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La ectopia cordis es una enfermedad rara, con una in-
cidencia de 5,5-7,9 casos por millón de nacimientos. Has-
ta el año 2001 se han descrito 267 casos, la mayoría de
ellos (95%) con otra cardiopatía asociada. Estudiamos
las cardiopatías asociadas a 6 casos de ectopia cordis.
En función de la zona afectada, los pacientes con ectopia
cordis se clasifican en 4 grupos: cervical, torácica, toraco-
abdominal y abdominal. Los 6 pacientes descritos falle-
cieron antes de los 3 días de vida, cuatro de ellos en el
momento del nacimiento. Tres pertenecían al grupo de
ectopia torácica y otros tres al de toracoabdominal. To-
dos tenían comunicación interventricular, asociada a do-
ble salida del ventrículo derecho en 3 (50%) y a tetralogía
de Fallot-atresia pulmonar en otros 3 (50%). En 2 corazo-
nes con doble salida existía afección de la válvula mitral,
estenosis por válvula en paracaídas y válvula mitral atré-
sica. Este tipo de anomalías no ha sido descrito anterior-
mente.

Palabras clave: Ectopia cordis. Defectos congénitos del
corazón. Tetralogía de Fallot. Comunicación interventri-
cular.

incluye a pacientes con afección de la línea media ab-
dominal (onfalocele) que cumplen las características
definitorias de la enfermedad. En 1958, Cantrell3 pu-
blicó un síndrome con 5 defectos: anomalías de pared
torácica, abdominal, diafragma, pericardio y corazón.

Presentamos un estudio anatómico sobre el tipo de
cardiopatía congénita existente en una serie de 6 pa-
cientes afectados de ectopia cordis, tres del grupo tora-
coabdominal y otros tres del torácico.

CASOS CLÍNICOS

Caso 1

Recién nacida, de 38 semanas de gestación, con
peso natal de 2.685 g. Antecedentes maternos de
aborto previo. Al nacimiento se observó cianosis, pa-
bellón auricular de implantación baja y un onfalocele
de 6 × 6 cm, cubierto por una membrana y con el es-
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Ectopia Cordis and Cardiac Anomalies

Ectopia cordis is a rare disease that occurs in 5.5 to 7.9
per million live births. Only 267 cases had been reported
as of 2001, most (95%) associated with other cardiac
anomalies. We studied the cardiac malformations asso-
ciated in 6 patients with ectopia cordis. Depending on
where the defect was located, the cases of ectopia were
classified into four groups: cervical, thoracic, thoraco-ab-
dominal, and abdominal. All 6 patients died before the
third day of life, 4 during delivery. Three of the patients
were included in the thoracic group, whereas the other 3
belonged to the thoraco-abdominal group. All the patients
had associated ventricular septal defects, 3 double-outlet
right ventricle (50%) and the rest (50%) tetralogy of Fallot-
pulmonary atresia. Two patients with double-outlet right
ventricle presented mitral-valve pathology, a parachute
valve and an atresic mitral valve. None of these cardiac
anomalies have been reported to date.
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INTRODUCCIÓN

La ectopia cordis es una enfermedad rara que se de-
fine por una posición anormal del corazón fuera del
tórax asociada a defectos del pericardio parietal, dia-
fragma, esternón y, en la mayoría de los casos, cardio-
patía. La nominación de ectopia cordis fue propuesta
por primera vez por Abott en 18981, si bien, pacientes
con defectos similares habían sido descritos en déca-
das anteriores con otras nominaciones. Byron2 clasifi-
có la ectopia cordis en 4 grupos: cervical, torácica, to-
racoabdominal y abdominal. En este último grupo se



ternón abierto (ectopia cordis toracoabdominal in-
completa). Se observaban las vísceras abdominales.
En la exploración física destacaba hipotonía cervico-

axial, el latido cardíaco se auscultaba a través del es-
ternón y el murmullo vesicular estaba disminuido en
ambos hemitórax. Fue intervenida con cierre de teji-
do artificial presentaba deterioro general progresivo,
con polipnea y taquicardia. Se instauró respiración
asistida por atelectasia de ambos lóbulos inferiores
pulmonares, a pesar de lo cual la paciente falleció a
las 24 h. En la necropsia cardíaca se observaba un
corazón en posición medial, una vena cava superior
izquierda que desembocaba en el seno coronario, y
una comunicación interventricular por mala alinea-
ción del septo infundibular (0,6 × 0,5 cm). Además,
se asociaba una válvula mitral en paracaídas (fig. 1),
un ventrículo derecho de doble salida, estenosis pul-
monar y arterias coronarias en el seno anterior e iz-
quierdo.

Caso 2

Recién nacido de 38 semanas de gestación y peso
natal de 2.980 g. Antecedentes maternos de metrorra-
gias en el primer trimestre del embarazo. En el mo-
mento del nacimiento se observaba cianosis generali-
zada que se intensificaba con el llanto, onfalocele con
hendidura esternal (ectopia cordis toracoabdominal in-
completa), y en la exploración destacaba una ausculta-
ción pulmonar normal y un segundo ruido reforzado
único, sin soplos. Fue intervenido el día del ingreso
mediante resección del saco del onfalocele y fortaleci-
miento con tejido sintético de la cara anterior toraco-
abdominal. El paciente presentó anuria y falleció a los
3 días del nacimiento. En la necropsia cardíaca desta-
caba una vena cava superior izquierda drenando en el
seno coronario, una comunicación interventricular pe-
rimembranosa, atresia pulmonar (fig. 2) y arterias co-
ronarias en el seno posterior e izquierdo.

Caso 3

Recién nacido de 42 semanas de gestación y peso
natal de 2.900 g. En el nacimiento destacaban los si-
guientes datos: test de Apgar 7 y 9 (5 min), cianosis de
piel y mucosas, polipnea con tiraje subcostal, onfalo-
cele con esternón abierto y corazón en la zona medial.
En la radiografía de tórax se observaba ausencia del
diafragma, con las vísceras abdominales en el tórax
(ectopia cordis toracoabdominal incompleta). El pa-
ciente fue intervenido, y falleció a las 24 h. En la ne-
cropsia cardíaca destacaba un drenaje de la vena cava
superior e inferior en la aurícula derecha y de las ve-
nas pulmonares en la aurícula izquierda, atresia mitral
(fig. 3), comunicación interventricular perimembrano-
sa de salida, y emergencia de la arteria pulmonar y de
la arteria aorta del ventrículo derecho. Además, se ob-
servaba estenosis valvular pulmonar e hipoplasia lige-
ra del ventrículo izquierdo. Las arterias coronarias na-
cían de los senos anteriores e izquierdo.
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Fig. 1. Ventrículo izquierdo con válvula mitral en paracaídas proce-
dente del caso 1. Todas las cuerdas de la válvula mitral se insertan en
un músculo papilar único medial (MP).

Fig. 2. Atresia pulmonar con comunicación interventricular perimem-
branosa procedente del caso 2. Se observa la arteria aorta muy dilata-
da y desplazada hacia delante y un tracto de salida del ventrículo dere-
cho atrésico con un tronco pulmonar hipoplásico.

Fig. 3. Aurícula izquierda procedente del caso 3 en la que se observa
atresia mitral y una zona central con hoyuelo imperforado que corres-
ponde a la válvula mitral atrésica (At M).



Caso 4

Recién nacida de 40 semanas con un peso de 2.800 g.
En el nacimiento se observaba cianosis central con distrés
respiratorio, falleciendo a pesar de las medidas de reani-
mación. El corazón se encontraba cubierto con el pericar-
dio visceral y el esternón estaba abierto (ectopia cordis to-
rácica completa). En la necropsia cardíaca se confirmó el
drenaje normal de las venas cavas y las venas pulmonares
en sus respectivas aurículas. Existía una comunicación in-
terventricular perimembranosa subaórtica y la aorta cabal-
gaba sobre el septo interventricular. El tracto de salida de-
recho estaba estenótico en el infundíbulo, la válvula y el
tronco pulmonar (tetralogía de Fallot). Además, existía un
arco derecho. Las coronarias nacían normalmente.

Caso 5

Recién nacido de 36 semanas con un peso de 2.700 g.
Se observaba el esternón abierto, con el corazón extra-
torácico sólo cubierto por pericardio visceral (ectopia
cordis torácica completa). En el momento del naci-
miento presentaba cianosis generalizada y polipnea, y
falleció a las pocas horas. En la necropsia cardíaca se
observaba una aurícula derecha dilatada en la que dre-
naban las 2 venas cavas y 2 venas pulmonares dere-
chas. El foramen oval estaba permeable y la aurícula
izquierda recibía las venas pulmonares izquierdas.
Existía una comunicación perimembranosa infundibu-
lar. Del ventrículo derecho emergía la arteria aorta y la
pulmonar, ambas con infundíbulo subvalvular. El ven-
trículo izquierdo era de tamaño normal.

Caso 6

Recién nacido varón de 38 semanas con un peso de
3.000 g. Falleció a los pocos minutos del nacimiento;
se observaba un esternón abierto con corazón extrato-
rácico, sólo cubierto por pericardio visceral (ectopia
cordis torácica completa). En la necropsia cardíaca se
observaba una vena cava superior bilateral, drenando
la derecha en la aurícula derecha y la izquierda en el
seno coronario y aurícula derecha. La vena cava infe-
rior estaba interrumpida y se continuaba con la ácigos
en la vena cava superior. Las venas pulmonares dere-
chas drenaban en la aurícula derecha y las venas pul-
monares izquierdas en la aurícula izquierda. La válvu-
la mitral estaba hipoplásica. Existía una comunicación
perimembranosa de 0,6 × 0,6 cm. La válvula pulmonar
estaba atrésica y la válvula aórtica cabalgaba sobre el
septo interventricular. El ventrículo izquierdo estaba
bien desarrollado.

DISCUSIÓN

La ectopia cordis está producida por defectos seg-
mentarios del desarrollo mesodérmico durante la ter-

cera semana de la vida intrauterina4,5 y por altera-
ciones de las bandas amnióticas, que producen si-
multáneamente malformaciones cerebrales y toracoab-
dominales6. Cuando existe un embarazo múltiple sólo
se afecta uno de los fetos3. Rara vez la ectopia cordis
se asocia a alteraciones cromosómicas7-12. La existen-
cia de ectopia cordis con cardiopatía severa se ha con-
firmado en edad perinatal mediante la ecocardiografía
vaginal13 a las 10-12 semanas de gestación o abdomi-
nal13,14 a las 20-22 semanas.

Hasta el año 2001 se han descrito 267 pacientes9-20,
102 (39,2%) del grupo torácico y 99 (38%) del tora-
coabdominal. El 90% falleció en el primer año de
vida. Los casos del grupo cervical rara vez sobrevi-
ven un día. La mayoría (95%) tiene una cardiopatía
asociada. El tipo de cardiopatía que ocurre con más
frecuencia es la comunicación interventricular, pre-
sente en el 59% de los casos, seguido de la comuni-
cación interauricular en el 35%, estenosis o atresia
pulmonar en el 36%, tetralogía de Fallot en el 22%,
divertículo del ventrículo derecho en el 13%, vena
cava superior izquierda en el 12% y doble salida del
ventrículo derecho en el 13%. Otras cardiopatías,
como el ventrículo único, la transposición de gran-
des vasos y el defecto atrioventricular completo se
presentan rara vez. En nuestra experiencia, los 6 ca-
sos pertenecían a los grupos torácicos (3 casos) y to-
racoabdominal (3 casos). La mayoría presentaba 
alguna de las cardiopatías comunes, como la comu-
nicación interventricular (6 casos) y la obstrucción
de la vía pulmonar (5 casos) asociados a defectos
más complejos: el ventrículo derecho de doble salida
(3 casos; 50%) y atresia o estenosis en paracaídas de
la válvula mitral, anomalía no descrita con anteriori-
dad.

La ectopia cordis puede ser completa, por ausencia
de piel y pericardio parietal, o parcial si existe debajo
del esternón pericardio o encima del esternón piel. La
existencia de un defecto parcial inferior o superior del
esternón sin abertura total con presencia de pericardio
parietal y piel favorece el tratamiento quirúrgico y evi-
ta la compresión torácica al introducir la víscera en la
cavidad. En los últimos años se ha intentado la correc-
ción quirúrgica en una o dos fases con resultados va-
riables, dependientes fundamentalmente del tipo de
cardiopatía asociada15-20.

CONCLUSIONES

Los pacientes con ectopia cordis presentan cardio-
patías graves, en su mayoría anomalías troncocona-
les. Dos de nuestros pacientes presentaban defectos
no descritos previamente. A pesar de haberse iniciado
intentos de tratamiento quirúrgico, la supervivencia
de los pacientes con estas cardiopatías es muy baja, y
la mayoría de ellos fallece en la primera semana de
vida.
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