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RESUMEN

La pentalogia de Cantrell es un raro sindrome caracteriza-
do por una disrupcion en el esternén bajo, ectopia cordis,
defectos anteriores del diafragma, defectos en la pared ab-
dominal anterior supraumbilical, defectos en el pericardio
diafragmético y anomalias cardiacas. Se presentan dos
pacientes primigestas, con ecosonografia, que visualizé un
defecto en la pared toracica abdominal con protrusion de
las asas intestinales (onfalocele), ectopia cordis, por lo que
se diagnostico pentalogia de Cantrell.
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OBIETIVO

Esta presentacién demuestra una anomalia diagnosti-
cable durante la vida fetal: la pentalogia de Cantrell, la
cual consiste en ectopia cordis toracoabdominal y los
cinco siguientes elementos, 1) hendidura de la parte
inferior del esternén, 2) laparosquisis o defecto de la
pared abdominal supraumbilical, 3) deficiencia anterior
del diafragma, 4) defectos intracardiacos y 5) defec-
tos pericardiodiafragmaticos.

CASOS REPORTADOS

Se trata de dos pacientes sin controles previos, con-
sulta con gesta de 34 semanas y ante la presencia
de polihidramnios se solicita ultrasonido estructural
fetal. El estudio se realiza con un equipo con trans-
ductor de 3.5 MHz. Feto con ascitis, edema subcuta-
neo, ectopia cordis, ambos vasos saliendo del ven-
triculo derecho, gran comunicacion interauricular y
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agrandamiento importante de las cavidades dere-
chas. El corazon, con aspecto en reloj de arena, pro-
yectaba ambos ventriculos a través del defecto de la
pared toracica y del diafragma dentro del saco del
onfalocele. El segundo caso es una gestante primi-
gesta, embarazo de 38 semanas sin control prenatal,
con polihidramnios; se solicita ultrasonido, el cual
evidencia el diagnostico por ectopia cordis, laparos-
quisis, ausencia de diafragma, asi como pie equino-
varo. A las dos se les realiz6 cesarea programada;
los productos fallecieron a los 20 minutos y 2 horas,
respectivamente; en cada caso, se solicité autoriza-
cion para realizar la necropsia, con lo que se confir-
maron las anomalias.

DISCUSION
En 1958, Cantrell, Haller y Ravitch describieron un

sindrome caracterizado por una hernia diafragmatica
ventral asociada a onfalocele.?
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La pentalogia de Cantrell es un raro defecto con-
génito, con una incidencia de 1:100,000 nacimientos
en paises desarrollados; afecta al sexo masculino
con mayor proporcion: 2:1.2No se encontré casuisti-
ca en paises latinoamericanos. La PC se caracteriza
por presentar defectos en la pared abdominal a nivel
supraumbilical, disrupcion esternal distal, defectos
diafragmaticos anteriores, asi como defectos peri-
cardicos, diafragmaticos y cardiacos, como ectopia
cordis.®*

Clasificacion

Clase 1. Diagnoéstico exacto, con los cinco defectos
presentes.

Clase 2. Diagnéstico probable con 4 defectos (inclu-
yendo defectos intracardiacos y anormalida-
des en la pared abdominal).

Clase 3. Diagnéstico incompleto, con combinacioén en
los defectos (siempre acompafiado de anor-
malidades esternales).

Cabe mencionar que el diagndstico ultrasonografico
del paciente clasificd en el grupo 2, ya que se pudieron
identificar tanto defectos cardiacos como en el cierre
de la pared abdominal y toracica. No se encontraron
variantes en su presentacion, tales como efusion peri-
cardica, displasia frontonasal, exencefalia,>® sindrome
de bandas amnioticas, labio/paladar hendido, defectos
en el tubo neural,” higroma quistico, anencefalia, me-
ningocele, cefalocele.®

La patogénesis es poco conocida, pero se piensa
gue ocurre entre los dias 14 a 18 de la vida embriona-
ria, probablemente por una inadecuada migracion ven-
tromedial del mesodermo lateral, lo que pudiera origi-
nar defectos en la pared abdominal y toracica, con
aplasia del septo transverso que forma el diafragma
anterior y produce una extrusion del corazéon y orga-
nos abdominales a través de este defecto;*? cabe se-
flalar que existen publicaciones donde se menciona
como factor etioldgico diferentes aneuploidias como
trisomia 18 y 21.%! Otros autores sugieren la infeccion
viral, asi como la exposicion a sustancias como beta-
aminopropionitrilo como otros agentes etiolégicos. Un
detalle importante es que entre los pocos casos publi-
cados, hay una informacién que sugiere problemas de
herencia familiar, ya que existen 3 hermanos con de-
fectos diafragmaticos intensos, uno de ellos con ecto-
pia cordis;*? ademas se ha sugerido que la PC se pue-
de relacionar con una herencia dominante ligada al
cromosoma X.'* En esta paciente, el Unico dato su-
gestivo de una probable trisomia 18 era la microgna-
tia, la que se descartd por un cariotipo fetal normal, el
cual registro 46XY.

El diagnostico diferencial de este defecto congénito
es importante e incluye ectopia cordis toracica y sin-
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drome de bandas amniéticas. El punto clave para un
buen diagnéstico es la posicién del defecto abdominal
en relacion con la insercion del cordén umbilical, la
evisceracion organica, la presencia o ausencia de
membranas o bandas y anormalidades asociadas.*® El
onfalocele en la pentalogia de Cantrell se caracteriza
por un defecto en la linea media, en relacion con el
cordén umbilical, tal como se encontré ecosonografi-
camente en el paciente; en cambio, en el sindrome de
bandas amnidticas se encontraron defectos o deformi-
dades en alguna extremidad con bandas adherentes,
detalle que no se identificd en ninguno de los estudios
de imagen practicados, por lo que se llegé al diagnos-
tico de PC.

El diagnéstico ultrasonografico puede efectuarse
durante el primer trimestre e identificar ectopia cordis
con defectos abdominales ventrales, o que es una
guia para el diagnéstico; ademas, se puede apoyar el

Figura 1. Ultrasonografia de feto con pentalogia de
Cantrell.
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Figura 2. Feto portador de la pentalogia, donde se
muestran todos los componentes de la misma.
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diagnéstico prenatal con estudios adicionales como
tomografia computadorizada (Figura 1).*®

El pronodstico de la patologia de Cantrell dependeréa
de la complejidad de sus anormalidades cardiacas,
siendo éstas la causa mas comun de mortalidad fetal
(Figura 2). Su tratamiento dependera de la compleji-
dad del defecto, de su tamafio y localizacion; esto de-
finird la viabilidad del tratamiento quirdrgico que se
puede realizar en un primer tiempo o diferir su trata-
miento a un segundo plano. Existen casos registra-
dos, no bien documentados, de cirugias con buen pro-
nostico para el paciente, donde se efectud el cierre
primario de forma total del defecto de la pared abdomi-
nal y toracica sin complicaciones. En casos poco se-
veros, se debera realizar un manejo multidisciplinario
que incluya: pediatra, cirujano pediatra y perinatdlogo.

CONCLUSION

La pentalogia de Cantrell es un sindrome complejo, de
malformaciones congénitas, que compromete a las
paredes del térax, abdomen, diafragma y/o el pericar-
dio y anomalias cardiacas, cuyo diagndéstico puede
hacerse durante la vida fetal. Los problemas que se
plantean postnatalmente deben necesariamente coor-
dinar la acciéon de un grupo de trabajo integrado por
cardidlogos pediatras, cirujanos cardiovasculares y
pediatras.
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