte celul~r -~~lln::~i¡j'ce'~ci: de ~~deÚid.o iiitpCÍrtaÍite en el 

corazón embrionario y ~e' pr~l~iii~;ciu,e! e~tá ~s~ciada a. defectos del 

tabique muscular IV y vá1~ia t;i~Íí~pi.Ci~: 

··_'·· <_. 
La septación.: (foimación''.d.e los 'tabiques) ocurre entre el día 

27 y 37 de desarr_Ó:Z:{~:•e· ~~~61;,c·~~ fa' fusión acti~a de cojines y 

la expansión pasi~a' ~~ Í~s h~~a-~'¡;_s ~a'rdiacas. 
·iSi). 

un mecariismo'd~'.tabic~bónpropone que la proliferación de 

tejido ~rabecul°aaci~V'i·~-'~;q,~~sión rápida de las cámaras acercan 

las pa~~d.fs' a~;a~'.~~t~~ ~~ éstas, formando tabiques que minca dF. 
videnp~i/~í -~6~~~ Ú luz. intracardiaca, sino a través á;{ t~j Ído 

tributario de'~iaá_:_estructuras vecinas en proliferación''.· ;~1i 'es el. 

caso del s~;tum primJm y el septum interventricular ... ~~- ocasiones 

puede suc.fder. ~e l.as .células de una parte del .~al:Íiqu~ en forma-
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ci6n mueran, dando como resultado las cardiopatías congénitas de 

este grupo. 

. . 

ANOMALÍAS .DE LA MATRIZ EXTRACELULAR. ~ 
Inicialmente.la.matiz:extracélular (MEC)·contiene glucosami­

noglicanos. y fibronectilla,. y conforme avanza el ºcíes~rroÚo .del 
··:' 

tubo cardiaco; ·se'· encuentran ·también pºroteoglicanos/ colágeno, 

f ibulina, y e¡ ~¡,~:c{~~~?T¿~os ·estos co1np_one11;te!I juegan un•· papel. 

importan~e· E!n'lit~igraci6n cie• células endo~úd.ié.;:s·que iíi1facieri la 

MEC .. AdétÍlás. ti~~~n ·. ac;;iÓ:;.'~n::~~ . ;;;~~~o• 6fi6~ ~~cianism~~ qile in-i:,.,, -"-: .. ' - - ,: _, ., - j. ., • • 

tervienelly. f~~Íipart'~. de :1tdH~reri~iaci6?·'.·~~;~1ai:;·•.• tales como 

inducción;. señales! iriterc~iÜ1áres ¡ 'factor~s':regúlad~ies'> de. 

transcri~~-i6~·-;' ·_ mcJJ~'é~u~:~~~-~·~-:.··a~i~·s·¡~-;n'·, ~~:f ac~o:e~: ::de·' -~~~c'irriierit'o ~ 
•·Las . ~l t~~~~i(,~~~ d; lb~ ~~6anism6s. a~í menci~nadot pueden 

,. - ' i" - '·; .. . . . . -- , • . . " ~ • . 

causar défec'tos ~n ~l ál:-,ea'y' ~e' có'ri"side
0

rari; co~o. éardfopaiÍas con-
', __ ;.. -:); -~:.·--· . . , ···:-; 

génitas por •anomalías de•.1a· matriz·.•extracE!iular;'· 

, •·,' ·' ;;-~:::. .. : ~~\.( ; " . y: ... 
. '. ·, . -.'. :· .~'.~ ·-_;;_-_:· . ·. 

CRECIMIENTO DIRIGIDO AfióRw.r.> . .• . . '· 
No está claiii s'i li ,·v~~~ ~~l~~~~r es producto d~ u~a gema-

,,~- • - i ,~. ; 

ci6n de la· auriculá o si proc~d~ iiE!:\Jri ca~al venoso qÍJe sale de 
,~, \~,. !-"". -- · _ _;;__: • .- ... ,. , 

las yemas puimonarés~ áe'd.eisa'r.,:oiia::Y Úegii:' ~"~ía.~7auriéi:íi~: aily 

e~tudloi?;ri. d~n~~ ~~,d~s'g~i~·~···~·~ ,;.J.'~.;i-.;~~~~. ¡;iulrito~~res .se. forman 

como evaginaclones.~ecl..inaje endot;li:~. del .. ITIE!'~é~~{~~ ¡~ .hs ge-
-. >";·•- .'e'• •. , .,-.:' . , .. 

maciones pui;,;ci~ares y so!l at~iiídas P.º~ sé~ales, celula:res procec 

dentes de la par~cl p;:st~rio;; d~ 1 l~ AI; Siñ embargo este campo ha 

sido poco estudiaclo
0 

eri :1 h~~a~o. ~~t;;_~~o~ más r~c:Í.erites. en em~ 
bri6n de pollo parecen interpretarse· de. un· modo d.iferente al ex-
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·puesto; aquí ·se obseryó que las venas pulmonares siguen al pri­

mordi~ .Pu.1mC:.nar ~l ·ser rei111plantado. Independientemente, es evi~ 
dente que hay. mecánismos de señales célula-célula o tej i·da- tejido 

en éste p~~ce~(); .·· 
'- - .. '..- .-. ,' ·.: '.1: . .. ·, '.. ' ' '. -~ 

Las malfoiniaciones cardiacas resultantes se han agrupado ca-

mo secundarias. a cre!cimiento dirigido anormal. 

DEFECTO~ ~~; FL~XI~~ t SITUS. -
'i"··· 

El niéb~ni~ó{ci· de: fo~ci6n del asa card.iáca no ha· sido del 

todo deÚn~·~º?~e,!_~~·'.:r:~i.acionad~ con .. lás:.f~~rz~~ ~i~rCJ~t~Ücas en 

la gelat~'!~ ;~c~rdiaca' (compuesta.·· de gluc6siunino9Úcanos y. columnas 

protéica~ arregladas en .Cierto patr.S'n con 1a' ~tiiz extracelu." 

lar), ~ero .ha;_es~;~i6.s, ~~·.Jo, ap'oy.{~ e~taj):i:'.'~4~s.~a.' s~~abla · · 
también. de . ged~~ ~ori:oi;e~l~do;;es . c\iya trad~cci6~ y e;q;~;;s~6n 
pueden ser losfdi~~ctainen.te responsigies. e;•.: " . . ;' : 

Los'mecaJ;ismos de 'aii:'us .han.'sido e'studiadcis;eii.c:Í:-aton;;s en 
::- .- . . .- . . . . . ·.-~-. --~{\ ;;·. 

donde •1os ~e.sultados·. f~erón .consistente~··~(l~''.un:gen'Íie'éotltrol 

mapeado e~ ~ic~o~~·~o;;;ci·¡;.~¡;· defi~~·l~>:;el~c~~~i~~l ~~·'situs. 
i' 1, ,·.,1. .~~· , :• .. ';·')::::_'.:, ·-~. \-•:: 

solitus >El'· estÜdio''de; recu:Í:renc:f.á. en' familias parece~ :ap,oyar és-

ta opción. ,,.·~f s .. ~t~t~ti~. 5: ~~~u~ !.fap~:~~~:~e,~~.'.': ~el. ~~~§ c~fdiaco. 
son ·el resultado. de ·.1a··:altera·ci6rí'. dei·estos ll!:icariismos :· 

:·. :::~::" . ·': ,·· ~ 

·~.·..:--':':·~.-:- ;;.~ -~:~::,--· 
;· __ ._ 

cadaurío de los ~~~anis~;"~-:p~tó'gé~i66s de las ¿rdi~~~tías 
congénitas a~terÍ.om~~~é '~~n~1onados 'están ·.regu~~do~: ~ó~ ~~nea 

' . ···' . ·, - '- .- ' . ' . ,·(- .. ,. ' .. ; .. , .· - . -~ , : . . . ' 

que pueden respóncie:r<i seíiaies·der'mediO ambiente-y/o eventos me-

cánicos. ~.· . ..Jí~iccis' ~~;- :i.nfÍuy~~ a .• receptores d~ merim:i:ana. desenca­

denando una. respuesta. ( ~3) ·: 
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Los sucesos·más tempranos _de la .morfogénesis·.están contr_ola­

dos por genes. morforeguladores dieitribuidos ·en tre~ grupos, cuyos 

transcritos pued~~ ap~~ar en ~H~rentes ~ieinpos: aquel¡o~ del ge- .. 

noma materno, ~~~éí9ul.a~.1osp;;ocedimientos iniciaÍés dela em-
".,' 

briogénesis incluyendo ios éspecificos jíara "coíril?iomiiio para li-

naje celul'ar" ).Losg¡~~~ \7~~t~~~~.~~:~· .7fa~o,f ·f r6?.~-~f~~º~, PJ:Obable-

mente regulen .. ~~.tructura>; f~rma,·pel : coraz~,":_' E>~,:;,~~~~J:rollo; y. por 

último el. grupo' de'. trarisc~itos génicos ·;~ocedentes 'de . ~~s.· céltilas 

comprometida'~; ~~: ~:i.ii9i~án i~ '~i~er~nc¡a.~I~;?i~i',;i_~;,;~-Eáto · h'a 

sido . compro~~d~·. en •. p#sop~ila'.\eildo~de el~eri ·.~~·t·~l:~o':."dorsal ,; 
(rnorf o;~~;·:~.:~~~:i,a:!:·.i·~~~/~~~~v~' ,~~~ ·-:~¡g~~~.:.:,~~-~~~~i~~;~.~~~'j/~~:~{~ --.::·: .. ; ·: 
"enrolJ.ami·~~t6i;; ·qi:;~ cio'r~~~;~~~e.~'~ :~eri~~- hom~16gos' e1d~os •verte­

brados • expresacio~ durante la'. 9astr'uúiCiéin·:: Eii · g:-.;~ ,,;'to~~i6n•; a~ti­
va. al UhÓja;at~~Q;,;,necesario ~~~~~l~'. f6~~'¿{¿ti~'fa:?clórazÓri 'cie la 

mosca ªª la.:f;;¡t~7·~~~:·~1· iatd~Y ~~~·~a:n. id~nfrf i~fac;· ~~,º~.genes.· 
·. ' ., ·. ".•¡ ·' ! ,/, :;::,•; ;::· • :;- " • .-!. ·,.:.,!,,'' ( •. ';_;~::~•:¡ -' • V ' 

relacio·~;¡¿~·EÍ: con e~. "hoj ~.:,a tero";· y el' per~~~ ·de expresión de uno 

:::::::z~-~~:f ~é~~~~:~&2~¡:~f~'.~º~í::: 
primitivo. ···Estos-.genes'cse'.consideran• como"•.candidat·os, · i~~oiucra­

>.:.'-:· ~· ::• __ ;)/;.-.<~·: :¡·; '-·.;·~;~'.'-• :·>"r:-, .'::_;,•·;;:,:.:·.:.:::;:> {~:~<:'.:~~/.: ;'~f";:".,(~.::\'~·:~'-,_~;:·:, 
dos en l.a forrnación_,del' c.orazÓn ·.en· vertebrados .. (41) ·;· 

En 1992,. z~~va:~: Jjcor~. (14n'I~ªJi~a:~~·:;._66~.pa~i,~~f~s en 

primer grado ·. de'iss' cr ;: ~ncóntraron • cioi:·~ 'can'. C:c': . c.;;;:; e;;;c;epci6n 

de dos, --~~do;.; iuer~Il. CÍ:iscord~ni:_7s'';()n:él'~·~ -;~e¡:.;tipo'Cie.··cc des­

de el punto ciE. .;,:is ta embl::i~Í6gicó;'.'con' ba~E. .en· :i.~ clasificaCi6n 

de sanchez-¿asco;.;· ¡;15¡; Por,_o~ra parte; en9 de Í:os J6 cr con ce 

mixta, el tipo de cardiopatía del mis~Ó "¡i';¡ciierite ''era'.dis~órdante. 
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Existen otros trabajos enfocados a la frecuencia de concor­

dancia o discordancia en el tipo de ce entre el CI y el familiar 

afectado. Los resultados obtenidos son variables,.debido a los 

diferentes tipos de clasificaciones en las que se han basado 

(20,22,34,47). La clasificación de Clark ha sido propuesta por 

Nora (18) para entender mejor la etiopatogénia de. las ce~ 

En vista de qú'e."a: ik·f~~~a han surgido nuevos puntos de vis­

ta acerca de :i.6s·m~~;;riism6~''pátogénicos encaminados a explicar la 

etiología .d~ ias~~l.fo~cio~~s·.·~ardiacas congénitas, se realizó 

el pres~nte t:,_.~~jo ~~~·lo~ siguientes objetivos: 
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OBJETIVOS: 

l.- Estudiar una.muestrá de casos índice·(CI) :··pacientes pediá 
trices afectados cbn.~á;ii~;¡tíii; c6~~é~it~~ (CÓ ' de eúoio 
gía multifactodai, y.ª sil'~ l:~~lia~~s ·de primer. g~adb p~ra: 

. r:~ i·c·' , .. _::_.'· 

1.1. - Conocer si . ~jcis~~ CC, ~"'.if' ~Íp~: dE!, l~"\ni~~ en padres, 

1. 2. - ::::~:~é:fk1t:~g~~t±~~~1: o' ai;cb~d~~~~a ~~~r~ el 
tipo. de 'cC de l¡.;·~·:t~~U:i~i~t afecta~;;;~i» ~i CI, . sepa 

. . ; : . ~' ·-' .· .-,,, -~"--··::{~·· -~· . -···:';,-

rando a los·. que. Í:engán cardiopatía::única ~e los que 
presé~t~~;~~~}c,~é~c;<-'·· if •.. / · ''·• ~:¡:· · · 

1. 3. - Correlac'io;;a~ ~~·;~blÓ~i·da~erif~,< y;··~e~~ '1~s mecanis 
mes paÍ:~;éni·~'.a~'\;~c;~t~~~·~ii~'6;\¡~~k.<¡ i~~ 'ce e~tre 

~. - ':h _ .. /·'··~.:.:·:~· ·.'-· "~·-· ~~:·.'· ·---: ... ,: :-.:.:: 

i. 4. - ~::t:::::0;t!g~:1{?{~~JiJtit¡~~o~E~nr'1a de los · 

!actores . lier~~¡t~i~s' e~ .16~~.'niecañ~sm%{ ~~;~~~énicos 
que inté#i.;;;i~r.;iiJ. ~i· ¡;~~·ª;;~~1Ú dei .:.;ra~ón .i 

i .s. - Poderprbpó~cio~ar· ~~~s~;a~i~ni:6 g~né~icó'• adeéuado al 
-~- -. - ·, - - ' 

contai: con c'úras' de: frecuenci~ de afección en una po 
b1aéi6n rii~xic.ana,· 
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HIPÓTESIS. 

En las cardiopatías congénitas de etiólogía.multifactorial,' 

la alteración ~n . la üifori,na~~ón ge_nética que .. ocurre muy:. tempra11a­

mente eri el embrión;. antes ·aei· ccimproníiso celular para :l~ forma­

ción del corazón, lleva a
0 

Ía pie~ent~ción de defectos múlt~~~es 
' y /o disccirdant~~ . e~.i~~; ~ie'mli~~s ~fe~tados c:ie: una. misma·. famili~; 

y las que suceden en e~~p~~ ta~día's' ~~ ~ni.~es tarán en . los . pa­

rientes afectados como·· ce' únic~s. y .conc.oidantes .. · 
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MATERrAL Y MÉTODOS: 

Población:. 

Se tomaron como casos .índic·e' (CI) 390 pacientes con cardio­

patía congénit~ d~; D~p~r~~m~~to de cárdiolCJgía Pediátrica. del 

Hospital de Cardiol.;9!; ;.~~Ís ~é~ci~{· ~n el Centro ~édi~o N'ácio­

nal Siglo XXI. del.• Í~s~. ··~~ .f'~e;6~·i:hdi~atC>s a .. ci~gía,· .. en ·un 

período de 6 afi(;s; .~x~i~yé~dos~ .iq,;~úo~ c<lri';n~"ú¡)'ri;a6:i.<lries múl-
.-- .·.~ . r '·";' ·, ;·:; ,··;,. 

tiplés' patóicigía. mend~li"ána conÓCida: y: síndromes teratogéniCos. 

Los cI se sép~;~~6;'~0~',~d~;·~r~po;; a:ifyé11ó_s ~~6n éc ií.rÍicá. y los 

que tuvier6il dClJ o ·~~·~ fa¡¡;~J.~~~tii~ congénitas ,e: el' ~l:\lp() ci~ . pa-. 
cientes con et' ~ixta:·· ·.·., ..• - :'/ ·»·--:-. . ·-:~«-- " ·: ... ' ·"·-- ··~>::·_->· :"<. . . -.. !;:.,;~:.e 

Los familiares en pdmer 'grado :f(padres :y hermanos) del CI 

se examinaron clínica~;~i~J inclu~~ndci: eie~~:~~~i~iograma:• A 
; - '.. ' " • - ·- - - ·_-.- ~ }:.:. - --=e; • 

aquelios•·cori sospeclia'cle ~ar~~opat.i:a se\;s ~.fectuó examen radio-

lógico del tórax yÍo ';'~oC:arcliogralna:J;• ;> . . { 
Para este. trabaj º.'se ;solÚ:itÓ' CClnserÍtim:Í.erÍto or~l. de los fa­

miliares de i6s ~ác~·~-~tes.> dado ~~ los métodos ~e -~~tudio ,;_º son 

invasivos. y no 'represehtá'._~ ;i~·~g~~ ;: " ·: 
:¡~ .. ,~: ·:--·-

.;-:,·. 

Análisis ~staciístÍco; 

Para .. cb~parar;\_~. ~redue~cÚ.a ·de afección'· en los hermanos de 
--

los CI con CC única'y'con' CC mfata:; "se uÚl.iz6 la prueba de X2 
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RESULTADOS 

Se examinaron 390 pacientes con CC·, 452 hermanos y 739 pa­

dres de ambos-sexos. 

El diagnóstico de: los 
·. '.:. ,:;,; _·, ::, .. :·.: '.::'·~ ·.· 

servar en la Tabla· s . ,.·. · 

por sexo, _se puede ob-

.. ,-,_ . -.~~;'.':·.' ·' 
,· 

Tabla s •. Trl?o. ÍiE: &.RDroPi~f.A 'coNGÉNÍTA .m i<>s cAsos fNDrcE 

Tipo de 

TOTAL 

TF 
TGV 
TA 
CIA 
CIV 
Ea o 
Es A o 
CoAo 
PCA 
EP 
AE 
DVAP 
AT 
CIH 
MoI 
BAVC 
VAoP 
Vú 
Dex 
MIXTA 

41 
20 

4 
l 
9 

60 
5 
2 
5 
l 
l 
1 
1 

2 
1 

48 

8 
5. 

.74 
24 44 
4 10 
3 4 

13 22 
22 82 

7 13 
o 2 
6 11 
2 3 

l 
1 
1 

l 1 
2 4 

1 
47 95 

* Estenosis subaórtica (EsAo) ,. :drenaje· venoso anómalo. pulmo­
nar(DVAP), bloqueo AV congénito(BAVC), ventana aortopulmonar 
(VAoP), vent.rículo·:único ·:cw>, · dextrocardia .'(Dex) .Las otras abre­

viaturas 'a1:pié- de ·la• tabla 2· .. 
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En la Tabla 6 se.muestra el número de familiares en primer 

grado examinados y el número d.e afectados, separados por sexo y 

por grupo de ce de·los CI. 

PARIENTES 

PADRES 

MADRES 

HERMANOS 

HERMANAS 

, TOTAL 

;:;.· 

.·cr· co~ ~~·fui~á P. ·,. 
; (n;.294I_',,. ·· ·.·. •···~ 

; .-, ,:.·. ·-: - . 

CI CON ce MIXTA 
(n=95) 

EXAMINADOS · AFECTADOS· '. EXAMINADOS AFECTADOS 

269 

291 

234 
108 

902 

l· 

5 

6 

4 

'.16 

86 

93 

63 

1 

1 

2 

2 47 

289 .6 

' ··. " 

En el grupo de ·los .CI con ce úÜiC::a se enc~~ti:á~~n 16 parien­

tes en primer ~'ra~6 af.;ctadCÍsen.H'.famÚ:ias/.en ,ei•.g~p.; <l.e los 

::a::n c:: .· :~~t~~·.:tfütJ::;¡it!,j~:!~t~·~t'.~:t9:~~¡~f ~::i:it:tt:):·de 
·. ',2; 9,fl.··~_.; 'vári6 E.i9n~fi~~~i vame~te de i~ de. los 

'3:6'l<i,.cx2.;;;:o;i4,:Nsí. ,. ;' > 

. ,.., ... _,. 
CI con ce ·ciiii.Ca'. 

~ ,->.~-~-·-: ·;-~<~ 
CI con ce mixta 

En la~ T~las :7•'y;a'se ~~~d~-~b~~r;_;'~r el t;-iP() .y e;.1· g~po de· 

CC de acuerdo a la clasificación de Cla~k (43) en 'las fallÍili~s en 

que se éncon~r~rC)~: ~arieÍlt~s ~~e~tad:os. La .T;,:bla ;7 ~uest~a lo~ cr 

con ce única y la Tabla 8 con ce mixtá .. 
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Tabla 7 • FAMILIAS CON DOS O MÁS SUJETOS AFKC'l'ADOS. 

CASOS iNDICE CON CARDIOPATÍA CONGÉNITA ÚNICA. 

CASO ÍNDICE PAR I E N TE 
Cardiopatía congénita Cardiopatía Congénita 

Fam. ';I'ipo* Grupo** Tipo* Grupo** 
No. 

46 M crvs I HERMANO Eao II 
Bl F' PCA II HERMANA CIA II 
107 M PCA'. :·_ II. HERMANA EP II 
147 M .. TC_,f:. I HERMANA AP+CIV I 

PCA II 
160 M. TGV MADRE CIA •II· 

- ~· . VCSP 
276 F . 'PCA' MADRE AoBv II 
30_0 'F CIVm' MADRE TGV I 
319 M 

-. 
·PCA':<- HERMANO PCA II 

PADRE CIA II 
334 M. :cóAo. MADRE EM II 
336 F \CIA' - HERMANA CIA II 
338 M .·.·coAo· II HERMANO EP II 
351 M :_DVAP V HERMANO EA o II 
362 M' TF · I MADRE DLM 
401 F EP II HERMANO EP II 

HERMANO EA o II. 

(M) Masculino. (F)·_Femenino. >• 
·*Aorta bivalva .. (AoBv), doble lesión mitral (DLMJ ·;_vena ,cava· supe­
rior persistente· (VCSP), drenaje venoso anómalo_ pulmonar:· (DVAP)" 
comunicación interventricular subarterial '(CIVsL-.-comunicaciÓn 
interventricular membranosa (CIVm). _Las· otras abreviaturas al pié 
de la Tabl·a 2 • · · .. · 

** Según CLARK '(Ú). 
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Fam. 
No. 

20 

82 

148 

156 

157 

174 

TABLA 8. FAMILIAS CON DOS O MÁS SUJETOS AFECTADOS • 
CASOS fNDICE CON CARDIOPATÍA CONGÉNITA MIXTA. 

CASO ÍNDICE p AR I E N T E 
cardiopatía congéti':Í.ta Cardiopatía Congénita 

Tipo* Grup~** Tipo* Grupo•• 

')' .:'.·.: .. _· 

M DVAP ·.v·· PADRE PM 
CIA'. ,·n.-· AoBv II 

F CIV . II.'· MADRE A o By II 
.AAI .I 

F AP+CIV I HERMANO TC I 
PCA 'II 

M EP II HERMANA AP II 
CIA II AoBVn 

F AP II HERMANO EP II 
AoBVn CIA II 

M EM , II· 
_CoAo .II 
PCA· ·'rr 

(M) Masculina,· (F) .Femeniilo, ·· _;: .)· ·: .··.<. :••·. ·•. · 
* Prolapso .mitral···.(PM), aorta· bivalva (AoB") ·, ·aorta. biventriculada 

(AoBVn) ,· síndrome ;de Wolf-Parkinson~White (SWPWl. 
Las otras abreviaturas 0stán al pié ·ae · 1a Tabla' 2. 

**Según CLARK (43) . ' . . . 
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DJ:SCUS:CÓN. 

Dado ·que tanto. la predisposición genética como .los fac-
. ' 

tores ambientales varían en los diferentes grupos humanos,' es 16c 

gico que tamblén s'e:.en~uentren diferencias en la in;:,'idencia de 

los di-ferentes :'1;ipos de, CC. En la' Tabla 5' ;~~de 6i;~~rv~;se que 
· ... \ ',. ···~ . -

las ce más fr!7'cuentes en: los cr .fueroii·i?c:A·-. ¡29.u); :c;rA:' (25 .. 6tf, 

CIV (l5.2t) y CoAo '(7.6%-). En otras ;~~~acib~es ~~ ori~~~ éáucá~ 
'.;_;;., • -'-.· • • • : J '~-.:t· ·\.~',• . •;:, '• ,~·'".;:· 

sico (48) se ha encontrado' que' la;CI\7íes la m~s. frE!7/:'ente · (25%-) i 

seguida d~ pCJI.: i';ot·)~•i \dti SIA ¡1o~l:: :~~,Úi¡¡riaiar.(iu~.;lá frecuen­

cia de· PCA ·es mayor. en l;~:~~blaci'b~e~. (iue h<iliit~n zonas, situadas 

a un alto nbr~l clel;mar.(49), ~~d~'·qu~ la~·:fibraÉLmu~~~1al!:és de 

la íntima cl~l cdiid.;,~'~o ~bn sensibles ·~<~a~i~~ ~~cÚá ;oll.cientra-
»',\_·"·' 

ci6n de oxígell.o '(39); est:ó.puede sér.1a':é~.Pú~ác:i.6n d.é'i resultado 

obtenido ya c;lüé. ia ~i~ct~<l' de Mé~id~ es~a ~ ~~ d~ ~ mil ~~tras 
sobre el nivel; d~i IÍlat> "' ' :.; · .. . ) 

·!:.'': - . ,•: 
~~-:-,::-~-· ... ~: -. . : __ ·., :-~ :,,: : ~: 

Aunque la !i~cue~ci~: a~ af~cci6~ ent,;.e l~~ he~á~os, de los 

CI con·ccúnif~·-(2:9.t),~~\v~fÍ6 significativamentede.la·de los 

CI con CC riiixta ~r6~)/;'el s'er mayor en este Ültimo grupo de CI 

va de acuefdo::·con·lai(características de la herencia multifacto-
''!:i ,• •• n_!,;' •:,:_:·,;L;-:;.;_"; 

rial' en el' sentido de qllEl ··a .• mayor gravedad e del •.'PaaE!bimiento, .. má-
yor ri~sgo·•p~i~ '{C.s' ~~l.m~rio'~·.·Estas cifras· d~ ~fedii6n'·~h.•herma­
nos son. s¡miiafe~a i~s ·~hcont~adas· en otro~ ~~i~es (ú.~~;3o, 32) 

"!\•• 

Llama la, atención: en la Tabla 7 que haya; c~nc;;:rd~nci~ e~ el 

mecanismo patogé~icC. ~e. Ce entre el 'CI y su' p~~ie~f~ ~fectado en 

10 casos. (Fams No. ·al, ÜÍ7' :276, 319~~aci~e, 319-herma11?; J34, 
.. 
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336, 338 y 401-hermano, 4,0l"hermano) y discordancia en 5 familias 

(Fams No. 46, 147., 160, · 300, ,y 351) .·La c.oncordancia. se estable-

ció cuando las (:C perte!~ecierc:iI1. al '.111ismo grupo .~.n ~uantc:> ·al m~cia­
nismo patogénico se:refiere ive:r: Táblá' 4i' .. En la familia 362 la 

DLM ~o se. encuentra'.;en;'l~~:~Ú;;i~ic'ació~ d~' ~i~:rj¿ ;~;) ¡ ~j_n embB.r-
.,.:, '" "·,,;'', --.»-_ .~:·~·o;' , ,:. , :~. '. -- .. -\. ~;. ,- -' . 

ge, el desárroúci de i:a;;· val.vas de iB. mii::ra1','se'o'ri9iriá por exca~ 

vamiento de ,la par~;{~;i~~J~~/i ~¡,;;~~Z~~:~; ~Z'cic{;df:~-t;~;;~or~6s 
, .. ,.,' ,.·, ,, ··-~-~:';¿,'·;y, 

de flujo¡ por esto';Clark' clasÚica·a/la. AM· e~'iel' grupo II •• Por· 

tanto, la DLM dÍilié~e~_;,u~a CC ~~.i~~~po -~y y~~Í.~;~~~~ant.~ de ,la .TF 

, ~!'. TeneÍ!Íbs'~e~t¡;;ces l~{fa~iÜas concoi:,~antes y ·· 
di·s~o:r~~~i:es. en .í'o~. cr'.c~h ce Íiniéa ;;: ' 

(Grupo I) dei 

seis 

La .. disc~rdan~:ia en ·1B.;; CC pe:rÍ:ene~ientes a diferen"te meca­

nismo patc;igénicb pueáe'i~xp_licarse por .la presencia de predisposi­

ción para. dos o 'iilá~ ~é~~rii~mo~ en la misma familia o por. efectos ·-.··, 

teratogénico~ eii 'aiguno·~·de los hermanos afectados. sin .. ~_inb~~g~. 
es más probB.bie'.é.iue la a:1teraci6n poligénica haya· tenido' su"efec­

to en épo(;B.9 ·embrionarias muy tempranas, antes de· que'l~~ ~élulas 

d.estfoad~s ~ :l:o;ia; k1·c~razón se comprometieran, ·•;,'g~r':.'{~ tan:to, 

antes, del inici~;~~~; los di~erentes. mecanismos de '.inor;~~~~:~is 
··.:','<·-·. <._:-r ' .. l~-:t· ., __ ,, . 
. ··:'."- ·::.;:.';>::-::..,·::.':, .;( 

Por· otra. parte'<: solamente: en tres de.dos :,10 '.·cas'ós concordan-
, ·"' ::··' '•: . ~ .. ~. i; .:.;y ' -

tes la CC es idétitié~ eri'.affibéí~ famil:i.~res 'afectados (Fama; 3Ú; 

336, 401; Tabla-7)';.En ios restántes; 'e1'úl;>o''dei;üa1'fCirmaCión no 

es igual' aúnque' pe~~e~g¿e al m~~ni~ :g~po p~~~~énico' ~º~ ~~ ~ismo 
mecanismo alterado~·.· El ·~~,;~tipo ~:i.t~~~dt~ en ~:[é¡;;f,·~~s de· üna' fa­

milia puede :e><P1Icar~e por distint~ m¡~nit~d de la p~edisposición 
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poligénica heredada o por la acción de la alteración genética' en 

tiempos. diferentes~ en .. la ?ascadá de .. evento.a .. ciue coÍlformím i.m mis-· 

mo mecanismo morfogénko. Es .-interesante tambié~ se~aiar que los 

10 casos concord.ant'es ~e~~~n~6~i; ·~r29~Í?o II ;_ ~e\1~~\ ~nomalías · · 
., . ,: ,"'··','\ ·::·) .-. ,,.. ,,, :,;_ 

de flujo pued~ll .tÓ~rse 'cciinóproducto d;; :u!l factor all1biel'ltal; por 

lo que se d.educ7 (rtie 'el 'r:;ed¡¿;::á~i~~7e ~~ti¡út'~-~i~~~:P2Ü~d~ ~c~uár . 
en diferent:is momentos•d8:l'd~sarrollo. cá'~di.aco y;'.'ili;()C:iaa'd aiá· 

predispos i~ió~; g~~é,'.ti~~, '.' ~ió~.~c~·~¡ áf~~;~~t~~:'f ~~o~i~~~'( i:~by~n~o 
a esta hip6~esi~; ,~re.l'l~er; eso¡ :~co~tró en.~1 ~·&8t~foi~.;i!;;iaÍli:i1 
de Bal Úmore-Washingti:ín" •l(4) "una'.inayor .• frecÚenCia ;de· afedción en 

parie1;1tes · ái:e6~~;;¿~;·:~~!~i~L1len~e{e~· ~ermanci.~'{, de 3-o~;• cí: ·con. ce 
. -_-. . »-· ... .,, .. 

por alteraciones ·en eLfl~jo;'comparada.con:1o·s famiÜares de CI 

con todos' los· ~tr()s t~~-~~ ',c!i'_f{: )' TI~ ~~· ~,;~~~~ifa, fe~~t~pic,a 
podía vári~r d~~d~.:ma,:f~~~~~~llE!s¿ leves;' cofuo ;.o~ta.bivalva, ·-has­

ta aquellas con •manifectacione_s. clínicas 'severa~;'· cÓmÓ;ventrículo 
··.- .• ''.,:,';.:-.·.; ' y~--- -

.:.: .. ,~·, ,. ~:'._.~};·· ·:,¡'·· ~¿_.'·t ; ::;_.~.-_ _,.:~ ·>. 
;_,:~ ; ',•. .. :···,y· '\·,~ ' 

,.~·":::·' . ~,:r -' 

Analiz~ndo la Tabla 8. vemos _qu~ 'ae :J:~~ ;;ei~.Ci./cciñ··familia-
res afectad~s, • ires C~aÍns. ·• 1s.6, · 1s_7 '.Y 1_74) f~eri~n, ·e~ ~e~te~~c~en­
tes al mismo mecanismo patogénico :'(si conside;~aci'Ó'~!.'a 'l~ ~()~ta bi­

ventriculada c~ino ~na CIV obÜgaaia~~~iada::~()ñ.~APJºy en tres: el 

tipo de ce es· discordante· (F~~i.~~~ii '20;;·,~2 y}i4~F',~''; :,:~¡; · 
En la familia :-2oi ._.el· ·p~d~~ :·túVo.~ a~rta_.biva1:\rá.,i'~cgñipo '·iÍ) :Y· 

. .<.,~ - ._' -:¡-'· .~' 

prolapso mitral; éSta última h~ sido:reportadá en frecl1énte aso-
,, i·,.·. ··. :-~·.. -

ciación con CIA (48). por lo qile podría C:orisiderar~~·camo''ánoma-

lía de flujo, también del n. sin, ~mbarg~; ~~;;;;;'{~~ é;~·:~~. ser de 
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etiología infecciosa o pertenecer a una mutación autosómica domi-

nante (5l.). 

Se encontró un caso' de síndrome de :Wolf-Parkinson~White, en 

el familiar del último, CI (T~bla s; Fam: i74) que tampoc? está 

clasificad? Pº:<: c1.;rk C43),.;E:si:e'sínciramé',¡júecie ser 8é.::undaiio a 

un defecto pár múerte ~~lul~~ C~;,:;i~o ~ri~) ,,' i, ~¡en' CJ.eti~'rse a un 
., ,.• ,' ' - .:· -. . . - ,.";.,'.> ' ~ ~.: ~'.e'' . : ·.o;\: - ., : • ': - '..' .• -.· 

defecto de la matriz extracelulai; Cgrupc:¡ ;rv); 'ya que el nodo si-

noauriculiir Y,el',AVcon s'u h~~ de'¡{i~ Ú~i:i~~do;; cirígenes; lapa­

red izquierda de1 seno venoso y e1 ':~ª~~~, .l\.v C43l . ;simismo, e1 
·.·:,'-\': 

síndrome, puede asociarse con, anomal~a: ~e , Ebstein y levotransposi-
. . ... ,, .. 

ción de grandes vasos (52)' 'y, se'tía:'en'ciont'rado un porcentaje ele-
. ~ ,_:' :- -: . -.... - :. ' ., -

vado de casos con alteración en' la' condu'cción cardiaca asociados 

con CIV (53). De cualquier form'á;' h¡¡y discordancia entre el fami­

liar afectado 
.. >/'.::·'.:. 

Así como en el grúp~/~~ CC ~~ic:as, _aquí encontramos qUe ,hay 
o:•""' ~:··~><},,._- .:.- :;.·~- .. 

asociación entre ca'r~iopa~ía;,i;P~,r'anoma,~ía de Úujo yotra_EÍ ce, 
causadas por un ~e~aiii:~Ítl~>di~i:i;\~o ~~ .;ú'1tro familias (2ó~ s2; 

,-:-;. -.-·- ;~:,~-;t-._ ;í .'·,' ~-:-.:.-:· .. ',;,. !· -~:'.._.::: 1<.; \;" -,.-;_--~-: -. 

::~-~:_,--:,_, ', ,· .':·:~2;·:~ '. ~ -.~):-,·? . :- . -- -· ~ - . 
. -:>. .,. •. ;;· },'.:/\·:~~;i« 

l.56 y 157). 

mencionó<anteri'oi:meni:e','la' discárdancia púede expli-

PreS~rib{~::_~~?~:·a¿~:-~~ecaili~~~:-.; .. :;~{~~~~:tCoS ~~~ ,·u~a ~isma 
~: º•-"· ,-,, .. ¡; •. ;: - • ,,-.~ d·,.-'._;y., .:-.:~'- - '"-. 

Como se 

carse por, la 

familia' por' d~fere~t,~; a:cc~~n}cr,o~oiógiij~ 'a;;:1;:;~; g:e-11éi(m.:itad;:;s en 

la embri~géneiiis F'p~r: c:~us,¡~ ariibienü.i~'~'., 60\í{~ i~ii él~i!imaaas de 

flujo, en alguno de i()~ ~~,e~tado;'. {' <' '' i'<" 
··\. :r>· 
·:.··.' 

,:'':.·_'.' ),'.,·.':- ::.:-,;: 
Cabe señalar , que del-, total de , ,42, CC: encontradas en este es-

tudio, tanto en casos índice co~~ e~; famiÚ:are~;, ~'~, ;~.~% perte-
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necen al Grupo ·II .de la clasificación de Clark (43), que corres­

ponde a mecanismos. de alt.;ra~ión de flujo. Por tanto se hace in­

dispen'sable una ill;estigación dirigida :¡.: evaluar .1i:is factores que 

regulan los canibios funcioll~i.es' del: flujo intracardiaco en la 
,;-" . . .. . . ' . .. ... .. .· . , ' - ,_ ' .. '~·-'·' . " .. 

etapa embioii~ria,' süs valo~es llo~a~es e' intervalos' de·.' confianza: ' 

así com,o, lo~ ~;~º~"~ ·~at~~~g¿~~ ·.;~ ].~~. ~Ji~~e~t::~; cc.1ara, en un 

futuro' que se arit~já no' muy lejánéi, ~poder' intervenir y prevenir 

el desarrollo d~·_ca;d1opatíás. c·o~~é~itas··~e :esta . ~~iología: · · · 
,,,,.._., -~.,~·-.. -~, ·.·:;~- \ ·_<· ·.: ~.> -:<,'( 

<:,_: ;-~'j) ::._:1-.:· -· 

con la· exi~~~h~i~'.de• ia• ~co~~rC!Üig~~fía fe~al; ·1a.i malforma­

ciones car~f~~~;·p~e?éíí :;~· dete~f;a;·~ tan t:i~~~~·~~conÍo desde 

c1¡_: y sie_nd~;1¡¡ '.?t#~~(f.;tal ,cardia-las 14 s~manás· de gesta,ci6n 
__ ,.,_ 

ca un a van~.;, •• ~e pue.'dé' :Vial ~mbrarse ya';} e;e; 'ila'é:e~'ciada o :V~~ 'más ' im-
. ,:-,,:: .'~.:_., "':) ;} ;~_,_;\''ú:..:····: '·J;<,.;- J _::,~-· ,'.,r -f;_' (¡--o~:,,.<'•~ 

portante er.E!nt~~~iffi,ientod-: los·prcicesos·,ae des~rro_lló y la re-

lación entrE! féi~' y iiinc::ión ~;¡/ ~~ c;.~Cii6'9éri'e~i~':,·; ' · 
•, L;. "!<·" ' "•¡ ~;" ~>':: 

Por. iíl timo,:· es • import<:'nte' enfant~zar' que,·r~~i'érÍtemé'nte el 
\~:· . '.,_::..:· ·-~<-i -, 

estudió arii~ei".ino~ecuiar d~ los mecanisnios:'éí.é 'desa~rollo embrio-

nario. en , ge~ei:ai; ~, ~.iraia~,º ~~ ~s~~~iCl.1 ; ; ~~J~~;'a~C>~h¡~~C>. nuevos 

conocimientos e;:; ei c~~;º ,~e. ii ~~~ét.iúfis~i; ·'~C~ciue\tadavia no 
"1'"" ·" ·c.\· 

se ha logrado entender del toc16' ei fen6;.¡eI1o de. ~~~ctiogÍfaesis, 

existiendo ~rand~s ,¡Il.ctglli~~s ~º~ 'resbl~er:y abdéndose'~'éáda ;:,ez 
_,.,_ ·- ,. ' ~;_-_. :-'- ~< 

más campos de i~vestig~Cióñ desde ~~.;h.;s puntos:;;~ vistá. 
::<"r <: • '":.'•: ,:: .. ~;;~: \'./' 

,·.·' '·.'.' . 
,,·/.,· .;,.,:;. ;---

Los hallazgos obten:idci~ en e~.ta investigad~;:; dan ÍrÍÍís con-

sistencia a 'd t7oaa. de l~· h~r~ndia m~l t.:üa.6fcíi:iCl.1.'~ara las car­

diopatías co~gé~ita.~. most;~ndÓ dé, una\nanera m~t 'objetiva la in-

teracción 'genoma/medio 'anll>:i~nt~. 
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CONCLUSIONES. 

1.- ·El haber encontrado concordancia entre el caso índice .CCI) y· 

el familiar af~ctado en diez de las familias con: é::c • úni~a apoya 
.· .. 

la hipótesis planteada. 
·1:: ~):._-' ·. '· .; .. ,- ~ ·.' 

2. - Los. seis • cas~s • di~~or~~~tes ño la':~¿~;~; pero: pueden,. perte-
. --·';:;, 

necer al 9r\lPº de ·mutaciones•. tempranas> ·é\/ ; ; •·· · ., 
~·,':~,. ~· ''. .. ,.,e ;';~.-,l::·e,.,_., ~-.,,~/ :"'._.~- '-.-º,;' •;."_,.',; 

-: ' ;_,:' '~:;: 
.::;._•- '~;- ,-;;;~.::.~·>-~·-- '.~- -~-, 

3. - Los 11aua.zg. ·º···ª .... en los' ~i: ~'¿~ ce mi~~~ ·.•.1.··.·~~.)ª.·.·.~.\1.:.·.ª. ·.~1.: .. ·~.6.·.f.l3s.i.·~ de 
,•·''c• .~::.': .';. <¡-,:_ •. ;·:,.- .• . 

que las mutaciones en: épocas .'.~inbriona'rias''temprárias ·.se•· traducen 
:-~: ·.·,•:.>'.J_•'. ,''.'·:,./(.<> ,C• ··\-~.·· \.';.•: •.-;~;-··-:'',-" 

en malformacioñe's• "':ardÚÍcas discordan'tés: Ém la familia> .... 

4. - Lá presenc~~.~~·;·c:)~~i;~~}%é:i::as::~:n.~lla
1

;¿~a 'famiüa,· 

las cuales SOil ~discor<'l~~~-~~/i,'~~r:::~í;'.~éi~ soi~~~~t'.e .'{~~oi~éran uno 
. " .___ ·t;., --~-:.-.1,,; ._::;~I:-<.\:\' "-·',:]_ t·-:-~~.,:·_'."'·-'. ... ;:5,~-~-=-,.~'i·,';: .. :'.i;·_:.üt·.:_:·.~;~ · . . ~: __ -- . . 

de los mecanismos .. morfogénicos;·,:sino •.que •·se·. asocian,•:fuertemente 

al mecanismó·· patog~~~.~·i;:1~.t~~~:~i~~i: .<-~i¡·,~(t.~~:ff P~,;'~~·:#i~j~; 
'"\ . <(· ;:,:J;;. ;_·.·:e , __ 'i:c./. ·; 

~.;:;:~· ::''.e> <.;: -~ '.'., ·._,_. , , ':{'.,~. ·: .·.~,, .. 
5. - El tipo de ·malfÓrmaciÓn•.congénita'i.cardiaca en una misma fami~ 

l ia con uri. ~6~~~~~~f ~i-~'~ '~j~~ii~~i .. i~'.~~~~is~J;; pueci~.-~é~er .un . es-

pectro variado y ainplfo'en c~antó al;'tamafio. o~se:Y:eridad del 'de-· . 
. , <:~-:·, "'-'·,- :¡:·;·'·'· ·;-,:;·.. -·¡':.:>r~-. ·> -::-... é /_¡'(;,-~ .:;-.\'.> .:.~~: :~·. !/" _-;·~,; .. 

fecto. ,. :...''r. ·-·n.· ... : .. _,.···:"-- .. · · .. Z\{ ,,;..:·~·· .,. 
. ~ . -:·. - . ; ;;~,~' ::'"':,, .. -, .. ;- '· "- .. :; 

,. - ;>< .-.,;, ._-::·;·: ·---·;, ... , ·:: ,.. 

6. - En las fa~n:ias ·~ri:.~:n~~ . i_,;: le;~i6ri 'de l.a ;;ádf~ )'.¿¡~j_' hij Ó ·· 

afectado son ciiS~ordaitt~s' es. diÜcii .d~,i~¡nd'~r ia. p~~¡~~i~ación 
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7.- Es necesario efectuar más estudios de familias con ce en los 

que la lesión· o. lesiones de lo~ familiares. puedail ser cÚisifica­

das acu~iosamente /co,nÚnuar · pei::f~c~ioi:Ía?ldo los· dif~rente~ gru-

y 

der intervenir para pre.yenir el· desarrollo. de ca"'.diopatías congé-

ni tas: 
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