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¢Cémo, por qué y cudndo se desarrollé morfoldgica-
mente el ventriculo derecho (VD)? ;Puede realmen-
te la ontogenia recapitular la filogenia? ;Existe una
comprension de la filogenia y ontogenia del corazon
enfocada hacia el VD que ayude a una comprension
mas fécil de la enfermedad cardiaca congénita? Se
vera que la respuesta a esta tltima pregunta es un
sonoro si. Verdaderamente, la totalidad del tema es
un cuento fascinante para todos los estudiantes se-
rios de biologia.

Primero, ;quién descubrid la evolucion? ;Fueron real-
mente Darwin y Wallace, como usualmente se dice?
(1) Es fascinante relatar que la respuesta pareciera
ser no. Desde los tiempos mas remotos en que ha
podido descubrirse, la evolucién fue en efecto des-
cubierta por (o antes de) Empédocles, un brillante

How, why, and when did the morphologically right ven-
tricle (RV) evolve? Does ontogeny really recapitule phy-
logeny? Does an understanding of the phylogeny and

_ontogeny of the heart —with a focus on the RV— help to

make congenital heart disease more readily comprehensible?

It will be seen that the answer to this last question isa
resounding yes. Indeed, this entire matter is a fascinat-
ing tale for all serious students of biology.

First, who discovered evolution? Was it really Dar-
win and Wallace, as is usually said? (1) Fascinating to
relate, the answer appears to be no. As far as we have been
able to discover, evolution was in fact discovered by (or
before) Empédocles, a brilliant pre-Socratic physicist who
lived from 495 to 435 BC in Acragas (now Agrigento) in
Sicily, which at that time was part of Magna Graecia
(Greater Greece).
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médico anterior a Sécrates, quien vivi6 desde los afios
495 al 435 antes de Cristo en Acragas (ahora Agri-
gento), en Sicilia, la cual en aquel tiempo era parte
de la Magna Grecia.

Empédocles descubrié no sélo la existencia de la
evolucién, sino también cémo trabaja: la ocurrencia
por casualidad de cambios favorables. (2)

El Homo sapiens sapiens, nuestro modesto nombre
para nosotros mismos (significa Hombre sabio sabio),
pertenece al filum chordata, el cual incluye todos los
animales con una notocorda (que en griego significa
cuerda dorsal). La notocorda marca el eje largo axial
del embri6n, indicando dénde se desarrollaran el
cerebro y las vértebras. Los cordados son sinénimos
de los vertebrados.

FILOGENIA

Desde el punto de vista filogenético nuestros
ancestros remotos fueron los peces antiguos del pe-
riodo Ordoviciano y del periodo Devoniano supe-
rior, 500 a 345 millones de afios atras. (3)

Enlos vertebrados el corazén comienza como una
parte especializada de los vasos sanguineos prima-
rios ventrales longitudinales, que bombean la san-
gre venosa desde el ductus de Cuvier y las venas he-
paticas hacia adelante y arriba, a través de las bran-
quias, en donde se realiza la oxigenacion.

Desde tan lejos como nuestros ancestros vertebra-
dos que “respiraban” en el agua, existia una circula-
cién dnica y no se necesitaba un ventriculo derecho.

De todas formas, en los periodos Carboniferos
tempranos, cerca de 325 millones de afios atrds, los
anfibios evolucionaron. Estos animales desarrollaron
pulmones y la posibilidad de respirar aire, pero atn
tenfan que reproducirse en el agua, como las ranas
contemporaneas.

Estos anfibios primitivos evolucionaron no sélo
hacia los anfibios modernos, sino ademads hacia ani-
males completamente terrestres que no necesitaron
reproducirse en el agua; éstos fueron los amniota —
todos los animales con saco amniético—. El saco
amni6tico rodea a un “mar interno” de liquido am-
nitico en el cual el embrién y por tltimo el feto na-
dan, como nuestros antecesores acudticos vertebra-
dos. Los amniota terrestres luego evolucionaron ha-
cia reptiles, pajaros (reptiles plumiferos) y mamife-
ros (reptiles peludos).

Los mamiferos evolucionaron durante el ahora
famoso periodo Jurasico (gracias a la pelicula Jurassic
Park), desde 180 millones de afios atrds, cuando los
reptiles, incluyendo el dinosaurio gigante, fueron los
sefiores de la Tierra.

Aunque los peces y los anfibios no tenfan ventri-
culo derecho, los reptiles superiores, los pajaros y los
mamiferos, si lo poseen.

La evolucién del VD desde el cono arterioso fue

Empédocles realized not only the existence of evolu-
tion, but how it works: the occurrence by chance of favor-
able changes. (2)

Homo sapiens sapiens —our modest name for our-
selves (meaning man wise wise)— belongs to the phy-
lum chordata, which includes all animals with a noto-
chord [Greek, meaning a back cord]. The notochord marks
the long axis of the embryo, indicating where the brain
and the vertebrate will develop. The chordates are syn-
onymous with the vertebrates.

PHYLOGENY

From the phylogenetic standpoint, our remote ances-
tors were the ancient fish of the Ordovician period and
the upper Devonian period, i.e., 500 million to 345 mil-
lion years ago. (3)

Fig. 1. Coraz6n abierto de un tiburén amarillo de 9 pies dela costa
de Florida (Estados Unidos). El corazén es un D-loop, arqueado
convexamente hacia la derecha. El ventriculo esté relleno con un
estrato esponjoso prominente (SSp). El bulbus cordis expone tres
columnas de valvas como bolsillos, las valvas bulbares (BVs). El
bulbus cordis y el ventriculo son demarcados superiormente por la
cresta bulboventricular (BVR). TA, tronco arterioso. (Reprodudi-
do bajo autorizacién de Van Praagh y colaboradores.) (13)

Fig. 1. Opened heart of 9 foot lemon shark from off the coast of Florida,
USA. The heart is a D-loop, bowing convexly to the right. The ventricle
is filled with a prominent stratum spongiosum (SSp). The bulbus cordis
displays three columns of pocket-like valves, the bulbar valves (BVs).
The bulbus cordis and the ventricle are demarcated superiorly by the
bulboventricular ridge (BVR). TA, truncus arteriosus. (Reproduced with
permission form Van Praagh et al.) (13)
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una de las méas importantes adaptaciones cardiovas-
culares de los vertebrados amni6ticos para respirar
aire. En los reptiles superiores, pijaros y mamiferos,
el VD es la bomba pulmonar, mientras el viejo ven-
triculo de nuestro filum, ahora el ventriculo morfol6-
gicamente izquierdo (VI), permanece como la bom-
ba corporal. Por lo tanto, la evolucién del VD fue
parte del desarrollo de una circulacién doble (pul-
monar y sistémica) en todos los vertebrados terres-
tres, mientras que en los vertebrados acuéticos y
semiacuaticos existe solamente una circulacién tini-
ca (la sistémica), la cual ademds suple los 6rganos de
la respiracién (branquias, pulmones y piel).

Pero ;por qué el VD es el ventriculo derecho? De-

Fig. 2. E1 VD con D-loop es diestro (A) y el VD
con L-loop es zurdo (B). La palma de la mano
se apoya sobre la superficie septal, el dorso es
adyacente a la pared libre del VD, el p_;_ll‘gar
pasa a través de la vélvula trictspide (TV) y
los dedos pasan a través del tracto de salida
del gran vaso. La tendendia diestra o zurda
hace posible realizar el diagnéstico del situs
de los ventriculos, sin importar cuin anormal
es su posicién espacial. TGA (S, D, L) denota
la transposicién de los grades vasos con el situs
solitus visceral y atrial, ventriculos con D-loop
y L-transposicién de los grandes vasos. En A
se observa el plano del septum ventricular
(VS), que estd aproximadamente horizontal y
forma un angulo de alrededor de 90 grados
en relacién con el septum auricular (AS). La
geometria septal esta representada vista des-
de las vélvulas AV (AVVs) hacia la izquierda
del lector y vista desde el frente (a la derecha
del lector). Ao, aorta; LA, auricula }j{z‘?uierda;
LPA, arteria pulmonar izquierda; MV, vilvu-
la mitral; TV, vélvula tricuspidea. A presenta
diagraméaticamente TGA (S, D, L) con ventri-
culos superoinferiores y relacién AV tipo
crisscross. B representa TGA (S, L, D) con ven-
triculos superoinferiores y relacién AV tipo
Crisscross. (lg:;roducido con la autorizacién de
Van Praagh y colaboradores.)

Fig. 2. The D-loop right ventricle (RV) is right-

handed (A),and the L-loop RV is left-handed (B).

The palm of the hand faces the septal surface, the

dorsum is adjacent to the r;’ﬁitt ventricular free wall,

the thumb goes through the tricuspid valve (TV)

and the fingers pass out the §reat arterial outflow

tract. Chirality (handedness) makes it possible to

readily diagnose the situs of the ventricles, nomatter

how abnormal their spatial positions may be. TGA

(S, D, L) denotes transposition of the great arteries

with the set of solitus viscera and atria, D-loop

ventricles,and L-transposition of the great arteries.

In A, note that the plane of the ventricular septum

(VS) is approximately horizontal and makes an

AS angle of about 90° relative to the atrial septum (AS).

The septal geometry is depicted as viewed from the

Q atripventricular valves (AV'Vs) to the reader’s left,

3 and as though viewed from the font (to the reader’s

right). Ao,aorta; LA, left atrium; LPA, left pulmonary

@ artery; LV, morphologically left ventricle; MPA, main

pulmonary artery; MV, mitral valve; TV, tricuspid

wmlve. A presents diagrammatically TGA (S, D, L)

with superoinferior ventricles and crisscross AV

relations. B depicts TGA (S, L, D) with superoinferior

ventricles and crisscross AV relations. (

with permission from Van Praagh et al.) (4)

FRONTAL

FRONTAL

In craniate vertebrates, the heart began as specialized
part of the primary longitudinal ventral blood vessel which
pumped venous blood from the ducts of Cuvier and he-
patic veins forward and upward through the gills, where
oxygenation took place.

As long as our vertebrate ancestors “breathed” water,
there was a single circulation and no need for an RV.

However, in the early Carboniferous period about 325
million years ago, amphibians evolved. These animals de-
veloped lungs and so could breathe air, but they still had
to breed, in the water, like modern frogs.

From these primitive amphibians evolved not only mod-
ern amphibians, but also fully terrestial animals that did
not need to breed in the water. These were the Amniota
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Fig. 3. A. Creciente cardiogénica. Embrion de Davis, Carnegie #5080, apareciendo el primer par de somitas, vista dorsal, el mesodermo
somatopléurico ha sido removido para exponer el mesodermo de la esplacnopleura desde el cual se formara el corazén. B. Reconstruccién del
embrién #5080, 1,5 mm de longitud, horizontes 8-9. El panel superior izquierdo muestra una vision ventral de la reconstruccién. El panel
inferior izquierdo muestra una visién dorsal de la reconstruccién, mostrada diagraméticamente en A. El panel superior derecho es una visién

lateral derecha y el panel inferior derecho muestra una visién lateral izquierda de la reconstruccién. (A es reproducida con la autorizacién de
Davis.) (8)

Fig. 3. A. Cardiogenic crescent Carnegie embryo of Davis #5080, first pair of somites appearing, dorsal view, the somatopleuric mesoderm having been
removed to expose the mesoderm of the splachnopleure from which the heart will form. B. Reconstruction of embryo #5080, 1.5 mm in length, horizon 8-9. Left
upper panel shows ventral view of reconstruction. Left lower panel shows dorsal view of reconstruction, shown diagrammatically in A. Right upper panel is

right lateral view and right lower panel shows left lateral view of reconstruction. (A is reproduced with permission from Davis.) (8)

bido a que la formacién de un D-loop (D-asa) ubica el
cono arterioso, desde el cual se desarrolla el seno del
VD a la derecha del ventriculo del asa bulboventri-
cular. El asa D ocurre porque el cono arterioso (bul-
bus cordis) se transforma en el ventriculo derecho de
la circulacién doble y porque el ventriculo del asa
bulboventricular se transforma en ventriculo izquier-
do. Los tiburones son peces cartilaginosos (chondri-
chthyses) y no peces modernos llenos de espinas
(osteichthyses) y el corazén de los tiburones es tipica-
mente un D-loop bulboventricular (Figura 1).

La formacion del D-loop es normal para nuestro
filum chordata. Por lo tanto, con la evolucién de una
circulacién doble el bulbus cordis o cono arterioso
normalmente se transforma en VD y el ventriculo lle-

—uall animals with an amniotic sac—. The amniotic sac
surround a “mare internum” (internal sea) of amniotic
fluid in which the embryo and later the fetus swims —
like our aquatic vertebrate ancestors—, The terrestial
Ampniota then evolved into reptiles, birds (feathered rep-
tiles), and mammals (furry reptiles).

Mammals evolved during the now famous Jurassic pe-
riod (thanks to the movie Jurassic Park) some 180 mil-
lion years ago, when reptiles —including the giant dino-
saurs— were the lords of the earth.

Although fish and amphibia do not have an RV, higher
reptiles, birds, and mamals do.

The evolution of the right ventricle from the conus ar-
teriosus was one of the most important cardiovascular
adaptations of the Amniote vertebrates to air-breathing.
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Fig. 4. El estadio del tubo recto del corazén, embri6n Carnegie #4216, Davies-Payne, 7 pares de somitas, 2,2 mm de longitud, horizonte 10. Diagramas

publicados en Davis. (8) Abreviaturas en el diagrama izquierdo, el cual demuestra el tubo recto del corazén intacto, sin la pared ve?tr'al removida: Ph.
memb, membrana faringea; Ao. Ar. 1 Lt,, primer arco artico izquierdo; Ao. Ar. 1 Rt, primer arco aértico derecho; Ao. bulb., bulbo aoruco,"Int. bulb. Sul.
Rt,, sulcus interbulbar derecho; Bulb. Cor,, bulbus cordis; Amn., amnio; Bulb. Vent. Sult. Rt., sulcus bulboventricular derecho; Vent., ventriculo; Atr. Rt.,
auricula derecha; Atr. Vent. Sul. Rt., sulcus auriculoventricular derecho; Mid. Card. P, plato cardiaco medial; Ant. Int. Port., intestino portal anterior;
Ent, enterio; Atr. Lt., auricula izquierda; Int. Bulb. Sul. Lt., sulcus bulbar interno izquierdo; Bulb. vent. Sul. Lt, sulcus bulboventricular izquierdo; P’ card.
cav, cavidad pericardica; P’ card wall, pared pericardica; Atr. vent. Sul. Lt., sulcus auriculoventricular iqu}ierdo. Diagrama a la derecha: ha sido
‘removida una superficie ventral del tubo recto del corazén para exponer el interior. Abreviaturas como las previas, excepto: Int. Vent. Anast,, anastomo-
sis interventricular; Atr. Rt, auricula derecha; Atr. Lt., auricula izquierda; Myoend. sp., espacio endomiocardico.

Fig.4. Straight heart tube stage, Carnegieembryo#4216, Davis-Payne, 7 pairs of somites, 2.2 mm in length, horizon 10. Diagrams published in Davis. (8) Abbreviations
in left diagram which shows the straight heart tube intact, without ventral wall removed: Ph. mem., pharyngeal membrane; Ao. Ar.1Lt.,aorticarch 1, left; Ao. Ar. 1 Rt,
aorticarch 1, right; Ao. bulb.,aortic bulbus; Int. bulb Sul Rt., interbulbar sulcus, right; Bulb Cor., bulbus cordis; Amn., ammion; Bulb. vent. Sul. Rt., bulbzroentnculfzr
sulcus, right; vent., ventricles; Atr. Rt., atrium, right; Atr. vent. Sul. Rt., atrioventricular sulcus, right; Mid. Card. Pl middle cardiac plate; Ant. Int. Port., anterior
intestinal portal; Ent., enteron; Atr. Lt., atrium, left; Int. Bulb. Sul. Lt., internal bulbar sulcus, left; Bulb. vent. Sul. Lt., bulboventricular sulcus, left; P'card. cav.,
pericardial cavity; P'card. wall, pericardial wall; Atr. vent. Sul. Lt., atrioventricular sulcus, left. Diagram to right has ventral surface of straight heart tube removed to
expose the interior. Abbreviations as previously, except: Int. vent. Anast., interventricular anastomosis; Atr. Rt., atrium, right; Atr. Lt., atrium, left; Myoend. sp.,

myoendocardial space.

ga a ser VI —como parte del situs solitus (patrén
usual) de las visceras. De todas formas, en los verte-
brados el situs inversus totalis ocurre ocasionalmente;
todas las visceras son imdgenes en espejo de las del
situs solitus. La formacién del L-loop bulboventricu-
lar ocurre. Esto ubica al ventriculo morfoldgicamen-
te derecho (bulbus cordis) a la izquierda del ventricu-
lo morfolégicamente izquierdo (el ventriculo del L-
loop bulboventricular). En el D-loop ventricular el VD
es diestro (Figura 2A), mientras que en L-loop ventri-
cular el VD es zurdo (Figura 2B). El D-loop ventricu-
lar en el situs solitus y el L-loop ventricular en el situs
inversus totalis son estereoisémeros. Es atin descono-
cido por qué en los vertebrados el situs solitus y el D-
loopbulboventricular son mucho més frecuentes que
el situs inversus y el L-loop bulboventricular, aunque

In higher reptiles, birds,and mammals, the RV is the lung
pump, while the ancient ventricle of our phylum —now
the morphologically left ventricle (LV) remains the body
pump. Thus, the evolution of the RV was part of the de-
velopment of a double circulation —pulmonary and sys-
temic— in fully terrestial vertebrates, whereas in aquatic
and semiaquatic vertebrates there is only a single circu-
lation —the systemic—, which also supplies the organs
of respiration (gills, lungs, skin).

But why is the RV the right ventricle? Because D-
loop formation places the conus arteriosus, from which
the RV sinus develops, to the right of the ventricle of the
bulboventricular loop. D-looping is why the conus arte-
riosus (bulbus cordis) becomes the right ventricle of the
double circulation and why the ventricle of the bulboven-
tricular D-loop becomes the left ventricle. Sharks are
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Fig. 5 A, B, C (pag. 422) y D (pag. 423, arriba). D-
loop completado, embrién humano Carnegie #470
de Davis, 16 pares de somitas, horizonte 11, 3,3 mm
de longitud. A. Dibujo de la izquierda demuestra
una visién frontal de un D-loop completo desde el
lado externo. El dibujo derecho demuestra la mis-
ma cosa pero con la pared anterior del miocardio
del asa bulboventricular, removida lo suficiente
para poder verse el interior. Abreviaturas, comen-
zando con el diagrama de la izquierda como fue
hecho previamente, excepto: Mand. bar. Rt., man-
dibula derecha; Mand. bar. Lt., mandibula izquierda;
Sin. ven., seno venoso; Umb. V. Rt., vena umbilical
derecha; Vit. V. Rt., vena vitelina derecha; sept. Trans.,
septum transverso; Vit. V. Lt., vena vitelina izquier-
da; Umb. V. Lt., vena umbilical izquierda; Atr. vent.
Sul. Lt., sulcus auriculoventricular izquierdo; Atr.
Vent. Sul. Rt., sulcus auriculoventricular derecho;
Atr. canal, canal auricular. B. Reconstrucciones ba-
sadas en los diagramas en A. Panel superior izquier-
do, visién ventral, remocién de la pared miocardi-
ca anterior lo suficiente para poder visualizar el in-
terior. Panel superior derecho: visién lateral dere-
cha de la reconstruccién. Panel inferior izquierdo:
visién dorsal. Panel inferior derecho: visién lateral
izquierda. C. Reconstruccién de la luz. Panel supe-
rior izquierdo, vista ventral. Panel superior derecho,
vista lateral derecha. Panel inferior izquierdo, vista
dorsal. Panel inferior derecho, vista lateral izquier-
da. La zona trabecular de los ventriculos y el bul-
bus cordis, de los cuales se desarrollaran el seno del
VI y el seno del VD, respectivamente, estan pinta-
dos oscuros. El 4rea ligeramente coloreada entre las
zonas trabeculares del ventriculo y del bulbus cor-
dis, pintadas oscuras, indica dénde se desarrollara
el septum interventricular. D. Diagramas de vision
dorsal del corazén, dibujo del lado izquierdo con
la pared auricular intacta; y dibujo del lado dere-
cho con las paredes dorsales de las auriculas dere-
cha e izquierda removidas lo suficiente para ver el
interior. Abreviaturas como las previas, excepto: Ao.
Bulb., bulbo aértico. (Diagrama reproducido con la
autorizacion de Davis.) (8) Fotografias de la recons-
truccién no publicadas previamente.

Fig. 5. D-loop completed, Carnegie human embryo #470
of Davis, 16 pairs of somites, horizon 11, 3.3 mm in
length. A. Left drawing shows frontal view of completed
D-loop from the outside. The right drawing shows the
same thing but with the anterior wall of the myocardium
of the bulboventricular loop removed so that one can see
inside. Abbreviations, starting with the left diagram:
same as previously, except: Mand. bar Rt., mandibular
bar, right; Mand. bar Lt., mandibular bar, left; Sin. Ven.,
sinus venosus; Umb. V. Rt., umbilical vein, right; Vit.
V. Rt., vitelline vein, right; Sept. Trans., septum
transversum; Vit. V. Lt., vitelline vein, left; Umb. V. Lt.,
umbilical vein, left; Atr. vent. Sul. Lt., atrioventricular
sulcus, left; Atr. vent. Sul. Rt., atrioventricular sulcus,
right; Atr. canal, atrial canal; B. Reconstructions on
which diagrams in A were based. Left upper panel,
ventral view, anterior myocardial wall removed so that
one can see inside. Right upper panel, right lateral view
of reconstruction. Left lower panel, dorsal view. Right
lower panel, left lateral view. C. Reconstruction of lun'wn.
Left upper panel, ventral view. Right upper panel, right
lateral view. Left lower panel, dorsal view. Right lower

(continiia en pag. siguiente)
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(viene de pdg. anterior)

panel, left lateral view. The trabecular zones of the ventricle
and of the bulbus cordis from which the LV sinus and the
RV sinus will develop, respectively, are painted dark. The
light-colored area between the dark painted trabecular zones
of the ventricle and of the bulbus cordis indicates where
the interventricular septum will develop. D. Diagrams of
dorsal view of the heart, left-sided drawing with atrial wall
intact, and right-sided drawing with dorsal walls of right
and left atria removed so that one can see inside.
Abbreviations as previously, except: Ao. Bulb., aortic bul-
bus. (Diagrams reproduced with permission from Davis.) (8)
Photographs of reconstructions not published previously.

la raz6n sea muy probablemente genética. (5)

Asi, en humanos, el VD esta situado generalmen-
te en el lado derecho, pero puede estar localizado
superior en relacién al VI, como en los ventriculos
superoinferiores (6) y puede estar del lado izquier-
do, como en el situs inversus totalis. (7) Asi, el VD
humano tiene una anatomia morfologica especifica
(ver abajo), pero no esta siempre situado del lado
derecho.

ONTOGENIA

Desde el punto de vista ontogenético, la creciente
cardiogénica del mesodermo precardiaco se desarro-
lla en el embrién humano entre los dias 16 y 20 si-
guientes a la ovulacién, en los horizontes de Streeter
8y 9, en el estadio de primer par de somitas, cuando
el embridn tiene 1,5 mm de longitud, como en el
embrién de Davis (8) Carnegie #5080 (Figura 3).

El estadio de tubo recto o de pre-loop ocurre du-

i i ~
T

ancient cartilaginous fish (Chondrichthyses), not mod-
ern bony fish (Osteichthyses) , and shark hearts are typi-
cal bulboventricular D-loops (Figure 1).

D-loop formation is normal for our phylum chordata.
Hence, with the evolution of a double circulation, the
bulbus cordis or conus arteriosus normally becomes the
RV and the ventricle becomes the LV —as part of situs
solitus (usual pattern) of the viscera—. However, occa-
sionally in vertebrates, situs inversus totalis occurs, all
of the viscera being mirror images of those in situs solitus.
Bulboventricular L-loop formation occurs. This places
the morphologically right ventricle (bulbus cordis) to
the left of the morphologically left ventricle (the ven-
tricle of the bulboventricular L-loop). In D-loop ven-
tricles, the RV is right-handed (Figure 2A), whereas
in L-loop ventricles, the RV is left-handed (Figure 2B).
D-loop ventricles in situs solitus and L-loop ventricles
in situs inversus totalis are stereoisomers. Why situs
solitus and bulboventricular D-loops are vastly more

Fig. 6. Comenzando con la formaci6n del seno
del VI y del VD, reconstruccién dela luz del
embrién Carnegie #836, 4 mm de longitud,
30 pares de somitas, horizonte 13, 26 a 28 dias
de edad. Panel superior izquierdo, visién
ventral. Panel inferior izquierdo, visién dor-
sal. Panel superior derecho, visién lateral de-
recha. Panel inferior derecho, visién lateral
izquierda.

Fig. 6. Beginning of LV sinus and RV sinus
formation, reconstruction of lumen of Carnegie
embryo#836, 4 mm in length, 30 pairs of somites,
horizon 13, 26 t0 28 days of age. Left upper panel,
ventral view. Left lower panel, dorsal view. Right
upper panel, right lateral view. Right lower pa-
nel, left lateral view.



424

REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGIA, SEPTIEMBRE-OCTUBRE 1995, VOL

.63, N2 5

rante los dias 20-22 (horizonte 10), como en el em-
brion de Davis Carnegie #4216, que tiene 7 pares de
somitas y es de 2,2 mm (Figura 4). La formacién del
D-loop y probablemente del latido cardiaco (basados
en nuestros estudios sobre embrion de pollo) tam-
bién comienza en el horizonte 10.

La formacién del D-loop se completa normalmen-
te en el embrién humano entre los dias 22-24 (hori-
zonte 11), como en el embrién de Davis Carnegie
#470, el cual tiene 16 pares de somitas y mide 3,3

Fig. 7. Reconstruccién de la luz del embrién
Carnegie #3385, 8,3 mm de longitud, horizon-
te 15,30 a 32 dias de edad. Panel superior iz-
quierdo, visién ventral. Panel inferior izquier-
do, visién dorsal. Panel superior derecho, vi-
sién lateral derecha. Panel inferior derecho,
vision lateral izquierda.

Fig.7. Reconstruction of lumen, Carnegie embryo
#3385, 8.3 mm in length, horizon 15, 30 to 32
days of age. Left upper panel, ventral view. Left
lower panel, dorsal view. Right upper panel, right
lateral view. Right lower panel, left lateral view.

frequent than situs inversus and bulboventricular L-
loops in vertebrates is presently unknown, although the rea-
son is very probably genetic. (5) _

Thus in man, the RV is usually right-sided, but can be
located superiorly relative to the LV, as in superoinferior
ventricles, (6) and can be left-sided, as in situs inversus
totalis. (7) Thus, the human RV has specific morphologic
anatomic features (please see below), but it is not always
right-sided.

Fig. 8. Ostium primum casi cerrado. Embrién
Carnegie #6510, reconstruccién, con remo-
cién dela pared libre de las auriculas izquier-
da y derecha. El embrién tiene 10,1 mm de
longitud, horizonte 16, 32 a 34 dias de vida.
Panel superior izquierdo, visién ventral. Pa-
nel inferior izquierdo, visién dorsal. Panel
superior derecho, visi6én lateral derecha, mi-
rando el interior de la auricula derecha. Pa-
nel inferior derecho, visién lateralizquierda,
mirando el interior de la auricula izquierda
y mostrando el ostium primum casi cerrado.

Fig. 8. Ostium primum nearly closed. Carnegie
embryo #6510, reconstruction, with removal of
right and left atrial free walls. The embryo is 10.1
mm in length, horizon 16, 32 to 34 days of age.
Left upper panel, ventral view. Left lower panel,
dorsal view. Right upper panel, right lateral view,
looking into right atrium. Right lower panel, left
lateral view, looking into left atrium and showing
the almost closed ostium primum.
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mm de longitud (Figura 5). Una reconstruccién del
corazdn humano —como un angiocardiograma per-
fecto (Figura 5C)— revela que las zonas trabeculares
delos futuros senos del VI y VD estdn presentes, pero
la evaginacion no ha ocurrido todavia. Existe una
circulacién tnica en serie, reminiscente de la circula-
cién de los peces: de auricula derecha a auricula iz-
quierda, hacia el futuro VI, el futuro VD y las futuras
grandes arterias (Figura 5).

Es notable que el bulbus cordis (futuro seno del VD)
se ubica a la derecha y posterior al futuro seno del VI
(Figura 5C). El futuro seno del VD se ubica ademas
hacia la derecha del apéndice auricular derecho; ocu-
rre la yuxtaposicién izquierda de los apéndices auri-
culares. El dpex ventricular en desarrollo apunta ha-
cia la derecha; ocurre dextrocardia. La circulacidn se
parece a las de la atresia tricuspidea (Figura 5D), y la
doble entrada o entrada comtin del VI (Figura 5C).
Las grandes arterias en desarrollo estdn por encima
del futuro seno del VD; y potencialmente ocurre una
doble salida del VD.

Desde los dias 26 a 28 (horizonte 13) la porcién
sinusal del VD comienza a evaginarse desde la cur-
vatura mayor del bulbus cordis proximal, como en el
embrion Carnegie #836, el cual tiene 30 pares de so-
mitas y mide 4 mm de longitud (Figura 6). Nétese
que el seno del VI, que esta evagindndose desde la

Fig. 9. Reconstruccion de la luz del embrién
Carnegie #6520, 14,2 mm de longitud, hori-
zonte 18, 36 a 38 dias de edad. Panel superior
izquierdo, visién ventral. Panel inferior iz-
quierdo, visién dorsal. Panel superior dere-
cho, visién lateral derecha. Panel inferior de-
recho, visién lateral izquierda.

Fig. 9. Reconstruction of lumen of Carnegie
embryo #6520, 14.2 mm in length, horizon 18,
36 to 38 days of age. Left upper panel, ventral view.
Left lower panel, dorsal view. Right upper panel,
right lateral view. Right lower panel, left lateral
view.

ONTOGENY

From the ontogenetic standpoint, the cardiogenic
crescent of precardiac mesoderm develops in the human
embryo between 16 and 20 days of age following ovula-
tion in Streeter’s horizon 8 and 9, at the first pair of
somites stage, when the embryo is 1.5 mm in length, as in
Davis’s (8) Carnegie embryo #5080 (Figure 3).

The straight tube stage or pre-loop stage is reached
by 20-22 days of age (horizon 10), as in Davis’s Carnegie
embryo #4216 that has 7 pairs of somites and is 2.2 mm
long (Figure 4). D-loop formation and probably the heart
beat (based on our chick embryo studies) also begin in
horizon 10.

D-loop formation is normally complete in the hu-
man embryo between 22 to 24 days (horizon 11), as in
Davis’s Carnegie embryo #470 which has 16 pairs of
somites and is 3.3 mm long (Figure 5). A reconstruction
of the human —like a perfect angiocardiogram (Figure
5C)— reveals that the trabecular zones of the future LV
and RV sinuses are present, but that no outpouching or
evagination has occurred as yet. There is a single in-se-
ries circulation, reminiscent of the circulation of the fish:
right atrium (RA), to left atrium (LA), to future LV, to
future RV, to future great arteries (Figure 5).

1t is noteworthy that the bulbus cordis (future RV si-
nus) lies to the right of, and posterior to the future LV
sinus (Figure 5C). The future RV sinus also lies to the
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curvatura mayor del ventriculo del D-loop bulboven-
tricular, se desarrolla més rapidamente que el seno
del VD. El seno del VD no solamente es mas peque-
1o sino también mds posterior que el seno del V1. El
apéndice auricular derecho estd comenzando a pro-
truir hacia la derecha de los tractos de salida de las
grandes arterias; la yuxtaposicién izquierda de los
apéndices auriculares estdn en proceso de desapare-
cer o “curandose”, puesto que el apéndice de la AD
protruye hacia la derecha de las grandes arterias.

Entre los dias 30 y 32 (horizonte 15) ha ocurrido
mayor evaginacién de los senos ventriculares, como
en el embridn Carnegie #3385, el cual es de 8,3 mm
de longitud (Figura 7). Aunque el seno del VD es to-
davia mads pequefio que el seno del VI, el crecimien-
to del seno del VD estd ganando al del VI.

Los ventriculos se han movido horizontalmente
hacia la izquierda y por lo tanto el septum ventricu-
lar en desarrollo ocupa un plano aproximadamente
sagital; en consecuencia existe mesocardia.

La yuxtaposicion izquierda de los apéndices auri-
culares ha desaparecido completamente porque la
AD ahora yace enteramente hacia la derecha de las
grandes arterias.

Entre los dias 32 al 34 (horizonte 16) el ostium
primum esta casi cerrado por el crecimiento de los
cojinetes endocérdicos del canal auriculoventricular,
como en el embridn Carnegie #6510, el cual mide 10,1
mm de largo (Figura 8). El ostium primum normalmen-
te estd completamente cerrado entre los dias 34 y 36

Fig. 10. VD morfolégicamente normal (RV).
CS, septum conal o crista supraventricular;
PA, arteria pulmonar; PB, banda parietal; SB,
banda septal; VS, septum ventricular. (Repro-
ducida con la autorizacién de Van Praagh y
colaboradores.)

Fig. 10. Normal morphologically right ventricle
(RV). CS, conal septum or crista supraventricu-
laris; PA, pulmonary artery; PB, parietal band;
SB, septal band; VS, ventricular septum.
(Reproduced with permission from Van Praagh
etal.)(7)

right of the right atrial appendage; i.e., left juxtaposition
of the atrial appendages is present. The developing ven-
tricular apex points to the right; i.e., dextrocardia is
present. The circulation resembles that in tricuspid atresia
(Figure 5D) and in double-inlet or common-inlet LV (Fig-
ure 5C). Both developing great arteries are above the fu-
ture RV sinus; i.e., double-outlet RV is potentially present.

By 26 to 28 days of age (horizon 13), the RV sinus is
beginning to pouch out from the greater curvature of the
proximal bulbus cordis, as in Carnegie embryo #836 which
has 30 pairs of somites and is 4 mm long (Figure 6). Note
that the LV sinus that is outpouching from the greater.
curvature of the ventricle of the bulboventricular D-loop
is developing faster than is the RV sinus. The RV sinus is
not only smaller than the LV sinus, but also the RV sinus
is still posterior to the LV sinus. The right atrial append-
age is starting to bulbe to the right of the great arterial
outflow tracts; i.e., left juxtaposition of the atrial append-
ages is in the process of disappearing or being “cured”, as
the right atrial appendage protrudes to the right of the
great arteries.

By 30 to 32 days of age (horizon 15), considerably more
evagination or outpouching of the ventricular sinuses has
occurred, as in Carnegie embryo #3385 which is 8.3 mm
in length (Figure 7). Although the RV sinus is still smaller
than the LV sinus, the growth of the RV sinus is catching
up to that of the LV. The ventricles have swung horizon-
tally leftward so that the developing ventricular septum
occupies an approximately sagittal plane; i.e., mesocardia
is now present. Left juxtaposition of the atrial append-
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(horizonte 17). La valvula tricuspide se estd ahora
abriendo hacia el VD, el que esté casi tan grande como
el VI (Figura 8), y la mesocardia atin esta presente.

Entre los dias 38 y 40 el dpex ventricular normal-
mente apunta hacia la izquierda; la levocardia ha sido
lograda, como en el embrién Carnegie #6520, el cual
es de 14,2 mm de longitud (Figura 9). El seno del VD
estd ahora tan grande como el del VI. La morfogénesis
cardiaca estd ahora completa, a excepci6n del fora-
men interventricular (defecto septal ventricular), que
atin permanece abierto.

El foramen interventricular normalmente se cie-
rra por su extremo més derecho, adyacente a la val-
vula triciispide, entre los dias 38 y 45. De todas for-
mas, el foramen interventricular puede permanecer
abierto hasta después del nacimiento, explicando los
casos denominados cierre espontdneo del defecto
septal ventricular.

El septum membranoso es tejido del cojinete en-
docérdico superior que esta intimamente relaciona-
do con la vélvula tricuspide —entre las valvas ante-
rior y septal.

Asi como fuera afirmado por Ernst Haeckel, de
Jena (1834-1919), en su famosa ley de biogenética, la
historia del desarrollo del individuo (ontogenia) tien-
de verdaderamente a recapitular la historia del de-
sarrollo de nuestro filum chordata (filogenia). El cora-
z6n del embrién humano comienza como una circu-
lacién tinica en serie similar a la de los peces (Figu-
ras 1, 5 y 6) y termina con la circulacién doble, en
paralelo, de los mamiferos (Figuras 7,8 y 9).

Asi, en aproximadamente 25 dias de la historia del
desarrollo del corazén humano —desde el dia 20,
cuando el tubo recto del corazdn estd formandose,
hasta el dia 45, cuando el foramen interventricular
se estd cerrando— verdaderamente se recapitularon
los 500 millones de afios de la historia cardiovascu-
lar de nuestro filum. Los genes, con sus muchas mu-
taciones favorables, tienen una memoria asombro-
samente larga y segura.

ANATOMIA

En la Figura 10 vemos el ventriculo derecho hu-
mano normal. ;Tenemos el ingenio para entender
este silencioso testimonio de por lo menos 180 mi-
llones de afios de evolucién? jCoraje! Nosotros lo in-
tentaremos.

La anatomia, la embriologia y la anatomia com-
parativa (3, 9, 10) pueden aclarar que el VD tiene
cuatro diferentes componentes anatémicos y del de-
sarrollo (Figura 11A). El canal auriculoventricular
(AV), (2) el seno del VD, (3) el cono proximal que
consta de las bandas septal y moderadora y la pared
libre relacionada con ellas y (4) el cono distal o parte
subsemilunar, que consta del septum conal distal (in-
fundibular) y la banda parietal (que se extiende so-

Fig. 11. A. Las cuatro partes principales del morfolégicamente VD:
componente 1, septumn del canal AV; componente 2, seno del VD;
componente 3, banda septal; y componente 4, septum conal distal
o banda parietal. Tracto de entrada del VD: componentes 1 + 2.
Tracto de salida del VD: componentes 3 + 4. B. Las cuatro partes
principales del morfolégicamente VI: componente 1, septum del
canal auriculoventricular; componente 2, seno del VI con superfi-
cie septal finamente trabeculada; componente 3, porcién de la mi-
tad superior de la superficie izquierda del septum ventricular, lisa
ono trabeculada; y componente 4, septum conal distal. (Reproduci-
do con autorizacién de Van Praagh y colaboradores.) (14)

Fig. 11. A. Four main parts of morphologically right ventricle: component 1,
septum of atrioventricular canal; component 2, right ventricular sinus;
component 3, septal band; and component 4, distal conal septum or parietal
band. Right ventricular inlet equals 1 + 2. Right ventricular outlet equals 3 +
4. B. Four main components of morphologically left ventricle: component 1,
septumof atrioventricular canal; component 2, left ventricular sinus with finely
trabeculated septal surface; component 3, upper middle portion of left ventricu-
lar septal surface, smooth or nontrabeculated; and component 4, distal conal
septum. (Reproduced with permission from Van Praagh et al.) (14)



428

REVISTA ARGENTINA DE CARDIOLOGIA, SEPTIEMBRE-OCTUBRE 1995, VOL. 63, Ne 5

Fig. 12. VD de doble cimara. A. Abierta la auricula izquierda, vélvula tricuspidea y seno del VD. Una pequefia sonda atraviesa un defecto
del septum membranoso ventricular. B. Cimara de salida infundibular, formada por banda parietal, banda septal y banda moderadora.
Muestra el ostium infundibuli proximal, marcadamente estendtico, desde el seno del VD (en A) hadia el infundibulo o cono arterioso (visto
aquf), y més arriba la vélvula pulmonar normalmente relacionada (ntimero de autopsia: A61-256).

Fig. 12. Double-chambered right ventricle. A. Opened right atrium, tricuspid valve, and right ventricular sinus. A small probe is placed through a
membranous ventricular septal defect. B. Infundibular outlet chamber, consisting of parietal band, septal band, and moderator band. Note the markedly
stenotic proximal os infundibuli leading from the right ventricular sinus (in A) into the infundibulum or conus arteriosus seen here, leading up to the

normally related pulmonary valve (A61-256, autopsy number).

bre la pared libre y sobre la relacionada pared libre
conal subsemilunar).

La entrada al VD esta formada por los compo-
nentes (1) y (2), mientras que la salida del VD estd
formada por los componentes (3) y (4) (Figura 11A).

El canal AV 0 unién, componente (1) (Figura 11A),
conecta, separay aisla eléctricamente la AD y el seno
del VD (excepto a nivel AV o del haz de His).

El tejido fibroso del canal AV normalmente con-
tribuye a la valvula tricuspidea (VT), la cual debe pre-
venir la regurgitacién tricuspidea. El tejido fibroso
del canal AV ademas contribuye al septum del canal
AV, el cual esta ausente en el canal AV comin com-
pleto. El septum membranoso ademads estd intima-
mente relacionado con el tejido fibroso dela VT.

Por lo tanto, el tejido fibroso AV juega un papel
muy importante en la septacién (de los ventriculos,
auriculas y valvulas AV). Resumiendo, las funciones
del tejido fibroso del canal AV son: 1) conexién AD-
VD; 2) separacién AD-VD (la AD y el VD normal-
mente no se conectan misculo a misculo, excepto a
nivel del haz de His); 3) aislamiento eléctrico entre
AD y VD; 4) prevencion de la regurgitacion AV, y 5)
tabicamiento (septacién) (auriculas, ventriculos y val-
vulas AV).

El seno del VD (componente 2, Figura 11A) es la
bomba pulmonar; ésta es la sine qua non del VD. El
seno del VD es el cuerpo groseramente trabeculado
del VD, que se encuentra debajo del anillo del miis-
culo bulbar o conal formado por las bandas septal,
moderadoray parietal. El seno del VD es mucho més

ages has completely disappeared because the right atrium
now lies entirely to the right of the great arteries.

By 32 to 34 days of age (horizon 16), ostium primum
has almost been closed by the growth of the endocardial
cushions of the atrioventricular canal, as in Carnegie em-
bryo #6510 which is 10.1 mm in length (Figure 8). Os-
tium pritnum normally is completely closed between 34
and 36 days of age (horizon 17). The tricuspid valve is
now opening into the RV, the RV is almost as large as the
LV (Figure 8), and mesocardia is still present.

By 38 to 40 days of age, the ventricular apex normally
points leftward; i.e., levocardia has been achieved, as in
Carnegie embryo #6520, which is 14.2 mm in length (Fig-
ure 9). The RV sinus is now as large as the LV sinus.
Cardiac morphogenesis is now largely complete, except
that the interventricular foramen (the ventricular septal
defect) is still open. The interventricular foramen nor-
mally is closed at its rightmost end, adjacent to the tri-
cuspid valve, between days 38 to 45. However, the inter-
ventricular foramen can remain patent until after birth,
accounting for cases of so-called “spontaneous closure”
of ventricular septal defect. The membranous septum is
superior endocardial cushion tissue that is intimately re-
lated to the tricuspid valve —between the anterior and
septal leaflets.

So, just as was stated by Ernst Haeckel, of Jena (1834-
1919), in his famous biogenetic law, the developmental
history of the individual (ontogeny) does indeed tend to
recapitulate the developmental history of our phylum
chordata (phylogeny). The heart of the human embryo be-
gins as a single in-series circulation similar to that of a
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pequeiio que lo que usualmente se aprecia, un he-
cho que es relevante para las operaciones de switch
(intercambio) auricular para la transposicién comple-
ta de los grandes vasos (TGA) (procedimientos de
Senning o Mustard), en las cuales el seno del VD es
la bomba sistémica.

El VD con doble cdmara o las bandas muscula-
res andmalas del VD son probablemente los mode-
los naturales mejores que muestran claramente la dis-
tincién entre el seno del VD y el infundibulo del VD
o cono arterioso (Figura 12). El seno del VD es la ca-
mara proximal o inferior (Figura 12A). El infundibu-
lo 0 cono del VD es la cdmara superior, distal a las
bandas musculares anémalas (Figura 12B). El cono
es mucho mds grande que lo que generalmente es
apreciado. En el VD con doble camara, la cimara in-
ferior, que estd anterior a la obstruccién de las ban-
das septal y moderadora, es la que Maurice Lev de-
nomino receso apical infundibular. E1 VD de doble
camara (Figura 12) fue denominado estenosis del
ostium infundibuli proximal por Maude Abbott. En
otras palabras, Abbott (y Lev) consideraron a esta es-
tenosis en el medio del VD (Figura 12B) como una
estenosis del ostium proximal entre el seno del VD
(Figura 12A) y el infundibulo (Figura 12B). En con-
traste, en la tetralogia de Fallot la estenosis estd en
el ostium infundibuli distal.

El VD de doble cimara es una anomalia de las
bandas moderadora y septal, frecuentemente deno-
minada insercién alta de la banda moderadora des-
de la banda septal; mientras que la tetralogia de Fa-
llot es una anomalia de la banda parietal y de la pa-
red libre relacionada.

Asi, el VD de doble cdmara es una malformacién
de la parte proximal del cono, mientras que la
tetralogia de Fallot es una anomalia de la parte distal
del cono.

Este conocimiento de lo que es realmente el seno
del VD (Figura 12A) (componentes 1y 2 de la Figura
11A), versus 1o que es realmente el cono (Figura 12B)
(componentes 3 y 4 de la Figura 11A), es la llave para
comprender muchas de las diferentes formas de en-
fermedad cardiaca congénita.

Se acepta generalmente que el cono arterioso (com-
ponentes 3 y 4, Figura 11) estd incorporado al VD, fu-
sionado con el seno del VD (componente 2, Figura 11).

Por lo tanto, el VD definitivo es una estructura
compuesta. Cada uno de los cuatro componentes estd
sujeto a malformaciones caracteristicas. En contras-
te, el VI es una estructura mucho maés simple, en el
sentido de que el cono arterioso normalmente es in-
corporado al VI sélo en un grado menor (Figura 11B).
El VD definitivo es aproximadamente mitad seno
(tracto de entrada) y mitad cono (tracto de salida)
(Figura 11A), mientras que el VI definitivo es casi todo
seno (Figura 11B), con un muy pequefio cono

fish (Figures 1, 5 and 6), and ends with the double in-
parallel circulations of mammals (Figures 7, 8 and 9). So,
the approximately 25 day history of human cardiac de-
velopment —from day 20, when the straight heart tube is
forming, to day 45, when the interventricular foramen is
closing— does indeed recapitulate the 500-million-year
cardiovascular history of our phylum. The genes, with
their many favorable mutations, have an amazingly long
and accurate memory.

ANATOMY

Here is the normal human right ventricle (Figure 10).
Do we have the wit to understand this silent testimony to, at
least, 180 million years of evolution? Courage! Let us try.

Anatomy, embryology, and comparative anatomy, (3,
9, 10) make it clear that the right ventricle has four dif-
ferent anatomic and developmental components
(Figure 11A): (1) the atrioventricular (AV) canal or junc-
tion; (2) the RV sinus; (3) the proximal conus, i.e., the
septal and moderator bands and their related free wall;
and (4) the distal or subsemilunar part of the conus that
consists of the distal conal (infundibular) septum and the
parietal band , that extends on to the parietal or free wall,
and the related subsemilunar conal free wall.

The RV inlet consists of componentes (1) and (2), while
the RV outlet consists of components (3) and (4) (Figure 11A).

The AV canal or juntion, component (1) (Figure
11A), connects, separates, and electrically insulates the
RA and the RV sinus (except at the AV or His bundle).

The AV canal fibrous tissue normally contributes to
the tricuspid valve (TV), which should prevent tricuspid
regurgitation. The AV canal fibrous tissue also contrib-
utes to the septum of the AV canal, which is absent in
complete common AV canal. The membranous septum also is
intimately related to the fibrous tissue of the tricuspid valve.

Hence, the AV canal fibrous tissue plays a very im-
portant role in septation (of the ventricles, atria, and AV
valves). To summarize, the functions of the AV canal fi-
brous tissueare: (1) RA-RV connection; (2) RA-RV sepa-
ration —the RA and the RV normally do not connect
muscle-to-muscle except at the His bundle—; (3) RA-RV
electrical insulation; (4) the prevention of RV-RA regur-
gitation; and (5) septation (atria, ventricles, AV valves).

The RV sinus (component 2, Figure 11A) is the lung
pump; it is the sine qua non of the RV. The RV sinus is
the coarsely trabeculated body of the RV that lies beneath
the ring of conal or bulbar muscle formed by the septal
band, moderator band, and parietal band. The RV sinus
is much smaller than is usually appreciated , a fact which
is relevant to the atrial switch operations for transpo-
sition of the great arteries (TGA) (Senning or Mus-
tard procedures), in which the RV sinus is the systemic
pump.

Double-chambered RV or anomalous muscle
bundles of the RV is probably the best naturally
occurring model that clearly shows the distinction between
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subsemilunar que es incorporado (fusionado) al seno.
En la Figura 11B solamente el componente 14 es dis-
tal o cono subsemilunar.

Cuando el cono estd mal incorporado dentro del
VD, el resultado anatémico es un VD con cdmara
doble (Figura 12) con estenosis entre el seno del VD
(Figura 12A) y el cono arterioso (Figura 12B).

El seno del VD puede estar ausente (como en un
ventriculo tnico izquierdo) o atrésico (como en la
atresia tricuspidea) o displasico (como en la anoma-
lia de Ebstein). Con todas estas anomalias del seno
del VD, el cono puede ser normal debido a que el
seno del VD y el cono son, realmente, dos estructu-
ras diferentes que estdn fusionadas entre ellas (“in-
corporadas”).

Nunca ocurre algo semejante en el VI. No se pue-
de tener ausencia, atresia o displasia del tracto de
entrada del VI, con un desarrollo normal del tracto
de salida del VI, debido a que el VI es mayormente
una estructura, el seno del VL.

Inversamente, uno encuentra mayores anomalias
del cono arterioso —la mitad del tracto de salida del
VD definitivo—, como en las anomalias conotronca-
les, frecuentemente con un tracto de entrada del VD
formado normalmente. ;C6mo es posible esto? Por-
que el seno del VD (tracto de entrada) y el cono del
VD (tracto de salida) son realmente dos estructuras
diferentes —con diferentes tipos de anomalias—. Nue-
vamente nada de esto puede ocurrirle usualmente al
VI—anomalias mayores de la mitad superior del VI
con una mitad inferior formada normalmente—. Una
vez mas, la razén es la misma. El VI es predominan-
temente seno. Usualmente sélo una pequefia canti-
dad del cono distal esta fusionada con el seno del VI.
Sin embargo, raramente montos mensurables del
cono distal pueden fusionarse con el seno del VI —
en la malposicion de los grandes vasos anatdmica-
mente corregida y en el doble tracto de salida del
VI—. Pero éstas son anomalias raras.

Visto segmentariamente el VD definitivo tiene un
segmento conector proximal (el canal AV o0 union)
(componente 1, Figura 11A), un segmento conector
distal (el cono arterioso) (componentes 3 y 4, Figura
11A) y un segmento principal relativamente peque-
fio (el seno de VD o porcién de bomba) (Figura 114,
componente 2).

;Cual es la funcién del cono arterioso (el cual no
es una buena bomba)? La porcién proximal del cono
(banda septal y moderadora) sirve para fusionar el
conotronco (infundibulo y grandes vasos) con el seno
del VD; éste es el mecanismo de incorporacion por
debajo del cual el seno del VD se evagina. En otras
palabras, la banda septal puede ser vista como la
“madre” del seno del VD. La banda septal y el seno
del VD nunca se disocian, hasta nuestro conocimien-
to. Si hay un seno del VD, existe siempre una banda

the RV sinus, and the RV infundibulum or conus
arteriosus (Figure 12). The RV sinus is the proximal or
downstream chamber (Figure 12A). The RV infundibulum
or conus is the upstream chamber, distal to the anomalous
muscle bundles (Figure 12B). The conus is much larger
than is generally appreciated. In double-chambered RV,
the downstream chamber that lies anterior to the
obstructive septal and moderator bands is what Maurice
Lev called the infundibular apical recess. Double
chambered RV (Figure 12) was called stenosis of the
proximal os infundibuli by Maude Abbott. In other
words, Abbott (and Lev) regarded this stenosis in the
middle of the RV (Figure 12B) as stenosis of the proximal
ostium leading from the RV sinus (Figure 12A) into the
infudibulum (Figure 12B). In contrast, tetralogy of
Fallot is stenosis of the distal os infundibuli.

Double-chambered RV is a septal-moderator band
anomaly, often called a high or fetal takeoff of the modera-
tor band from the septal band; whereas tetralogy of Fallot
is a parietal band and related free wall anomaly. Thus,
double-chamnbered RV is a malformation of the proximal
part of the conus, whereas tetralogy is an anomaly of the
distal part of the conus.

This understanding of what the RV sinus really is (Fig-
ure 12A) (components 1 and 2, Figure 11A), versus what
the conus really is (Figure 12B) (components 3 and 4,
Figure 11A) is the key to understanding many different
forms of congenital heart disease.

It is generally agreed that the conus arteriosus (com-
ponents 3 and 4, Figure 11) is incorporated into the RV,
i.e. fused with the RV sinus (component 2, Figure 11).

Hence, the definitive RV is very much a composite
structure. Each of its four components is subject to char-
acteristic malformations. By contrast, the LV is a much
simpler structure, in the sense that the conus arteriosus
normally is incorporated into the LV only to a minor de-
gree (Figure 11B). The definitive RV is approximately half
sinus (inflow tract) and half conus (outflow tract) (Figure
11A), whereas the definitive LV is almost all sinus (Fig-
ure 11B), with very little subsemilunar conus usually
being incorporated into (fused with) the LV sinus. In Fig-
ure 11B, only component 4 is distal or subsemilunar conus.

When the conus is malincorporated into the RV, the
anatomic result is double-chambered RV (Figure 12), with
stenosis between the RV sinus (Figure 12A) and the co-
nus arteriosus (Fig. 12B).

The RV sinus can be absent (as in single LV), or atretic
(as tricuspid atresia), or dysplastic (as in Ebstein’s
anomaly). With all of these anomalies of the RV sinus,
the conus can be normal, because the RV sinus and the
conus really are two different structures that are fused
together (“incorporated”).

Nothing like this ever happens in the LV. One does not
get absence, atresia, or dysplasia of the LV inflow tract,
with a normally developed LV outflow tract, because the
LV is mostly one structure, the LV sinus.
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moderadora justo sobre él. En contraste, la banda
parietal (septum conal distal) y el seno del VD fre-
cuentemente se disocian. La banda parietal puede
cabalgar el septum interventricular en algtn grado
y puede también estar ubicada predominantemente
sobre el seno del VI (en la malposicion anatémica-
mente corregida y en la doble salida del VI).

Asi, pensamos que las funciones de la banda sep-
tal son: a) incorporar (fusionar) el cono con el seno
del VD; b) servir como la “madre” debajo de la cual
el seno del VD se desarrolla normalmente.

¢(Para qué estd, entonces, el cono distal (la banda
parietal y pared libre conal subsemilunar relacionada)?

Esta es la estructura que normalmente hace la
“madre naturaleza” como operacién de switch arte-
rial. (5, 11) El desarrollo de la parte subpulmonar del
cono y el no desarrollo de la pared libre conal suba-
Ortica permiten la continuidad fibrosa mitroadrtica
normal (por lo tanto la aorta drena el VI) tornando a
la valvula pulmonar superior y anterior por encima
del VD (por lo tanto la arteria pulmonar drena el VD).
(5, 11) El desarrollo unilateral del cono subpulmonar
cruzalas circulaciones dobles y de ese modo se evita
la transposicién de la circulacion.

Anormalmente, si la pared libre conal subpulmo-
nar falla en el desarrollo, permitiendo la continui-
dad fibrosa mitropulmonar (y por lo tanto la arteria
pulmonar drena el VI) y si el cono subadrtico se de-
sarrolla llevando a la aorta superior y anteriormente
sobre el VD (consecuentemente la aorta drena el VD),
la circulacién estd transpuesta: sangre azul va por la
aorta y la roja fluye dentro de la arteria pulmonar.
En la transposicién de los grandes vasos la aorta, la
arteria pulmonar y el septum aortopulmonar son in-
trinsecamente normales. La TGA es una anomalia
conal (no realmente una anomalia conotroncal) como
la tetralogia de Fallot, el doble tracto de salida del
VD y la doble salida del VI, las que son también ano-
malias conales o infundibulares. (5)

SIGNIFICADO DE LA EVOLUCION DEL VD
EN LA ENFERMEDAD CARDIACA
CONGENITA HUMANA

En nuestro filum chordata el VI es la antigua bom-
ba profesional. Esto tiene al menos una antigiiedad
de 500 millones de afios y rara vez estd comprometi-
do en una malformacién primaria.

En contraste, el VD es un Johnny come lately Johnny
vino tardiamente) —un relativamente recién llega-
do—, sblo cerca de 180 millones de afios atrds, y
mucho mds propenso a las malformaciones que el
VI. Mucho del VD no sirve como una bomba. En cam-
bio, esta presente por razones estructurales, por ejem-
plo para sujetar las grandes arterias a los ventriculos
y cruzar las circulaciones.

Algunas de las anomalias que constituyen la en-

Conversely, one encounters major anomalies of the co-
nus arteriosus —the outflow half of the definitive RV—
as in the conotruncal anomalies, often with a normally
formed RV inflow tract. How is this possible? Because
the RV sinus (inflow tract) and the RV conus (outflow
tract) really are two different structures, with different
kinds of anomalies. Again, nothing like this usually hap-
pens to the LV —major anomalies of the upper half of the
LV with a normally formed lower half of the LV—. Again,
the reason is the same. The LV is mostly sinus. Usually
only a small amount of distal conus is fused with the LV
sinus. However, rarely, sizeable amounts of distal conus
can be fused with the LV sinus —in anatomically cor-
rected malposition of the great arteries,and in double out-
let LV—. But these are rare anomalies.

Viewed segmentally, the definitive RV has a proxi-
mal connecting segment (the AV canal or junction) (com-
ponent 1, Figure 11A), a distal connecting segment (the
conus arteriosus) (components 3 and 4, Figure 11A), and
a relatively small main segment (the RV sinus or pump-
ing portion) (Figure 11A, component 2).

What is the function of the conus arteriosus (which
is not a good pump)? The proximal portion of the conus
(septal and moderator bands) serves to fuse the
conotruncus (infundibulum and great arteries) with the
RV sinus; i.e., this is the incorporation mechanism, be-
neath which the RV sinus evaginates. In other words,
the septal band may be viewed as the “mother” of the
RV sinus. The septal band and the RV sinus never dis-
sociate, to my knowledge. Wherever there is an RV si-
nus, there is always a septal-moderator band just above
it. By contrast, the parietal band (distal conal septum)
and the RV sinus frequently do dissociate. The parietal
band can straddle the ventricular septum to any de-
gree, and can even be located predominantly above the
LV sinus (in anatomically corrected malposition and
in double-outlet LV).

So, we think that the function of the septal band is: (a)
to incorporate (fuse) the conus with the RV sinus, and (b)
to serve as the “mother” beneath which the RV sinus nor-
mally develops.

What, then, is the distal conus there for (the parietal
band and the related subsemilunar conal free wall)?

This is the structure that normally performs Mother
Nature's arterial switch operation. (5, 11) Development
of the subpulmonary part of the conus but not of the
subaortic conal free wall normally permits aortic-mitral
fibrous continuity (hence the aorta drains the LV) and
carries the pulmonary valve superiorly and anteriorly
above the RV (hence the pulmonary artery drains the RV).
(5, 11) Unilateral subpulmonary conal development
crosses the double circulations, thereby avoiding trans-
position of the circulations.

Abnormally, if the subpulmonary conal free wall fails
to develop, permitting pulmonary-mitral fibrous conti-
nuity (hence the pulmonary artery drains the LV) and if
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fermedad cardiaca congénita son malformaciones de
una o mas de las partes componentes del VD (Figura
11A) e incluyen las siguientes: ausencia del seno del
VD con doble tracto de entrada o con entrada comiin
hacia un ventriculo tinico izquierdo; atresia tricuspi-
dea; anomalia de Ebstein de la valvula tricuspidea y
del seno del VD; enfermedad de Uhl; orificio tricus-
pideo congénitamente desprotegido (agenesia de val-
vas); hipoplasia del seno del VD (cabalgamiento de
la vélvula tricuspidea, ventriculos superoinferiores
y relacién AV cruzada [crisscross}); VD de doble ca-
mara (Figura 12); tetralogia de Fallot; TGA; doble
salida del VD; doble salida del VI, y malposicién co-
rregida anatdmica de los grandes vasos.

E1 VD evoluciona como una bomba pulmonar (el
seno del VD) y cruza las circulaciones sistémica y
pulmonar (la porcién subsemilunar del cono
arterioso), pero no sirve como una bomba sistémica.
Este dltimo punto parece relevante en la operacién
de switch auricular para la TGA (técnica de Senning
y Mustard) y para las técnicas de Fontan-Kreutzer
modificadas para pacientes con un gran VD sistémi-
co hipertréfico.

Desde el punto de vista anatomico el VD parece
ser inferior al VI como una bomba sistémica por al-
gunas razones: (12)

1) La valvula tricuspidea no esta disefiada para
ocluir un orificio AV sistémico circular, mientras la
valvula mitral lo esta.

2) E1 VD es un ventriculo con una sola arteria co-
ronaria (la coronaria derecha), mientras que el VI tie-
ne dos arterias coronarias que lo irrigan (la descen-
dente anterior y la circunfleja).

3) La arquitectura del miocardio del VD no es tan
favorable como la del VI para servir durante mucho
tiempo como una bomba sistémica, el miocardio del
VD esta formado aproximadamente por dos tercios
de estrato esponjoso y por un tercio de estrato com-
pacto, mientras que el VI tiene un miocardio forma-
do aproximadamente por un tercio de estrato espon-
joso y dos tercios de estrato compacto.

4) E1 VD tiene solamente un sistema de radiacién
de la conduccion (la rama derecha, la cual es la
irradiacién superior, sin una irradiacién inferior),
mientras que el VI tiene dos radiaciones en el siste-
ma de conduccién (la radiacion superior y la inferior).

5) Los miisculos papilares del VD son numerosos
y pequefios, y nacen tanto desde el septum del VD
como de la superficie de la pared libre, mientras que
los musculos papilares del VI son pocos (dos gru-
pos), grandes, y salen solamente de la superficie c}e
la pared libre del VI. Esto significa que la distension
o dilatacién del VD puede tirar del aparato tensor y
valvas del aparato tricuspideo. Dado que los miscu-
los papilares salen tanto de las superficies de la pa-
red libre como de la pared septal, puede de ese modo

the subaortic conus develops carrying the aorta supe-
riorly and anteriorly above the RV (consequently the
aorta drains the RV), then the circulations are trans-
posed: blue blood goes to the aorta and bright red blood
flows into the pulmonary artery, and the aortopulmo-
nary septum are intrinsically normal. TGA is a conal
anomaly (not really a conotruncal anomaly), like te-
tralogy of Fallot, double-outlet right ventricle, and
double-outlet left ventricle, which also are infundibu-
lar or conal anomalies. (5)

SIGNIFICANCE OF RIGHT VENTRICULAR
EVOLUTION TO HUMAN CONGENITAL
HEART DISEASE

In our phylum chordata, the LV is the ancient profes-
sional pump. It is at least 500 million years old and is
seldom involved in primary malformation. By contrast,
the RV is “Johnny Come Lately” —a relative newcomer—,
only about 180 million years old, and much more prone
to malformation than is the LV. Much of the RV is there
not to serve as a pump. Instead, it is present for struc-
tural reasons, e.g., to attach the great arteries to the ven-
tricles and to cross the circulations.

Many of the anomalies that constitute congenital heart
disease are malformations of one or more of the compo-
nents parts of the RV (Figure 11A) and include the fol-
lowing: absence of the RV sinus with double-inlet or com-
mon-inlet into a single LV; tricuspid atresia; Ebstein’s
anomaly of the tricuspid valve and RV sinus; Uhl's dis-
ease; congenitally unguarded tricuspid orifice; hypopla-
sia of the RV sinus (straddling tricuspid valve,
superoinferior ventricles, crisscross AV relations); double-
chambered RV (Figure 12); tetralogy of Fallot; transposi-
tion of the great arteries, double-outlet RV, doble-outlet
LV, and anatomically corrected malposition of the great
arteries.

The RV evolved as a lung pump (the RV sinus) and to
cross the systemic and pulmonary circulations (the
subsemilunar portion of the conus arteriosus), but not to
serve as a systemic pump. The latter point appears rel-
evant to atrial switch operation for transposition of the
great arteries (Senning and Mustard procedures), and to
modified Fontan-Kreutzer procedures for patients witha
large hypertrophied systemic RV.

From the anatomic standpoint, the RV appears to be
inferior to the LV as a systemic pump for many rea-
sons: (12)

1) The tricuspid valve is not designed to occlude a cir-
cular systemic atrioventricular orifice, whereas the mi-
tral valve is.

2) The RV is a one-coronary ventricle (the right coro-
nary), whereas the LV is a two-coronary ventricle (left
anterior descending and circumflex coronary).

3) The architecture of the RV myocardium is not as
favorable as that of the LV myocardium for serving as a
long-term systemic pump, the RV myocardium consist-
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comenzar a producirse una insuficiencia tricuspidea,
la cual puede llevar a una falla de bomba del VD.
Desde que los misculos papilares del VI se originan
solamente de la pared libre, la distension o dilata-
cién del VI no tracciona del aparato valvular mitral,
llevando a que se produzca la insuficiencia mitral.

6) La valva anterior de la mitral es “doble”, no
“tinica”, como todas las otras valvas de las vélvulas
AV. Para ocluir un orificio AV sistémico circular es
deseable una valva anterior mitral aproximadamen-
te semicircular y profunda (para prevenir la regurgi-
tacién mitral central). Esto es porque dos valvas —
los cojinetes endocérdicos superior e inferior—, nor-
malmente fusionadas, hacen una valva anterior mi-
tral semicircular y profunda. Esto es lo que falla en
el canal AV en comiin: la hendidura queda abierta; la
AV izquierda permanece trictispide en lugar de vol-
verse una bictspide normal. La valva anterior mi-
tral compuesta o “doble” falla en su formacién y a
menudo ocurre insuficiencia mitral, particularmen-
te en el canal AV comiin incompleto (defecto septal
atrial tipo ostium primum con vélvula mitral hendida).

7) La parte conoarteriosa del VD no es una buena
bomba. Su funcién es estructural —cruzar la circula-
cién, no bombear. En algunas formas “primitivas” la
funcion del cono es la de exprimir en funcién de pre-
venir la regurgitacion, como en el tiburén (Figura 1),
mientras que en otras formas el cono arterioso no se
mueve para nada. (3)

Por lo tanto, desde el punto de vista funcional el
seno del VD o bomba es relativamente pequefio (Fi-
gura 11A, componente 2), la forma del VD no es ade-
cuada para ser una bomba eficiente como lo es la
configuracion alargada del VI, y su cono (tracto de
salida) es relativamente hipoquinético.

Asi, por las razones mencionadas previamente, las
que tienen origenes evolutivos, el VD es una bomba
pulmonar satisfactoria. Sin embargo, el VD no pue-
de ser comparado con el VI como una bomba sisté-
mica a largo plazo. Por lo tanto, en lo concerniente al
manejo quirtirgico de la cardiopatia congénita com-
pleja en el hombre, debe entenderse que el Vlesla
bomba sistémica antigua de los vertebrados. En con-
traste, el VD es un asistente evolucionado reciente-
mente que no funcioné nunca después del nacimiento
como una bomba sistémica a largo plazo.
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