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ECTOPI A CORDI S·· EN

1' N T RO D U C e I ON

Es una malfor-maci6n congénita relativamente
rara y poco descrita en [os textos (1-36). Para
que se produzca es necesaria la asociación de ano-

'mal fas en el desarrol lo de la caja anterior del t6
r e x y cas i i nv ar' ¡ ah 1em errt.e d{:f'i~¡~-l:.f\S i1l0YOi'es, de 1a
pared ant:cr'ior' del ¿¡l"domen (onfalocele) pOI' los
e u o 1 e s e ¡ e o ¡' <J 7. Ó n ~3 e ::'> ¡ t u el f u e t' d del a e a vid i.:J d t 0

('OC i C<.:.l (1). EsL~l paLo 1oqf el e::, conoc i dé) d e s dc hacc
muchos años. E i pr: i mer- cc1sofu(: rep o rt.ado <::1'1 1671-
po 1-' Ne ¡ ¡ Si; (',IlS~J! (1): "pI' e s e nt t1ba e i e st ct' nó n hen-
d l· Ido ,,¡ r: 'H' ,,'¡~ f., n ¡'., ¡ n .'" do ")" - o '.' 1C'tf n ."j <: '~'"' ::> '" l' n t; e s1 f¡:;: 1 ~- '-.. e, ""-.-J ~ ~ f ' • ':'J L. \..(. t L ero .~~ '\..., el. •.J' , .... ~l (.1"''< U ..;J :::....

tina!cs y el ri~6n derecho protruian a traV&s de ~

la hendedUl'3 es1.:er'n;)!U (2)< L<1 Ck'3C,>ipción de Nai 1
Stensen (1) antecede ¿i los de l l a l Ler: (:1) y Mi'wtl-'
nez (3) en l70G considerados por muchos autores
(2-3) c om o los pl'ime.l'os C{\SOS I'c,por'i:ados< En 1926
Gr'(~i9 (4) publicó 20 caSO:3 de "E-Cr0.E1A COB,DIS/t;
BYI~on (3) en 1948 r-c-c op i 1 Ó 142 I'cpol"tes de I él lite
ratura y finalmente Holbig y cofs (S) en 1964 en-
contraron un total de 215 casos puh! ¡caJos.

MA TE[(lA L Y t1j~..T0DO~

En este trabajo informamos sobre dos casos
de "L~IOPL~ COROIS'" de tipo t.o r ác i c o , los únicos 
estudiados en el Instituto Nacional de Cardiolo- 
~11 el.
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CASO 1.

Pflcientedel sexo rnesou l.i no , de 24 horas de

nac i do, p r o duc t o de octavo embar- azo a ter"'m i no , pa.!:.
to eutocico. Madre de 27 a~os y padre 'de 32, los
demás hermdnos sanos. La 9E~stac i ó n fué nor-ma I .

l.e tlli)di'ü no pefi ¡' ¡ 6 ni flgUr\a enfer-me da d o 1 n
gcst ¡ ón de agentes Ló x ¡ c o s c erc an o s c3 o dur arrt e el
embarazo. lampoco estuvo expuesta a radiaciones en
el prtmer trimestre del mismo.

Al íh)Cep, el n i no sc: (:ncon1:l'aba en malas
condiciones generales, con discreta cianosis un- 
9 e a 1 y 1a b ¡ al, P e S 6 2.;2 5O k:] s. y 1I1 i d i ó 5O e ms .

L:¡fr'ecuenc ¡ a ccJl'rH <1C<'I or o de 110 por' mi nu
toy la respiración 36 pm. Existfa labio !eporino
con fusi6n palatina incompleta; hipertclorismo, im
plantación baja de las orejas, hendidura esterna!
en el tel1C i o rnedi o, ah'avés de 1C'J cual pr-ot.r-u ¡ a 

en forma completa el corazón y las grandes artc- 
t1ia~.:;. (Fi!=l .. 1).

El aspecto exterior del corazón sugerfa un
vcrrt r re u lo ún i e o con ~Jr'andes ar-t.cr: ¡ as norma! merrte

relacionadas e hipoplasia de la arteria pulmonar.
Se tr at eb a de un s i tus so 1¡ tus di i3gnóst ¡ c ado pOI' 

1a morfo 100 r a de 1d onda P de 1 el ectt'ocat'di ograma,
p.or- l a l oc a i i z ac i ó n (\el ióhulo mayor d(~l hí~lado y

por' e 1 (:~::;L ud i o "de! i 0169 i c o . [1 t'H\D ¡ oc ,wd í oswamd
most r-ó 1r:J ox i st e nc i a de dos cC\vidüd(.s ventl'lcula-
re s , la mór-fo l ó q i c amorrt.o derecha h i pop l ó s i c e , se 

conectaba con In i.wb'l"·ja p u l mo nar- y 1':1 mor'fol6gic3-}.

mente ¡ z qu i ('roda dí I e t o da , con ¡ d dlwt,L
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F i g. Lo., Vista lateral.i zqui erdade.l corazón f uer-a

de I acajatorácica. El 6rgano está PéH';"

cíalmentedetcliido PO!~ el pediculo ant.e-
l' i or y por' I as venas cavas.



Las r amas de I a ar t er- i él pu I mona," se enco n-c
tr'aban ¡gua 1merrt e h i popl á si c as., La evo 1uci 6n desfa
vor ab I e a co r t.o pi ,;1:::0 í mp ¡ di 6 el í nten'to de reposl
c i ón del corn z ó n en el t6r'¡-]x.

Ha I 1e z qo s anat.órn i c o s.,;.;;.;._-=.;..;..;:u...-....- •

El c or-a z ó n f or-m aba p ar-te de un s it ue sol ¡-
tus, se situaba fu~ra de la cavidad pericardica y
del t6rax constituyendo una "ECTOPIA CORDIS" tor~

e i c¡;:,. l.e al'ter' ¡ d p~ll mo n ar' cl~a-"~nt;::;¡~-'y-'d:;ca I i -
br e disminuido; e.:"istl'':J estenosis va l vu l ar: e i nf'un

di bu l ar- con s i omo i de e pulmonar' hi v o I Vd, Ambos o;>¡-

f i c i o s i"Jct>iovcntr'icular'c:,o, tenrélll dos V""IVdS. La
por-e ¡ ó u post(~i~':)::-;uper' i or' de 1 'b:¡bi que ¡ nt.cl'(l1;ro ¡ a 1 es
taba eu s e.nt.e . En la mi tad izquicrd¿l del atr'io co-

mún do s omboc fin ! dS venas pu) IlJOndl'CS y en li) m itad
c!er'Gc:ha desembocan la C¿IV{j infct'iol' y iD ~"up(~r'í(w

der-ec h a , Exi s t I.e u n a ve n e Cé"!V¿¡ s upc.r i or- i::.quier'da
que se c orrt i nu a con e 1 s erio c o r o n ar: i o en 1 a mi tad-·

derecha del atrio coman, El ventriculo derecho era
h ipop l á s i c o )' cd ve ntr Lou l o i z qu i crclo di l e te do e '
h i per-t r of i e do . La cr'csti:1 su¡:wavcn\:¡'iculd,' estaba 
desplazada hacia delante. La aorta era biventricu
lar y l a comunicación i nt.or-verrtr-i c u l ar- bes a l medio

po s t er- i 01' •

Diaqnóstico final---""'----------
Situs sol ¡tus. Ectopia cordis. Estenosis

p u 1moner VD! vu 1ar- e í nFun d i bu 1al'. Cornun i cac ión i n
ter'vc.lyt:r,icu!¿)¡' has'il mc d i o poste.r,jo!"" Ma lfor-maci ó n

de los cojines c n docarcl i c os . Vena c av a super'io,-



ri~ 2.- Sitt1~::;' ';:.;.olif:u:::... [stcn{'lsts p~tlí¡:\'ll~~,r' vn l

vu l cu- e i n luncii bu l cr-. C(h:lWlícdCión in

t.cI'v(>otr'iculm' hasid mc d i o p"sLcr·j{w

Illdlf(H'm~lción de los cojines endoc<wdJ.
COSo Ven .., C"IVil SUpCI'¡ or- pel'si stcnt<c~ 

dcscmbocundoil Seno c or o nor-i o.
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Pac i ente de! sexo mos c u l ¡ no, de s j etc hOI" as
de nacido, madre de 37 y padre de 42 aRos respecti
vamente. Producto de embarazo único, de 36 semana;
dcgcstación, parto resuelto por cesárea en vista
de que hubo implante bajo de placenta con sangrado
genital importante. L¿1 modr c no r ef i r i ó arrt cc c de n
tes de importancia.

A su ¡ nW"eso se cncorrt.r-aba en me 1as eo nd i -
clones generales.

Pesó 2 .. 275 kfJs. y midi6 43 cms. Existra 1í
g('~r'a cianosis unqce l y labial. La n ar- i z estaba de
pr i mi da pOI" auscnc i él de tabi que nasa 1 c ar-t: ¡ 1dg i na

so. Tenta agenesia del esternón y de parte de la 
pared anterior de la parril la costal con el cora-
z6n fuera dela caja torácica. Se observ6 ausencia
de p er i c ar-d i o p ar i et e l , el v i sc er a.l e.s t ab a engrosa
do caree í endo de su aspecto nor-ma l. Las venas ca--
vas se conectaban a la aurícula situada a la dere
cha. Del ventrfculo anterior salfan los dos tron-
cosarteriales lado a lado con la aorta a la dere
cha de la arteria pulmonar. Exrstra onfaloccle y 

no se pudo valorar la posi6¡ón del hfgado. El n¡~o

fa! l ec i ó o las 20 hor-es de su innl'8S0 (Fi~l' 3).

Ha 1 1a zqo s An-ptóm i Cl;->S •

La pi e z e anet óm í ca f or-m a p.wtc de un s ¡ hlS

sol itus , El cor-az ón estaba fuer e del t.ór e x . Las
grandes arterias estaban lado a lado en el plano 
frontal y con Id aptar'¡ a pulmonar' 'i~)Cr'an:(énte dnh:
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F í 9. 3. - V i s t a super- (H"' de c or-a z ó n , Ex i s t e n dos ar'
terias orig nandose de una misma cavidad.
La aorta (flecha) es anterior y derechn 
con r e l ao i ó n o la '::1t'tcr'ia pulmonar',



r i or- con r-e 1de i 6n a la aorta. El .at.r- i o situado a 

la izquierda recibi6 la vena cava supe~¡oY y una 
v.en a pu I mo nar- a I a que c onf I uy cn 1as venas de arn-

b os pulmones, Ex i stLe un an i 110 (mico mi t r-ot r-i c u a

p i deo y un a gl"éH\ c omun i c eci ó n i n t er-v en t ri c u l ar- ba

sal medio posterior. El arco aórtico estaba a la 
derech,;¡. No c x i st i o el seno c or-o nar i o . l.as dos al'-

. ~, I í 1 1- l ó 1tel~Ii..°1S n ac i an (1(~1 vent!' el! () morro O!]ICamentE' cel~.9.

cho sí t.u e do G ! d dCI'cc hd. La arte!' i a pu l mon ar- te-':'

n rG e ü \ i b r e el i s III i ti u i d(\ y ('x ¡ st. rG e s teno s i s o r í f i -
c i a l e i n dun f i bu l ar . la cr-c s t a s upr-av errt r i c u l ar- es

taba vertical izada.

Situs sol itus. Ectopia Cordis. Atrio com6n.
Malformaciones de los cojines endocardicos. Ausen
c,ia de seno c or-o nar-i o , 'Doble c6m¿:wa de s a l i de del

v errt.r- re u ¡ o derec ho con estenos ¡s p u I mcnar i nf'uridi 
bular v valvular. Comunicación interventricular ba
sal me~'¡io postCr-lot' (Fig" 4). -

El esbozo de la cavidad pleuropericardica 
aparece en ID t.er-c er a semana del des ar-r-o l l o , cuan
do las 6reas cardiog6nicas bi laterales situadas
c er-c e del ox t r emo c eFa l ieo de;! ernbri 61"1 se fusionan
constituyendo la placa carJiog6nica, conforma de
he.r r adur-e .

En o s t a l"e~!i6\'\ (~l mes e n qu t me se Separé:1 en ,

dos ho ] ",'l5, una que Se une, (:11 cc t oder-mo c ons t. i tuye!:!.
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Fi fJ. .1, '.. :~ ¡ tw;

d,.' 1o

u 1 j ~'ll~:j ALl' i p , l.)lil (1 ti . ¡.. id I ¡ (·II-rUd'.: 1 ,)I"IC'>',

e o.J I ¡-¡¡.. 'l\dtIC di' die II .\ u -: l:fil"'! d dQ

~;{'1I0 (',\I'lH;dl';O, Doh! l' l-:till,Wd '¡,. ,·",11,.1,1 dc·1
V ('11 t:. l' re u I o d('l' ,'('1'0 e Pl1 (',.; 1: (' 1)(1"> 1 " P11 [ ruo n ,H''''

i u funri i bu l .«: y vd';culdl'. COl!lu"ic;wión IJI-'"

t (' J ' V ... 111.1' i ( 11 1,¡ I . l d ". ,\ ¡ 111( , d ¡ " l' o ~;{: (' l' ; () l' ,



do I a somatop I eur a y la otra se esoc i a al ondoder->

mo f or-m'ando 1a espl acnop I cUra. la cav i dad de' i mi t2
da por' estas hojas constituye el c e l om a que dará 
<.11' ¡ gen a 1 a c av ¡ dad pi europer i c ar d ic e - (6).

Durante la tubulaci6n del embrión se forman

los pliegues ccf51ico y laterales que al profundi
zarse situan la cavidad pleuropericardica en posi
ción verd:Tal re s p cc t o d l.r:~ farín!)e Pl'illljtiva.

l\ f ¡ né) ¡ es de 1 ,,-1 ter"ccr'iJ semana de 1 desarro
1 i o, 1a e av ¡ dad p er: ¡ e ¿¡¡~d ¡ca est{, t'odeélda por una 

pared t.or-ác ¡ c", muy de 1nadd, fOf'ílhldd p o r- una cap e 

de eo t o dcr-mo y o t r a de rnesodc:t'mo s omat: i c o , La pa-

r e d c au do l estb dc l i m i t.ade por' el scpt:urn tt'ansver-,
so, I arnl t~a t~e mc s odor-mo C'1.J(; ~3CpL~1·'t:, i nc omp I etame rrt o

las c av i cla do.s tor',5cicd y ab domi n a l . Errt r o la CUicW·

ta y octava semdílClS del Ck~Sdl'r'o¡ lo, los o s o l o.r-ot o>

mos, miotamos y derma"tomos de ¡os samites cervica
les yto¡~ác ¡coa cm; ~¡t'<Hl 11m: id ¡ o p ar ed ante!' ¡ 01' de
1 a e a v ¡ el a el pe r- j e "w el i e í1 fe\) n i a e ti n ¡ éJU me rrt <:l s u 9 t'~

sor a medí da que ~'-;C'- e ncue nt.r an y fusí o na n en 1a ii
nca me.d i ov e nt.r-el , La unión emp i e ze d nivel ccf á l i c.o

y se dipjge en sentido caudal h ac i a 1<1 ['cqi6n l.lInbL
1 ¡ca!, proceso que se completa en ID octava seman
(7). La f or-rn ac ¡ 6n de ¡ e ster-n ón atr'd\'¡ e s a p or' las

fases de blastema, condrificaci6n y osificación
(7). Apñr'ccen dos c onc errt r oc i o n e s ! ong i tudi na 1eS 

de me s eriqu i ma , ¡ os cu n l eS se apl'o>:: í man rus i onilndo

se en la Irnea medioventral, el esbozo 6nico se
condr i f i ca y se se~)nlentiJ c on s t ituy e.ndo ! d~", estel'n32
br-as en I as que apar cc cn c e.nt.r o s de os i f i CdC ¡ (in. 

Los mi o-tornos tOI'ÓC i cos For-man i os músc u los í ntcr'--

cos-ta les,



La uECTOPI A CORDl SI( se 01" i gi na pr-obabl emeu
te en las etapas tempranas del desarrollo, durante
la teJ~cer'i.:1 semana, cu an do s e e st an delimitando los
celamas ¡nira y extraembrionarios por el proceso 
de pi egélrn i o nt.o de ¡ emb!" i 6n (7), Se pi ansa que du-
r arrt e lel for-mac i ó o de 1<33 p ar e de s ventl'ales del
e u e t' p o i:i n i v ce ¡ del a 1" e 9 ión e fll~ el rde d , los p 1 i e 9 ti a s

de 10 sorndtopl",'l.Jr'<] DI dCel'Cdl'SC c'ntl'c :",1 para fu--
s i o no r s e )In eflcuerl'h'¿'H) di c or-o z ó n f'uel"<J de la cavi

dad pet'ic(}I,.Jicd el c u e l se ilrtct'ponc en (.:>1 p r-oc e s o

de fusión. Sin embargo para expl icar la posición 

e.ct óp ¡ Cél de 1 COI' o z ó n fU8!'d de ¡ o c av í dad debe aeee.
tarsc que el r)I'OCC~;CJ an ónia l o pl'¡mar'ío r os i d i r La en
! a m<:)1) el' ti C'n que ,-:; e: e o n si: ifu y e ¡ a e a v i C\¿HJ e e I Ó I\l i e a r

PO¡~ 10 c o a l es o e.no i a de h eu dedura s lI1esf.:nquimat:icas

di sI ,;1c1<'lS qu e c on duc en iJ 1 a SC[)fll'¿:¡C ¡ ón de: I él SOflléyto

7' esp l ocn op l e ur-u , Una c o a l e sc o nc i a i uc omp l e t a de -

l e s hendecJUi"'il::" or'i9írH1I"i¿:\ la fCJI'lnaci6n exc e s i v a de

espacios c o l ómi c o s y un a r o duc c i ó n en los elcrnen--
-'- o r- fl) /, ,. o (,1 -, l' 1-[- -, '1 . ,-. (' ')')L.::> ",,::-:, __ e 1<:.< \:;.c, .:';.'

SR cxpl ica el tipo tor6cico en sus diferen
t,es gl1ados por> un descenso incompleto del corazón -,
que está s it.u a do p or: dcb aj o (le I arco mandí bu ¡ i.'H'

(2). En el tipo abdominal el descenso sarro exage
ra do y en tal c i r-c unst e nc i o el c orva z ún se desplaz~

t~ r él hac í a I a r~c~) j ó n abdomi na 1, f ac i litado por' una
de f i c i e nc i o en 1,,1 For-m ac i ó n del s optum b'dnt'\'cr~so.

Reci e nt.em cnt e s e ha i n duc i clo cxp(~r'í mental-
mente la ectopia c or d i s en los embr-i o n o s (k, ¡','lb"
administrando a la madre embarazada G-am¡nopropío~

nitl~i lo cnt r e los d l as 14 y 15 de l de s er-r o l l o (8),

RiH't'O\v y Wi I I í s e xp I i edil el or- i fJen d(; est:a-
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anorna l I e por' una r-upt ur e de la .p¿H'ed ant cr-i or- de
la cavidad per¡ca~d¡ca secundaria a los latidos
cardiacos, esto eS favorecido pOI' la delgadez cx-
tr'ema de di c ha p ar od dtwantc los d I as 14 y 15 de I
desarro! lo. Durante este perrada la pared anterior
de la c evi dud p cr i c or d i c e está FOI'I/1¿H1<'1 por' unD m em

bran o o.x t r cmadament e de 1nadd que s e deb i lit ti e ún -:

m6s con la presencia de un bloqueo de la diferen-
ciaci6n de la colagcna. Fig. B.

La confusión exjstente enla literatura con

PElspectoa la defi ni ei ón c or-r ecto de ti~.CTOP~_C01~·

DISn ha impedido que Se conozca ddecuadamentc el
rrúmer-o de casos r ep or t ados y es la c aus a de I{)s
d ¡ se t' epfH'C'1 as entt' e 1as estü<-H st; ¡ e ¿IS pul., ¡ ¡ c:chlas
(2) .

El t e r-m i no ti ~~.Tq.e.l A eOl~ DI S" del' i v <.1 de I ql' I S.
90 lJEKTOPUS" e implica un a anoma l i e de posici6n de
un 61'fJ<H10 o de una p¿lI'te del c uer-p o ten; e n do como-
base unor!gcn cong6nito.

Si nos at en emos cstr'ict':llncntc d CSL¿i dcf: ni
clon se dcber¡a Incluil' en el la a las malposicio-
nesclel c or-e z ó n en la cajator'<lcicd (9), sin c;nl)¿¡,~

goclas¡cdmenl:e l e s ma l p o s i c i o n e s ele1 cota z or: :·;;c -'

r-o.f i ero.n e xc l u s i v amc nt e a l a s i tu ac i ó n del df~'C),

s j. n q u e éC; e a s o e i e IYI d ! f o r-m,'l e í o n e s e o n ~J é 1\ i t: (1 s de! ,:1'

e aj él t.or- .fic i e d o de 1d P .:JI' ('.d abdom i f\iJ I .

Abbot (10) en 1927 Id cal ¡rica como un des
plazamiento del COI'<'1::ón en el c u a I este Se C'llcu(~n'-



ESQU 01A A: Embr- i ó n humano pI' QSOrJI i ri ca.
1 - Si sternü n o.r vi oso,

2.- Amniohidstos,
3.- Cavidad amniotívd¡
4.- Cnvidad del saco vite
5. - Enc!oc!('I'nJO ¡

e. ... ¡:; C' ~J i Ó 11 pe ¡' i e d t' die él

7. - Ectoc!er'lHo I

9.- !,I <lnt.o; des.
lO. - Mcsoclcr'rno.



14

ESQUEMA 8: Ernbr i ón human o • Si(,te s om i t c.s ,
1.- Sistema n crv i o s o ,
2,- Amnioblastos,
3.- Cavidad amniótica,
4.- Ciwi dad del SélCO vi t e l i no ,
5. _. En~.Jodcl·lno)

6• - Re 9 ión p f' 1" i e iH' el i e ¿1 p t' i 111 i t. i v él ,

7. - Ect o dcr-mo ,

S - Tubo cardraco,
9.- Alantoides.

La flecha i n d i c a Id pdt'(ód e nt cri or- del t.óre x

ga:ada y representada solo por el ectodermo,
que F,:~vot'('cet,rd su r upt.ur-a .

lO. - Mesoder'Jno.

adel
lo



ESQUEMA (~ ~ Embr- i ó n hurnan o , eat o r c e s o n i tes.
1.- Sistema nervioso,
2.- Amnioblastos,
3.~~ Cdvi do d amn i ót i c a ,
4.- Cavidad del s~co vitelino,
5. _. En do dor-mo ,

6 . - í~ (;' ~J í ó n p (: r: i e ü" die el p r' i tri ¡ti v él I

/ • - Le todel'rno,
8.- Tubo cardFaco,
9.- Aldnt"oides,

10, - Mesodl'l'fllO.
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tra fuera del t6rax o en la cavidad abdominal. En
esta definici6n no se considera la posici6n del co
r az ó n en la ~'e9¡ón cervical. Pur-a Barlow (11.) 1938
el termino "EeTOP! A CORDISu debe Ser más amplio e
incluir todos los casos en donde el corazón no eS
t,6 cn-t:er'Hrnente c o nt.on i do e n 1¡) c av i dad t or-ác i ca, 

Ka! ·ter' :;r' Vhll'kéH\Y (:?) J959 no t omar-o n en cuenta los

tipos de de.fectos c er vi c a l y abdom i no l cuando defi
. 'HCC'f-O~l A ~ORD'~n , l-C-¡'(-0ftf~¡'IAn l t;,~ P o n la ..s~...._,,~.:~ __.::....:...:..-~ {j'. " "'~d'\ \.} - ; P él P a _.

el ¡ os I ¿:¡ cxpos i e j ó n e on~:lén i 1:':1 de i cOí'azón debe ser'

s ec un dar- i (J d un do s ar-r-o l lo i nsuf ¡ e ¡ errt e de 1a pa-
red tor6cica. En vista de las dificultades de defi
",:"'1'(':;'1 V""l-¡C"""l'¡"'!-]',ún"'" (''J',)' C:\'9;"~i'" ",n 10(~? qu e .,1.('-",,1 r "\(,~lt f..'::1'':''.:«')'"'' '."-'''", \o.f" \,- i ...}.~ __ ~~ \.. t __.~ ..t~...- ''-''" ...

debfa (~n¡~i¡obüt'se "n E~l tm'nli no "ECrüPI A Cor~DI S" t.9,
das aque 1 ! as pos ¡ e iones iJnÓma! llS congón ¡ t.as de I co

r az ó n p arc i al o c omp l (d:amcnte fuer>¡J del ·t.ÓI'¿¡:";, de
-p; ni e ¡ ó n ,,,s·ta que al)¿wc ....i t:OddSi as h.wma5 o nc orrt r-a

das !'iJSbl 1fl fecha y que> l'curH~n ! ,)t; (Jos al ter'<lC i 0

nes cong6nitas observadas en esta anoma! fa; "la
malformaci6n del sistema mGsculo esque10tico y ¡a

ub i c ao i ó n anonncJ ¡ de! COI' a z ó n" ,

L¿J Ec top i a COi·dis ha sido c l a s i F i c ada p or- -
, 'j ,.. -, . el.' Q T 1 (. 3) 'l 8., .~ 1')Wees{-; \.¿) (:ll J,)J.U¡ pOr' ¡o\.¡scnu L en. (,),~ y \a~

c hbu s s z (14) en 1878 si n que Se to¡ni.wan en c o n s i de
ración todas las variedades de localiz0ci6n del co
raz6n (2, 15) Greig y otros autores (16) diferen-=
ciaron tres tipos de "ECTOPIA CORDISn Cervical, To
r ác i c o , Abdom i n a l , Kanagasun!:heroi'm (2) ':1~.ll"e9Ó un :'
cuarto tipo el Tor-ac oc er-v ic a l y Byr-o n (3) el CjUln

to¡ el toracoabdomina!. Los tipos ~e definen a se
gu 1 J~ ';



1. CERVICAL:' El corazón est~ubicado en~era

mente en la l~eg¡6n'cet~v¡cal y-::'
el esternón se encuentra bi~n

formado,

2.- TORACOCERVICA~ Presenta el corazón
parcialmente enla
v i c a l; y l e p or-c i óri
del esternón presenta
dadura incompleta,

3. _. TORAC 1CA En el 1él el cst er-nó n se dos ar-r-o
I ¡ a p ar-ci a l merrt o y per-m i t e la

sal ida p arc i ,1 ¡ otota I de! co-
razón del tórax. Ravitch (17)
se~a!a que el sitio de presen
'bo1C i ó n de! cor'"lz6n dependci'á 
del 6rea deficiente del ester
nón. Enfatiza que las pequoRas
hendcdul' as ..le I e sI; Ce l' n ó n s ¡ n

cambios de posici6n del cora-
z6n, tienen diferente signifi
cado y pron6stico frente a la
Vct'c!ddcr'd uECTOPl tI CORDI S"'.

4. TORACOABDOMINAL Fu é (le s e r' i t (J IJ(W 8y t' o n (3).
post\~r'ior'mcni:,c Major (18) en -.

19 i nformó ot r o c as o , Se ca
r';,:¡cb:i' i ZClbd por' t.e n er- l,end¡i du·
r e de ¡ n PC)I'C i ó n i nfer- i 01"' de r
e s t e rn ón , dvf'(·ctu unt cr: j 01' del

di i.¡fl'¿:¡;:jltl i'l , c¿l!'uch~l~i::.¿¡do pOP 

un dcs ar r-c 11 o i ncornp 1(+0 de e,::
te mú s c u l o que no ¡ I cgé1 a so 1
diJI":;(' por' comp 1 c t o en su por'--
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cióh ant er- ¡ or , y defecto de la
part.e super' i or y med ia del a 
pared abdominal debido, a dia
tesis de los rectos y onff1¡oc~

le.

S.ABDOMI NAl. Tiene los mismos defectos abdo
mi na l es que en el tipo ante- 
rior, a través de los cuales 
el c or-e z ó n se o ncuent.r- a p or- e,~

tero en la cavidad abdominal.

En 19.58 eél ntr' e ¡ 1, Hd 1 I el' y Rd V i t c h (11 ) en,
un extenso trabajo expone nuevos conceptos y sug¡~

r env que el tipo t.or-aco abdom i n e l hiJ sido mal calífi,
cado ya que por sus caracterfsticas anatómicas, s~

gi ere que el c orez ón se e nc u errt.r.a fuera de su si-
fío sin que en r e.o l i doci l o (;st&.

Di c ho s aut.or-e s (1:1) P¡'OpO¡H~n que 1 <1 a s oc i ('l-

e i 6n de los defectos mene i onado s , con I os estruct~

rales intracardiacos incluyen siempre Gnomal ras p~

ricardicas, por la forma sistemática con que tal 
asociaci6n ocurre en todos los casos deben inte- 
grarse como un Síndr'ome (1piwtr¿~ (JI, 1.9-21). Cr'i-
ttenden (22) y cols. coinciden conCantre! 1 (11) al
considerar estos C,:1505 como un síndr'ollle ap art e .
Ef'ect i v eme n t e el c ora z ó n no es o ct óp i eo y pr-e s e rrt a

r- e' ac ¡ ones nor-ma J e.s <..~ o n 1 as v í se: el) as tOI"' €le. i e:as ~{ ....

su s ¡ tuac i 6n sllpcr·f i cid 1 s(' dc,be él (kf'ec.tos secun
da t' i os de! d p a l' e d a b el (1 ni i n iJ 1, Po s Le t' ¡ o ("' e s or- t: re u·- 
los han c o n f i r-me do 1d asue i ac ión de es tos defectos
(23-25). La dc nomi n ac i ó n de ".SCTCH2..L~_.CQ.¡~/)I.§" i nc{)!!~

pleta o her-n i a pel'icapdiopCI'itonQal han sido apli
cados u este: Srndl~omc (2:3,. 2...:1), Estos a uf.o r e s e nf a
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tizan la diferencia diagnóstica de este Srndrome 
con Ectopia Cordis, diverticlJ!O del ventrrculo ¡z
qu i e r do C' lt i p op l <C!S í d con~)én i LL'l de los mú sc u f os ab
dominales asociado con defectos genitourinarios. 
A6n cuando cerca de 250 casos han sido publicados
hasta 1':::1 ac t.u e I ¡ ddd, este cond i e ¡ ó n es c ompar.e t. i V.Q

merrt e papa·

Su nornc.nc 1atW"fl es c on fu s a y su patogen j a -
o scur e r de di 1 r ! ¡J i mp or-t.anc j a de í nf'or-mar s obr-e -

nuevos casos, asr como la discusión sobre la pato
genes·, ¡ s de esta interesante anome I ra.

De ac uor-clo a ! o f'epor-t01do hasta 1a fecha
existen 142 casos de Ectopia Cordis debidamente
c l as i Picados (26) labia l .

TABLA

TIPO

TO[~ACI CO

ABDOMINAL

TORACOABDOMINAL

CERVICAL

NO CLASI FI CADO

TOTAL

NO. DE CASOS

81

38

10

4

9

142

En los casos publicados en la literatura no
se anal izan las ma l f or-mac i o nes i nt.r-ac ard i ac as pl'ü
sent esta 1 como s e r- ra dC'seab le I so I ame nt; e en J9 e d
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sos (l9) se ha logl"ado conocer- las lesiones asocia
das tal como se obsepva en la tabiail.

TABLA I ¡

COMUN1CACION lNTERVENTRICULAR 19

COMUN1CACION INTERAURICUlAR 8

ESTENOSIS PULMONAR 6

TETRALOG1A DE FALlOT 3

DIVERTICULO DEL VENTRICULO IZQUIERDO 4

PERS¡ STENCl A DEL conoucro ARTERIOSO 3

ANOMALiAS DE LA VENA CAVA 3

ATRESIA TRICUSPIDEA 1

TRONCO ARTERIOSO COMUN 1

VENAS PULMONARES ANüMALAS 1

DOBLE CAMARA DE SAL1DA DEL VENTRI CULO DERECHO 1

Las en om a l ras c ncorrt r- ade s en los estud i os 

anat6micos son aisladas o asociadas y f lama la - 

atención la fr'ecuencin del defecto s ept a l ventt'ic~

lar y secundariamente la comunicaci6n interauricu
1ar .

El corazón generalmente se presenta como
una masa pu Is at; i I de ¡ oca! ¡ z ac ¡ ó n arrt.cr- ¡ or- I que di

vide el o s t.er-rió n . La p unt a del c or-az ón se dir'ige
hacia ar-r-i b a , la Cdt'éI p o s t.or i or- se vuelve ant.c.... i or
y la anterior posterior. El tipo abdominal se pre-



21

s errta como un a mase 1:~umOl'a1 'oca I izada en el cp 1-

gastrio, pulsati 1, pudiendo estar recubierta de
pi el y debe hacerse el di clfln6sti(;o difer'cnci al con
el diverticulo del ve~trrculo izquierdo, hipopla-

sia cong6nita de ¡os m6sculos abdominales hernia 
umbi ¡¡cal y onfalocele aislado o asociado a otras
anoma! ras (2?). Se han repol'tado e asos s t n anoma--
1 (";:-,~ " n t I~' -~r' ·.il~ .1 r .,,--, '"" t » c.;"Ii 1.;....7') ..' 0 ..__c. (11 ~:,,-... d ...."'- \ "oJ\.: l ..

La s ev c.r-i d ad de la c ar-d i ope t i a depender-fí de
las anomalras v aac u l ar-es , scptales o v al vu l er-es
existentes. El pronóstico dependerá del tipo de
-ECTOPIA CORDlsa, de la malformación cardiovascu-
lar y de l e s con d i c i o n es genc:t'i:1!cs del n iñ o .

Aproximndamcnte un tercio de losni~os con
Ect:op ¡ él COI~ d i s son pr emat.ur-os y ~lener'a 1mente no so
brev ¡ ven e 1 paso por' e! cana ¡ de 1 p ar-t;o de hacer Ia
viven algunas horas o dfas (26). Muchos de los na
cidos a termino son mortinatos. Los dos casos moti
vodeesta presentaci6n murieron a las 24 y 48 ha:
ras de nae idos.

Al considerar exclusivamente las caractcrrs
ticas de la ectopia cordis se ha ~lsto que el tipo
c er-v i c a l (4)escl ¿p.JE:pr't;lsent.aun,. /o l uc i.ón más gI'3'
ve, aunque se ha descrito un caso, que 1 leg6 a I¿¡
vida adulta (28). El tipo tof·ftcico es i qu a l mc nt;e ..
9'~ave y se ha i nf or-rne do de un caso que ;:;olwev ¡ vi 6
hasta los trece meses (4). El tipo abdominal per 
se es compatible con la vida y por' lo tanto tiene
mej or- p r-o nó s t; i c o . A19unos han s obr ev iv ¡ do más el I I Él

de la infancia y 1 legado a la vida adulta (29). Se
tiene conocimiento de dos casos que tenran buena 
salud en la cuert o dócadC1 de l a vida (z«, 29). llrr-:
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caso verdaderamente raro es el reportado por Des-
champs con nefritis supur~tiva en el riRón derecho,
agenes j d de 1 í z qu i erdo, (' I cor e z ón ocupando el
flanco i z qu i el' do, en l u q ar- de I r- i ñ6n y I ¿IS ~:w andcs

al' ter i élS en t {' <'1 b a n d 1 t 61' (l x t) -1.: r:d v Ós el C' u n o t' i f i e i o

en el 'di afr'agma (30).

Toyama (31) refiere la existencia de feto-
pla Cordis con ~nomalras craneales y faciales ta-
1es como an enc efe l i a, h i dr'oceLl! i a y p a I adcw hendi.
do, No se ha demos t ra do undh,ndenc i a f am i I í al' o 

f ac t or-e s pr'edíspo/iorrtes en el humano (32), Este

b'BstOI'flO r'éWO en el hombr-o , es r c l ati vdtncntc C:Ol--'

mún en c l ganado, tal corno obs or-v aron Fisher y Pi
rrie al encontrar en 24 cardiopatias cong6nitas, 
dos casos de Ectopia Cordis de tipo cervical (33).
B<WI~O"'I y W¡ l l i s (8) des c r i b i cr-o n la inducción de
Ectop i a Cor'di s en ratas con! a ¿Idmi ni SiT¿lC í ón rJli::1-"

t.er-ne do Bej:a- am i nopr-op i on i t r-i lo. S8Y y \Vi l s cy
(34) enc orrt r-ur-on ab er-r ac i 6n cromos om i ca (46, XX,
l7q+) en un e n i ñ e r ec i é n nacida con ec t op i a c or d i s

toracoabdominal. Es el ónico caso conocido y se
considera este hal Jazgo una coi ncidencia. La co~ 
r r-ecc i ón quirúrgica en la Ectopia Ccwdis ¡'cpr'csen

te un riesgo elevado, Los resultados obtenidos has
te la fech; indican una alta marta! ¡dad (11, 18, 
35) h ab i t u a l me nt e s.oc u n d ar-i a a di s r-r-i t.m i as y béljO
gasto cardfaco debido a compresión cardfaca que
e j er-c en las v i sc er-e s vecinas. En ¿]1~)LlnOS casos se
ha tenido que reSecar parte del pulm6n para dar -
cabida al coraz6n en la cavidad tor6cica. En oca-
sí o ne s se ha teni do que r c t.or nar- e 1 co r e z ó n a su 
sítio o estado ect6pico original (26),

En v isba de estos prob I CIIlLIS se i dc6 I él l't:.pd--



~ac¡6n de las malformaci~nes cong&nitas, cuando es
tas son posibles, o bien del onf~locele, dejando:
el corazón en el exterior, pero recubierto por una
malla de aCero protectora (36). Tambi6n se hain-
t.e rrt s do I'ccubi-·íp el c or-e z ó n con músculo recto y
f as e ¡ a ! (Jt él r t: a I e o mo i n f o t~ rn a 1< <él v it:e h e n u n e as o 

de un adolescente previamente operado de correc- 
ci6n de Fal lot (17).

En la evaluaci6n del problema quirurgtco, 
es necesario aceptar la alta incidencia de anorna-
lías asociadas que hac en incompatible la v i d a .

La ectopia cordis es un~ anoma! fa cong6nita
rara. Presentamos dos casos estudiados en el lnsii
t ut o Nse ¡ o n a 1 de ea p el i o 1o q r a . Uno v ¡vi <5 24 y e 1

o t r o 48 hor'ús, Lo~", dos el'an det i p o to r ác i e o arubo s

~tenian ffl<)lfor'maciones ck~ lOé" cojines en doc ar d i c o s ,

Con estenosis pulmonar mixta. Uno tuvo doble cáma
ra de sal ida del vcntr(culo derecho.

Se rcv i s e n l a ¡llclt'foqenesi,<, de lél anotnaiia
los casos pub ¡ i endos hasta 1d fecha, 1a f or-m a de 
presentación, las malfor-m ao i o nes as oc i o das y se
mencionan las posibi lidades terap6uticas de cada
grupo.
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