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Resumen

Presentamos tres casos de Pental ogia de Cantrell: uno asociado a
onfalocele, Tetralogia de Fallot y comunicacién interaauricular; otro
con onfalocele, doble salida de ventriculo derecho y persistencia del
conducto arterioso; el tercero con estenosis de ramas pulmonares. A
los dos primeros se les realizé fistula sistémico-pulmonar, el tercero
fue dado de alta hospitalaria, siendo candidato para plastia de ramas
pulmonares. Con seguimiento a afio, el primer caso se encuentra en
buenas condiciones; el segundo murié en el periodo postoperatorio
a causa de hipertension pulmonar y shock carcinogénico. La

Pental ogia de Cantrell representa un reto para el equipo de atencion
neonatal y quirdrgico. Con un enfoque de atencion médica
multidisciplinaria, algunos de estos nifios pueden sobrevivir.

Palabras clave: Pentalogia de Cantrell, cardiopatias
congénitas, malformaciones congénitas,
defectos del cierre de la pared abdominal.

Abstract

This paper reports on three clinical cases pertaining to pentalogy
of Cantrell (PC): thefirst 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
first two cases were treated by systemic-pulmonary fistula; the
third was discharged from the hospital as a candidate for branch
pulmonary plasty. At the one year follow-up, the first caseisin
good condition; the second case died during the post-surgica 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,
congenital abnormalities, defect in the abdominal wall.

INTRODUCCION

Presentamos tres casos de una patologia poco frecuente,
la Pentalogia de Cantrell; dos de ellos fueron sometidos a
procedimientos quirdrgicos para la reparacion de defectos
presentes en la pared abdominal.

La Pentalogia de Cantrell (PC) representa un sindrome
raro acompafiado de cinco anomalias:

1) Defectosen lalineamediadelapared abdominal anivel
supraumbilical.

2) Defecto diafragmético anterior.

3) Defecto del pericardio diafragmaético.

4) Defecto del esterndn bgjo.

5) Malformaciones congénitas cardiacas. tienen una pre-
valencia reportada de 1 en 65,000 nacidos vivos 'y una
mortalidad alta.

El diagnédstico puede realizarse en el primer trimestre
del embarazo empleando ultrasonografia bidimensional o
tridimensional; la deteccidn temprana de estas anomaliasy
Su manejo por un equipo multidisciplinario representan un
aspecto importante para la confirmacion diagndstica 'y la
planeacién quirargica.?’

Recientemente se han identificado alteraciones genéticas
como ladelecion denovo del gen FZD2y haploinsuficiencia
del gen ZFPM2 como causas hereditarias dominantes ais-
ladas de defectos diafragmaticos encontrados en pacientes
con PC.8 El periodo embrionario en €l cual estapatologiase
desarrollacoincide con el periodo de desarrollo del cordén
umbilical (CU).

Se ha informado que parece existir una fuerte co-
rrelacion entre PC y las anormalidades del desarrollo
del CU (arteriaumbilical Unica, corddn corto o cordén
con un patrén atipico en las vueltas de sus vasos san-
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guineos), en particular en aquellos casos asociados a
Ectopia cordis.®

Esta entidad representa un reto paralos neonatélogos
y los cirujanos debido al amplio espectro de patologias
asociadas, la severidad de las anomalias de la pared
abdominal, las malformaciones cardiacas presentesy su
elevada mortalidad.*®

Entre las malformaciones reportadas en la literatura
se encuentran: onfalocele,’® ano inperforado,'! Ectopia
cordis y rasgos dismorficos como microcefalia, hiper-
telorismo, fisuras palpebrales oblicuas, micrognatia,
implantacion baja de pabellones auriculares,*? defectos
del cierre del tubo neural,** corazén rodeado de asas de
intestino delgado,® extrofia pulmonar y craneorrasquis-
quisis,** malformaciones de vejiga urinaria;*® asimismo,
se ha reportado la asociacién de PC con el sindrome de
Goltz-Gorlin (cabello escaso, anoftalmia, nariz bifida,
bermellén irregular en ambos labios, malformaciones de
lacadera, apéndice caudal, defectos aplasicos lineales de
lapiel y sordera unilateral).'

Con relacion al tipo de cardiopatias asociadas se han
reportado | as siguientes: ventricul o Unico con dos vavu-
las atrioventricul aresy estenosis pulmonar,*? doble salida
de ventriculo derecho, comunicacion interaauricular
y dextrocardia,” Tetralogia de Fallot con doble salida
de ventriculo derecho, atresia de valvula tricispide y
comunicacion interventricular perimembranosa,*® per-
sistencia del conducto arterioso y defecto septal atrial y
ventricular.3°

La evolucion de los nifios con PC posterior a la ci-
rugia de corazén ha sido reportada con poca frecuencia
en la literatura; se ha informado que los sobrevivientes
al procedimiento quirdrgico presentan evoluciones pro-
longadas con dependencia de la ventilacion mecéanica
y falla para destetarlos del ventilador, seguido de falla

Figura 1.
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organica multiple, por lo que se ha concluido que €l cui-
dado postquirurgico de nifios con PC después de cirugia
de corazén se complica frecuentemente por necesidades
prolongadas de asistencia ventilatoria y maltiples com-
plicaciones postquirdrgicas.®

El prondstico es malo en pacientes con PC com-
pleta asociado a Ectopia cordis y otras anomalias
presentes.?*2% Lamortalidad después del procedimiento
quirdrgico cardiaco es elevada.?* Los casos de super-
vivenciareportados en laliteratura son excepcionales,
siendo las cardiopatias congénitas determinantes del
pronostico.?24

CASO 1 (FIGURAS 1Y 2):

Femenino, madre con hipotiroidismo, cursé con em-
barazo normoevolutivo, nace por cesarea, peso 2.7
kg, Apgar 7-8 y Capurro de 36.5 s. Exploracion fisica
con soplo continuo en segundo EIC izquierdo [1/V1,
pulsos normales, defecto epigastrico en linea media
de 7 x 7 cm compatible con onfalocele observandose
apex cardiaco.

El ecocardiogramareporto Tetralogia de Fallot y comu-
nicacion interauricular, fraccion de eyeccion 56%, dilatacion
del tronco de la pulmonar. La TAC demostré agenesia
diafragmética anterior, agenesia de pericardio, onfalocele
con contenido principal de higado. Fue sometida a plastia
del defecto de la pared abdominal, con una evolucion post-
quirdrgica satisfactoria.

La paciente se mantuvo estable en la Unidad de Cui-
dados Intensivos Neonatales Externos (UCINEX), fue
dada de altay alos tres meses se decidio aplicar manegjo
paliativo de la cardiopatia con realizacion de fistula sis-
témico-pulmonar derecha. Presentd una buena evolucion
al afo devida.

Figura 2.
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Figura 3.

Figura 4.

CASO 2 (FIGURAS 3 Y 4):

Femenino, madre de 19 afios con deteccién prenatal de
defecto de pared anterior y cardiopatiacongénita. Obtenida
por cesarea electiva, Apgar 8/8, peso 3 kg, Capurro 39 s,
con cianosis persistente que requirié ventilacion asistida
desde el nacimiento.

Ingresa a UCINEX con defecto en cara anterior de
térax, agenesia esternal y onfalocele integro de 9 x 7
cm. Se corrobor6 diagndstico ecocardiogréafico de doble
via de salida de ventriculo derecho y persistencia del
conducto arterioso.

28

Figura 5.

Fue intervenida quirdrgicamente para reparacion
del defecto de la pared abdominal. La evolucion de
la paciente fue torpida, desarrollando neumonia; a
los 12 dias de vida se somete a fistula sistémico-
pulmonar tipo Blalock-Taussig modificada. Fallece
por complicaciones asociadas a hipertension arterial
pulmonar refractaria de manejo con 6xido nitrico y
shock cardiogénico.

CASO 3 (FIGURA 5):

Masculino con defecto de lalinea media que corresponde
a una Pentalogia de Cantrell clase 3, integrada por una
marcada diastasis de rectos y agenesia de tercio inferior
de esterndn, cubiertade piel atravésdelacual seobserva
apex cardiaco en posicion ectopica anterior. La cardio-
patia identificada por ecocardiograma fue estenosis de
ramas pulmonares, gradiente pico 40 mmHg; candidato
para plastia de ramas pulmonares, no fue sometido a
procedimiento quirdrgico; durante su seguimiento a dos
meses se reporta estable.

DISCUSION

Vazquez-Jimenez y- colaboradores mencionan en su
publicacion que la Pentalogia de Cantrell representa
un reto para los cirujanos debido al amplio espectro de
anomalias asociadas, la severidad de las anomalias de la
pared abdominal, las malformaciones cardiacas presentes
y su elevada mortalidad.*®

Ante la experiencia de haber tratado estos tres casos en
la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales y de haber
vigilado eintervenido en laevolucion postquirdrgicadelos
mismos, agregariamos que esta entidad representa un reto,
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no sblo paralos cirujanos, sino también para el equipo mé-
dico neonatal, debido ala severidad de las complicaciones
médi cas observadas en estos pacientes.

Con relacion a las anormalidades asociadas y las car-
diopatias congénitas presentes, dos de nuestros pacientes
presentaron onfalocele, uno de ellos asociado a Tetralogia
deFallot y comunicacioninterauricular y otro con doblevia
de salidade ventriculo derecho y persistenciadel conducto
arterioso; el tercer caso con estenosisdelapulmonar, aspec-
tos que coinciden con lo reportado en laliteratura, 310121819

O’ Gorman menciona que laevolucién de los nifios con
PC posterior alacirugia de corazon hasido reportada con
poca frecuencia en laliteratura; comenta que los sobrevi-
vientesal procedimiento quirdrgico se complican frecuen-
temente por necesidades prolongadas de asistencia venti-
latoriay por multiples complicaciones postquirdrgicas.®

En nuestra experiencia, con la atencion de tres casos
con PC, lapaciente con onfalocele asociado adoble viade

salida de ventriculo derecho y persistencia del conducto
arterioso presentd una evolucion torpida, desarrollando
un choque cardiogénico asociado a neumonia; alos 12
dias de vida se sometid a una fistula si stémico-pulmonar
y fallecio por complicaciones asociadas a hipertension
arterial pulmonar fija refractaria con manejo de oxido
nitrico.

Por el contrario, losresultados en el tratamiento médi-
coy larespuestaalos procedi mientos quirlrgicos fueron
satisfactorios en los otros dos pacientes: uno de ellos con
onfalocele asociado a Tetralogiade Fallot y comunicacion
interauricular, quien fue intervenido para la realizacion
de fistula sistémico-pulmonar derecha, la cual al afio de
vida presentababuena evolucion. El segundo pacientefue
el del tercer caso, con estenosis de ramas pulmonares;
y si bien no fue sometido al procedimiento quirdrgico,
si lo serd para una plastia, ya que es candidato. Durante
Su seguimiento a dos meses de vida se reporta establ e.
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