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RESUMO: Entre 1985 e 1990, trés neonatos portadores de ectopia cordis (EC) foram admitidos no
InCor — FMUSP; dois com defeito do tipo téraco-abdominal e um do tipo toracico. Todas as criangas
tinham anomalias cardiacas associadas: atresia trictispide tipo I-A, auséncia de artérias pulmonares centrais
e colaterais sistémico-pulmonares (um paciente); comunicagao interventricular (CIV) e comunicagao interatrial
(CIA) (um paciente); CIA (um paciente). Uma crianga néo foi operada, devido a infecgdo e laceragao da
artéria pulmonar, indo a ébito por sangramento. As duas outras foram operadas, na tentativa de se recobrir
o coragao com pele; uma foi a ébito no 1¢ dia de pés-operatdrio, por baixo débito (BD); a outra teve
evolugdo mais longa, indo a dbito no 141° dia de pés-operatério, causado por insuficiéncia respiratdria.
A longa evolugdo desse Lltimo paciente deveu-se a um defeito cardiaco de pouca repercussao hemodinamica
(CIA) e a colaboracao de um cirurgido plastico na equipe cirlrgica. Este trabalho relata esses trés casos

e faz uma suscinta revisao da literatura.
DESCRITORES: ectopia cordis, cirurgia.

INTRODUGAO

Ectopia cordis (EC) € uma entidade rara, geraimente
associada a defeitos cardiacos e de alta mortalidade.
O recobrimento do coragéo deve ser feito ainda no perio-
do neonatal, o que torna mais dificil o sucesso cirtirgico.
Com o diagnéstico pré-natal e as varias técnicas relata-
das na literatura, & possivel planejar, mais adequada-
mente, o tratamento cirtirgico. O objetivo deste trabalho
é relatar trés casos do Servigo e fazer uma sucinta revi-
sdo da literatura.

CASUISTICA E METODOS

Pacientes

Caso 1: D. B. S,, paciente do sexo feminino, nascida
de parto normal, a termo, foi internada no InCor -

FMUSP aos 12 dias de vida. Nao foi possivel a obtengao
de outras informagdes a respeito da gravidez e condigdes
do parto, pois 0 nascimento ocorreu em outro Estado
e nenhum parente acompanhou a crianga. Ao exame
fisico de entrada, a crianga apresentava-se com peso
de 3550 g e ja se notava um defeito da parede torécica,
com o coracdo totalmente exteriorizado na superficie
do térax. O apice apontava para a frente e para cima
e ja havia sinais de infeccao na parede toracica préximo
ao defeito. Notava-se, também, presenga de dois ventri-
culos, duas auriculas e porg¢ao inicial dos grandes vasos
da base que emergiam da massa ventricular (Figura 1).
A palpagdo, notava-se um defeito parcial do esterno na
sua porgao superior. No encaminhamento médico, havia
referéncia de um sangramento espontaneo préximo ao
tronco pulmonar, ocorrido no 12¢ dia de vida, que tinha
sido corrigido em outro Servigo. Nesse mesmo dia, apés
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Fig. 1 — Caso 1: ectopia cordis lipo toracico. Nota-se o coragao exterio-
rizado na porgao superior do esterno, com apice para a frente
e para cima.

a chegada ao nosso hospital, apresentou novo sangra-
mento no mesmo local, resolvido na prépria UTI, sem
muita repercussao hemodinamica. Com objetivo de se
diagnosticarem possiveis defeitos cardiacos, a crianga
foi submetida a cateterismo cardiaco que revelou a pre-
senga de uma CIV, uma CIA e canal arterial. No 13°
dia de vida, apresentou novo sangramento, desta vez
com grande alteragdo hemodindmica, necessitando,
além da hemostasia e reposi¢cao volémica, massagem
cardiaca e drogas vasoconstritoras. A partir dai, a deterio-
racéo clinica foi rapida, com insuficiéncia renal e diélise
peritoneal, apresentando parada cardiaca no 14° e 15°
dias de vida, esta ultima sem sucesso as manobras de
reanimagao. A necropsia confirmou presenga do defeito
parcial do esterno, da CIA tipo forame oval e da CIV
(5 mm) tipo perimembranosa da porgao trabecular. Ha-
via, também, um pequeno desvio anterior ao septo inter-
ventricular, com calvagamento.da aorta de 20%, porém
sem estenose pulmonar. Além disso, ndo havia tronco
braquiocefalico e a artéria subclavia direita era retroe-
sofagica.

Caso 2: P. S., masculino, nascido de parto cesérea,
com 38 semanas de gestacao, indicada por toxemia gra-
vidica (mae de 15 anos), com peso 2930 g e Apgar
8-9, foi transferido ao InCor - FMUSP 10 horas ap6s
o nascimento. Nota-se, além da cianose +/+ +, defeito
da parede tordcica e abdominal, defeito parcial do ester-
no na porgao inferior, coragao e um dos vasos da base
totalmente exteriorizados e auséncia de pele desde o
coragao ate a cicatriz umbilical, onde apenas uma mem-
brana recobria os 6rgaos abdominais. O coragao tinha
isomerismo direito e o apice apontava para a direita;
da massa ventricular, apenas um grande vaso emergia
e a identificag@o de dois ventriculos era dificil. O estudo
ecocardiografico diagnosticou atresia trictispide (AT)
com atresia pulmonar e concordancia ventriculo-arterial
(tipo IA). No primeiro dia de vida, foi submetido a opera-
Gao com objetivo de se recobrir o coragdo com pele.

Para tanto, foi feita uma ampla dissecgao da pele, libera-
dos os atrios e veias cavas (havia também cava esquer-
da), as veias pulmonares e a aorta. Como néo se conse-
guiu retalo de pele suficiente, sem prejuizo hemodina-
mico, foi necessaria a abertura da pleura direta, ressec-
¢ao de quatro costelas direitas até a linha hemiclavicular
e aplicatura do diafragma, para que o coragao se acomo-
dasse no térax. Apos 20 minutos do fechamento da pele,
houve hipotenséo seguida de parada cardiaca. A pele
foi prontamente aberta e o coragdo recuperado apos
massagem e drogas em altas doses. O coragao foi, en-
tao, recoberto com retalho de pericardio bovino suturado
nas bordas de pele do defeito. O paciente foi levado
a sala de pos-operatdrio em condigdes clinicas instaveis
(PAM de 40 mmHg e altas doses de vasoconstritores),
tendo-se acrescentado prostaglandina, dada a piora da
cianose. A crianga deteriorou-se rapidamente, devido
a baixo débito e acidose de repeticao, indo a 6bito no
12 dia de pés-operatoério. A necropsia demonstrou tratar-
se de cardiopatia congénita complexa caracterizada por:
AT-1A, CIA nao restritiva, auséncia de arterias pulmo-
nares centrais e presenga de colaterais sistémico-pul-
monares da aorta descendente. Outros achados, além
da agenesia dos 2/3 inferiores do esterno, foram sinais
indiretos da presencga de valvula de uretra posterior.

Caso 3: A. P. S., masculino, nascido de parto ceséa-
rea com 3180 g bem deprimido, foi internado no InCor
- FMUSP com um dia de vida. A crianga encontrava-se
em bom estado geral e 0 exame fisico demonstrou defeito
da parede toracica e abdominal, com o coragao exterio-
rizado através do tergo inferior do esterno e, como no
caso de n? 2, ndo havia pele desde o coragdo até a
cicatriz umbilical (Figura 2). O estudo ecocardiografico
demonstrou apenas uma CIA tipo FO como defeito car-
diaco. A crianga foi operada no 7¢ dia de vida e a equipe
cirurgica foi formada por um cirurgiao cardiovascular e
um cirurgido plastico. Feita a liberagdo de todo o coragao,
vasos de bases, veias cavas e pulmonares e de toda
apele para recobrir o coragao. Nao houve prejuizo hemo-
dinamico, porém havia muita tensao na sutura e isquemia
das bordas. Para contornar esse problema, um retralho
de musculo retro-abdominal direito foi rodado, deixan-
do-se sua insergao superior com pediculo vascular, e
colocado entre o coragéo e a pele, a fim de dar suporte
para uma cicatrizagao adequada (Figura 3). A evolugdo
hemodinamica decorreu sem nenhuma intercorréncia e
sem uso de drogas. Foi introduzida nutricao parenteral
prolongada, dada a provavel entubagao endotraqueal
por longo periodo. Apés extubagdo acidental no 7° dia
de pés-operatério, houve tentativa de se manter o pa-
ciente com ventilagéo espontanea, porém sem sucesso.
Foi reentubada no 8° dia de pds-operatério, permane-
cendo por mais 40 dias (até o 48 dia de pds-operatorio),
apos o que foi extubada e assim mantendo-se por 49
dias (até o 97¢ dia de pos-operatério). Devido a grande
quantidade de secregao pulmonar e atelectasias repe-
tidas causadas por infecgao, necessitou nova entubagao
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por mais 44 dias, até o obito que ocorreu no 141¢ dia
de pos-operatdrio, causado por insuficiéncia respiratéria.
Provavelmente, esses problemas foram consequéncias
de entubagdo prolongada. Vale a pena ressaltar que,
durante toda a evolugdo, a crianga nunca apresentou
alteragbes hemodinamicas e/ou problemas de cicatri-
zacgao (Figura 4). Todas as dificuldades desse periodo
se originavam de problemas ventilatérios e infecciosos,
que cediam facilmente ao tratamento instituido, até trés
dias antes do obito, quando se tornaram incontrolaveis.
A necropsia confirmou a CIA como unico defeito cardia-
co. Nao foi encontrado dano alveolar difuso para se expli-
car a causa da insuficiéncia respiratéria. A causa do
6bito permaneceu desconhecida.

DISCUSSAO

Ao se rever a literatura, encontramos uma grande
variagao na definicdo de ectopia cordis, o que dificulta
o entendimento dessa malformagao. A definicdo dada
por Abbott, em 1988, (citado por LECA et a/ii 7), diz tratar-
se de um malposicionamento do coragao que se encon-
tra fora do térax, exteriorizado na superficie ou dentro

Fig. 3 — Caso 3: retalho de misculo retoabdominal direito, com seu
pediculo superior rodado sobre o coragao.

Fig. 2— Caso 3: ectopia cordis tipo toracoabdominal. O coragao se
exterioriza na porgao inferior do esterno; auséncia de pele
do defeito até a cicatriz umbilical.
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TABELA 1
RESUMO DOS CASOS
Detalhes dos Caso 1 Caso 2 Caso 3
pacientes
Idade nainternagdo 12 dias 10 horas 1 dia
Sexo F M M
Peso de nascimento —_ 2930 g 3180 g
Parto Normal termo Cesdrea 38 semanas Cesdrea termo
Tipo de EC Toracico Toracoabdominal Toracoabdonimal
Defeitos cardiacos — CIV — AT-IA — CIA
— ClA — CIA
— Dextroposigao de Aorta (20%) — Auséncia de TP e APs centrais
— Colaterais S-P
Defeitos ndo-cardiacos — Artéria sublcavia D — Dilatagéo ureteral
retroesofagica — Hipertrofia vesical
— Auséncia de TBC
Operacéo — 1 dia de vida — 7 dias de vida
— Ressecgao de costelas — Cobertura do coragdo com pele
— Plicatura de diafragma e musculo retroabdominal
— Cobertura do coragdo com PB
Evolugéo — Sangramento no TP — Baixo débito — Sem alteragdo hemodinamica
— Obito no 1° PO — Insuficiéncia respiratéria
— Infecgéo

— Obito no 1412 PO

EC = ectopia cordis; CIV = comunicagao interventricular; CIA = comunicacédo interatrial; AO = aorta; AT = atresia friclispide;
TP = tronco pulmonar; APs = artérias pulmonares; SP = sistémico-pulmonares; TBC = tronco braquiocefélico; PB = pericardio

bovino.

da cavidade abdominal. Uma definigdo mais abrangente
foi proposta por Kanagasuntheram e Verzin, em 1962,
(citados por DOBELL ef afi' e ULMER et alii ''), em
que diz tratar-se de um malposicionamento do coragéo,
parcialmente ou completamente fora do térax. Com essa
definigao, fica claramente estabelecido que as fendas
de esterno com o coragao na cavidade toracica nao cons-
tituem exemplos de EC. O coragao pode estar em vérias
localizagbes e o defeito 6sseo pode variar desde a au-
séncia completa do esterno, ao esterno totalmente intac-
to, com o coragao na regiao cervical ou na cavidade
abdominal.

A crianga descrita por Nils Stensen, em 1671, (citado
por POULIAS ef alii '° e ULMER et alii '') apresentava
ectopia cordis, além do que posteriormente seria chama-
do de tétrade de Fallot. Talvez essa seja a primeira des-
cricdo da doenga, embora tenha sido encontrada tam-
bém em escritos da antiga Babil6nia 7.

Trata-se de anomalia com incidéncia menor que 1
para 100.000 nascimentos ® e raramente encontrada
duas vezes pelo mesmo cirurgido. A literatura sobre o
assunto, portanto, consiste em relato ou revisoes de ca-
sos acumulados, que nos levam ao entendimento e pla-
nejamento cirurgico adequado.

De acordo com a localizagao do coragéo, a EC é
classificada em quatro tipos ”:

1) Cervical: o coragao se exterioriza na porgao superior
do esterno, localizando-se na regido cervical; o esterno
pode ter um defeito na sua porgao superior ou estar
totalmente integro.

2) Torécico: através de um defeito ou agenesia do ester-
no, o coragao se exterioriza na superficie toracica.

3) Toracoabdominal: também chamado de sindrome de
Cantrell, na qual o coragao se exterioriza através de
um defeito inferior do esterno, do diafragma e da parede
abdominal.

4) Abdominal: o coragao se encontra na cavidade abdo-
minal, devido a um defeito do diafragma.

Segundo a revisao feita por LECA et ali’, em 1989,
onde foram analisados 219 casos relatados na literatura,
a maior incidéncia entre os tipos de EC foi o toracico
(37%) e o toracoabdominal (36%), seguidos do abdominal
(11%) e cervical (8,5%). O caso de n® 1 relatado era
do tipo toracico e os demais do tipo toracoabdominal,
concordando com essa tendéncia.
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E dificil formular-se um conceito embriologico que
explique as anomalias de esterno, diafragma e parede
abdominal. KAPLAN ef a/i ® observaram a associagao
de EC com anomalias de rompimento de banda e formu-
lou a hipétese de que 0o mecanismo teratogénico consiste
na compressao mecanica secundaria a rotura do cérion
e/ou saco vitelinico, por volta da 3: semana de gestagao.
Essa compressao interfere na descida normal do cora-
¢ao, da regiao cervical ao térax, comprime o térax e
nao permite a fusdo do esterno em desenvolvimento.
Se isso ocorrer mais tarde, porém antes da 6! semana,
quando a fusdo do esterno ja se completou, a compres-
sao do térax pode causar uma fenda no esterno sem
EC, ja que a descida do coragdo j& teria ocorrido. A
EC do tipo toracoabdominal seria resultante da interagédo
de dois mecanismos teratogénicos: a compressao meca-
nica, como descrito anteriormente, e a compressao-is-
quemia-necrose causadas por uma banda na regido um-
bilical. Os defeitos cardiacos associados podem repre-
sentar deformidades secundarias a distorgdo mecanica
do coracdo em desenvolvimento, seguida do rompimento
precoce do cérion e/ou saco vitelinico.

Malformagées associadas a EC, tanto cardiacas
quanto nao cardiacas, sao muito freqlientes. As ndo car-
diacas foram encontradas em 70% (45/65) dos casos
documentados, sendo a maioria anomalias craniofaciais
(hidrocefalia, fenda palatina e fenda labial) ” ''. N&o en-
contramos tais anomalias em nossos pacientes; o pa-
ciente de nimero 1 tinha auséncia de tronco braquio-
cefélico e artéria subcldvia retroesofégica; o paciente
de numero 2 tinha sinais indiretos da presenca de véalvula
de uretra posterior (dilatagao ureteral bilateral e hiper-
trofia vesical). Dentre os defeitos da parede toracica,
a maior ocorréncia foi, logicamente, os defeitos do ester-
no, desde agenesia até defeitos parciais (nossos trés
casos). Defeitos do pericardio e do diafragma sao tam-
bém muito freqlientes. Dentre os defeitos da parede ab-
dominal, a onfalocele tem a maior incidéncia (60,6% —
40/66 pacientes) ”. Nenhum dos nossos pacientes apre-
sentou outras anomalias nao cardiacas importantes.

Malformagées cardiacas associadas a EC foram en-
contradas em 95% dos casos bem documentados
(129/135). Apenas seis pacientes tinham o coragéo es-
truturalmente normal, trés do tipo toracico e trés do tora-
coabdominal 7. Os defeitos cardiacos associados s&o,
em regra, hemodinamicamente importantes e necessitam
de coragoes. A CIV, na maioria das vezes associada
a estenose pulmonar, estava presente em 60 (46%) ca-
sos, tétrade de Fallot em nove (6,9%) e diverticulo de
ventriculo esquerdo em 12 (9,3%). Outros defeitos tam-
bém encontrados foram dupla via de saida de ventriculo
direito, transposi¢ao das grandes artérias, atresia tricus-
pide, tronco arterioso e outros mais complexos 7. O caso
de numero 2 tinha AT-IA com auséncia de artérias pulmo-
nares centrais, sendo o fluxo pulmonar proveniente de
colaterais sistémico-pulmonares origindrias da aorta
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descendente; o caso 1 tinha apenas uma CIV e discreta
dextroposicao de aorta.

Em relagao a evolugao do feto durante a gravidez,
pode-se afirmar que, em geral, 1/3 tem 6bito intrauterino,
outro 1/3 nasce prematuramente e um ultimo 1/3 tem
parto espontaneo a termo ''. Dos nascidos vivos, a maio-
ria vai a 6bito nos primeiros dias de vida 7. O prognéstico
desses pacientes esta intimamente relacionado com o
tipo de EC e com a presenga de defeitos associados,
principalmente os cardiacos. O tipo cervical é pratica-
mente incompativel com a vida ®. O tipo abdominal pare-
ce ser o de melhor sobrevida, como ocorreu no caso
relatado por Cullerier, em que um soldado se aposentou
sem que seu coragao interferisse na sua carreira militar
(citado por DOBELL et ali").

Na literatura, a duragao da vida foi relatada em pou-
co mais de 100 casos: 70 morreram nas primeiras horas,
ou nos primeiros dias de vida; 17 viveram alguns meses
e 16 alguns anos ’. Esses Ultimos tinham EC tipo abdo-
minal ou toracoabdominal associado com coragao nor-
mal ou com defeitos cardiacos de pouca repercussao
hemodinamica.

Desde 1981, a literatura tem relatado o diagnéstico
pré-natal de EC através de ultrassonografia intrauteri-
na ''. No nosso meio, ESCOBAR ef a/ii? relataram um
caso cujo diagndstico foi firmado na 35: semana de ges-
tacdo. A maioria das indicagbes para esse estudo foi
o esclarecimento de polihidramnio. Feito o diagnéstico
pré-natal de EC, o objetivo do exame deve ser encontrar,
ou nao, anomalias cardiacas para se planejar uma con-
duta, obstétrica ou cirdrgica, precoce e adequada. Caso
o diagndstico seja estabelecido no 1¢ trimestre, & possi-
vel, em alguns paises, a interrupcdo da gravidez. No
caso do diagnéstico no dltimo trimestre, deve-se escla-
recer bem aos pais a respeito do progndstico. Tanto
num caso como no outro, a interagdo entre o obstetra,
o cardiologista pediétrico, o cirurgiao cardiovascular e
0s pais torna-se extremamente importante.

Varias foram as tentativas de corregao da EC, porém
poucas tiveram sucesso. As complicagdes curirgicas e/
ou anomalias cardiacas associadas sao as maiores cau-
sas de dbito. O objetivo inicial do tratamento cirtirgico
¢é o de se providenciar uma cobertura, de pele ou mem-
brana sintética, ao coragéo exposto '. Isso deve ser feito
logo apds o nascimento, evitando-se, assim, problemas
infecciosos, como ocorreu no paciente de nimero 1,
que deu entrada no nosso Servigo com 12 dias de vida
e infecgdo, provavelmente a causadora de laceragao
e sangramento do tronco pulmonar.

Muitas técnicas foram utilizadas com o objetivo de
acomodar o coracgao dentro do térax, ainda no periodo
neonatal. Além da ampla dissecgao dos vasos da base
edas veias cavas e pulmonares, outras taticas cirlrgicas,
como abertura da pleura, ressecgdo de costelas, plica-
tura do diafragma e até lobectomia pulmonar ja foram
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realizadas * - &, Os resultados, porém, ndo foram satisfa-
torios por dois fatores: compressao do coracao dificul-
tando o enchimento ventricular e/ou angulagao dos va-
sos da base ou veias. A necropsia do paciente de nimero
2, que em algumas dessas técnicas foram utilizadas,
mostrou sinais histolégicos compativeis com dificuldade
do retorno venoso pulmonar. Mais recentemente, uma
membrana sintética tem sido colocada sobre o coragao,
quando ndo é possivel recobri-lo com pele " * 4. No
paciente de nimero 2 foi utilizado pericardio bovino para
esse fim, o qual ndo se mostrou adequado devido ao
ressecamento e a deterioragao ocorridos em poucas ho-
ras de pés-operatério. JONES ef ali * citam um caso
em que usaram membrana de Sylastic por dois meses
€ meio, pois 0s pais mostraram-se contrarios a operagao
devido aos defeitos cardiacos. Embora a crianga esti-
vesse estavel do ponto de vista cardiaco, uma “dlcera”
se formou na pseudomembrana que envolvia o ventri-
culo. Com o risco de perfuragéo, foi indicada cirurgia,
mas, durante a dissecc¢ao, houve sangramento e 6bito.
Uma técnica mais inovadora foi descrita recentemente
por GLASS & FERNBACH ?, na qual o uso de expan-
sores de pele, colocados lateralmente ao defeito tora-
cico, permitiu a cobertura do coragao com a propria pele.
Esse processo todo durou duas semanas e, nesse tem-
po, o coragao ficou protegido por uma membrana sinté-
tica.

ApOs o sucesso de se recobrir 0 coragao com pele,
o diagnéstico do defeito cardiaco pode ser feito com
mais seguranga. Dois problemas, porém, ainda perma-
necem: a corre¢ao do defeito cardiaco e a reconstrugio
da parede toracica. DOBELL ef a/i ' aconselham que
se faga a correcao do defeito cardiaco concomitante-
mente a reconstrugao do térax, se isso for possivel. O
paciente de nimero 2 era portador de uma malformagao
cardiaca complexa, que seria de dificil abordagem cirtr-
gica, mesmo na auséencia de EC. Poucos sao os relatos
de literatura em que houve a corre¢ao da parede tordcica
e do defeito cardiaco, em uma ou duas etapas, com
sucesso. Symbas e Ware, em 1973, relataram um caso
de EC e diverticulo de ventriculo esquerdo, que foi tratado
em uma so etapa com o auxilio de circulagao extracor-
poérea (citados por LECA ef alii”). Casos como esse

deveriam ser corrigidos simultaneamente na fase neona-
tal, devido ao risco de rotura espontanea do divertriculo.

A reconstrucao da parede toracica depende basica-
mente do tipo do defeito do térax. O caso relatado por
DOBELL efa/i ', no qual nao havia esterno e nem defeito
cardiaco, a reconstrugao do térax foi feita aos 19 meses
de vida. Com a ajuda de um cirurgido plastico, foram
utilizados cinco segmentos de costelas (de 3,5 a 5 cm),
retirados a partir da linha hemiclavicular em diregao late-
ral. Colocados paralelamente e transversalmente ao t6-
rax, foram suturados na borda anterior das costelas, de
modo a formar uma grade sobre o coragdo. Apos oito
meses de evolugao, trés costelas se ossificaram e as
outras ainda apresentam certa maleabilidade. DOBELL
et alif ' afirmam que o sucesso desse caso deveu-se
a dois fatores: 1) auséncia de defeito cardiaco; 2) equipe
cirtrgica formada por um cirurgido cardiovascular e um
cirurgido plastico. A longa evolugao (141 dias) e o ébito
nao relacionado do paciente de numero 3 deveram-se,
praticamente, aos mesmos fatores. Nesse paciente, o
defeito cardiaco era passivel de longa evolugédo (CIA).
A atuagao do cirurgiao plastico também foi de grande
importancia, por estar mais familiarizado com as técnicas
de descolamento e rotagao de retalhos.

De acordo com a nossa experiéncia e da revisao
da literatura, salientamos alguns itens de grande impor-
tancia no tratamento da ectopia cordis:

1) Providenciar uma cobertura ao coragao exterio-
rizado, com pele ou membrana sintética (temporaria),
logo apos o nascimento.

2) Diagnosticar de modo preciso o defeito cardiaco;
a oportunidade da corre¢ao desse defeito, concomitante
ou nao a reconstrugao da parede toracica, deve ser ava-
liado pelo cirurgido.

3) Formar uma equipe cirurgica contando com a
colaboragao de um cirurgiao plastico.

4) Ter suporte pds-operatorio adequado ao trata-
mento de um neonato em estado grave (intensivista pedia-
trico, enfermeiras e fisioterapeutas).
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ABSTRACT: Between 1985 and 1990, three neonates with ectopia cordis (EC) were admitted to the
InCor - FMUSP; two had thoracoabdominal type and one thoracic type. All patients had associated cardiac
anomalies: tricuspid atresia type I-A, abscence of central pulmonary arteries and systemic-pulmonary collate-
rals (one patient); ventricular septal defect (VSD) and atrial septal defect (ASD) (one patient); ASD (one
patient). One child was not operated upon, due to infection in pulmonary artery laceration, with death caused
by bleeding. The others were operated upon in order to provide a skin coverage; one died in low cardiac
output on the early postoperative period; the other died on the 141 ® day of postoperative period, caused
by respiratory failure. This long evolution was possibly due to a cardiac defect with no significant repercussion
(ASD) and to a contribution of a plastic surgeon. This paper describes these three cases and makes a

brief review of the literature.
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Discussao

DR. LUIZ CARLOS BENTO DE SOUZA
Sdo Paulo, SP

A oportunidade de ter analisado o texto deste traba-
lho evidenciou ser 0 mesmo uma revisao cuidadosa
de um tema raramente apresentado. Este comentario
tem a finalidade de concordar e dar suporte as conclu-
soes elaboradas, principalmente aquelas relativas a con-
duta, onde o esquema sequéncial do tratamento (cober-
tura do érgéao protegendo-o de infecgdo, diagndstico e
corregao da cardiopatia com reconstrugao da parede
toracica auxiliado por cirurgido plastico) parece ser a
a melhor conduta. A nossa experiéncia resume-se a dois
casos, que foram operados no 2¢ dia de vida, com ectopia
tipo toracica, com auséncia de esterno e portadores de
cardiopatia. No primeiro caso, tentou-se a cobertura do
6rgao com pele, porém a distor¢do e a angulagao dos
vasos da base foram a causa mortis nas primeiras horas
de pds-operatdrio. No 2¢ caso, os sinais infecciosos eram
muito evidentes. Resolveu-se recobrir o 6rgéo apos dis-
sec¢do da pele com membrana de pericardio bovino,
colocando-se cateteres para lavagem continua com solu-
¢ao de povidine (2%). Faleceu no 2¢ dia de pds-ope-
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ratdrio, em insuficiéncia respiratéria. Acho que a possibi-
lidade em se conseguir algum resultado deva ser nos
casos de ectopia do tipo toracoabdominal, por facilitar
mais a reconstrugcao da parede, e naqueles em que a
cardiopatia por mais benigna (CIA, CIV, diverticulo do
VE). Meus cumprimentos ao Dr. Arlindo e seus colabo-
radores.

DR. RICARDO DE CARVALHO LIMA
Recife, PE

Inicialmente, gostariamos de nos congratular com
os autores, pela excelente apresentagado. Ao nosso ver,
o valor deste trabalho encontra-se em trazer para discus-
sao patologia extremamente rara, acontecendo numa
freqliéncia abaixo de 1 por 100.000 nascimentos. O tra-
balho aqui relatado faz minuciosa descrigdo dos casos
apresentados, bem como uma atualizada revisao da lite-
ratura. Concordamos com os autores, quanto a dificul-
dade para se definir “ectopia cordis”, sendo a definicao
dada por Kanagasuntheram e Versin a mais abrangente.
A classificagdo de: cervical, toracocervical, toracica, tora-
coabdominal (sindrome de Cantrell) e abdominal nos
parece bem satisfatéria. Dos cinco tipos 0 mais freqiien-
tes é a toracica, comprometendo 60% dos casos. A “ec-
topia cordis” tem sido descrita em outros animais mami-
feros e aves. Patten acredita que o defeito se estabeleca
em torno da terceira semana de desenvolvimento do
feto. Na nossa experiéncia, no periodo de julho de 1976
a margo de 1990, tivemos a oportunidade de receber
no Unitorax — Unidade de Tratamento Cardiotoréacico,
Real Hospital Portugués de Beneficéncia em Pernam-
buco, duas criangas portadoras de “ectopia cordis". Am-
bas tiveram o diagnéstico na fase pré-natal através de
ultrassonografia de rotina para avaliagao da gestagao.
O caso de numero 1 era do tipo torécica e, no caso de
numero 2, foi observada ectopia tipo toracoabdominal.
Em ambos os casos, foi possivel a colocagao do coragao

dentro do térax, sendo necessario o uso de material
protético em um paciente e, no outro, recobrir 0 coragao
com rotacao do musculo peitoral direito e esquerdo e
aproximagao da pele. No primeiro paciente, o pés-ope-
ratério foi tumultuado, vindo a falecer na 12 hora de
pos-operatorio. A necropsia revelou severa cardiopatia
associada, coragao univentricular tipo ventriculo direito
com hipoplasia do arco aortico. No segundo paciente,
as primeiras 48 horas foram bastante animadoras, com
o paciente mantendo excelentes condigbes hemodina-
micas; no entanto, apés esse periodo, o quadro clinico
deteriorou devido a seps/s, vindo o paciente a falecer
na 80: hora de pos-operatorio. Neste caso, o coragao
era inteiramente normal. Acreditamos que apesar da alta
mortalidade desta malformagéo é possivel, com o auxilio
do diagndstico na fase pré-natal através da ultrasso-
nografia, preciso diagnéstico dos defeitos associados,
adequada técnica cirurgica, participagao do cirurgiao
plastico na equipe e extremo cuidado com infecgéo, ob-
ter-se éxito para tdo desafiante defeito. Para finalizar-
mos, gostariamos de, mai uma vez, parabenizar a equipe
de cirurgia cardiaca do Instituto do Coragao de Sao Pau-
lo.

DR. RISO
(Encerrando)

Agradeco os comentarios do Dr. Luiz Carlos e, prin-
cipalmente, a apresentagao dos casos por ele acompa-
nhados. Esses exemplos reforgam as dificuldades e os
desafios encontrados por aqueles que se propdem a
tratar esses pacientes. Ao Dr. Ricardo, gostaria de agra-
decer pelo enriquecimento a este estudo, através dos
comentarios sobre a literatura. Concordamos também
com os fatores citados que poderao alterar a mortalidade,
ressaltando o diagnéstico pré-natal e o auxilio do cirur-
gido plastico.
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