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Ectopia Cordis
Reporte de un caso

Resumen
La ectopia cordis es una posición anómala en la cual el cora-
zón se ubica de forma parcial o total fuera de la cavidad to-
rácica. Su tasa de incidencia es extremadamente baja, repre-
senta el 0.5% de las cardiopatías de tipo congénito. El corazón 
puede ubicarse en la región cervical, torácica, abdominal o 
toraco-abdominal.  El pronóstico a corto plazo es malo debido 
a las malformaciones asociadas. Presentamos el caso de una 
paciente recién nacida, a quien se le diagnosticó malformación 
congénita cardíaca de tipo ectopia cordis desde la gestación, 
EP� REGMQMIRXS� WI� GSR½VQz�YR�HIJIGXS� HIP� XMTS� XSVjGMGS� GSR�
exposición total de la masa cardiaca. LUXMÉDICA AÑO 10, NÚ-
MERO 30, MAYO-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. 
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Introducción
La ectopia cordis se describió por primera vez en 1671, pero el 
WpUPLQR�IXH�DFXxDGR�SRU�$EERWW1�HQ�������(V�XQD�DQRPDOtD�FRQ-
JpQLWD�FDUGtDFD�TXH�FRQVLVWH�HQ�XQD�SRVLFLyQ�FDUGtDFD�IXHUD�GH�OD�
FDMD�WRUiFLFD�HQ�IRUPD�SDUFLDO�R�WRWDO��(V�XQD�PDOIRUPDFLyQ�H[WUH-
PDGDPHQWH�UDUD��VH�KD�UHSRUWDGR�XQD�LQFLGHQFLD�TXH�ÁXFW~D�HQWUH�
5.5 a 7.9 casos por millón de nacidos vivos y representa el 0.5% 
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GH�ODV�FDUGLRSDWtDV�FRQJpQLWDV��2FXUUH�FRQ�PD\RU�IUHFXHQFLD�HQ�HO�
VH[R�IHPHQLQR�2

'H�DFXHUGR�D� OD� ORFDOL]DFLyQ�GHO� WHMLGR�FDUGtDFR�DO�QDFLPLHQWR�
se reconocen 4 variedades: cervical, torácica, tóraco-abdominal y 
DEGRPLQDO��6H�FRQVLGHUD�TXH�VX�RULJHQ�HV�GHELGR�D�XQD�IDOOD�HQ�OD�
PDGXUDFLyQ�GH�ORV�FRPSRQHQWHV�PHVRGpUPLFRV�GH�OD�OtQHD�PHGLD�
del tórax y del abdomen. El pronóstico es malo a corto plazo pues 
LQÁX\H�HQ�HO� WLSR�GH�HFWRSLD�� ODV�PDOIRUPDFLRQHV� DVRFLDGDV� \� ODV�
complicaciones correspondientes, que suelen ser letales por natu-
raleza.3

/D�YDULHGDG�FHUYLFDO�KD�VLGR�GHVFULWD�VRODPHQWH�HQ�IHWRV�PDOIRU-
mados. Sólo existe un caso reportado en la literatura mundial de la 
YDULHGDG�DEGRPLQDO��/D�YDULHGDG�WRUDFR�DEGRPLQDO�HV�XQD�IRUPD�
parcial de ectopia cordis caracterizada por una ausencia parcial o 
XQD�KHQGLGXUD�GH�OD�SRUFLyQ�LQIHULRU�GHO�HVWHUQyQ��DXVHQFLD�GHO�SH-
ULFDUGLR�GLDIUDJPiWLFR�SDULHWDO�\�XQ�GHIHFWR�GH�OD� OtQHD�PHGLD�GHO�
GLDIUDJPD��RULJLQDQGR�XQD�FRPXQLFDFLyQ�OLEUH�HQWUH�HO�SHULFDUGLR�\�
la cavidad abdominal, con diástasis de los músculos rectos y des-
plazamiento parcial de la porción ventricular dentro del epigastrio. 
Existen reportes con sobrevida en la mitad de los pacientes para 
esta variedad.4,5

�/D�YDULHGDG�WRUiFLFD�HV� OD� IRUPD�FOiVLFD�GH�HFWRSLD�FRUGLV��HQ�
estos pacientes hay una hendidura en el esternón que permite la 
SURWUXVLyQ�GHO�FRUD]yQ�KDFLD�IXHUD�GH�OD�FDYLGDG�WRUiFLFD��FRQ�SpU-
GLGD�GHO�SHULFDUGLR�SDULHWDO��RULHQWDFLyQ�FHIiOLFD�GHO�iSH[�FDUGLDFR��
RQIDORFHOH�HSLJiVWULFR��GLiVWDVLV�GH�ORV�P~VFXORV�UHFWRV�\�XQD�FDYL-
GDG�WRUiFLFD�SHTXHxD��*HQHUDOPHQWH�VH�DVRFLD�D�GHIHFWRV�FDUGLD-
cos complejos con alteraciones en la conexión atrio-ventricular y 
YHQWUtFXOR�DUWHULDO�� ORV� SDFLHQWHV� QR� VXHOHQ� VREUHYLYLU�PiV� GH� ���
horas. 5-7

Presentación del caso clínico
3UHVHQWDPRV�HO�FDVR�GH�XQ�UHFLpQ�QDFLGR��GH�VH[R�IHPHQLQR��SUH�WpUPLQR��FRQ�DGH-
cuado control prenatal desde el primer trimestre de gestación. A la semana 20 de 
OD�JHVWDFLyQ�VH�OH�GHWHFWy�OD�SUHVHQFLD�GH�PDOIRUPDFLRQHV�FRQJpQLWDV��3RU�HFR�FDU-
GLRJUDItD�VH�OH�HQFRQWUy�XQ�GHIHFWR�FDUGtDFR�VHYHUR�FRPSDWLEOH�FRQ�HFWRSLD�FRUGLV�
DVRFLDGR�D�WHWUDORJtD�GH�)DOORW��
$�SHVDU�GH�ODV�PDOIRUPDFLRQHV�FXUVy�FRQ�XQD�JHVWDFLyQ�QRUPR�HYROXWLYD��VLQ�QLQ-

J~Q�WLSR�GH�FRPSOLFDFLyQ��$� OD�VHPDQD�����IXH�REWHQLGD�PHGLDQWH�XQD�RSHUDFLyQ�
FHViUHD��$O�QDFLPLHQWR�GHVWDFDEDQ�ORV�VLJXLHQWHV�GDWRV�FOtQLFRV��SHVR�GH������JU���
puntaje de Apgar de 5 y 7, cianosis de piel y mucosas, polipnea con tiraje subcostal 
\�VH�FRQÀUPy�OD�SUHVHQFLD�GH�XQD�FDUGLRSDWtD�FRQJpQLWD�FRQ�XQ�GHIHFWR�GHO�WLSR�WR-
UiFLFR�FRQ�H[SRVLFLyQ�WRWDO�GH�OD�PDVD�FDUGLDFD��ÀJ�����
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6H�SURWHJLy� OD�PDVD�FDUGtDFD�FRQ�PDWHULDO�VLQWpWLFR�\�VH�UHDOL]y�DLVODPLHQWR�GHO�
PHGLR�DPELHQWH�PHGLDQWH�OD�FRORFDFLyQ�GH�XQ�VLOR���ÀJ����\���
(O�SDFLHQWH�IXH�WUDVODGDGR�D�OD�XQLGDG�GH�WHUDSLD�QHRQDWDO��VX�HYROXFLyQ�QR�IXH�

IDYRUDEOH�FRQ�GHWHULRUR�JHQHUDO�SURJUHVLYR��FRQ�SROLSQHD�\�WDTXLFDUGLD��1R�REVWDQWH�
HO�PDQHMR�LQWHQVLYR��IDOOHFLy�D�ODV����KRUDV�GH�VX�QDFLPLHQWR��

Discusión
/D� HFWRSLD� FRUGLV� VH� RULJLQD� SRU� GHIHFWRV�
segmentarios del desarrollo mesodérmico 
durante la tercera semana de la vida in-
trauterina y por alteraciones de las bandas 
amnióticas, que producen simultáneamen-
WH� PDOIRUPDFLRQHV� FHUHEUDOHV� \� WRUDFR�
abdominales. Rara vez la ectopia cordis se 
asocia a alteraciones cromosómicas.8

La existencia de ectopia cordis con car-
GLRSDWtD�VHYHUD�VH�KD�FRQÀUPDGR�HQ�HGDG�
SHULQDWDO�PHGLDQWH�HFRFDUGLRJUDItD�YDJLQDO�
D�ODV�������VHPDQDV�GH�JHVWDFLyQ�R�SRU�YtD�
abdominal a las 20-22 semanas.9 El tipo de 
FDUGLRSDWtD�TXH�RFXUUH�FRQ�PiV�IUHFXHQFLD�
es la comunicación interventricular, pre-
sente en el 59% de los casos, seguido de la 
comunicación interauricular en el 35%, es-
tenosis o atresia pulmonar en el 36%, te-
WUDORJtD�GH�)DOORW�HQ�HO������GLYHUWtFXOR�GHO�
YHQWUtFXOR�GHUHFKR�HQ�HO������YHQD�FDYD�
superior izquierda en el 12% y doble salida 
GHO� YHQWUtFXOR� GHUHFKR� HQ� HO� �����2WUDV�
FDUGLRSDWtDV�� FRPR� HO� YHQWUtFXOR� ~QLFR�� OD�
WUDQVSRVLFLyQ�GH�JUDQGHV�YDVRV�\�HO�GHIHF-
to atrio ventricular completo se presentan 
rara vez.3,6,10

La ectopia cordis se puede acompañar 
R�IRUPDU�SDUWH�GH�XQ�FRQVLGHUDEOH�Q~PHUR�
GH� PDOIRUPDFLRQHV� WDQWR� FDUGLDFDV� FRPR�
H[WUD�FDUGLDFDV�TXH�LQYROXFUDQ�OD�OtQHD�PH-
dia y que van desde el cráneo con exence-
IDOLD�� ODELR�\�SDODGDU�KHQGLGR��(Q�HO� WyUD[�
FRH[LVWHQ� GHIHFWRV� GHO� HVWHUQyQ� DQWHULRU��
GHO�SHULFDUGLR��GHO�FRUD]yQ�\�PDOIRUPDFLR-
nes pulmonares. En el abdomen común-

PHQWH� VH� SUHVHQWDQ� GHIHFWRV� DQDWyPLFRV�
FRPR�HO�RQIDORFHOH��OD�KHUQLD�GLDIUDJPiWLFD�
\�RWUDV�PDOIRUPDFLRQHV�JDVWURLQWHVWLQDOHV�\�
UHQDOHV�� /RV� GHIHFWRV� H[WUD� FDUGLDFRV� TXH�
aumentan el riesgo son la hipoplasia pul-
PRQDU�� ODV� DQRPDOtDV� FHUHEUDOHV� \� OD� KHU-
QLDFLyQ� GHO� KtJDGR� \� RWUDV� YtVFHUDV� DO� Wy-
rax.5,11

El manejo perinatal de la ectopia cordis 
HVWDUi�RULHQWDGR�DO�GLDJQyVWLFR�SUHIHUHQWH-
PHQWH�SUHQDWDO� GHWDOODGR�GH�HVWH�GHIHFWR�
FRPR�GH�RWURV�DFRPSDxDQWHV��D�ÀQ�GH�GH-
ÀQLU� WDQWR� HO� SURQyVWLFR� FRPR� HYHQWXDOHV�
tratamientos. La ectopia cordis puede ser 
completa, por ausencia de piel y pericar-
dio parietal, o parcial si existe debajo del 
esternón pericardio o encima del esternón 
SLHO��/D�H[LVWHQFLD�GH�XQ�GHIHFWR�SDUFLDO�LQ-
IHULRU�R�VXSHULRU�GHO�HVWHUQyQ�VLQ�DEHUWXUD�
total con presencia de pericardio parietal 
\�SLHO�IDYRUHFH�HO�WUDWDPLHQWR�TXLU~UJLFR�\�
evita la compresión torácica al introducir la 
YtVFHUD�HQ� OD�FDYLGDG��(Q� ORV�~OWLPRV�DxRV�
se ha intentado la corrección quirúrgica en 
XQD� R� GRV� IDVHV� FRQ� UHVXOWDGRV� YDULDEOHV��
GHSHQGLHQWHV� IXQGDPHQWDOPHQWH� GHO� WLSR�
GH�FDUGLRSDWtD�DVRFLDGD�12

La ectopia cordis se considera en térmi-
QRV�JHQHUDOHV�FRPR�XQ�VtQGURPH�FRQ�PDO�
pronóstico a corto plazo, el cual mejora si 
KD\�SRFRV�GHIHFWRV�DVRFLDGRV�\�HO�DERUGDMH�
TXLU~UJLFR�GH�HVRV�GHIHFWRV� VH�KDFH� WHP-
pranamente. El equipo médico multidisci-
plinario que involucra al neonatólogo, al 
pediatra, al cardiólogo pediatra, al cirujano 
pediatra plástico y al cirujano cardiovascu-
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lar, entre otros. Las técnicas quirúrgicas y 
el apoyo de la terapia intensiva neonatal 
han permitido que los pacientes sobrevivan 
al manejo quirúrgico que involucra tórax, 
FRUD]yQ� \� DEGRPHQ�� $O� VHU� XQ� VtQGURPH�
SRFR�IUHFXHQWH��UHSUHVHQWD�XQ�UHWR�SDUD�HO�
grupo médico que debe cubrir el corazón 
expuesto, reducir hernias y cerrar los ele-
PHQWRV�GH�OD�OtQHD�PHGLD��(Q�RFDVLRQHV�HQ�
este primer tiempo se deben realizar ciru-
JtDV�FDUGLDFDV�GH�FDUiFWHU�SDOLDWLYR�\D�TXH��
KDELWXDOPHQWH�� ORV�GHIHFWRV� LQWUDFDUGtDFRV�
son múltiples y complejos y requieren va-
rios tiempos quirúrgicos para su corrección 
R�SDOLDFLyQ�GHÀQLWLYD�10, 13,14

Hornberger y cols.15 reportaron una 
HYROXFLyQ� IDYRUDEOH�� WDQWR� SRVTXLU~UJL-
ca inmediata como a largo plazo en cin-
co de diez pacientes con ectopia cordis y 
PDOIRUPDFLRQHV� LQWUDFDUGLDFDV�� 1LQJXQR�
GH�HOORV� WHQtD�VLJQLÀFDWLYRV�GHIHFWRV�H[WUD�
WRUiFLFRV��(Q�WUHV�GH�ORV�FLQFR�IDOOHFLGRV��OD�
PXHUWH�VH�GHELy�D�XQ�JUDQ�RQIDORFHOH�H�KL-
poplasia pulmonar, en uno a sepsis y uno 

IDOOHFLy�GXUDQWH�OD�FLUXJtD�FDUGtDFD��/RV�DX-
tores concluyeron que pacientes con ecto-
SLD�FRUGLV��HQ�DXVHQFLD�GH�PDOIRUPDFLRQHV�
H[WUD� WRUiFLFDV� \� D~Q� FRQ�XQ� VLJQLÀFDWLYR�
GHIHFWR�LQWUDFDUGLDFR��SXHGHQ�VREUHYLYLU�D�
OD�FLUXJtD�\�SUHVHQWDU�XQD�EXHQD�HYROXFLyQ�
a largo plazo.

En general, podemos considerar a la 
HFWRSLD�FRUGLV�FRPR�XQD�HQIHUPHGDG�FRQ-
génita que consiste en una exposición del 
FRUD]yQ�D�WUDYpV�GH�XQ�GHIHFWR�DQWHULRU�GHO�
tronco, de extensión variable. El manejo 
LGHDO� GHEH� LQLFLDU� HQ� OD� IDVH�SUHQDWDO�� GH-
ELHQGR� LQFOXLU� OD� GHOLPLWDFLyQ� GHO� GHIHFWR�
GH� OD�SDUHG� WRUiFLFD�\� OD� LGHQWLÀFDFLyQ�GH�
RWUDV�PDOIRUPDFLRQHV�SDUD�RULHQWDU�D�HYHQ-
tuales tratamientos y pronóstico. A pesar 
de la gravedad del cuadro, existen posibi-
lidades de corrección quirúrgica y de so-
brevida, dependiendo de la extensión del 
GHIHFWR�\�GH�ODV�PDOIRUPDFLRQHV�DVRFLDGDV��
/D� SUHVHQFLD� GH� XQ� GHIHFWR� LQWUDFDUGLDFR�
QR�VHUtD�GHWHUPLQDQWH�SDUD�HO�SURQyVWLFR�

Fig. 1.  Presencia de defecto del tipo torácico con 
H[SRVLFLyQ�WRWDO�GH�OD�PDVD�FDUGLDFD�

)LJ������&RORFDFLyQ�GH�3DUFKH�GH�*RUHWH[�SDUD�
cubrir el defecto en la pared torácica.
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