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I N T R O D U C e ION 

En virtud de haber tenido la oportunidad de manejar un -

caso de ECTOPIA CORDIS, en el Hospital de urgencias pediatricas 

y planificación Familiar de la villa del Departamento del ois-­

trito Federal., me llam6 la atención la amplia gamma de malfor­

maciones congenitas poco conocidas, desde el punto de vista -,-.. 

etio16gico y morfológico, ya que el pron6stico es fatal a corto 

plazo por la asociación de otras anomalias casi siempre presen­

tes, y al tratamiento que definitivamente e s quir6rgico, y no­

modifica la evolución. 

Por todo lo:anterior, decidí hacer un breve an~lisis del 

caso revisando el desarrollo embrio16gico, la incidencia, clasi 

ficaci6n de las mismas y su casuística, 0.75 x 1,000 (1). 

Se reconoce que a estos niños recién nacidos, no puede -

ofrecerse les un tratamiento especifico y una mayor sobre-vida-­

desde el punto de vista cl1nico, más sin embargo, es importante 

el aspecto preventivo de estas lesiones. 

Agradezco en el trabajo actual, la colaboración recibida 

a los medicos adscritos a dicho nosocomio, asi como a los dire~ 

tivos de esta Institución, en especial al Dr. Juan de Dios Bri2 

nes Carlos y Dr Ra6l Miramontes ortega por los emplios programas 

de enseñanza que se observan en la práctica diaria. 

Así mismo a mis compañeros medicos, personal de enferme-
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r1a y a los niños, nuestros pacientes, por brindarnos la oport~ 

nidad de podernos superar a travéz del estudio diario y cons-­

tante de sus enfermedades. 
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D.'E F'I N 1 C ION 

La Ectopia cordis es una malposición cardiaca congénita­

en la cuál el corazón se encuentra parcial o totalmente fuera -

del tórax, que en ocaciones se encuentra complicando la pared -

abdominal, esternón y diafragma (2, 3). Asociada a un defecto­

de la porci6n anterior de la caja torácica y en casi todos los­

casos Onfaloce1e (4), o bien aberraciones cromos6micas (5,.6). 

La Ectopia Cordis en el Hombre es relativamente rara -,.­

anormalidad, conocida desde hace muchos años, primer caso re-­

portado fue en el año de 1671 por Nie1 stensen, desde entonces­

se han conocido alrededor de 200 casos (2, 7 ), bien como anom~ 

llas aisladas o formando parte de un cuadro po1ima1 formativo. 

C L A S 1 F 1 C A C ION : 

según la posici6n que asopte el coraz6n distinguen cua-­

tro grupos: 1) CERVICAL, 2) TORACICO, 3) TORACO-ABDOMINAL; 

4) ABDOMINAL ~2). 

Kanaga - Suntheram y cols. (7), han considerado un quinto 

grupo: EL TORACO-CERVlCAL, que corresponderla en realidad a una 

forma completa torácica en la cuál el corazón protuye del cuello. 

El hallazgo de esta anomalia no presupone la existencia­

de cardiopatia congénita concomitante, pero éstas inciden en un 

8~~ de las formas torácicas completas y toraco-abdominales, no -

habiendo sido descritas en la torácicas incompletas. 
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Las anomalidade. intracardiacas asociadas son corrientes, 

la muerte se produce en loa primeros dlas de vida en la mayoria 

de los caos. 

Muy raros son lo. pacientes con esta patologla, que han­

sobrevivido hasta la edad adulta, porque los intentos quirúrgi­

cos de situar al coraz6n en la cavidad torácica han fracasado--

(11) • 

TIPO CERVICAL: 

En este tipo de Ectopia Cor( \ ,¡ el coraz6n por completo­

en la región cervical, con e.tern6n ~acto. 

TIPO TORACICO: 

El esternón ea coztl' J defectuoso y el corazón se apoya­

por fuera del t6rax en form~ parcial o completa. 

TIPO TORACO-ABDOMINAL: 

Esta subdivisión fue sugerida por primera vez por Byron­

en 1948, y apoya por Mejor en 1953, la condici6n seria, ausen-­

cia parcial o estern6n blfido, por un defecto diafragmático y -

por una 11nea media defectuosa con diastásis de rectos, o un ti 

po de onfalocele. 

TIPO ABDOMINAL: 

Esta alteraci6n presupone un defecto diafragmático permi 

tiendo al coraz6n entrar a la cavidad abdominal. 
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TIPO TORACO-CERVICAL: 

Es una malformación incompleta tirácica en la cuál el cQ. 

razón protuye de la base del cuello. (7) 
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DIFERENCIACION INICIAL DEL CUERPO HUMANO Y CONSTITUCION DE LOS­

SISTEMAS ORGANICOS. 

APARATO CIRCULATORIO: (12) 

El embrión mamifero que practiuamente no dispone de vit~ 

lo como alimento, depende para su supervivencia y crecimiento 

de la rapida institución de las relaciones con la circulación -

materna.- Esto implica la necesidad de un desarrollo precoz -­

del sistema vascular del embión, porque la circulación materna­

limitada por las paredes uterinas y la circulación embrionaria­

debe llegar a ella. 

Hasta que esto se realice, el embrión depende de los ma­

teriales alimenticios que pueden obtenerse del utero por la 

absorción directa, un método totalmente inadecuado para prepa-­

rar el crecimiento del embrión, exepto en sus etapas iniciales, 

cuando su tamaño es muy reducido. 

EL PRIMORDIO PERICARDICO: 

El conjunto primordial de tejidos precursores del cora-­

zón mismo·, y del revestimiento de la primitiva región pericar-­

dica, celoma, es una zona en forma de media luna del mesodermo­

engrosado.- Esta zona se define claramente por primera vez en­

embriones humanos en el estado de desarroll) de la linea primi­

tiva (edad de fundación de aproximadamente lS d1as). 
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Está ubicado al disco embrionario y lo rodea por ambos 

lados siguiendo la curvatura del márgen cefálico del disco.­

cuando está zona mesodérmica engrosada puede reconocerse por pri 

mera vez no están divididas en las capas esplácnica y somática. 

Incluso en esta etapa tan temprana en especies como el -­

pollo que se presentan a pruebas experimentales es posible demo~ 

trarlas potencialidades cardiogenéticas de las ce lulas de esta -

zona transplantandolas y permi1:iendoseles que se diferencien co­

mo injertos en la membrana corio-alantoidea de embriones de po--

110 más viejos. 

Bajo estas circunstancias, las celulas en cuestión desa-­

rrollarán miofibrillas y mostrarán claramente sus potencialida-­

des miocardiacas con su pulsación rítmica. 

En embriones humanos, un día o dos después del estableci­

miento de la línea primitiva, la zona engrosada del mesodermo se 

divide en/una cpaa somática y otra esplácnica, con lo cuál se es 

tablecen espacios vesiculares que pronto confluyan en una cavi-­

dad destinada a ser la porción pericardiaca del celoma. 

Al mismo tiempo la cabeza del embrión ha estado creciendo 

rapidamente y elevandose por encima del celoma pericárdiaco re-­

cién formado. 

simultaneamente la parte pericárdiaca de celoma se ha ex­

tendido debido a una división ulterior del mesodermo, de tal--
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forma que se dobla hacia atrás pro ambos lasos del cuerpo si 

guiendo la curvatura del intestino anterior. 

LA FORMACION DEL CORAZON: 

Una vez constituida la cavidad pericardica se puede des-­

cartar el término engorroso de primordio cardio paericárdiaco y­

hablar de los primodios cardiacos que se forman en determinados­

lugares dentro de esta zona general.- Los primordios cardiacos­

se forman a partir de la capa del mesodermo esplácnico pro ambos 

lados de la rpimitiva cavidad pericardiaca, junto al intestino-­

anterior del desarrollo.- El hecho de que el coraz6n, una es -­

tructura impar situada en la parte media del cuerpo del adulto,­

tenga su ori~ren en esbozos apareados que al principio se hallan­

muy separados a ambos lados de la linea media del e~)ri6n, está­

en relaci6n con el hecho de que el cuerpo embrionario al princi­

pj.o se presenta abieto ventralmente y se apoya extendido e inclu 

nado sobre la superficie del saco vitelino. 

LOS esbozos de algunas estructuras anatomicamente ventra­

les que surgen en una etapas inicial del desarrollo, en conse--­

cuencia, aparecen primero como mitades separadas, situadas a am­

bos l.ados de la linea media.- Con el pliegue debajo de los bor­

des l.aterales de la zona embrionaria, que lleva las paredes ven-o 

trolateral.es del cuerpo a su pocisi6n definitiva, el embri6n se­

cierra ventralmente y las estructuras potencialmente ~edio ven--
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traLes que surgieron como mitades independientes quedan situa­

das en la linea media. 

El corazón primordial consta de dos hojas, asi como de­

dos mitades, derecha e izquierda.- La hoja interna recibe el­

nombre de endocardio porque está destinada a formar la envolt~ 

ra interna del coraz6n.- La hoja externa se llama epimocardio­

porque originará la hoja muscular de la pared del corazón y su 

envoltura epicárdica. 

El endocardio aparece primero bajo la forma deacumulo -

de cordones irregulares de celulas mesenquimatosas, que se en­

cuentran entre el mesodermo y el endodermo. 

Estas ce lulas se disponen en dos cordones principales -

que se hallan a ambos lados del intestino.- Poco después de--, 

su formaci6n, los cordones adquieren luz, denominal1dose tubos­

endocardios,- LOs tubos endocardicos continúan más allá de la 

región cardiaca como cordones ramificados, que han de conver··­

tirse cefálicamente en las aortas primitivas y caudalmente en­

las venas que entran al corazón. 

El mesodermo esplánico pronto se en~ruesa en forma evi­

dente donde se extiende lateralmente sobre los tubos endocardi 

cos, para constituir la hoja epimiocardica del corazón. 

Mientras tanto, sigue su curso el plegamiento del cuer­

po embrionario progresando al mismo tiempo el cierre del inte~ 

tino anterior a nivel del corazón. 
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como consecuencia de ello, los tubos endocardicos apare~ 

dos van aproximandose en forma progresiva.- Finalmente quedan 

juntos y se unen para formar un tubo que se encuentra ubicado­

en la parte media. 

En el curso del mismo proceso, las hojas epimiocardia-­

cas se curvan a la parte media y envuelv.en completamente el en 

docardio.- Ventralmente con respecto al coraz6n las hojas me­

sodermicas de ambos lados del cuerpo llegan a conectarse, de -

manera que, en el mismo proceso en que el corazón aparece ca-­

mo una estructura situada en la parte media, las cavidades ce~ 

lomicas derecha e izquierda originalmente apareadas se unen p~ 

ra formar una cavidad pericardiea media.- Dorsalmente las ho­

jas epimiocardicas derecha e izquierda se colocan juntas, pero 

aqu1 no se unen inmediatamente, como ocurre ventralmente con -

respecto al corazón.- Permanecen durante algún tiempo como una 

membrana de sostén :fiormada como un tubo casi derecho de doble, 

suspendido por su parte media en la región m&s anterior del ce", 

loma. 

El mesocardio dorsal desaparece en seguida, exepto en su 

extremidad caudal de manera que el corazón tubular se encuentra 

en la cavidad pericárdica fijo solo cefálicamente aorticas ven 

trales se ramifican en el tejido que se halla por debajo del -

intestino anterior y caudalmente donde entran los grandes va-­

sos.- Al no hallarse en su posición media fijo se encuentra li 
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libre para cambiar de forma y posici6n y puesto que crece mucho 

más rapido en su longuitud,que en la parte pericardica del ce12 

ma en que se halla situado, el coraz6n tubular originalmente de 

recho pronto se dobla en una forma bien visible. 

Al alargarse y doblarse el tubo cardiaco comienzan a ser 

reconocibles sus divisiones regionales primarias.- Nombrando-­

las pro el 6rden en que son recorridas por la sangre en circul~ 

ci6n, estas regiones son: al El seno venoso, b) la auricula, -

c) el ventriculo y c) tronco arterioso. 

El seno venoso de paredes delgadas, está formado por la­

confluencia de las grandes venas que entran al coraz6n. 

Como funci6n de los esbosos cardiacos comienza en su ex­

tremicefálica y progresa caudalmente. 

El seno venoso es la última parte del corazón que se fo~ 

ma y en las etapas iniciales muestra escasas diferenciaci6n. 

Desde el seno venoso la sangre pasa a la auricula.- La­

regi6n poco después de su formaci6n experimenta un gran ensan-­

chamiento transverso de manera que forma dos cavidañes, derecha 

e izquierda semejante a bolsas. 

Al salir de la auricula, la sangre pasa al ventriculo a-o 

travéz de una regi6n estrecha denominada canal auriculo-ventri-· 

cular.- Al principio es un simple canal como ocurri6 en la au­

ricula, se divide en canales derecho e izquierdo en los embrio~ 
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nes de cinco a seis semanas. 

El ventriculo también está formado por la parte más pro­

nunciadamente doblada del tubo cardiaco. 

También en 61 hay indicaciones anticipadas de la inmine~ 

te separación del corazón en mitades derecha e izquierda. 

Desde el ventriculo, la sangre pasa al tronco arterioso­

y desd~ este, al cuerpo del embrión siguiendo las raices aorti­

cas ventrales. 

Aparte del notable engrosamientc de sus paredes, el tro~ 

co arto~rioso muestra pocos cambios con respecto a su estado or.!. 

ginal t)omo parte anterior del tubo primitivo cardiaco. 

Su diámetro sigue siendo pequeño y la división longitu­

dianal que experimentará una vez avanzado el desarrollo, apenas 

está indicada por la forma irregular de su luz observada en seg 

ciones transversales. 

NO debe deducirse de las modificaciones que se han pro-­

ducido en las distintas regiones del corazón que éste ha alte­

rado el método primitivo de funcionamiento. 

El tubo caridaco se ha doblado y presenta dilataciones y 

estrechamientos que podemos designar porque conocemos su futuro 

destino. 

Muchas caracteristicas internas indican su divis6n en l~ 

dos derecho e izquierdo.- pero la sangre en estaetapa del desa 

rrollo entra al corazón posteriormente, por el seno venoso se -
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colecciona en la auricula y pasa al ventriculo, desde donde es­

bombeada al tronco arterioso formando una corriente uniforme, -

del mismo modo que ocurria en embriones m~s jovenes, en los que 

el coraz6n era un tubo más bien derecho (12). El pericardio lo 

mismo que el diafragma puede ser asiento de defectos en el des~ 

rrollo.- Y un defecto radical que no permite una larga superv! 

vencia después del nacimiento es la Ectopia cordis. 

NO se han demostrado embriones que muestren estadi6s cr~ 

ticos en el desarrollo de esde defecto, ~ro a raiz de la forma 

ci6n defectuosa, tal como se ha visto repetidas veces en recién 

nacidos, podemos especular con alguna perspicacia acerca del m~ 

do general en que el desarrollo debe haberse apartado de lo nor 

mal. 

Indudablemente el defecto debe·· este.blecerse muy temprano 

en el desarrollo, probablemente al rededor de la tercera semana 

de gestación. 

En este momento es en que se constituye la demarcaci6n -

entre·el celoma intra y extra-embrionario por la apertura del -

cuerpo, cuando se est~n formando las paredes ventrales de este­

en la región cardiaca, deben dejar al corazón por fuera de un -

lugar de conve~gencia, en vez de quedar por dentro como ocurre­

normalmente: tal como lo siguen los diagramas de las secciones­

hipot~ticas. (pig. 1). 
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, . Es dificil de adivinar si la alteración primaria causa-

una protusi6n cardiaca anormal en forma ventral o si tiene algo 

que ver con el esquema del crecimiento de las paredes del cuer-

po. 

Lamentablemente, como la mayor1a de los defectos congeni-

tos conocemos los resultados finales y a190 de las etapas pro ~ 

las cuales se han llegado a ellos, pero virtualmente nada acerca 

de los verdaderos factores causales. (13). 

I 
I 
I 
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Fig. 1.- Ectopia cardiaca.- A).- croquis de un niño con ectopia cordis y pared 
abdominal incomp~etamente cerrada. B y C).- Diagramas hipoteticas de 
cortes transversos de embriones en dos estados críticos que sugieren 
la manera probab~e en que se produce esta anormalidad. (13) 
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ANORMALIDADES EN LA POSICION D~L CORAZON 

y EN SU FORMA. 

El corazón nunca tiene una localización anormal, exepto­

como resultado de la malformación de las estructuras vecinas (7). 

La ECTOPIA CORDIS, está asociada a defectos del esternón y al -

pericardio que permiten protusión del corazón al exterior. 

Algunos niños que presentan está anomalia asociada a Me­

ningoencefalocele, estudiados por algunos autores (9,11.13), -­

sobrevivieron 3 semanas, complicados con Epicarditis iniciada a 

los pocos dlas de su nacimiento, con una capa fina de exudado ·lIi 

brionopurulento al exterior. 

El coraz6n es desplazado al exterior en el sitio opuesto 

cuando una hoja del diafragma esta incomplecamente desarrollada 

y este es enviado al exterior por herniación de la vicera des-­

plazada en una are a sucular, produciendo entre el esofago y la­

aorta descendente un aumento de la presión mediastinal, estre-­

chando al arco a6rtico. 

D E X T R O C A R D I A 

Si está presente con situs inversus completo, la circul~ 

ción en general es nor~al, y no hay incidencia significativa del 

defecto congénito del corazón o de los grandes vasos, si el si­

tus inversus es incompleto, otras anomalias intracardicas están 

presentes complejas y severas. 
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Los estudios epidemiologicos y genéticos son necesarios­

para el diagnóstico previo de esta anomalía. Se menciona que -

el control de la Rubeola y de los efectos de la Talidomida, son 

los caminos m~s sencillos para prevenirlas. 

Recientemente el analisis de lso cromosomas, han demos-­

trado grandes anormalidades cromosomicas en algunas de las m~s­

complejas malformaciones, como las del Síndrome de Down, Síndro­

me de Turner y el de Marf~n, Anders, en 1965 detectó anomalias 

cromosómicas en 156 pacientes estudiados. 

Los defectos cardiovasculares congénitos son relativamen 

te comunes y algunos pueden ser detectados después del nacimien 

too La incidencia es de 0.&/0, de todos los nacimientos. (17). 

En general los factores etiologicos que se aducen para -

justificar a las mismas sop Infecciones (Rubeola), hipoxia, .. -

mal nutrición, drogas, radiaciones y transmisión gen~tica rece­

siva mendeliana e 2% o menos de todos los caos. 

La incidencia de la Dextrocardia, es moderadamente no c2 

mün. Entre las naomalias asociadas existen algunas. Los fact2 

res hereditarios no son conocidos en el 2%.- El tratamiento n9 

existe.- El pron~stico es exelente si est~ asociada a situs 

inversls.- El pronóstico depende entonces de la naturaleza --­

exacta de la malformación. 
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c O R TRI L O C U LAR : 

consiste en un ventriculo simple con~dos atrios (ausen-­

cia del atrio ventricular). Está comunmente asociado con la -­

transposición de los grandes vasos, con o sin entonosis pulmo·~­

nar. Su diagn6stico requiere caracteriEa~i6n y angiografia se­

lectiva.- Su incidencia es rara.- No existe anornalias asocia­

das. 

Entre sus factores bereditarios estos son inciertos, se­

presenta en cerca del 2 % de los pacientes. El tratamiento va­

a depender de la naturaleza de la malforrnaci6n.- Si el atrio-­

está ausente, nuevo pudiera ser recontruido.- Si el septÜffi ven 

tricular está ausente y existe tranposici6n de los grandes vasos 

la reconstrucci6n quirúrgica de un nuevo septum es imposible y­

en este caso el pron6stico es pobre. 
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ASPECTOS CLINICOS DE ECTOPIA CORDIS: 

La Ectopia cordis en la gran mayoría de las ocaciones ~e 

d~t~cta al momento del nacimiento, onservando al corazón como 

una masa pulsatil que emerge del tórax anterior, con un esternón 

di idido, observandose que la punta el corazón se dirige hacia 

la barbilla. 

El corazón puede estar cubierto por una fina capa ce piel 

o bien puede hallarse completamente fuera del tórax, como suce­

dió en el caso que nos ocupa. 

Es la 6nica cardiopatía congénita que no requiere diag-­

nóstico diferencial. 

La cianosis o soplos cardiacos dependen de que haya o no 

defectos asociados, siendo frecuentes la diversas anomalias, 

cardiacas entre las que se incluyen: Tetralogía de Fallot, - -

Atresia tricuspidea, Trasposición de Aorta, Defectos septales -

interventriculares e interatriales, etc. De las anomalias ex-­

tracarciacas más frecuentes es el onfalocele, con menos frecuen 

cia seria el labio y paladé'_r hendido, sin embargo la asociaciór 

de esta última no es clara. 

Para demostrar la presencia o ausencia de defectos asocj~ 

dos se necesita el empleo de cateterismo cardiaco y de la angio­

cardiografía y en algunos casos de la inyección directa de una -

s.ubstancia de contraste que nos muestre si existe o no comunica­

ciones patologicas. 
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En al,]unas ocasiones los estudios cromosomicos en pa--­

cientes que han presentado Extopia cordis, han demostrado alte 

raciones que son de llamar la atención (5), siguiendo una bre­

ve descripción de una paciente los estudios cromosomicos mos-­

traron aberración de este material, ya que se encontr6 pegado­

al brazo largo del cromosoma l7, un material cromos6mico que no. 

correspondía (46 XX, l7q+).- Esta paciente a su nacimiento r­

mostr6 multiples malformaciones congenitas extra e intracardia 

cas.- Los padres aparentemente sanos sin antecedentes genéti­

cos anormales. 

otras alteraciones del tipo Síndrome de Turner xo, y F~ 

notipo XX Y XY, así como Mosaico Tuner XO/XX, se describen (6), 

teniendo relaci6n con el tipo de cardiopatía agregada que pre­

sentaban: La impresión clínica de Coartación de Aorta es esp~ 

cifica para el Síndrome de Turner XO, y la estonosis de la pul 

monar es lesión típica de corazón en XX Y XY Fenotipo Turner,­

estos oatos se encontraron en estudios hechos en 40 pacientes­

valora00s por el personal de Servicio oe CArdiología del Texas 

Children's Hospital y por el colegio de Medicina de Houston Tex. 

MECANISMOS ETIOLOGICOS: 

presentes evidencias manifiestan el concepto de las mal­

formaciones congenitas cardio-vasculares que resultan desde la­

interacción de factores genéticos.- Una importante interacci6n 
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está. implicada e influenciada por el sexo de los pacientes.­

ciertas lesiones son comunmente más encontradas en pacientes 

masculinos: coartación de Aorta, Estenosis Aortica y Transpos! 

ción de los Grandes vasos.- Otras son más marcadas en el sexo­

femenino: Defecto del Atrio Sepal y ductus arterioso latente -

otras.- Estenosis pulmonar y defecto del sptum ventricular no -

tienen relación con el sexo. 

Tal vez menos del 15 % de pacientes con anomalias cardi~ 

cas tienen malformaciones asociadas con aberraciones cromosomi­

cas muy marcada~. 

NO se ha encontrado una explicación en las bases logicas 

de que los padres sin antecedentes genéticos anormales hayan t~~ 

nido descendencia con malformaciones cardio-vasculares y Fenot! 

po Turner XX y el XY, se encontró una anomalia sub-microscopi­

cas que envolvia al cromosona X o una resultante estaba vincula 

da como alteración en el stigma Fenotipo Turner. Algunos auto­

res han hallado estenosis pulmonar y coatación de la Aorta en -

pacientes con una constitución cromosómica del mosaico xo/XX. 

Una posible interpretación posible de esto seria origin~ 

do en zigotos XX Turner que pierden un X homólogo en la embrio­

genesis.- Estos mosaicos embrionarios fueron punto de apoyo de 

anomalias cromosomicas o genes mutantes responsables del Fenot! 

po XX, asi es que esas anomalias incluyeron malformaciones car­

diacas (estenosis de la pulmonar), quedando indistinguibles en _ 

algunos pacientes con XX Fenotipo Turner. 
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PRONOSTICO: 

El pronóstico en estos pacientes con Entopia cordis ge­

neralmente es fatal, muchos de ellos fallecen las primeras ho­

ras de vida o bien en los primeros dias de edad.- Todo está en 

relación. con la magnitud de la anormalidad ya que logicamente­

mientras más pequeña es la malformaci6n, las posibilidades de­

supervivencia son mayores. De estos (15) se citan pacientes q­

que han sido intervenidos quirurgicamente y han logrado edades 

que consideran satisfactorias debido a la gravedad del cuadro. 

TRATAMIENTO: 

En terminas generales el manejo es quirúrgico 100 %, es 

el complemento de las anomalias que pueden influir considera-­

blemente por la extansi6n del defecto en la pared ventral, ya­

que muchas veces si existe Onfalocele pequeño este puede cer-­

rrar por si solo, unicamente con la aplicaci6n de Thiomecosal­

(Merthiolate) (9), o puede terminar en la mortalidad quirúrgi-

ca. 

Se ha visto que la alta incidencia de mortalidad (16) -

es debida a la interrupción respiratoria por el desplazamiento 

de diafragma hacia arriba. 

La reparación de anomalias del corazón y de esternón, -

asi como diafragma son secundarios a los casi insuperables prQ 

blemas complicados en la sutura de un gran Onfalocele. 
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En estos pacientes no es posible programar tratamiento­

definitivo. 

La intervenci6n quirúrgica es inmediata cuando hay de-­

fecto en la pared ventral, incluyendo el Onfalecele. 

Los pacientes que han logrado sobrevivir a esta anorma­

lidad no han tenido grandes cumplicaciones ya que los reportes 

que se conocen refieren que han logrado funciones de personas­

normales, al grado de que practican deportes, natación·tenis -

etc. 
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CASOS DE EcrOPIA CORDIS REPORTADOS EN LA LITERATURA MUNDIAL DE ¡'971 

a 1957. INCLUIDOS 5 ~SOS REPORTADOS POR COMUNICACION PERSONAL 

EDAD ANOMALIAS NO ANOMALIAS 
AlJrOR FECHA SEXO GEST. CIRUGIA CARDIACAS CARDIACAS. 

StenBon 1671 ? ? Ninguna T.Fal1ot presente 

Haller (Mtnez) 1706 M ? Ninguna Ausente Desconocida 

Breschet 1745 F ? Ningum 2 venas cavas Dese 
superiores. sobre la orta 

Morand 1759 ? ? Ninguna Desconocidas Desc. 

sandifort 1772 F ? Ninguna Ausente Ausente. 

Tourte11e 1784 ? PI' Ninguna Desconocida Desconocida 

Walter 1805 ? Ter. Ninguna 2 venas cavas De.conocida 

cruve1hier 1841 ? ? Ninguna supo ? Desconocida 

Jones 1855 M PI' Ninguna DeBe. Desconocida 

Danie11 1860 ? Ter Ninguna IVSD Desconocida 

O'Connor 1861 M PI' Ninguna Desc. Desconocida 
Ranvier 1863 M PI' Ninguna Desc. Desconocida 
sch1esinger 1870 ? ? Ninguna Dese. Desconocida 

8raun-Fernwald 1894 ? ? Ninguna 2 venas cavas supo presente 

Grant (Bernardo) 1896 F PT Ninguna Desc. Ausente. 

Lilwa1-cormac 1903 F Term Ninguna Desc. presente 

Goode 1903 F Terro Ninguna Desc. Desconocida 

Ellis 1906 M Terro Ninguna Desc. Desconocida 
Greiffenberg 1908 ¡'. ? Ninguna 2.vcS. presente 

Birnbaum 1912 M PT.Ab Ninguna Dese. Desconocida 

Rolland 1913 M PT.Ab Ninguna Dece. Desconocida 
cosgrove y sn georg e 1924 M PT.Ab Ninguna Decs. presente 

cut1er y Wi1wns 1925 M Terro si Susencia de V¡ C.I este- presente 
nosis istmo Aortico. 

Bloch 1927 M Terro Si Desc. Desconocida 
stiemns 1929 M ? Ninguna Desc. Desconocida 
wedd 1929 ? Terro si Desc. Desconocida 
Lintgen 1932 ? ? Ninguna Desc. Presente 
Heiij1 1932 F Term Ninguna Desc. presente 
Tr1l1at 1934 F PT Ninguna Dese. Desconocida 
Ledenyi 1935 ? ? Ninguna Dese. Presente 
potter 1935 ? Terro-Ab Ninguna Desc. Desconocida 
Kellet 1936 M Terro Ninguna Desc. Incorop. de septum Presente 

y atrio vento 
wanstroro 1936 M PT.Ab Ninguna Dese. Presente 
vaysierre y Michotey 1937 M PI' Ninguna Dese. Ausente 
Bar10w 1938 F PT Ninguna Ausencia deatrio der. Presente 

Puddu y cammarel1a 1938 M ? Ninguna Dese. presente 
Kuhnel 1940 ? ? Ninguna Dese. Desconocida 
Sosyal 1940 ? ? Ninguna Dese. Desconocida 
Finocchietto ? ? ? Si Dese. Desconocida 
George 1945 ? Terro Ninguna Desc. Presente 



EDAD CIRUGIA ANOMALIAS NO ANOMALIAS 
AUTOR FECHA SEXO GEST CARDIACAS CARDIACAS 

Taussig aprox 1946 ? ? Ninguna Malf.grue- Desconocida 
sas 

Byron 1947 F Term Si T. Fallot Presente 
Feeney 1950 ? Term Si Ao. Despl. Presente 
Swet y Parks 1952 ? ? Ninguna Dese. PrGsente 
Becker 1952 M PT Si Transp Ao Ausente. 
Hospitales de Univ 1953 M Term Si IVSD,Transp.Desconocida 
de Wisconsin de Ao, Aus.de 

dalida de vena 
pulmonar. 

Saxen y Kinnunen 1954 F Term Ninguna IVSD, IASD Ausente. 
John Gaston Hosp. 1954 F ? Si Dese. Desconocida 
Memphis, Tenn. 
Dominiczac 1956 F Term Ninguna Ausente Presente 
Steiner-Pritzker 1956 F Term Ninguna Atrosia tri Presente 

cuspidea, hj, 
poplasia arto 
der y art,12ulm 

Sexo.- M= masculino 
Edad Gestacional.- PT= Pretermino T= Término Ab= Aborto ? Se desconoce 

Anomalias cardiacas.-IVSD, IASD.- Defecto interatrial 
septal. 
Defecto septal in­
terventricular. 

Referencia (14) 

.,. 
I 

N 
111 

I 

l' 
1; 
l' 
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PRESENTACION DE UN CASO DE ECTOPIA CORDIS 

HOSPITAL DE URGENCIAS PEDIATRICAS y PLANIFICACION FAMILIAR 

DE LA VILLA 

FICHA DE IDENTIFICACION: 

Nombre: C.T. niña! 

Edad 3 dias 

Sexo Femenino 

Lugar de nacimiento: México, D.F. 

ANTECEDENTES DEREDO-FAMILIARES : 

Abuelo paterno diabético descompensado, con daño renal, 

falleció de cirrosis hepática. Abuela paterna con lesi6n hepá­

tica no especificada.- Abuelo materno falleció de probable ci­

rrosis hepática, era alcohólico cr6nico. Abuela materna, padre 

de 22 y madre de 21 años, y un hermano de 3 años aparentemente 

sanos. 

ANTECEDENTES PERSONALES NO PATOLOGICOS : 

Habitación en regulares condiciones de higiene. 

ANTECEDENTES PERlNATOLOGICOS.- Es producto de Gesta 11, para -

11, se desconoce la fecha de la ultima menstruaci6n normal (el 

informante es el padre).- Embarazo controlado por médico parti 

cular, con probable hipertensión arterial.- Trabajo de parto -
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de 7 horas, con ruptura de membranas 15 horas antes. Se aten-­

di6 en medio hospitalario sin complicaciones en el neonato.- -

No se pesó al nacer.- Durante el primer trimestre del embarazo 

el hermano de la paciente padeció Rubeola. La paciente llegó a 

al Hospital a los 25 minutos de vida extra-uterina. 

EXPLORACION FISlCA: 

Se trata de paciente recién nacida, con llanto enérgico, 

sin movimientos anormales, mal conformada a expensas de masa -

pulsatil que protege de t6rax, acompañada de Onfalocele. (Fig. 

2). Se encontro la siguiente somatometria: 

Perimetro cefálico 34 cm. - Pie 8 cm. - Tab.1.a 50 cm. 

La masa pulsatil que se identifica como vicera cardiaca 

y la de' Onfalocele, juntas abarcan un perimetro de 38 cm.- Pe­

so 2 800 gramos. 

Por lo que respecta ~ las medidas de la masa pulsatil -

son: 14 cm. de diametro, altura 6 cm. lo que se piensa que co­

rre§ponde a ventriculo mide 4 cm. de largo y 5 de ancho, la 

probable auricula izquierda 2 cm. de ancho y 2 de ancho y 2 de 

largo, se escucha una frecuencia cardiaca de 140 por minuto y­

una frecuencia respiratoria de 40 por minuto, campos pulmona-­

res sin fenomenos exudativos. 

Se le maneja con soluciones parenterales, medidas gene­

rales. A masa pulsatil y Onfalocele, compresas de soluci6n fi-
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sio16gic.a tibia . A las 27 horas de vida extrauterina aumenta­

la frecuencia cardiaca, por lo que se usa digital. El Servicio 

de Cirugia la valora e indica preparaci6n para cateterismo y -

probable intervención quirúrgica, en los preparativos la pa--­

ciente presenta paro cardio-respiratorio que es irreversible a 

maniobras de reanimación, a las 84 horas de vida. 

Fig. 2 ectopia cordis ExLratoracica y Onfalocele. 
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DESCRIPCION DE PLACAS RADIOGRAFICAS 

y MATERIAL DE NECROPSIA. 

PLACA RADIOGRAFlCA l., Figura 3. 

Placa tóraco-abdominal postero-anterior en que se obser­

van partes blandas del lado derecho ocupadas por una imágen deD 

sa que sobresale de la parrilla costal correspondiente, de bor­

des nitidos y que el parecer parece corresponder a la silueta -

cardiaca con un pedículo vascular en la posici6n medial.- En h~ 

mitórax izquierdo muestra trama broncopulmonar de ·::aracteristi­

cas normales, hemidiafragma discretamente elevado y por debajo­

se identifica la cámara gástrica. - Hemiabd6men derecho sombra­

hepátic~ con imagén densa superpuesta central esférica, el res­

to sin anomalias. 

PLACA RADIOGRAFICA 2 Figura 4. 

Es Radiografia lateral en la que se observa masa que prQ 

tuye de la parte anterior de la parrilla costal, que correspo,!! 

de a la silueta cardiaca y a masa esférica t6raco-abdominal 

(Onfalocelel, por detrás de las imagenes el paniculo vascular -

normal, no se observa paniculo pulmonar, cuerpos vertebrales -

sin patologia. 



]' ir. J. 
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Placa radiogr~fi~a )'ic:J. 4. 
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Post-mortem se tomaron placas de la paciente con medio­

de contraste en la que se observa lo siguiente: 

PLACA RADIOGRAFICA 3 Figura 5. 

Al aplicar el medio de contraste para identificaci6n de 

cavidades se observa Dextrocardia, corazón Trilobular por prQ 

bable ausencia de ventriculo izquierdo, rotación de la silueta 

cardiaca hacia afuera y hacia arriba. 

PLACA RADIOGRAFICA 4 Figura 6. 

Llenado de auricula izquierda. Se identifica que el mat~ 

rial de constraste pasa a la Aorta Abdominal y se observa el -

cayado aórtico. 

PLACA RADIOGRAFIA 5 Figura 7. 

Apreciación de agenesia de rama pulmonar derecha, Septum 

bajo y probable C.I.V. grande. 

PLACAS RADIOGRAFICAS 6 y Figras. 8 y 9 

Llenado de Aorta abdominal asi como de iliacas y cava -

visibles. 
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DEl?ARTAMENI'O DE ANATOMIA PATOLOGICA. 

Protocolo de autopsia: 

Somatometria: Talla 50 cm, Peso corporal de 2,800 grs.­

Perimetro cefálico 34 Perimetro toráxico-

42 cm. Perimetro abdominal 41 cm. pie 8 cm. 

ASPECTO EXTERIOR: 

Recién nacida, femenino con cuello corto, implantación­

baja de pabellones auriculares, con aumento de volúmen en cara 

anterior del tórax que corresponde a vicera cardiaca y onfalo­

cele, en este último en su porción inferior emerge el cordón -

umbilical de 3 x 2 x 4 cm. seccionado y ligado de coloración -

blanco amarillenta. 

EXiste ausencia de dos tercios del esternón.- En la ca­

vidad torácica se observa el corazón trilocular, atresia pulm~ 

nar, persistencia del conducto arterios?, hipoplasia de las v~na 

nas pulmonares, la aorta que emerge del ventriculo izquierdo a 

nivel de la cara lateral derecha presenta un arco corto. 

A la disección se observan ambas orejuelas de volúmen -

normal con valvulas venosas, septum secundum, ausencia de sep­

tum ventricular, las valvulas mitral y tricuspidea fusionadas­

y discretamente engrosadas, la pared ventricular engrosada, 

las coronarias de implantación anomala.- En el estudio micros­

copico se observa al miocardio congestionado.- Los pulmones son 

l· 
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de tamaño normal y congestionadas, existe ligera hipoplasia de 

las venas pulmonares. 

En la cavidad abodominal el higado con un peso de 120 -

grs, congestionado y una dilataci6n sacular en su porci6n sup~ 

rior que corresponde al Onfalocele.- El diafragma izquierdo 

está engrosado. Los vasos intraabdominales con calibre normal. 

El resto de las viceras observan su disposici6n anatomica en-

tre de la normalidad.- No existen otras anomalias a exepci6n -

de duplicaci6n de la arteria renal derecha. 

DIAGNOSTICOS ANATOMICOS FINALES 

MALFORMACIONES CONGENITAS MULTIPLES, MANIFESTADAS POR 

1.- ECTOPIA CORDIS. 

2. - ONFALOCELE. 

3.- COR- TRILOCULAR. 

4.- ATRESIA PULMONAR. 

5.- PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO. 

6. - HIPOPLASIA DE RAMAS PULMONARES. 

7.- ARCO AORTICO CORTO. 

8.- DUPLICACION DE ARTERIA RENAL DERECHA. 

9. - ANORMALIDAD CROMOSOMICA NO DETERMINADA. 

10. - AUSENCIA DE DOS TERCIOS INFERIORES DEL ESTERNON. 

1, ¡¡ 
I1 
,1 
l' 
\ 
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MATERIAL DE NECROPSIA.-

Vista posterior (Fig. 9 J se identifican ambos pulmo-

nes de localizaci6n normal y por debajo del pulmón derecho se-

identifica coraz6n trilobular con pediculo vascular anormal en 

su implantaci6n. 

vista lateral (Fig. 10 ).- Se identifican de atrás h~ 

cia adelante ( de derecha a izquierda J: 

1. - Pulmones 

2.- Pediculo vascular y diafragma. 

3. - Orejuela. 

4.- Auricula derecha. 

5.- Auricula izquierda. 

6.- Ventriculo único. 

7. - Onfalecele. 

8. - Higado. 

¡ 
I 
I 



Pig. 9 Vistel Püstcrú", 
:Iecrc,psi a. 

Fig. 10 "isL' Llt'_'l:,-' I c:cl r.10: erial de necropsia. 
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e o M E N T A R lOS. 

Aunque los resultados finales de la ECTOPIA CORDIS, son 

bien conocidos, no lo es tanto su genésis. Se origina durante 

los primeros estadios embrionarios. A partir de la 5a semana 

de vida intrauterina se observa por anomalía ausencia del sep­

tum ventricular. También en la misma 5a semana se forma el -­

contingente ventral, el hipomero que dará lugar a los musculos 

intercostales externos y al musculo triangular del esternón. 

A la 7a semana se osificará el esternón. (19) 

Por lo tanto la localización del corazón ectópico depen 

de de que parte de la pared mediastinica sea anomala, así como 

las del ipo torácico serán debidas a efectos esternales y las 

abdominales a los diafragmaticos (17). 

En resúmen, una de las funciones del diafragma y del -­

esternón es la de mantener al corazón dentro de la cavidad to­

rácica, cuando una de estas estructuras eS,insuficiente, tam-­

bién lo es el saco pericárdico adyacente; que permite que el -

corazón protuya parcial o totalmente fuera de la cavidad torá­

cica. 

Algunos autores (2,7,18), piensan que podría ser esta 

anomalía secundaria a una formación excesiva de los espacios -

celomicos durante las primeras tres o cuatro semanas de gesta­

ción, con la reducción consiguiente de lo:; elementos mesodérm.i 
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cos somaticos; tales defectos pueden impedir la migraci6n nor-

mal y fusi6n de las mitades derecha e izquierda de la pared an 

terior, no s610 en la regi6n torácica sino también la epigás--

trica, manifestandose esta última por la ECTOPIA CORDIS compl~ 

ta, también en la tipo epigástrica completa por fallo en la --

uni6n de las bandas esternales por ausencia de pericardio pa--

rietal y de piel sobre coraz6n y la frecuente asociaci6n de On 

falocele epigástrico. 

El coraz6n es una masa pulsatil a través del estern6n -

dividido, con la punta dirigida hacia el ment6n, latiendo a 

menudo contra el, contactando su cara anterior directamente. 

Los sintomas dependen de que haya defectos asociados, -

siendo los más frecuentes la C. r. V., la Tetralogia de F.allot y 

alter~ciones valvulares. 

Con la cirugia de la ECTOPIA CORDIS principalmente de -

tipo ':orácico se han obtenido pobres resultados, debidos en --

gran ;~arte a las arritmias y al bajo gasto cardiaco que se ob-

serva después de situar al coraz6n dentro de la cavidad. 

Anderson y Wlkinson (20), reportan que han encontrado -

que el desplazamiento del coraz6n de su posici6n anómala inte~ 

feriria, seriamente su funci6n, entre otras razones por la di~ 

torci6n y elongación del pediculo vascular. 

Los mejores resultados se han obtenido dejando al cora-
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z6n en su posici6n, recubriendole de material protésico, para 

intentar posteriormente intervenirlo colocandolo en su posi-­

ci6n correcta. 



C o N C L U S ION E S 

1.- Se presenta un caso de malformaci6n congénita rara, la -

ECTOPIA CORDIS. 

2.- Se revisan las anomalias morfo16gicas y los cambios em-­

brionarios que dan lugar a estas anomalias. 

3.- Se analiza desde el punto de vsita etio16gico, anat6mico, 

embrio16gico, clinico y casuistiao dicha malformaci6n. 

4.- Se determina según algunos autores, los factores más co­

munes para la producci6n de anomalias cardiacas, y se -­

mencionan a continuaci6n: infecciones (Rubeola), hip6xia, 

malnutrici6n, drogas, radiaciones y herencia, con alter~ 

ciones cromosomicas transmitidas por carácter mendeliano 

recesivo. 

5.- Se determina que las alteraciones embrionarias suceden a 

nivel de la 4a a la 7a semana de gestaci6n. 

6.- Desde el punto de vista clinico es útil el cateterismo -

intracardiaco y la angiografia selectiva para su diagn6~ 

tico~ 

7.- Se menciona que la ECTOPIA CORDIS se puede presentar aSQ 

ciada a otras malformaciones, frecuentemente Onfalocel-­

y Labio y Paladar Hendido. 

8.- En relación a las alteraciones cromosomicas, se encuen-­

tran relatadas las presentes en el Sindrome de Down, Si~ 

drome de Turner y de Marfán. 
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9. - El tratamiento que sugieren los autores, siempre es qui­

rúrgico con pronóstico pobre y que depende de las anom~ 

11as asociadas. 

10.- Siempre se encuentran alteraciones mediastinicas, del -

esternón y al diafragma. 

11.- En el presente caso, se encuentran las siguientes anom~ 

11as, al estudio post-mortero: 

1.- Ectopia cordis. 2.- Cor-Trilocular. 3.- Atresia -­

Pulmonar. 4.- P.C.A. 5.- Hipoplasia de ramas pulmonares. 

6.- Arco Aortico corto. 7.- Duplicaciones de arteria r~ 

nal derecha. 8.- Onfalocel. 9.- Anormalidad cromos6mi­

ca no determinada y Ausencia de los dos tercios inferiQ 

res del esternón. 
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