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Resumen

La ectopia cardiaca toracica es una entidad rara que pertenece al grupo de los
defectos esternales. Se presenta paciente femenina de procedencia africana y
21 afios de edad con 2 ecografias prenatales sin reportar alteracion y las 30
semanas de obtiene por parto transvaginal recién nacida en la que se visualiza
el corazén ectdpico a nivel toracico. Fallece a los 4 dias de nacidas sin
posibilidades de realizarle ningun procedimiento quirargico.

Palabras claves: Ectopia cardiaca, defectos congénitos del corazén, ecografia.
Abstract

Thoracic ectopia cordis is a rare entity inside of sternal defects. 21 years old
African female with two normals prenatal echographies, who obtained in the
30™ weeks of pregnancy throught transvaginal delivery a girl with ectopic heart
in the chest. The baby died 4 days later and was not possible any surgical
procedure.
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Reporte de caso

Paciente femenina de procedencia africana (Suazilandia) y 21 afios de edad
con antecedentes de 3 embarazos, un ectopico, y 2 partos, el dltimo en el
2011, que se le realizaron dos ecografias a las 22 y 28 semanas de gestacion y
en las cuales no se reportd ninguna alteracion y a las 30 semanas se obtiene a
través de parto transvaginal una recién nacida de 2300gr en la que se visualiza
el corazdén ectdpico a nivel toracico (Fig.1). Fallece a los 4 dias de nacidas sin
posibilidades de realizarle ningun procedimiento quirdrgico.
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Fig. 1

Discusion

La ectopia cordis es una enfermedad rara que se define por una posicion
anormal del corazon fuera del térax asociada a defectos del pericardio parietal,
diafragma, esternén y, en la mayoria de los casos, cardiopatia. La hominacion
de ectopia cordis fue propuesta por primera vez por Abott en 1898, si bien,
pacientes con defectos similares habian sido descritos en décadas anteriores
con otras nominaciones. Byron clasifico la ectopia cordis en 4 grupos: cervical,
toracica, toraco-abdominal y abdominal® 2,

La afeccion puede presentarse de forma aislada o asociada a otras anomalias.
Tiene una incidencia de 5,5-7,9 casos por millébn de nacimientos. La mayoria
(95%) tiene una cardiopatia asociada. El tipo de cardiopatia que ocurre con
mas frecuencia es la comunicacion interventricular, presente en el 59% de los
casos, seguido de la comunicacion 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 Unico, la
transposicion de grandes vasos y el defecto atrioventricular completo se
presentan rara vez> *.

El diagnostico de la enfermedad se puede realizar mediante ecografia
bidimensional transvaginal a las 10-12 semanas de gestacion o abdominal a las
20-22 semanas y se pueden utilizar métodos mas complejos como la
resonancia magnética cardiaca fetal® °.

La patogenia es desconocida pero estudios recientes plantean multiples teorias
para tratar de explicar el fendbmeno y de esta manera se piensa que esta
producida por defectos segmentarios del desarrollo mesodérmico durante la
tercera semana de la vida intrauterina y por alteraciones de las bandas
amnidticas, que producen simultineamente malformaciones cerebrales y
toracoabdominales. Ademas se platea la teoria del defecto vascular y del



defecto en el proceso de plegado del feto. Cuando existe un embarazo multiple
sb6lo se afecta uno de los fetos. Rara vez la ectopia cordis se asocia a
alteraciones cromosémicas, aunque puede presentarse el caso” ® .

La ectopia cordis puede ser completa, por ausencia de piel y pericardio parietal,
o parcial si existe debajo del esterndn pericardio o encima del esternon 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
quirdrgico y evita la compresion toracica al introducir la viscera en la cavidad.
Existen pocos reportes de correccién quirdrgica exitosa de estos casos, y se
muestra una elevada letalidad, relacionada con el tipo anatémico de ectopia y
las anomalias cardiacas y otras asociadas. De las variantes anatomicas
posibles la toracica y téraco-abdominal son las mas frecuentes y la mayoria de
los pacientes fallecen antes del afio de vida, los que presentan el tipo cervical
rara vez duran 24 horas'® **.

El manejo de la ectopia cordis incluye el diagnéstico prenatal preciso apoyado
en un ecocardiograma fetal, la participacion de un equipo multidisciplinario
perinatal, la programaciéon de la cesarea, un manejo aséptico del neonato, la
correccion inmediata del defecto de la pared anterior con colgajo de piel, sin
tratar de corregir la parrilla costal, cuidados hemodinamicos especificos y
reprogramacion en un segundo tiempo de la correccién de defectos®?.

En este caso fue imposible realizar algin tipo de procedimiento quirdrgico
debido a la falta de recursos materiales y humanos y la paciente fallecio a los 4
dias sin posibilidades de realizar necropsia para precisar la presencia de
anomalias cardiacas u otras asociadas.
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