ECTOPIA CORDIS

Por EL Dr. Davipb LEDERMAN

INFORME DE UN CASO Y RESUMEN DE LITERATURA

Un caso de Ectopia Cordis (exocardia) tipo toracico, con anoma-
lias cardiovasculares multiples, se presenté en el Servicio de Materni-
dad de la Clinica La Providencia, de Bogota, anexo a la Facultad de
Medicina de la Universidad Catélica Javeriana, el dia 17 de febrero

de 1957.

HISTORIA CLINICA Y EVOLUCION

La madre M. R., una primigestantc de veintidés anos de edad,
ingresé en la clinica el 12 de febrero de 1957, habiendo estado en ob-
servacion prenatal desde el 9 de febrero de 1957. Su ultima mens-
truacién fue el 25 de mayo de 1956. Entre sus antecedentes figura
una hepatitis, debida probablemente a virus, en abril de 1956, y una
artritis localizada en las articulaciones metacarpofalangicas de la ma-
no derecha desde hace cinco afios. El curso del embarazo fue normal.
Su presién arterial, serologia y orina eran normales. Las medidas
pélvicas fueron adecuadas. El 17 de febrero comenzé el trabajo, que
duré aproximadamente tres horas. En la historia familiar de la ma-
dre no hay antecedentes de enfermedades congénitas. El padre del
nifio goza de buena salud.

Al nacimiento el nino pesaba 2.250 gramos, y estaba intensamen-
te cianosado y disneico. F'ue necesaria la aplicacion de oxigeno desde
el comienzo. Presentaba una herniacién del corazén (Fig. N® 1), en
la linea media del torax, inmediatamente por debajo de la extremi-
dad inferior del esternén, que media 5 X 5.5 cms., y cuyo eje mayor es
vertical. Estaba cubierta por una superficie violdcea, que parece co-
rresponder al pericardio. La piel parece detenerse en los bordes de
la formacién. La extremidad inferior de la masa llegaba hasta la in-
sercién misma del cordén umbilical.

A los dos minutos de nacido se presenté paro cardiaco, que hizo
necesario el masaje cardiaco, después de lo cual continué batiendo a
un ritmo regular de 130/m.

Los ruidos cardiacos se oian muy bien sobre la masa pulsatil, y
se ausculté un soplo sistélico y un frote pericardico.
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Figura 1.—Fotografia post-mortem, sefialando la presencia de la masa

cardiaca extratoracica.
~

El 22 de febrero se trasladé a la Clinica de la Nutricién para
intentar cirugia plastica, en un intento de cubrir el corazén con un
colgajo de piel.

A las 19 y 30 de ese dia presenta cianosis intensa y disnea se-
vera. Es intubado, recibe respiracion artificial y oxigeno. Fallece a
las 21 y 50; 122 horas 45 minutos después del nacimiento.

*AUTOPSIA NUMERO A057/57

N. N. Sexo: m. Edad: 5 dias. Origen y procedencia: Bogota. Fe-
cha de nacimiento: febrero 17/57 (Clinica de la Providencia, Jesui-
tas). Fecha de muerte: febrero 22/57 a las 9 y 30 p. m. Fecha de
autopsia: febrero 23/57 a las 10 a. m. (cuerpo). Dr. Carlos Pena.

Resumen de lesiones:

Cardiopatia congénita, consistente en:

1. Ectopia Cordis.

2. Hipoplasia del ventriculo izquierdo (muy marcada).

3. Transposicion de los grandes vasos (aorta y arteria pulmonar).
4. Aplasia de la valvula mitral. ,

5. Comunicaciéon interauricular (muy amplia).

6. Comunicacién interventricular (parte alta del tabique).
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7. Hipoplasia marcada de la arteria pulmonar..

8. Fusién en un tronco y desembocadura de las venas pulmona-
res en el tabicue interauricular.

9. Aplasia del apéndice xifoides.
"10. Pericarditis fibrinosa crénica.
11. Edema pulmonar moderado.
12. Congestién visceral generalizada.
13. Prematurez. (Peso a la autopsia 2.290 grms.).
14. Criptorquidia derecha.

Nota clinica:

Nifio nacido el dia 17 de {
Al nacer hubo cianosis y paro

Aro-cardiograma fue atipico. El 22 de
Cliniea de la Nutrlclon, para intentar cubrir la
(’ctopla cardlaca con colga;os ‘de piel.
El enfermo murié por phro car -diaco este mismo dia a las 9 y 30 p. m.
ah rwa' *,, -

Cuerpo: o7 iy

v
Es el de un nifo recién nacido, que pesa 2.220 grms. y mide
46.5 cms.,de estatura. Kl cabello es negro y bien lmplantado. La fon-
tanela Bregmatlca mide 2 X 2 c¢ms. y no esta hipertensa. Las pupilas
son redondas, iguales y miden 0.5 cms. de diametro. La piel esta cu-
blert; por lanugo, especialmente notorio en el dorso.
Ligera cantidad de material seroso blanco mezclado con aire es-

_,capa por la nariz.

' En la linea media del térax inmediatamente por debajo de la ex-
tremidad inferior de! esternén se observa la presencia de una masa
oval que mide 5 X 5.5 ems., y cuyo eje mayor es vertical. La superfi-
cie de ella es violacea y presenta algunas erosiones superficiales. La
piel parece detenerse en los bordes de la formacién, pero macroscé-
picamente no es posible afirmarlo; en las regiones vecinas, los"tegu-
mentos se hallan alterados y son de color azul violaceo.

La extremidad inferior de la masa llega hasta la inserciéon mlsma
del cordon umbilical.

El testiculo izquierdo se encuentra dentro de la bolsa y el der@-
cho dentro del canal inguinal correspondiente.

Hay cianosis, especmlmcme notoria en los labios.

No hay otras malformaciones congénitas.

Incision:

En Y para el cuerpo. El tejido celular su.l)cutz’meO- se halla con-
servado y mide 0.5 ems. a mivel del ombligo. : .

R. de Medicina—S8.
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Cavidad abdominal.

El diafragma se inserta en la pared abdomino-toracica anterior
y no lo hace en el esternén; se halla notablemente descendido; la
cupula derecha se encuentra a nivel de la linea medio clavicular.

Las demas visceras ocupan su situacién habitual. Las serosas son
lisas y brillantes; no hay liquido.

Cavidad toracica:

El esternén es corto y carece de apéndice xifoides. A él se articu-
lan de cada lado siete costillas en la forma habitual. El angulo for-
mado por los séptimos car_tﬂagé%.t;gstales es bastante abierto, y mide
algo mas de 90 grados. Por el espacio comprendido entre la extremi-
dad inferior del esternén p ‘arriba, los séptimos cartilagos costales
a los lados y la insercion del’diafragfa a la pared toracica-abdomi-
nal por abajo, hace hernia la ‘po ntricular del corazén. Las
o vertical y se hallan situa-

Cavidades pleurales: " "

S e e

Las hojillas pleurales derechas e izquierdas son de aspecto nor-
mal. No presentan adherencias ni hay liquido.

Cavidad pericardica: P

El pericardio se halla constituido en la forma habitual 'y cubre
integramente el corazoén. : -
, La hojilla parietal, en la porcién herniada, se halla intimamente
adherida a la piel y a la porcién anterior de la hojilla visceral. En el
resto de su extensi6n, las dos hojas se hallan despulidas y han per-
dido su brillo normal; hay algunas membranas fibrinosas que sq des-
prenden facilmente, muy tenues, en el epicardio de las auriculas. La
cavidad contiene muy escasa cantidad de liquido citrino.

Ceorazon:

Pesa 19 grms. (normal 20 grms.). Descansa sobre el diafragma y
su posicién es la anteriormente descrita. La porcién anterior de la
pared del ventriculo derecho se halla en contacto con la piel del t6-
rax y adherida a ella. Las auriculas (Fig. N® 2) estan muy aumenta-
das de tamaiio, especialmente en el sentido vertical, y se hallan am-
pliamente comunicadas entre si; la separaciéon entre ellas esta hecha
por un tabique incompleto que se inserta en la cara posterior, el cual
no alcanza a tomar inserciéon ¢n la cara anterior; ademas, este tabi-
que presenta un amplio orificio en su parte media (2 X 1 cms. de
diametro), que comunica las cavidades auriculares. La derecha reci-
be la desembocadura de las venas cavas en la forma habitual y es de
paredes interiores lisas, y la izquierda presenta numerosas formacio-
nes musculares en sus paredes, las cuales recuerdan los misculos pec-
tineos. Ista ultima es ciega; no comunica con el ventriculo, no da
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La presench m,amp’ha comunicacién interauricular (2 x 1 cms.). La
desembocaa de las venas, cavds en la auricula derecha y la
aplasia de 1 a mitral. En el tabique que separa las dos auriculas

Figura 3.—Ventriculo derecho abierto, de tamafio normal. Ventriculo iz-
quierdo rudimentario, de 1 cm. de profundidad. Un tabique de 0.4 cms.
los separa, y una escotadura de concavidad superior las comunica. La
arteria pulmonar es hipoplasica y se desprende del ventriculo izquierdo.
La aorta es de tamafio normal y se desprende del ventriculo derecho.
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nacimiénto a ningiin vaso, y s6lo comunica con la auricula derecha.
Separando a esta ultima del ventriculo correspondiente, existe una
valvula con tres pilares carnosos y tres valvas. El ventriculo derecho
(Fig N° 3) es de un tamaiio aproximadamente normal; de él se des-
prende, en su parte superior y cerca del tabique, la aorta, cuya val-
vula tiene 3 hojiilas y tiene el aspecto corriente. Anexo al ventriculo
derecho, en la parte alta de él se encuentra un rudimento de ventricu-
lo izquierdo que mide 1 em. de profundidad. El tabique que los se-
para tiene 0.4 cms. de altura, en su parte superior presenta una es-
cotadura céncava hacia arrlba que comunica las dos cavidades
ventriculares.

De la parte alta y posterior del ventriculo izquierdo se desprende un
tronco que se dirige "hacia los pulmones, y que. corresponde a la arteria
pulmonar. .

El tabique que separa las a ilag! presenta la desembocadura
de un vaso_procedente de los pu : que corresponde a la vena
pulmonar. Esta vena recorre un bue t
este tabique, y se abre, finalmente, a 0.0 ems dg«e‘l surco aunculo-ven-
tricular. No hay signos de inflamacién del éﬁ: acardio.

Figura 4.—Representacién esquematica del corazén.
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Coronarias:

Sélo existe una arteria coronaria, que se desprende inmediatamen-
te por encima del nacimiento de la aorta, cerca a su borde izquierdo,
y se dirige hacia abajo; recorre el borde izquierdo del ventriculo de-
recho y se ramifica en sus paredes profusamente.

Dimensiones:
V. T. . 3 cms.
V. P. . s 0.8 cms.
V. D. . 0.4 cms.
V. M.
V. A. 1.6 ems.
V. L. 0.2 ems.

Grandes vasos:

La aorta nace del ventricd_lé“dér&’hﬁ; su valvula tiene 3 hojillas,

y presenta un calibre y un recorrido semejantes a los normales; de

la convepdad de su cayado nacen las arterias corrientes, y en el térax
y en la region lumbar no! presenta cambios.

La arteria pulmenar nace del ventriculo izquierdo; es bastante
hipo-plasica y su.valyula tiene solamente dos velos. Después de un re-
corrido de 1.5 ¢ms.;sé divide en dos largas ramas que contintan as-
cendiendo y se ramifican en cada uno de los pulmones.

Las venas pulmonares se hallan reducidas a dos que, en la cara
posterior de los bronquios, se unen en un solo tronco, el cual des-
embaoca en el tabique interauricular. El tronco formado por la unién
de ]as"dos venas pulinonares, que tienen un sentido horizontal, pre-
sénta’un sentido vertical y, en su parte media, muestra una conside-
rable dilatacién. Las venas cavas no presentan cambios en su dispo-
sicién y desembocan en la auricula derecha.

Aparato respiratorio:

La laringe y la traquea presenian abundante cantidad de mate-
rial lacteo, semejante al enconirado en el estémago. Los grandes bron-
quios contienen material sero-mucoso blanquecino, mezelado con aire.

Pulmones:

Pesan en conjunto 55 grms. (normal 74 grms). El derecho tie-
ne 3 léhulos, y el izquierdo 2. Exteriormente no se aprecian cambios
de importancia. Al corte escapa moderada cantidad de liquido espu- .
moso transparente, especialimente de los Iébulos inferiores. El parén-
quima es de color rosado y muestra congestion.

Bazo:

Pesa 7 grms. (normal 8 grms.). Tiene el tamano y la forma ha-
bituales. Exteriormente no se aprecian cambios. Al corte se observa
una pulpa esplénica de color rojo y vinoso, en la cual es poco apa-
rente la arquitectura y que tiene la consistencia habitual. La arteria
y la vena esplénica no presentan cambios.

SALA UMIVERSIBAD pyp -
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Higado:

Pesa 170 grms. (normal 140 grms.). Esta moderadamente aumen-
tado de tamafio y de peso. El borde anterior es agudo y exteriormen-
te no se aprecian cambios. Al corte se observa un parénquima mode-
radamente congestionado, que presenta la consistencia habitual.

Vias biliares:

La vesicula tiene aproximadamente 10 cc. de bilis espesa, de co-
lor verde oscuro. El cistico, el hepatico y el colédoco son permeables,
y tienen la disposicion habitual. La arteria hepética y la vena porta
no presentan alteraciones.

Pancreas:

Tiene el tamaiio, la forma y l:; posicion habituales. Al corte no
se aprecian anomalias, y la couﬂ%ﬂ parénquima es la corriente.

-{1
£ usmﬂrwu«x}n. _

La lengua es moderadamente sabuﬂgﬂilmwge presenta restos
de material alimenticio de color blanco.™ “no muestra cam-
bios. El estémago contiene abundante cantida , pero no hay
anomalias. El duodeno, el yeyuno-ileon, el colom, ‘el apéndice y el
recto tampoco dejan ver alteraciones. B0
! G BRIV A

Tubo digestivo:

Cdpsulas suprarrenales: “of o noiis.
" . . - s saad
Pesan 4 grms., en conjunto. Tienen el tamano, la forma, ¥ ]}%

posicién habituales. La superficie de seccién muestra una Q?nﬁg;

amarilla, bien conservada. sules

Pulmones:

Los cortes muestran abundante liquido de edema dentro de los
alvéolos y marcada congestién del parénquima.

Sistema génito-urinario:

Rifiones: Pesan, en conjunto, 18 grms. (normal: 21 grms.).

Tienen el tamario y la forma habituales. La capsula se desprende
facilmente dejando al descubierto una superficie con marcada lobu-
lacion fetal. Al corte se aprecia congestién, especialmente de las pi-
ramides. )

La pelvis, los uréteres y la vejiga no muestran cambios. Los tes-
ticulos tienen el aspecto’ corriente, en relacion con la edad.

Tiroides:

Pesa 3 grms. (normal: 2 gims.).

Tiene el tamano, la forma y la posicion habituales. Al corte no
se aprecian alteraciones.
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Timo:

Pesa 5 grms. (normal 9 grms.). Es pequefio. Al corte no se apre-
cian alteraciones.

Medula ésea:

Cortes tomados de varias vértebras lumbares muestran una me-
dula ésea de aspecto normal.

DESCRIPCION MICROSCOPICA

Se practicaron cortes de: corazén, pulmones, bazo, higado, capsu-
las suprarrenales, rifién y testiculo.

Corazon:

it

Se aprecia abundante e!hidadw fibrinoso en el pericardio, acom-
paiiado de infiltracién" por polinucleares y linfocitos; la serosa se
halla engrosada y presenta ‘miarcada congestion. En algunos sitios esta
cubierta por piel” %xfen’saniente necrosada.

El mlocardlo ‘fambién esta congestionado; no hay alteraciones de
importancia en el endocardio.

Pulmones:
" Log" cortes muestran abundante liquido de edema dentro de los
alvéelos y marcada congestion del parénquima.
Bazo:
Existe congestion de la pulpa roja, y se observan varios focos
de hematopoyesis.
Higado:

Hay marcada congestion de predominio central. También se ob-
servan algunos focos de hematopoyesis.

Capsulas suprarrenales:

Se observa congestién marcada, especialmente en la reticular y
la medular.

Rinion:

Hay marcada congestién en la cortical, especialmente de los glo-
mérulos y en la medula.
Testiculo:

Existe marcada congestién de los vasos del.estroma. El epididimo
no muestra otros cambios fuera de congestiéon. Los vasos del cordén
se hallan dilatados e ingurgitados por una gran cantidad de sangre,
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RESUMEN

Nino .recién nac1d0, con ectopia y maultiples malformamones con-
génitas del corazén.
Carlos Peria.

Bogota, abril 2 de 1957. ' Dr. Egon Li}.‘,htenbergé}.

COMENTARIO Y RESUMEN DE CASOS PUBLICADOS

El término de Ectopia Cordis se ha usado para describir las
anomalias en las cuales el corazén no se encuentra en la caja toracica.
Este defecto congénito es muy raro, y hasta 1953 se habian descrito
147 casos (véase tabla N? 1).

Seguramente, la mayoria de los easos han sido reportados, ya que
se trata de una anomalia extlemamgg infrecuente, pero muy lla-
mativa. La primera descripcion de que; sq‘ﬁfng@ noticia, segun Blatt
y Zeldes, se atribuye a Haller o Mar’tmozmggmbps casos reportados
en 1706. Weese, en 1818, fue el primero en;ayenturarse por una cla-
sificacion, y empleé los términos de: sredoibn.,

v S s

1. Ectopia Cordis cum sterni fissura. ORELCA HD

. . s o P PY.
2. Ectopia Cordis supratoracica, y ) T
3. Ectopia Cordis subtoracica. . S “‘f“’ s

: X ' ’ B '1:3.1 s,:lJ
Townsed, en 1833, usé la terminologia de: .y 70‘0_,\,-1

¥ 3 x s o WENE
1. Corazon cervical o toracico. Yar

LT R

2. Corazén pectoral con fisura del esternén, y
3. Corazén abdominal con un defecto en el diafragma.

Segin Byron®, un cuarto tipo debia agregarse, el toracico ab-
dominal, del cual describié un caso en 1953, agregando 14 mas que
pudo encontrar en la literatura médica. En 9 casos no fue posible
clasificar la localizacién de la ectopia (James W. Mayor) ®. En 81 ca-
sos fue toracica; en 38, abdominal; en 4, cervical. De los primeros
52 casos coleccionados por Blatt y Zeldes, 19 infantes eran prematu-
ros, 16 a término; en 17 el periodo de gestaciéon no se reporté. De
éstos, 11 eran recién nacides, 13 vivieron menos de 24 horas, 11 vivie-
ron de 1 a 7 dias, 3 vivieron de 8 a 30 dias, y 8 vivieron un afio o mas.
La duracién de la vida en tres casos no se reporto. El ultimo caso re-
portado se refiere a un nific que fue sometido a cirugia plastica en
el Guy Hospital* en 1953, a la edad de tres afios, con buen resulta-
do, y aparentemente sin lesién intracardiaca. El ultimo dato se refie-
re a junio de 1955, y parece que lleva una vida activa y esta desarro-
liandose normalmente.

., El pronéstico, como es obvio, depende de la localizacién de la
Ectopia y ‘de ia asociacion de anomalias cardio-vasculares. Es mas re-
servado en los casos con ectocardia cervical. La duracién mas larga
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en los casos con ectocardia toracoabdominal fue de 4 meses. Todos
los nifios que han vivido mas de un afo fueron de localizacién abdo-
minal. El caso mas interesante fue reportado por Deschamps?®, quien
describié una autopsia de un viejo soldado que murié de una nefritis
supurativa. El rifién izquierdo no se encontré, y en su lugar se des-
cubrié el corazén en su saco pericardico. Los vasos atravesaban el dia-
fragma a través de un pequeno orificio.

Muchos tienen anomalias asociadas, la mayoria cardiacas; Grelg,
en 1926 (citado por Blatt y Zeldes), en 38 casos de la literatura mé-
dica, informa que dos pacxentes tenian corazoén trilocular; tres, bilocular;
seis, dos venas cavas superiores, y cuatro, anomalias multiples.

En cuanto se relaciona con el electro-cardiograma, los hallazgos
no han sido significativos. Lintgen encontré sélo ligeras variaciones
en el ritmo. Puddu y Campanella hicieron estudios sobre la direccién
y velocidad de los impulsos eléctricos en varios puntos de las auricu-
las y ventriculos. En el caso de Bloch ® (1927), el unico comentario
que el ECG mostraba era un ritmo normal de 130. Kellet 7, en 1936, em-
pleando la derivacién standard D2 encontré que cuando se aplicaba
frio sobre la superficie de/ilos ventriculos habia un cambio en las
deflexiones. En 1938, B ostr6 que el mecanismo de con-
duccién a través del.e ormal, pero alterado a través del
cuerpo; no se obtug eflexiones con las derivaciones conven-
cionales. En 1941, . Blatt pudo tomar 4 trazos en el curso
de los_dos s vencia de un caso de Ectopia Cordis ab-
dominalis. ﬁ; edad ' de dos dias el ECG fue reportado como normal
para susédad. A las tres semanas y media el ECG mostraba un ritmo
con lﬂaq#mmo sinusal, ondas P muy anchas y altas; ligera desvia-
cion del €je a la derecha, onda T en D1 isoeléctrica, comp]ejos QRS
menados en todas las derivaciones. Intervalo PR prolongado, frecuen-

o . A la autopsia se encontraron anomalias cardiacas multiples.
pa génesis de la Ectopla Cordis no ha podido ser explicada ple-
mente, aunque existen varias hipétesis. Se ha sugerido que pueda
deberse a un defecto de cierre de la linea media de las paredes del
cuerpo del embrién. Una segunda sugestion es de que en Ectopia Cor-
dis toracica y abdominal un desarreglo precoz del mesocardio vascu-
lar pueda producir una fijacién inapropiada del corazén y ser un
factor de desplazamiento.

La correccién quirirgica, como vimos antes, se ha intentado en
varias ocasiones. En este caso no pudo realizarse por la rapida muerte
del nifio. Cutler y Wilens, en 19259, colocaron.el corazén en la cavi-
dad toracica y se cubrié con colgajos de piel, pero las suturas tuvie-
ron que ser liberadas, porque se produjo un trastorno severo del ritmo
cardiaco. En 1947, John F. Burton !’ tuvo éxito en la correccién de
dos casos, uno de defecto congénito del esterndén, con Ectopia Cordis.
parcial, que sobrevivié (edad tres afos). El segundo caso, de 12 afos,
con un defecto de los dos tercios superiores del esternén,-que permi-
tia la excursion parcial del corazon fuéra del torax, en cada diastole.
Fue operado con éxito y estaba en buenas condiciones en 1948. En
estos casos (aunque la literatura no lo menciona claramente) no habia
anomalias intracardiacas asociadas.

BIBLIOTECA CENTR2.
. 805 \MNVERSIDAD waCH
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RESUMEN

Se describe el caso de un nifio con Ectopia Cordis, posiblemente
el 148° de la literatura médica mundial, de tipo toracico, que sobrevivié
cinco dias. Se describe la autopsia y, especialmente, las anomalias car-
diovasculares, consistentes en hipoplasia del ventriculo izquierdo, trans-
posicion de grandes vasos, aplasia de la valvula mitral, comunicacién
interauricular, comunicacion interventricular, hipoplasia de la arteria
pulmonar, fusién en un tronco vy desembocadura de las venas pulmo-
nares en el tabique interauricular. Aplasia del apéndice xifoides, etec.

Se hace un resumen estadistico de las casos publicados hasta
ahora, de los intentos quirtrgicos. etc.

DISTRIBUCION POR LOCALIZACION DEL DEFECTO
(TABLA N° 1) (1706-1953) - SEGUN JAMES W. MAJOR

Localizacion i Nimero
Toracico ... ... ... . A9 81 .
Abdominal ... ... ... ..."0% 38
Toracoabdominal, combinadd‘?&;vi 15 .
Cervical ... .. TS 4
No clasificados ™ ‘31 . 9
Tolaf"?ﬁ”s

b

é
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