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Caso clinico

Recién nacido de sexo femenino. Término (40 semanas).
Normosoma (3.170 g). Producto Unico de primera gestacion que
cursd sinincidencias. Presentacion cefédlica. Parto espontaneo.
Amniorrexis intraparto con liquido amniético de aspecto claro
y cantidad normal. Apgar 9-10. Grupo sanguineo AB Rh posi-
tivo.

Exploracion (Fig. 1): Normoconfigurado. Buen estado ge-
neral. Reactivo. Eupneico. Bien hidratado y perfundido.
Fontanela normotensa de tamafio normal. Destaca defecto to-
récico en lalineamedia, de aproximadamente cuatro centime-
tros de longitud, através del cua protruye parciamente el co-
razon cubierto por pericardio y que aumenta con maniobras
de Valsava (Llanto).

Auscultacion cardiopulmonar: buen murmullo vesicular bi-
lateral. Corazdn ritmico y sin soplos.

Abdomen blando y depresible, sin megalias.

Pulsos periféricos palpables en los cuatro miembros.

Pruebas complementarias:

-Hemograma: 14.000 leucocitos (73% neutrdfilos, 22% lin-
focitos, 3% monocitos; 2% eosindfilos) hemoglobina: 14,9 g/dL ;
hematdcrito 45,2%; 288.000 plaquetas.

-Bioquimica sanguinea: glucosa 92 mg/dL; urea 22 mg/dl;
sodio 136 mEg/L; potasio 4,6 mEg/L; calcio 11 mg/dL; cloro
104 mEg/L; PCR negativa.

-Radiografia AP de térax (Fig. 2): ausencia de esterndn.
Situacion anémala de la silueta cardiaca. No otras anomalias.

Preguntas
1. ¢Cual es su diagndstico?
2. ¢Cual esla conducta a seguir?
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Defecto toracico en la linea media

Figura 1. Aspecto clinicos del caso.

Figura 2. Rx del caso clinico.
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Ectopia cordis (EC) toracico. Forma incompleta

Conducta a seguir

-Actuacion inicial: medidas de estabilizacion.

.Monitorizacién de constantes: tensién arterid, frecuencias car-
diacay respiratoria, saturacion de oxigeno.

\Valorar laexistencia de signos de insuficiencia cardiaca.

.Evitar pérdida de temperatura a través de la apertura toréci-
cacon suero fisiol6gico templado.

.Canalizacion de via venosa.

.Correccién de alteraciones hidroelectroliticas y del equilibrio
&cido-basico.

.Comenzar tratamiento antibidtico de amplio espectro.

-Tras estabilizacion: tradado urgente a centro especializado.

En el hospital de referencia se redlizo estudio ecocardiogréfi-
co en el que sele diagnosticd unacomunicacion interauricular a-
tade 6 mm sin otras ateraciones estructurales cardiacas.

Otros estudios redlizados como analitica sanguinea habitual,
ecografiaabdominal, TAC craneal y cariotipo fueron normales.

Seintervino en dicho hospital de referencia realizandose cie-
rre del defecto con membranade Goretex y dilatacion cuténea ré-
pida. En el periodo postoperatorio inmediato y tardio present6 una
evolucion favorable, sin compromiso hemodinamico.

Ha permanecido en tratamiento digitdlico hastaque en control
posterior realizado alos seis meses de edad se comprobd € cierre
esponténeo de lacomunicacion interauricular. En laactualidad per-
manece asintomaticay sin tratamiento.

Comentarios

LaEC consiste en unamalposicion congénitaen laque e co-
razon esta parcial o totalmente fuera del torax®. Parece deberse
aunaformacion excesiva de los espacios celdmicos, en laterce-
rasemanadel desarrollo embrionario, que provoca unareduccion
del mesénauima primitivo, impidiendo asi unamigracion normal
que conlleva unafusidn incompleta de lalinea media.

El resultado esla produccion de anomalias pericardicasy mal-
formaciones intracardiacas, asi como un desplazamiento precoz
delaposicién del corazdn. Todo esto generatensiones que alteran
laformacion de los grandes vasos y del septo cardiaco, interfi-
riendo con el desarrollo normal de estas estructuras. Se podrian
considerar en este caso |os defectos congénitos cardiacos asocia-
dos a EC como el resultado de una teratogénesis mecanica mas
que deformaciones primarias debidas a defectos intrinsecos.

Es bastante infrecuente, ya que su incidencia es de menos de
un caso por 100.000 nacidos. Lalocalizacion del corazon ectopi-
co depende de la parte de la pared mediastinica que sea anémala.
Van Praagh@ diferencia cuatro tipos en funcion de su localizacion:

-Cervical.

-Toré&cica: lamas frecuente, representa el 60%. El esterndn es-
ta ausente o presenta un amplio defecto. Puede ser:

Incompleta: el corazén esta recubierto por piel y/o saco pe-
ricardico.

.Completa: e corazén esta exclusivamente recubierto de epi-
cardio visceral.
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-Toracoabdominal: se presenta con ausencia parcial del es-
terndn y hendidura en la parte anterior del diafragma. La afecta
cién abdominal puede ser de diferente grado, de modo que puede
variar desde tan solo diastasis de los rectos hasta onfalocele con
herniacion de visceras abdominales bien en dicho onfaloceleoiin-
cluso en lacavidad pericérdica

-Abdominal.

Cantrell agrup6 en 1958 en un sindrome varios defectos: in-
tracardiacos, del esternon distal, del pericardio diafragmético, de
la porcion anterior del diafragmay de la pared abdominal su-
praumbilical. Laforma completa de este sindrome se conoce co-
mo pentalogia de Cantrell y se corresponde con la formatoraco-
abdominal en su mayor afectacion.

Lamayoria de los pacientes con EC tienen cariotipo normal,
como es el caso que se presenta. No obstante, se han comunica
do asociaciones con trisomia 18 y con sindrome de Turne.

El diagndstico ecogréfico intralitero se ha descrito en algunas se-
riesyaalas 10 semanas de gestacion, S hien setrataron de formasto-
racoabdominal es acompafiadas de onfalocele®. El caso que describi-
mos no se diagnosticd intratero, probablemente por deberse aunafor-
maparcia sin evisceracion cardiacay sin malformaciones asociadas.

LaEC puede asociarse con defectos craneales, como labio le-
porino o fisura palatina, anencefalia, hidrocefalia o encefa ocele®.

Las anomalias cardiacas més frecuentemente asociadas en las
formas torécicay abdominal son: comunicacion interventricular,
comunicacion interauricular, estenosis pulmonar, tetralogia de
Fallot y otros (Persistenciadel conducto arterioso, persistenciade
lacavaizquierda, atresia pulmonar, transposicion de los grandes
vasos, estenosis adrticay coartacion de aorta).

Laevolucion de estos pacientes depende de la cardiopatia sub-
yacente que exista, de otras malformaciones asociadas, asi como
de laamplitud del defecto de lalinea media, ya que éste condi-
cionara el espacio disponible en la cavidad torécica.

Se recomienda en todos | 0s casos una primera intervencion
precoz, preferiblemente en el primer mes de vida. La correccion
quirdrgica de estos defectos requiere, generalmente, un cierre es-
calonado en e que en primer lugar se cubre el corazon, después se
reubica éste en la cavidad toracicay posteriormente serealizala
reconstruccion esternal o toracica. No obstante, en ocasiones se
intenta cerrar, i es posible, en una sola etapa®, como €l caso que
presentamos, por tratarse de una forma parcial.
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