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Resumen

La ectopia cordis es una posicién anémala en la cual el cora-
z6n se ubica de forma parcial o total fuera de la cavidad to-
rdcica. Su tasa de incidencia es extremadamente badja, repre-
senta el 0.5% de las cardiopatias de tipo congénito. El corazén
puede ubicarse en la regién cervical, tordcica, abdominal o
toraco-abdominal. El prondstico a corto plazo es malo debido
a las malformaciones asociadas. Presentamos el caso de una
paciente recién nacida, a quien se le diagnosticé malformacién
congénita cardiaca de tipo ectopia cordis desde la gestacion,
al nacimiento se confirmé un defecto del tipo tordcico con
exposicién total de la masa cardiaca. LUXMEDICA ANO 10, NU-
MERO 30, MAY0-AGOSTO 2015, PP 43-47
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Abstract

Ectopia cordis is an anomalous position in which the heart
is located partial or totally outside of the thoracic cavity. It
has a low incidence accounting 0.5% of the congenital heart
diseases. The heart can be located in the cervical, thoracic, ab-
dominal or thoracoabdominal areas. The short-term prognosis
is poor due to lethal associated malformations. We present a
case of a newborn who was diagnosed from pregnancy with
a congenital heart disease type ectopia cordis. She was born
with a thoracic malformation with total exposed cardiac tissue.
LUXMEDICA ANO 10, NUMERO 30, MAYO-AGOSTO 2015, PP 43-47
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La ectopia cordis se describié por primera vez en 1671, pero el
término fue acufado por Abbott' en 1898. Es una anomalia con-
génita cardiaca que consiste en una posiciéon cardiaca fuera de la
caja toracica en forma parcial o total. Es una malformacién extre-
madamente rara, se ha reportado una incidencia que fluctia entre
5.5 a 7.9 casos por millén de nacidos vivos y representa el 0.5%
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de las cardiopatias congénitas. Ocurre con mayor frecuencia en el
sexo femenino.?

De acuerdo a la localizacion del tejido cardiaco al nacimiento
se reconocen 4 variedades: cervical, toracica, téraco-abdominal y
abdominal. Se considera que su origen es debido a una falla en la
maduracion de los componentes mesodérmicos de la linea media
del térax y del abdomen. El pronéstico es malo a corto plazo pues
influye en el tipo de ectopia, las malformaciones asociadas y las
complicaciones correspondientes, que suelen ser letales por natu-
raleza.?

La variedad cervical ha sido descrita solamente en fetos malfor-
mados. Sélo existe un caso reportado en la literatura mundial de la
variedad abdominal. La variedad toraco-abdominal es una forma
parcial de ectopia cordis caracterizada por una ausencia parcial o
una hendidura de la porcién inferior del esternén, ausencia del pe-
ricardio diafragmatico parietal y un defecto de la linea media del
diafragma, originando una comunicacién libre entre el pericardio y
la cavidad abdominal, con diéstasis de los musculos rectos y des-
plazamiento parcial de la porcién ventricular dentro del epigastrio.
Existen reportes con sobrevida en la mitad de los pacientes para
esta variedad.*®

La variedad toréacica es la forma clasica de ectopia cordis, en
estos pacientes hay una hendidura en el esternén que permite la
protrusion del corazén hacia fuera de la cavidad toracica, con pér-
dida del pericardio parietal, orientacién cefalica del apex cardiaco,
onfalocele epigastrico, diastasis de los musculos rectos y una cavi-
dad toracica pequena. Generalmente se asocia a defectos cardia-
cos complejos con alteraciones en la conexion atrio-ventricular y
ventriculo-arterial; los pacientes no suelen sobrevivir mas de 36
horas. >/

Presentacion del caso clinico

Presentamos el caso de un recién nacido, de sexo femenino, pre-término, con ade-
cuado control prenatal desde el primer trimestre de gestacion. A la semana 20 de
la gestacion se le detectd la presencia de malformaciones congénitas. Por eco-car-
diografia se le encontr6 un defecto cardiaco severo compatible con ectopia cordis
asociado a tetralogia de Fallot.

A pesar de las malformaciones cursé con una gestacion normo-evolutiva, sin nin-
gun tipo de complicacién. A la semana 36, fue obtenida mediante una operacion
cesarea. Al nacimiento destacaban los siguientes datos clinicos: peso de 2350 gr.,
puntaje de Apgar de 5y 7, cianosis de piel y mucosas, polipnea con tiraje subcostal
y se confirmo la presencia de una cardiopatia congénita con un defecto del tipo to-
racico con exposicion total de la masa cardiaca (fig. 1).
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Se protegi6 la masa cardiaca con material sintético y se realizé aislamiento del
medio ambiente mediante la colocacién de un silo. (fig. 2y 3)

El paciente fue trasladado a la unidad de terapia neonatal, su evolucién no fue
favorable con deterioro general progresivo, con polipnea y taquicardia. No obstante
el manejo intensivo, fallecié a las 24 horas de su nacimiento.

La ectopia cordis se origina por defectos
segmentarios del desarrollo mesodérmico
durante la tercera semana de la vida in-
trauterina y por alteraciones de las bandas
amniodticas, que producen simultdineamen-
te malformaciones cerebrales y toraco-
abdominales. Rara vez la ectopia cordis se
asocia a alteraciones cromosémicas.®

La existencia de ectopia cordis con car-
diopatia severa se ha confirmado en edad
perinatal mediante ecocardiografia vaginal
a las 10-12 semanas de gestacion o por via
abdominal a las 20-22 semanas.’ El tipo de
cardiopatia que ocurre con mas frecuencia
es la comunicacién interventricular, pre-
sente en el 59% de los casos, seguido de la
comunicacion interauricular en el 35%, es-
tenosis o atresia pulmonar en el 36%, te-
tralogia de Fallot en el 22%, diverticulo del
ventriculo derecho en el 13%, vena cava
superior izquierda en el 12% y doble salida
del ventriculo derecho en el 13%. Otras
cardiopatias, como el ventriculo Unico, la
transposicion de grandes vasos y el defec-
to atrio ventricular completo se presentan
rara vez.361°

La ectopia cordis se puede acompanar
o formar parte de un considerable nimero
de malformaciones tanto cardiacas como
extra cardiacas que involucran la linea me-
dia y que van desde el craneo con exence-
falia, labio y paladar hendido. En el térax
coexisten defectos del esternén anterior,
del pericardio, del corazén y malformacio-
nes pulmonares. En el abdomen comun-
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mente se presentan defectos anatémicos
como el onfalocele, la hernia diafragmatica
y otras malformaciones gastrointestinales y
renales. Los defectos extra cardiacos que
aumentan el riesgo son la hipoplasia pul-
monar, las anomalias cerebrales y la her-
niacion del higado y otras visceras al té-
rax.>

El manejo perinatal de la ectopia cordis
estard orientado al diagndstico preferente-
mente prenatal detallado de este defecto
como de otros acompanantes, a fin de de-
finir tanto el pronéstico como eventuales
tratamientos. La ectopia cordis puede ser
completa, por ausencia de piel y pericar-
dio parietal, o parcial si existe debajo del
esternén pericardio o encima del esternén
piel. La existencia de un defecto parcial in-
ferior o superior del esternén sin abertura
total con presencia de pericardio parietal
y piel favorece el tratamiento quirdrgico y
evita la compresioén tordcica al introducir la
viscera en la cavidad. En los Gltimos afos
se ha intentado la correccién quirdrgica en
una o dos fases con resultados variables,
dependientes fundamentalmente del tipo
de cardiopatia asociada.

La ectopia cordis se considera en térmi-
nos generales como un sindrome con mal
prondstico a corto plazo, el cual mejora si
hay pocos defectos asociados y el abordaje
quirtrgico de esos defectos se hace tem-
pranamente. El equipo médico multidisci-
plinario que involucra al neonatélogo, al
pediatra, al cardi6logo pediatra, al cirujano
pediatra plastico y al cirujano cardiovascu-
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lar, entre otros. Las técnicas quirdrgicas y
el apoyo de la terapia intensiva neonatal
han permitido que los pacientes sobrevivan
al manejo quirargico que involucra térax,
corazén y abdomen. Al ser un sindrome
poco frecuente, representa un reto para el
grupo médico que debe cubrir el corazén
expuesto, reducir hernias y cerrar los ele-
mentos de la linea media. En ocasiones en
este primer tiempo se deben realizar ciru-
gias cardiacas de caracter paliativo ya que,
habitualmente, los defectos intracardiacos
son multiples y complejos y requieren va-
rios tiempos quirdrgicos para su correccion
o paliacién definitiva.1o 134

Hornberger y cols." reportaron una
evolucién favorable, tanto posquirdrgi-
ca inmediata como a largo plazo en cin-
co de diez pacientes con ectopia cordis y
malformaciones intracardiacas. Ninguno
de ellos tenia significativos defectos extra
torécicos. En tres de los cinco fallecidos, la
muerte se debi6 a un gran onfalocele e hi-
poplasia pulmonar, en uno a sepsis y uno

Fig. 1. Presencia de defecto del tipo tordcico con
exposicion total de la masa cardiaca.
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fallecié durante la cirugia cardiaca. Los au-
tores concluyeron que pacientes con ecto-
pia cordis, en ausencia de malformaciones
extra tordcicas y aln con un significativo
defecto intracardiaco, pueden sobrevivir a
la cirugia y presentar una buena evolucion
a largo plazo.

En general, podemos considerar a la
ectopia cordis como una enfermedad con-
génita que consiste en una exposicion del
corazén a través de un defecto anterior del
tronco, de extension variable. El manejo
ideal debe iniciar en la fase prenatal, de-
biendo incluir la delimitaciéon del defecto
de la pared tordcica y la identificacion de
otras malformaciones para orientar a even-
tuales tratamientos y pronéstico. A pesar
de la gravedad del cuadro, existen posibi-
lidades de correccion quirdrgica y de so-
brevida, dependiendo de la extension del
defecto y de las malformaciones asociadas.
La presencia de un defecto intracardiaco
no seria determinante para el pronéstico.

Fig.2. Colocacion de Parche de Goretex para
cubrir el defecto en la pared tordcica.
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Fig.3. Colocacion de Silo y aislamiento al medio
ambiente.
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