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Pentalogia de Cantrell
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RESUMEN

Introduccioén. La pentalogia de Cantrell es un sindrome poco comun constituido por diversas malformaciones congénitas de la
linea media del cuerpo, las anomalias que constituyen este sindrome son: 1) defecto de la parte baja del esternén, 2) defecto
anterior de diafragma, 3) defecto del pericardio diafragmatico, 4) defectos de pared abdominal superior (onfalocele) y 5) anomalias
cardiacas. Caso clinico. Recién nacido de término, femenino, 40 SEG por Capurro, de cuatro horas de vida extrauterina, producto
de una gesta normal con padres sanos. Present6 el sindrome de Cantrell y vivié 32 dias. Conclusiones. El prondstico dependera de
lacomplejidad de las anomalias cardiacas, siendo ésta la causa mas comun de mortalidad neonatal. Su tratamiento depen-
dera de la complejidad del defecto, de su tamafio y localizacién. Sin embargo, lo mas importante para la sobrevida del paciente
sera la implementacion de un equipo multidisciplinario que incluya pediatras, neonatélogos, cardiélogos, cirujanos pediatras,
cirujanos cardiovasculares y/o cardiotoracicos, ademas de toda un tecnologia necesaria para su manejo posquirdrgico.
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ABSTRACT

Introduction. The Cantrell’s Pentalogy is an uncommon syndrome constituted by different congenital malformations of the body’s
midline. Include: 1) defect of the lower part of sternum, 2) diaphragm ventral defect, 3) pericardium defect, 4) abdominal wall
defect (omphalocele) and 5) cardiac anomalies. Case report. Female, full-term new born, 40 weeks by Capurro, with normal
parents, with the complete presentation of Cantrell’s pentalogy. She lived for 32 days until she died by cardiac insufficiency.
Conclusions. There are a few cases reported with good outcome, the prognosis will depend of the cardiac anomalies. But, for a
good outcome we must have a complete medical team including pediatrics, neonatology, cardiology, pediatric surgeons and
cardiovascular surgeons besides of the medical technology.

Key words: Cantrell’s pentalogy, omphalocele, midline defect.

INTRODUCCION Su incidencia es baja, un caso en cada 65,000 a
100,000 nacidos vivos,*® por lo que el presente caso cli-
nico se da a conocer y se discute con lo reportado en la

literatura.

En 1958, Cantrell, Haller y Ravitch describieron un sin-
drome constituido por diversas malformaciones congéni-
tas de la linea media del cuerpo, las anomalias que cons-
tituyen este sindrome son: 1) defecto de la parte baja del
esternén, 2) defecto anterior de diafragma, 3) defecto

CASO CLINICO

del pericardio diafragmatico, 4) defectos de pared abdo-
minal superior (onfalocele) y 5) anomalias cardiacas.*?

Cantrell y cols. postularon que estas malformaciones
resultan de la falla en el desarrollo de un segmento del
mesodermo en un periodo muy temprano de la vida em-
brionica.**

La pentalogia de Cantrell (PC) constituye un gran reto
para los cirujanos debido a la amplia gama de anormali-
dades y a la severidad de las mismas, lo que la hace tener
una alta mortalidad.*

Recién nacido de término, femenino, 40 SEG por Capu-
rro, de cuatro horas de vida extrauterina. Madre de 27
afios de edad, dedicada al hogar, toxicomanias negadas,
primaria completa, buen estado de salud, grupo sangui-
neo: O positivo. Padre de 29 afios de edad, desconoce
grupo sanguineo, portador de asma, jornalero, toxicoma-
nias negadas, primaria incompleta. Producto de la 5a.
gesta, con hijos previos vivos y sanos, todos obtenidos
por parto eutdcico, control prenatal en siete ocasiones,
ingesta de hierro y polivitaminas durante el primer mes,

* Adscrito al Servicio de Urgencias. Hospital Infantil de Tamaulipas, SS. Cd. Victoria, Tamaulipas.
** Jefe de la Division de Asistencia Quirdrgica. Hospital Infantil de Tamaulipas, SS. Cd. Victoria, Tamaulipas.
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padecié de hipertensién arterial gestacional en el Gltimo
mes de su embarazo, no refiere manejo médico. Inicia
con trabajo de parto espontaneo, se obtiene por parto
eutocico con Apgar 8/9, peso de 3,500 gramos, talla de
51 cm. Fue referido a nuestro hospital por onfalocele y
probable hernia diafragmatica. A la exploracién fisica con
baja implantacion de pabellones auriculares, paladar in-
tegro, cuello normal, térax con choque de punta de cora-
z6n por debajo de cuerpo del esternon, sin apéndice xi-

Figura 1. Né6tese
el onfalocele, el
defecto del es-
ternén y el cho-
gue de la punta
del corazon.

Figura 2. El es-
finter anal cerca
del introito vagi-
nal.

Fuentes-Mallozzi DAy col. Pentalogia de Cantrell

Figura 3. Radio-
grafiaen AP don-
de se aprecia la
cardiomegalia,
el onfalocele y
las hemivérte-
bras.

foides, onfalocele, esfinter anal muy cerca del introito
vaginal (Figs. 1y 2), las extremidades sin alteraciones.

Los examenes sanguineos iniciales sin alteraciones, las
radiografias de térax demostraban cardiomegalia grado IlI
a expensas de cavidades izquierdas, con flujo pulmonar
aumentado, con defecto diafragmatico anterior y paso de
visceras abdominales a onfalocele, con agenesia de apén-
dice xifoides y presencia de hemivértebras toracicas (Figs.
3y 4). Ultrasonograma transfontanelar y renal normales.

Cardiologia: pulsos normales, se observa latido inten-
so a nivel de apéndice xifoides, soplo sistélico en C 2-4
que irradia en barra, 2°. ruido normal, cardiomegalia gra-
do Ill, &pex a la izquierda, flujo pulmonar aumentado,
electrocardiograma con datos de hipertrofia ventricular
izquierda, concluyendo una probable comunicacién in-
terventricular. Genética: Mutacién de novo, no se realiza
cariotipo. Cirugia: realiza cierre primario al 4° dia de vida
extrauterina, hallazgos transquirudrgicos: defecto de inser-
cion del diafragma anterior y de pericardio diafragmati-
co, mal rotacion intestinal y defecto aponeur6tico del
onfalocele de 4 centimetros (Figura 5).

Se mantuvo bajo ventilacion mecanica durante siete
dias, lograndose extubar sin problema; sin embargo, de-
sarroll6 sepsis con sitio primario de la misma en la herida
quirargica, deterioro general progresivo, con desarrollo
secundario de insuficiencia cardiaca (IC), amerita de nueva
cuenta intubacién y asistencia ventilatoria mecanica, asi
como manejo de la IC, presenta paro cardiorrespiratorio
en forma subita sin lograr revertirlo. Defuncion: 32 dias
después de su ingreso. No se realizé autopsia.
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Fuentes-Mallozzi DAy col. Pentalogia de Cantrell

Figura 4. Radio-
grafia lateral
donde se apre-
cia incompleto
al esternén y el
onfalocele con
su contenido.

Figura 5. Apréciese el defecto del pericardio diafragmatico y
del diafragma ventral. Se estaba suturando el defecto en este
momento.

DISCUSION

Los pacientes con PC son en su mayoria productos de
una gestacion normal, hasta el momento no ha habido
alguna tendencia familiar informada y los casos nuevos
reportados en su mayoria son mutaciones de novo (1,
bittman). Su incidencia es variable, pero el predominio
de este sindrome es mayor en el sexo masculino que en
el femenino con una razén de 1.35-2.00:1 o 2.7 veces
méas comun en este sexo.1¢7
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La etiologia de esta enfermedad es desconocida, se
ha propuesto que este sindrome se debe a una falla en
el desarrollo del mesodermo lateral entre los dias 14 y
18 de vida embrionaria produciendo una inadecuada
migracion ventromedial del mismo, lo que produce un
fracaso en el cierre de la pared abdominal, del esternén
distal, con aplasia del septo que forma el diafragma an-
terior y el pericardio diafragmético produciéndose la ex-
trusion del corazon y los 6rganos abdominales a través
de este defecto.®®

La presentacion clasica de este sindrome esta caracte-
rizada por la presencia de un recién nacido con onfalo-
cele, defecto cardiaco, un esterndn corto o hendido, el
cual con la combinacion del defecto anterior de pared
abdominal da la apariencia de un epigastrio alto con una
masa palpable y pulsatil (el latido del corazon),2

En 1972, Toyama clasificé a la PC en tres clases:

Diagnostico exacto: con los cinco defectos presentes.
Diagnostico probable: con cuatro defectos (incluyen-
do defectos intracardiacos y anormalidades en la pa-
red abdominal).

3. Diagnostico incompleto: con combinacion en los de-
fectos (siempre acompafiado de anormalidades ester-
nales).t2¢

N e

Nuestro caso cuenta con las cinco anormalidades, por
lo que pertenece a la clase 1.

El diagndstico de estas anomalias se puede realizar con
USG desde el primer trimestre, al identificar ectopia cor-
dis y defectos de pared abdominal, lo que suele ser una
guia para el diagndstico in Gtero.>*

El diagndstico diferencial de este defecto congénito es
importante e incluye ectopia cordis, el sindrome de ban-
das amnidticas, hernias de corddn, gastrosquisis y onfa-
locele.26:11.12

Desde la descripcion inicial de Cantrell y cols., en
1958, habia al menos 153 casos reportados en el mundo
hasta 1998 y a la fecha se siguen reportando mas casos
de PC,®*17 cada uno de ellos ha aportado algo nuevo a
esta entidad. En México, hay al menos cinco casos mas
reportados aparte del nuestro,2128 por lo cual este caso
se suma a ellos, diversificando y ampliando los conoci-
mientos en este sindrome.

El prondstico dependera de la complejidad de las ano-
malias cardiacas, siendo ésta la causa mas comun de mor-
talidad neonatal. Su tratamiento dependera de la com-
plejidad del defecto, de su tamafio y localizacién. Sin
embargo, lo mas importante para la sobrevida del paciente
serd la instauracién de un equipo multidisciplinario que
incluya pediatras, neonatélogos, cardiologos, cirujanos
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pediatras, cirujanos cardiovasculares y/o cardiotoracicos,
ademas de toda una tecnologia necesaria para su manejo
posquirdrgico.

La importancia de un buen diagndstico prenatal radi-
ca en que se podran tomar decisiones tempranas para
brindarle un mejor prondstico con adecuado tratamien-
to. Adn asi, la PC representa un gran reto para los pedia-
tras y cirujanos.'®
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