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Abstract
This paper reports on three clinical cases pertaining to pentalogy 
of Cantrell (PC): the fi rst is associated to omphalocele, Fallot’s 
tetralogy and atrial septal defect; the second is also associated 
to omphalocele, double outlet right ventricle and patent ductus 
arteriosus; and the third case to pulmonary branch stenosis. The 
fi rst two cases were treated by systemic-pulmonary fi stula; the 
third was discharged from the hospital as a candidate for branch 
pulmonary plasty. At the one year follow-up, the fi rst case is in 
good condition; the second case died during the post-surgical period 
due to pulmonary hypertension, and carcinogenic shock. Though 
PC presents challenges not only for neonatal care teams but also 
for surgical teams, by focusing on a multidisciplinary medical care 
approach, some of these children can survive.

Key words: Pentalogy of Cantrell, congenital heart abnormalities, 
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Resumen
Presentamos tres casos de Pentalogía de Cantrell: uno asociado a 

onfalocele, Tetralogía de Fallot y comunicación interaauricular; otro 
con onfalocele, doble salida de ventrículo derecho y persistencia del 
conducto arterioso; el tercero con estenosis de ramas pulmonares. A 
los dos primeros se les realizó fístula sistémico-pulmonar, el tercero 
fue dado de alta hospitalaria, siendo candidato para plastia de ramas 
pulmonares. Con seguimiento al año, el primer caso se encuentra en 
buenas condiciones; el segundo murió en el periodo postoperatorio 

a causa de hipertensión pulmonar y shock carcinogénico. La 
Pentalogía de Cantrell representa un reto para el equipo de atención 

neonatal y quirúrgico. Con un enfoque de atención médica 
multidisciplinaria, algunos de estos niños pueden sobrevivir.

Palabras clave: Pentalogía de Cantrell, cardiopatías 
congénitas, malformaciones congénitas, 

defectos del cierre de la pared abdominal.
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INTRODUCCIÓN

Presentamos tres casos de una patología poco frecuente, 
la Pentalogía de Cantrell; dos de ellos fueron sometidos a 
procedimientos quirúrgicos para la reparación de defectos 
presentes en la pared abdominal.

La Pentalogía de Cantrell (PC) representa un síndrome 
raro acompañado de cinco anomalías:

1) Defectos en la línea media de la pared abdominal a nivel 
supraumbilical.

2) Defecto diafragmático anterior.
3) Defecto del pericardio diafragmático.
4) Defecto del esternón bajo.
5) Malformaciones congénitas cardiacas: tienen una pre-

valencia reportada de 1 en 65,000 nacidos vivos y una 
mortalidad alta.1

El diagnóstico puede realizarse en el primer trimestre 
del embarazo empleando ultrasonografía bidimensional o 
tridimensional; la detección temprana de estas anomalías y 
su manejo por un equipo multidisciplinario representan un 
aspecto importante para la confi rmación diagnóstica y la 
planeación quirúrgica.2-7

Recientemente se han identifi cado alteraciones genéticas 
como la deleción de novo del gen FZD2 y haploinsufi ciencia 
del gen ZFPM2 como causas hereditarias dominantes ais-
ladas de defectos diafragmáticos encontrados en pacientes 
con PC.8 El periodo embrionario en el cual esta patología se 
desarrolla coincide con el periodo de desarrollo del cordón 
umbilical (CU).

Se ha informado que parece existir una fuerte co-
rrelación entre PC y las anormalidades del desarrollo 
del CU (arteria umbilical única, cordón corto o cordón 
con un patrón atípico en las vueltas de sus vasos san-

www.medigraphic.org.mx



Pentalogía de Cantrell en terapia intensiva neonatal

27Volumen 15, Núm. 1 Enero-Marzo 2013

www.medigraphic.org.mx

guíneos), en particular en aquellos casos asociados a 
Ectopia cordis.9

Esta entidad representa un reto para los neonatólogos 
y los cirujanos debido al amplio espectro de patologías 
asociadas, la severidad de las anomalías de la pared 
abdominal, las malformaciones cardiacas presentes y su 
elevada mortalidad.10

Entre las malformaciones reportadas en la literatura 
se encuentran: onfalocele,10 ano inperforado,11 Ectopia 
cordis y rasgos dismórfi cos como microcefalia, hiper-
telorismo, fisuras palpebrales oblicuas, micrognatia, 
implantación baja de pabellones auriculares,12 defectos 
del cierre del tubo neural,13 corazón rodeado de asas de 
intestino delgado,3 extrofi a pulmonar y craneorrasquis-
quisis,14 malformaciones de vejiga urinaria;15 asimismo, 
se ha reportado la asociación de PC con el síndrome de 
Goltz-Gorlin (cabello escaso, anoftalmia, nariz bífi da, 
bermellón irregular en ambos labios, malformaciones de 
la cadera, apéndice caudal, defectos aplásicos lineales de 
la piel y sordera unilateral).16

Con relación al tipo de cardiopatías asociadas se han 
reportado las siguientes: ventrículo único con dos válvu-
las atrioventriculares y estenosis pulmonar,12 doble salida 
de ventrículo derecho, comunicación interaauricular 
y dextrocardia,17 Tetralogía de Fallot con doble salida 
de ventrículo derecho, atresia de válvula tricúspide y 
comunicación interventricular perimembranosa,18 per-
sistencia del conducto arterioso y defecto septal atrial y 
ventricular.3,19

La evolución de los niños con PC posterior a la ci-
rugía de corazón ha sido reportada con poca frecuencia 
en la literatura; se ha informado que los sobrevivientes 
al procedimiento quirúrgico presentan evoluciones pro-
longadas con dependencia de la ventilación mecánica 
y falla para destetarlos del ventilador, seguido de falla 

orgánica múltiple, por lo que se ha concluido que el cui-
dado postquirúrgico de niños con PC después de cirugía 
de corazón se complica frecuentemente por necesidades 
prolongadas de asistencia ventilatoria y múltiples com-
plicaciones postquirúrgicas.18

El pronóstico es malo en pacientes con PC com-
pleta asociado a Ectopia cordis y otras anomalías 
presentes.20-23 La mortalidad después del procedimiento 
quirúrgico cardiaco es elevada.24 Los casos de super-
vivencia reportados en la literatura son excepcionales, 
siendo las cardiopatías congénitas determinantes del 
pronóstico.21,24

CASO 1 (FIGURAS 1 Y 2):

Femenino, madre con hipotiroidismo, cursó con em-
barazo normoevolutivo, nace por cesárea, pesó 2.7 
kg, Apgar 7-8 y Capurro de 36.5 s. Exploración física 
con soplo continuo en segundo EIC izquierdo II/VI, 
pulsos normales, defecto epigástrico en línea media 
de 7 x 7 cm compatible con onfalocele observándose 
ápex cardiaco.

El ecocardiograma reportó Tetralogía de Fallot y comu-
nicación interauricular, fracción de eyección 56%, dilatación 
del tronco de la pulmonar. La TAC demostró agenesia 
diafragmática anterior, agenesia de pericardio, onfalocele 
con contenido principal de hígado. Fue sometida a plastia 
del defecto de la pared abdominal, con una evolución post-
quirúrgica satisfactoria.

La paciente se mantuvo estable en la Unidad de Cui-
dados Intensivos Neonatales Externos (UCINEX), fue 
dada de alta y a los tres meses se decidió aplicar manejo 
paliativo de la cardiopatía con realización de fístula sis-
témico-pulmonar derecha. Presentó una buena evolución 
al año de vida.

Figura 1. Figura 2.
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CASO 2 (FIGURAS 3 Y 4):

Femenino, madre de 19 años con detección prenatal de 
defecto de pared anterior y cardiopatía congénita. Obtenida 
por cesárea electiva, Apgar 8/8, peso 3 kg, Capurro 39 s, 
con cianosis persistente que requirió ventilación asistida 
desde el nacimiento.

Ingresa a UCINEX con defecto en cara anterior de 
tórax, agenesia esternal y onfalocele íntegro de 9 x 7 
cm. Se corroboró diagnóstico ecocardiográfi co de doble 
vía de salida de ventrículo derecho y persistencia del 
conducto arterioso.

Fue intervenida quirúrgicamente para reparación 
del defecto de la pared abdominal. La evolución de 
la paciente fue tórpida, desarrollando neumonía; a 
los 12 días de vida se somete a fístula sistémico-
pulmonar tipo Blalock-Taussig modificada. Fallece 
por complicaciones asociadas a hipertensión arterial 
pulmonar refractaria de manejo con óxido nítrico y 
shock cardiogénico.

CASO 3 (FIGURA 5):

Masculino con defecto de la línea media que corresponde 
a una Pentalogía de Cantrell clase 3, integrada por una 
marcada diástasis de rectos y agenesia de tercio inferior 
de esternón, cubierta de piel a través de la cual se observa 
ápex cardiaco en posición ectópica anterior. La cardio-
patía identifi cada por ecocardiograma fue estenosis de 
ramas pulmonares, gradiente pico 40 mmHg; candidato 
para plastia de ramas pulmonares, no fue sometido a 
procedimiento quirúrgico; durante su seguimiento a dos 
meses se reporta estable.

DISCUSIÓN

Vazquez-Jimenez y colaboradores mencionan en su 
publicación que la Pentalogía de Cantrell representa 
un reto para los cirujanos debido al amplio espectro de 
anomalías asociadas, la severidad de las anomalías de la 
pared abdominal, las malformaciones cardiacas presentes 
y su elevada mortalidad.10

Ante la experiencia de haber tratado estos tres casos en 
la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales y de haber 
vigilado e intervenido en la evolución postquirúrgica de los 
mismos, agregaríamos que esta entidad representa un reto, 

Figura 3. Figura 5.

Figura 4.
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no sólo para los cirujanos, sino también para el equipo mé-
dico neonatal, debido a la severidad de las complicaciones 
médicas observadas en estos pacientes.

Con relación a las anormalidades asociadas y las car-
diopatías congénitas presentes, dos de nuestros pacientes 
presentaron onfalocele, uno de ellos asociado a Tetralogía 
de Fallot y comunicación interauricular y otro con doble vía 
de salida de ventrículo derecho y persistencia del conducto 
arterioso; el tercer caso con estenosis de la pulmonar, aspec-
tos que coinciden con lo reportado en la literatura.3,10,12,18,19

O’Gorman menciona que la evolución de los niños con 
PC posterior a la cirugía de corazón ha sido reportada con 
poca frecuencia en la literatura; comenta que los sobrevi-
vientes al procedimiento quirúrgico se complican frecuen-
temente por necesidades prolongadas de asistencia venti-
latoria y por múltiples complicaciones postquirúrgicas.18

En nuestra experiencia, con la atención de tres casos 
con PC, la paciente con onfalocele asociado a doble vía de 

salida de ventrículo derecho y persistencia del conducto 
arterioso presentó una evolución tórpida, desarrollando 
un choque cardiogénico asociado a neumonía; a los 12 
días de vida se sometió a una fístula sistémico-pulmonar 
y falleció por complicaciones asociadas a hipertensión 
arterial pulmonar fi ja refractaria con manejo de óxido 
nítrico.

Por el contrario, los resultados en el tratamiento médi-
co y la respuesta a los procedimientos quirúrgicos fueron 
satisfactorios en los otros dos pacientes: uno de ellos con 
onfalocele asociado a Tetralogía de Fallot y comunicación 
ínterauricular, quien fue intervenido para la realización 
de fístula sistémico-pulmonar derecha, la cual al año de 
vida presentaba buena evolución. El segundo paciente fue 
el del tercer caso, con estenosis de ramas pulmonares; 
y si bien no fue sometido al procedimiento quirúrgico, 
sí lo será para una plastia, ya que es candidato. Durante 
su seguimiento a dos meses de vida se reporta estable.
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