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La ectopia cordis es una enfermedad rara, con una in-
cidencia de 5,5-7,9 casos por millén de nacimientos. Has-
ta el afo 2001 se han descrito 267 casos, la mayoria de
ellos (95%) con otra cardiopatia asociada. Estudiamos
las cardiopatias asociadas a 6 casos de ectopia cordis.
En funcién de la zona afectada, los pacientes con ectopia
cordis se clasifican en 4 grupos: cervical, toracica, toraco-
abdominal y abdominal. Los 6 pacientes descritos falle-
cieron antes de los 3 dias de vida, cuatro de ellos en el
momento del nacimiento. Tres pertenecian al grupo de
ectopia toracica y otros tres al de toracoabdominal. To-
dos tenian comunicacién interventricular, asociada a do-
ble salida del ventriculo derecho en 3 (50%) y a tetralogia
de Fallot-atresia pulmonar en otros 3 (50%). En 2 corazo-
nes con doble salida existia afeccién de la valvula mitral,
estenosis por valvula en paracaidas y valvula mitral atré-
sica. Este tipo de anomalias no ha sido descrito anterior-
mente.

Palabras clave: Ectopia cordis. Defectos congénitos del
corazon. Tetralogia de Fallot. Comunicacion interventri-
cular.

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.

Key words: Ectopia cordis. Congenital heart defects.
Tetralogy of Fallot. Ventricular septal defect.
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INTRODUCCION

La ectopia cordis es una enfermedad rara que se de-
fine por una posicién anormal del corazén fuera del
torax asociada a defectos del pericardio parietal, dia-
fragma, esterndén y, en la mayoria de los casos, cardio-
patia. La nominacién de ectopia cordis fue propuesta
por primera vez por Abott en 1898, si bien, pacientes
con defectos similares habian sido descritos en déca-
das anteriores con otras nominaciones. Byron? clasifi-
c6 la ectopia cordis en 4 grupos: cervical, toricica, to-
racoabdominal y abdominal. En este dltimo grupo se
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incluye a pacientes con afeccién de la linea media ab-
dominal (onfalocele) que cumplen las caracteristicas
definitorias de la enfermedad. En 1958, Cantrell® pu-
blicé un sindrome con 5 defectos: anomalias de pared
tordcica, abdominal, diafragma, pericardio y corazén.

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

CASOS CLINICOS
Caso 1

Recién nacida, de 38 semanas de gestacion, con
peso natal de 2.685 g. Antecedentes maternos de
aborto previo. Al nacimiento se observo cianosis, pa-
bellén auricular de implantacién baja y un onfalocele
de 6 X 6 cm, cubierto por una membrana y con el es-
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Fig. 1. Ventriculo izquierdo con vélvula mitral en paracaidas proce-
dente del caso 1. Todas las cuerdas de la vélvula mitral se insertan en
un musculo papilar unico medial (MP).

Fig. 2. Atresia pulmonar con comunicacion 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 ventriculo dere-
cho atrésico con un tronco pulmonar hipoplasico.

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

ternén abierto (ectopia cordis toracoabdominal in-
completa). Se observaban las visceras abdominales.
En la exploracién fisica destacaba hipotonia cervico-
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axial, el latido cardiaco se auscultaba a través del es-
tern6n y el murmullo vesicular estaba disminuido en
ambos hemitérax. Fue intervenida con cierre de teji-
do artificial presentaba deterioro general progresivo,
con polipnea y taquicardia. Se instaurd respiracion
asistida por atelectasia de ambos l6bulos inferiores
pulmonares, a pesar de lo cual la paciente fallecié a
las 24 h. En la necropsia cardiaca se observaba un
coraz6n en posiciéon medial, una vena cava superior
izquierda que desembocaba en el seno coronario, y
una comunicacion interventricular por mala alinea-
cién del septo infundibular (0,6 x 0,5 cm). Ademas,
se asociaba una vdlvula mitral en paracaidas (fig. 1),
un ventriculo 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 gestacion 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 exploracién destacaba una ausculta-
cién pulmonar normal y un segundo ruido reforzado
Unico, sin soplos. Fue intervenido el dia del ingreso
mediante reseccion del saco del onfalocele y fortaleci-
miento con tejido sintético de la cara anterior toraco-
abdominal. El paciente presentd anuria y falleci6 a los
3 dias del nacimiento. En la necropsia cardiaca desta-
caba una vena cava superior izquierda drenando en el
seno coronario, una comunicacion 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 gestacion 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 esterndn abierto y corazén en la zona medial.
En la radiografia de térax se observaba ausencia del
diafragma, con las visceras abdominales en el térax
(ectopia cordis toracoabdominal incompleta). El pa-
ciente fue intervenido, y falleci6 a las 24 h. En la ne-
cropsia cardiaca destacaba un drenaje de la vena cava
superior e inferior en la auricula derecha y de las ve-
nas pulmonares en la auricula izquierda, atresia mitral
(fig. 3), comunicacién interventricular perimembrano-
sa de salida, y emergencia de la arteria pulmonar y de
la arteria aorta del ventriculo derecho. Ademas, se ob-
servaba estenosis valvular pulmonar e hipoplasia lige-
ra del ventriculo izquierdo. Las arterias coronarias na-
cian de los senos anteriores e izquierdo.
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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-
macion. El corazén se encontraba cubierto con el pericar-
dio visceral y el esternon estaba abierto (ectopia cordis to-
racica completa). En la necropsia cardiaca se confirmo el
drenaje normal de las venas cavas y las venas pulmonares
en sus respectivas auriculas. Exist{a una comunicacion in-
terventricular perimembranosa subadrtica y la aorta cabal-
gaba sobre el septo interventricular. El tracto de salida de-
recho estaba estendtico en el infundibulo, la vélvula y el
tronco pulmonar (tetralogia de Fallot). Ademas, existia un
arco derecho. Las coronarias nacian normalmente.

Caso 5

Recién nacido de 36 semanas con un peso de 2.700 g.
Se observaba el esterndn abierto, con el corazon extra-
tordcico sélo cubierto por pericardio visceral (ectopia
cordis tordcica completa). En el momento del naci-
miento presentaba cianosis generalizada y polipnea, y
fallecié a las pocas horas. En la necropsia cardiaca se
observaba una auricula derecha dilatada en la que dre-
naban las 2 venas cavas y 2 venas pulmonares dere-
chas. El foramen oval estaba permeable y la auricula
izquierda recibia las venas pulmonares izquierdas.
Existia una comunicacién perimembranosa infundibu-
lar. Del ventriculo derecho emergia la arteria aorta y la
pulmonar, ambas con infundibulo subvalvular. El ven-
triculo izquierdo era de tamafio normal.

Caso 6

Recién nacido varén de 38 semanas con un peso de
3.000 g. Fallecié a los pocos minutos del nacimiento;
se observaba un esternén abierto con corazén extrato-
rcico, s6lo cubierto por pericardio visceral (ectopia
cordis toracica completa). En la necropsia cardiaca se
observaba una vena cava superior bilateral, drenando
la derecha en la auricula derecha y la izquierda en el
seno coronario y auricula derecha. La vena cava infe-
rior estaba interrumpida y se continuaba con la dcigos
en la vena cava superior. Las venas pulmonares dere-
chas drenaban en la auricula derecha y las venas pul-
monares izquierdas en la auricula izquierda. La valvu-
la mitral estaba hipoplésica. Existia una comunicacién
perimembranosa de 0,6 X 0,6 cm. La vélvula pulmonar
estaba atrésica y la vélvula adrtica cabalgaba sobre el
septo interventricular. El ventriculo izquierdo estaba
bien desarrollado.

DISCUSION

La ectopia cordis estd producida por defectos seg-
mentarios del desarrollo mesodérmico durante la ter-
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cera semana de la vida intrauterina*® y por altera-
ciones de las bandas amnidticas, que producen si-
multdneamente malformaciones cerebrales y toracoab-
dominales®. Cuando existe un embarazo miltiple sélo
se afecta uno de los fetos’. Rara vez la ectopia cordis
se asocia a alteraciones cromosémicas’!2 La existen-
cia de ectopia cordis con cardiopatia severa se ha con-
firmado en edad perinatal mediante la ecocardiografia
vaginal'® a las 10-12 semanas de gestacién o abdomi-
nal'*!*a las 20-22 semanas.

Hasta el afio 2001 se han descrito 267 pacientes®?°,
102 (39,2%) del grupo toracico y 99 (38%) del tora-
coabdominal. El 90% falleci6 en el primer afio de
vida. Los casos del grupo cervical rara vez sobrevi-
ven un dia. La mayoria (95%) tiene una cardiopatia
asociada. El tipo de cardiopatia que ocurre con mds
frecuencia es la comunicacién interventricular, pre-
sente en el 59% de los casos, seguido de la comuni-
cacion interauricular en el 35%, estenosis o atresia
pulmonar en el 36%, tetralogia 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 dnico, la transposicién de gran-
des vasos y el defecto atrioventricular completo se
presentan rara vez. En nuestra experiencia, los 6 ca-
sos pertenecian a los grupos tordcicos (3 casos) y to-
racoabdominal (3 casos). La mayoria presentaba
alguna de las cardiopatias comunes, como la comu-
nicacién interventricular (6 casos) y la obstruccién
de la via pulmonar (5 casos) asociados a defectos
mads complejos: el ventriculo derecho de doble salida
(3 casos; 50%) y atresia o estenosis en paracaidas de
la valvula mitral, anomalia no descrita con anteriori-
dad.

La ectopia cordis puede ser completa, por ausencia
de piel y pericardio parietal, o parcial si existe debajo
del esternén pericardio o encima del esternén piel. La
existencia de un defecto parcial inferior o superior del
esternén sin abertura total con presencia de pericardio
parietal y piel favorece el tratamiento quirtdrgico y evi-
ta la compresion tordcica al introducir la viscera en la
cavidad. En los dltimos afios se ha intentado la correc-
cién quirtdrgica en una o dos fases con resultados va-
riables, dependientes fundamentalmente del tipo de
cardiopatia asociada'>-%°,

CONCLUSIONES

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