Diagnéstico ecografico de ectopia cordis en el tercer trimestre de gestacion.
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RESUMEN

Introduccion: la ectopia cordis es una malformacion cardiaca congénita no
sindromica, poco frecuente y potencialmente mortal, caracterizada por la ubicacion
completa o parcial del corazén fuera de la cavidad toracica, que con frecuencia se
asocia a defectos diafragmaticos, pericardicos o de la pared toracica y abdominal
0 a ambas.

Objetivo: Presentar un caso de ectopia cordis toracoabdominal diagnosticada a
las 30 semanas de gestacién por método de imagenes (ultrasonido), teniendo en
cuenta su novedad y poca frecuencia diagnostica a través de la bibliografia
consultada.

Presentacion del caso: paciente femenina de 24 afios de edad, color de la piel
mestiza, con historia obstétrica de dos gestaciones, dos partos, sin abortos.
Acudié a cuerpo de guardia del Hospital Provincial “Augostinho Neto”, Provincia
Kuanza Norte, Republica Popular de Angola, por agresion fisica. Se le realiza
ecografia abdominal y obstétrica y se constata feto unico, cefalico, de 30 semanas
de gestacion, femenino con buena vitalidad, polihidramnio moderado, placenta

anterior grado |l, desplazamiento total del corazon fuera de la cavidad toracica,
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con localizacion toracoabdominal. Presentd malformaciones intracardiacas, labio
leporino bilateral, discreta ascitis y derrame pleural bilateral mas marcado en el
lado derecho.

Conclusiones: La ectopia cordis es una anomalia congénita compleja, poco
frecuente que con el uso del ultrasonido puede diagnosticarse desde el primer
trimestre de la gestacion. En esta presentacion se enfatiza en la importancia del
adecuado diagnostico prenatal de las anomalias congénitas, lo que permite tomar
decisiones trascendentales en el periodo neonatal.

Palabras clave: Ectopia Cordis; Polihidramnio Moderado; Labio Leporino;

Malformaciones Intracardiacas.

INTRODUCCION

La ectopia cordis (EC) es una malformacion cardiaca congénita no sindromica,
poco frecuente y potencialmente mortal, caracterizada por la ubicacion completa o
parcial del corazon fuera de la cavidad toracica y frecuentemente se asocia a
defectos diafragmaticos, pericardicos o de la pared toracica o abdominal o en
ambas paredes. El termino ectopia cordis proviene del griego ektopos que significa
“fuera de” y es también conocida como exocardia o ectocardia. ('3

Esta malformacion se asocia a anormalidades cromosomicas como la trisomia 18,
el sindrome de Turner y en la cromosomopatia 46, XX, 17g. Se considera se deba
a la insuficiente progresion del plegamiento cefalico y lateral, y al desarrollo
incompleto de las estructuras de la pared corporal, que incluye musculos, huesos
y piel. Existen evidencias de la existencia de la mutacién en el gen Xg25-926, lo
que esta en correspondencia con la linea media ventral como importante campo
de desarrollo. ? 47

En dependencia de la localizacion del defecto de la pared, la ectopia cordis puede
presentarse en cinco modalidades: cervical, cervicotoracica, toracica,
toracoabdominal y abdominal, siendo las variedades toracica y toracoabdominal
las mas frecuentes y la mas grave la cervical. 4 &1

El pronodstico de la EC sienta sus bases en la modalidad diagnosticada y mientras

mas estructuras anatomicas estén comprometidas mayor es la letalidad y menor la



supervivencia en aquellos casos que tengan criterio de hacer la reparacion
quirurgica. (10-12)

El tratamiento quirdrgico depende del diagndstico prenatal de las malformaciones
estructurales tanto intracardiacas como extracardiacas. “ 10-15)

El objetivo de esta investigacion es presentar un caso de ectopia cordis
toracoabdominal malformacion congénita poco frecuente, diagnosticada a las 30

semanas de gestacion por medio de ultrasonido.

CASO CLINICO

Paciente multipara de 24 afos de edad, color de la piel mestiza, sin antecedentes
personales de importancia, fecha de ultima menstruacion desconocida, con
historia obstétrica de: tres gestaciones, dos partos y cero abortos; sin control
prenatal del estado actual. Acudi6 a cuerpo de guardia del Hospital Provincial
Augostinho Neto, Provincia Kuanza Norte, Republica Popular de Angola por
agresion fisica. Se le realiza ecografia con ecégrafo 2D marca Mindray de tiempo
real, con transductor 3,5 Mhz, encontrando feto Unico cefalico, femenino, con
diametro biparietal y longitud del fémur correspondiente a 30 semanas de
gestacion., frecuencia cardiaca fetal 136 latidos/min.

Durante el estudio ecografico detallado de la anatomia fetal se hallé solucion de

continuidad bilateral en el labio superior (Fig. 1).

Fig. 1. - Imagen ultrasonografica de gestacion de 30 semanas.
Feto con labio leporino bilateral.

En el térax, en su porcién toracoabdominal se observa defecto del cierre de la
pared anterior del mismo, a través del cual se exterioriza el corazon a la cavidad

amniotica (Fig. 2); se identificaron tres camaras cardiacas. No se observa tabique



interauricular por lo que se interpreta como atrio unico acompafado de derrame

pleural bilateral mas marcado derecho.

Fig. 2. - Imagen ultrasonografica de gestacion de 30 semanas.

Corazon fetal fuera del torax libre en la cavidad amnidtica, visualizando atrio Unico.

A nivel de abdomen se identificd discreta ascitis y no se observa defecto de cierre

de la pared anterior del mismo, presenta polihidramnio moderado (Fig. 3).

Fig. 3. - Imagen ultrasonografica de gestacion de 30

semanas. Ambos ventriculos fetales, ascitis y polihidramnio moderado.

COMENTARIOS

El primer caso reportado de Ectopia Cordis fue en 1671 por Neil Stensenm; sin
embargo, la descripcion anatomica detallada la realizé Haller en 1706. Su
prevalencia es de 5.5-7.9 por millén de nacidos vivos. @

Posteriormente Weese en 1918 y Todd en 1836 identifican variedades de Ectopia
Cordis en las que la pared toracica se encuentra intacta y el corazon se encuentra
desplazado hacia la cavidad abdominal o hacia el cuello, con lo que se establece

la clasificacion, destacando cinco tipos segun la localizacion del corazén. (4 8-12)



Puede clasificarse en: cervical, el corazén se encuentra localizado en el cuello con
el esternén usualmente intacto; toraco-cervical, el corazén esta parcialmente en la
region cervical, pero la porcién superior del esterndn se encuentra dividida;
toracica, el esterndn se encuentra completamente dividido o ausente, el corazon
se aloja parcialmente o completamente fuera del térax; toracoabdominal, el cual se
observa acompafiado usualmente del sindrome de Cantrell, y abdominal, el
corazdn se pasa a través de un defecto diafragmatico para entrar a la cavidad
abdominal. Constituyen la Pentalogia de Cantrell la suma de Ectopia Cordis
toracoabdominal, defecto esternal inferior, la hernia diafragmatica anterior, el
defecto supraumbilical en la linea media junto con defectos pericardicos e
intracardiacos. %48

La Ectopia Cordis puede ser parte, ademas de Pentalogia de Cantrell, del
sindrome de banda amnidtica o del Limb Body Wall Complex.©®

Este caso mostro ser del tipo toracoabdominal, mostrando las siguientes
caracteristicas: corazdn extratoracico con comunicacion interauriculares, ausencia
del pericardio parietal y malformacion del esternén; acompafiado de
malformaciones externas, sin embargo, no presentd defectos diafragmaticos ni
onfalocele para clasificarlo como Pentalogia de Cantrell. Se evidencié la presencia
de labio leporino. En la mayoria de los casos asociados a Ectopia Cordis pueden
encontrarse defectos estructurales de la linea media como el onfalocele, la hernia
diafragmatica, anormalidades craneales y craneofaciales (labio y paladar
hendidos), gastrointestinales, escoliosis, agenesia de vesicula biliar, renales e
hipoplasia pulmonar. *911)

El 95% presenta una cardiopatia asociada, el tipo que ocurre con mas frecuencia
es la comunicacion interventricular presente el 59% de los casos, estenosis o
atresia pulmonar en el 36%, comunicacion interauricular en el 35%, tetralogia de
Fallot en el 22%, diverticulo del ventriculo derecho en el 13%, vena cava superior
izquierda en el 12% y doble salida del ventriculo derecho en el 13%. En el 75% de
los casos el pericardio se encuentra ausente. (¢ 8 14)

El diagndstico de ectopia cordis se hace por ultrasonografia en etapa prenatal

preferiblemente antes de las 20 semanas de gestacion; si la gestante no asiste a



consultas prenatales, sera fortuito y casual en cualquier trimestre del embarazo,
como este caso, o incluso en el momento del nacimiento. El tratamiento es
quirurgico, con el fin de corregir el defecto y establecer prondstico.

Este trabajo presentd como limitacidn que no se pudo realizar otros estudios
imagenoldgicos como Tomografia Axial Computarizada y Resonancia Magnética

para precisar otros detalles que no se observan nitidamente en la ecografia.

CONCLUSIONES

La ectopia cordis es una anomalia congénita compleja, y poco frecuente que con
el uso del ultrasonido puede diagnosticarse desde el primer trimestre de la
gestacion. En esta presentacion se enfatiza en la importancia del adecuado
diagnostico prenatal de las anomalias congénitas, o que permite tomar decisiones
trascendentales en el periodo neonatal. y disminuir la tasa de comorbilidad y

mortalidad infantil.
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