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Ectopia cordis: Un extrano caso de anomalia

cardiaca congénita

Ectopia Cordis: A Rare Case of Congenital Cardiac

Anomaly

Brian Daniel Norefia Rengifo'
José Fernando Vallejo Diaz3

TUniversidad de Antioquia Facultad de Medicina, Medellin, Antioquia,
Colombia

2Universidad CES, Medellin, Colombia

3 Centro Médico Imbanaco, Cali, Colombia

Rev Argent Radiol 2020;84:130-132.

Estimados editores,

La ectopia cordis (EC) es una anomalia congénita poco
frecuente que consiste en la mala posicién del corazén por
fuera de la cavidad tordcica, secundaria a un defecto en la
fusion de las paredes toracica y abdominal, como resultado de
una mala fusién ventromedial de los pliegues corporales.'
Hasta el afio 2014 se habian reportado menos de 100 casos
de esa patologia.? Su diagnéstico se basa en la deteccién por
imagenes de la posicion inadecuada del corazény, por ende, la
evidencia de latido cardiaco por fuera de la cavidad toracica,
siendo ese diagndstico generalmente prenatal por medio de
ultrasonido.? El pronéstico es pobre, debido a que la mayoria de
los pacientes tienen otras anomalias cardiacas asociadas.’*

Comunicamos el caso de una recién nacida pre-término
de 33 semanas, sexo femenino, hija de primigestante con
embarazo gemelar, con diagnéstico de EC in dtero por
ecografias prenatales. Nacimiento por cesarea por pérdida
de bienestar fetal, con peso de 1,282gr y talla de 38cm. Al
examen fisico con hipotension y taquipnea. En la linea media
del térax con defecto asociado a EC. Inicialmente se realiz6
radiografia de térax (~Fig. 1).

Debido a dificultades técnicas para realizar el
ecocardiograma, se solicitdé angiotomografia (angioTC) de
corazén y grandes vasos (=Figs. 2 y 3) que confirma la EC
adyacente al térax, ausencia de esternén, conducto arterioso
permeable, comunicacién interauricular (CIA), comunicacién
interventricular (CIV) muscular a nivel del apex, aorta con
acabalgamiento sobre el septum interventricular y arteria
subclavia derecha de origen aberrante. La paciente fue
llevada a correccibn quirdrgica, pero falleci6 en el
postquirtrgico inmediato.
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La EC, también llamada ectocardia o exocardia, fue
reportada por primera vez por Stenonis en 1671 y el
término fue creado por Haller en 1706."%°77 La
prevalencia es de 5 a 8 por cada millén de nacidos vivos.?
La mayoria de los pacientes (95%) presentan otras anomalias
cardiacas asociadas y eso empeora el pronédstico."® Las
alteraciones intracardiacas mas comunes son los defectos
del septo interventricular y en el septo interatrial; menos
frecuentemente se presentan la tetralogia de Fallot (20%), el
diverticulo ventricular izquierdo (20%), 1a vena cava superior
izquierda (12%) y doble salida del ventriculo derecho
(13%).2° Nuestra paciente se present6 con los dos defectos
intracardiacos mas comunes, la CIV y la CIA, lo que apoya
reportes previos de pacientes con EC.

Dependiendo de la localizacién del corazén, la EC se
clasifica en 5 tipos:'->%10

- Cervical (5%): El corazén en el cuello sin defectos
esternales asociados. Puede haber fusién entre el apex
del corazén y la boca.’%°

- Cervicotoracico y toracico (65%): Defecto en la region
superior del esternén en la cervicotordcica y una
protrusién del corazén por la pared anterior del térax,
también por un defecto esternal en la variedad toracica. En
esa altima variedad, se encuentra la disminucién del
volumen intratoracico que se puede determinar por
medio de la tomografia computarizada (TC)."%%? Se ha
reportado sobrevida de <5% después del primer mes de
vida.»®

- Toracoabdominal (20%): Defecto en el septum transverso
en la porcién inferior del esternén y el epigastrio.”*° La
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Fig. 1 Radiografia de tdrax. Silueta cardiaca extra toracica (flecha
negra) y aumento en la opacidad pulmonar bilateral.

posiciobn del corazén es variable, pudiendo estar
parcialmente en la cavidad toracica o completamente en
el abdomen. También se encuentran lesiones cardiacas
intrinsecas asociadas.

- Abdominal (10%): Defecto en el diafragma y el corazén se
ubica en el abdomen superior."® Esos pacientes, al igual
que los pacientes con variedad toracoabdominal, se
pueden asociar a defectos de la pared abdominal como
onfalocele, diastisis de los rectos o hernia ventral.®

Rengifo y col.

Fig. 3 Reconstruccién tridimensional. Corazén extra toracico y
dilatacion de la vena cava inferior, con persistencia de los grandes
vasos intra toracicos.

Las causas de esa malformaciéon son desconocidas y
generalmente es una malformacién esporadica."® Existen
reportes de casos que asocian la EC con anormalidades
cromosémicas como trisomia 18, sindrome de Turner y 46,
XX, 17 q+ .*10

El complejo de pared abdominal-miembros consiste en EC,
toracoabdominoquisis o abdominoquisis, defectos en las
extremidades y craneofaciales (labio y paladar hendido,
encefalocele, exencefalia, entre otros).*#-'9 La pentalogia de
Cantrell incluye la EC toracoabdominal, defecto del pericardio
anterior, solucién de continuidad en el esternén y en la porcién
anterior del diafragma y malformaciones intracardiacas.**1°

Fig. 2 AngioTC de térax. Corazon extra toracico evidenciado en reconstrucciones en los planos sagital (A) y axial (B), sin recubrimiento de piel,
sincréonico y concordante, demostrando adecuada relacién entre la auricula derecha (AD) y el ventriculo derecho (VD) y entre la auricula
izquierda (Al) y el ventriculo izquierdo (VI), al igual que con la aorta (Ao).
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La ultrasonografia prenatal permite el diagndstico de la EC
tan temprano, como a las semanas 7-8 de gestacion, con mayor
probabilidad de diagnéstico al evaluar en modo Doppler y 3D.
Sin embargo, muchos autores mencionan que el diagnéstico
suele ser entre la semana 10y 13, con mejor caracterizacién de
los hallazgos después de la semana 15."+%10

La ecocardiografia es el método mds importante en
el diagnéstico postnatal, pero tiene la posibilidad de
lesiones o infecciones. La TC permite evaluar de forma
facil el volumen toracico y puede ser ftil en la planeaciéon
quirtrgica, con la ventaja de su rapida adquisicién, las
imagenes multiplanares y 3D de alta resolucién. Cabe
mencionar como limitante el uso de medios de contraste
yodado y la radiacién ionizante.

En casos de obesidad materna, oligohidramnios, gestacién
multiple y embarazo avanzado, se puede requerir de
resonancia magnética (RM).8 A pesar de su largo tiempo de
adquisicién, es til en casos de anomalias complejas, para
planear via del parto y definir intervenciones pre y
postnatales.“'8 El protocolo de RM incluye secuencias como
turbo espin eco (TSE) potenciadas en T2 en 3 planos
ortogonales del cuerpo fetal y eco gradiente potenciada
enT1.8
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