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Sindrome de bandas amnidticas asociado a
malformaciones de la pentalogia de Cantrell

(Amniotic bands syndrome associated with Cantrell’s pentad malformations)

B Patricia Mendoza-Garcia,* Marco A Duran-Padilla,* Mario A Reséndiz-Moran*

RESUMEN

La pentalogia de Cantrell es una rara malformacion congénita que se caracteriza por defectos del esternén, diafragma anterior,
pericardio parietal, onfalocele y ectopia del corazén. La Ectopia cordis asociada con la presencia de bandas amnidticas da lugar
a defectos costoesternales, gastrosquisis o defectos abdominales supraumbilicales, diferentes a aquéllos en que la Ectopia cor-
dis se asocia a defectos de la linea media con onfalocele y hernia diafragmatica. Se informa un caso en que las bandas amni6ti-
cas produjeron malformaciones de la pentalogia de Cantrell.
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SUMMARY

Cantrell’s pentad is a congenital malformation characterized by: sternum defect, anterior diaphragm defect, parietal pericardium de-
fect, omphalocele and Ectopia cordis. Ectopia cordis associated with aminiotic bands is a pathogenic mechanism by which sterno-
costal defect, gastroschisis or supraumbilical defect are present in a different way to those cases in which Ectopia cordis is associated
with middle line defects with omphalocele and diaphragmatic hernia. We report a case in which amniotic bands syndrome produced

Cantrell’s pentad malformations.

Key words: Cantrell’s pentad , congenital malformations, amniotic bands.

La pentalogia de Cantrell (PC) es un raro conjunto de
cinco malformaciones congénitas descritas por primera
vez en 1958 por Cantrell et al.! EI complejo consiste en
defectos de la pared abdominal, el diafragma, esternon,
pericardio y corazon. Se ha informado una mayor inci-
dencia en el sexo masculino; en algunos casos se han
encontrado alteraciones asociadas a defectos craneofa-
ciales multiples, malformaciones en manos y pies, anen-
cefalia y alteraciones pulmonares entre otras.!?

Se presenta el caso de un ébito de 34 semanas de
gestacion llevado a autopsia, con sindrome de bandas
amniéticas y malformaciones de la PC. Se informa de
los aspectos patologicos relevantes en esta rara enti-
dad.

*  Unidad de Patologia del Hospital General de México y Facultad de
Medicina de la UNAM.
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PRESENTACION DEL CASO

Producto de la primera gesta de madre de 17 afios de
edad. Se le hizo ultrasonido obstétrico en el que fue posi-
ble observar malformaciones relacionadas a la PC, contra
el diagndstico diferencial de complejo abdomen-tronco-
extremidades; por este motivo se opto por interrumpir el
embarazo por via abdominal. Fue asi que se obtuvo un
producto Unico vivo, de 34 semanas de gestacion, por
Capurro, de sexo femenino con frecuencia cardiaca de
100 latidos por minuto y minimo esfuerzo respiratorio.

A la exploracion fisica se encontrd craneo con fonta-
nela anterior tensa, extremidades superiores normales,
térax y abdomen eviscerados con presencia de cordédn
umbilical corto, rotacién de la pelvis a la izquierda,
miembros pélvicos rotados con presencia de banda am-
niotica (Figuras 1y 2). Peso 1,900 g, talla 34 cm, pie 6
cm. Por las multiples malformaciones fallecio.

En el estudio post mortem se encontré: Ectopia cordis,
hipoplasia pulmonar, agenesia del pericardio, diafragmay
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Figura 1. En la pared posterolateral derecha se observa la
toracogastrosquisis con eventracion de los 6rganos abdominales,
cubiertos por una membrana amnidtica que se continlia en la
parte distal con la placenta.

esterndn; toraco-abdominosquisis, valvas ureterales bilate-
rales, arteria umbilical Gnica, agenesia con esbozo proximal
de miembro pélvico, desplazamiento a la izquierda de los
genitales internos y externos, escoliosis lumbosacra acen-
tuada, deformidad de las costillas y torax cilindrico.

DISCUSION

La PC es un sindrome con malformaciones congénitas cu-
yos componentes son: defectos esternales del diafragma
anterior, del pericardio parietal, onfalocele, herniacién
parcial del corazén y anormalidades cardiovasculares. La
PC es mas frecuente en hombres que en mujeres en ra-
z06n de 0.28:1. Los defectos de la pared abdominal son las
anomalias més frecuentes en la PC; de ellos, los més co-
munes son: onfalocele, gastrosquisis, hernia epigastrica y
hernia umbilical.*=
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Figura 2. Vista posterior del feto de 34 semanas de gestacion,
donde se observa: constriccion de la banda amniética en el
miembro pélvico derecho, defecto de la columna vertebral y en la
parte inferior, la placenta.

Las malformaciones esternales observadas con mayor
frecuencia son: formacion deficiente de la mitad inferior
del esterndn, esterndn bifido, ausencia del proceso xi-
foides y de los 2/3 inferiores del esternén y aplasia ester-
nal completa. En el presente caso, se encontré ausencia
completa del esternon, lo cual es muy poco frecuente;
hasta 1998 sélo se habian informado 4 casos con este
defecto.! De las anomalias diafragmaéticas, la més fre-
cuente es el defecto ventral; también se han informado
otros defectos como: ausencia del diafragma izquierdo,
aplasia completa del diafragma, y el defecto posterolate-
ral izquierdo.

Las malformaciones cardiacas son frecuentes: la mas
comun es el defecto del tabique ventricular. Los defec-
tos del pericardio son el componente que generalmente
falta en esta entidad.*® El diagnostico diferencial debe
hacerse con otros defectos, como: gatrosquisis, sindro-
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me de bandas amnidticas, complejo pierna-pared abdo-
minal y extrofia cloacal (y/o vesical).*® La PC se encuen-
tra en raras ocasiones y algunos casos informados no
cumplen con los cinco criterios: lo cual no es necesario
para el diagnostico sino que se consideran formas in-
completas. Toyama’ clasifica estas anomalias de la si-
guiente manera: a) diagnostico de certeza (cuando tiene
los cinco componentes), b) diagnodstico probable (cuan-
do tiene cuatro de los componentes) y c) incompleta. En
el presente caso se trata de una pentalogia con “diagnés-
tico probable”.

En una serie de cuatro casos, informada reciente-
mente?® los autores proponen dos mecanismos patogéni-
cos: 1) Ectopia cordis, asociada a defecto costoesternal
con defectos abdominales supraumbilicales o gastrosqui-
sis, 2) Hernia diafragmaética y onfalocele. El primer me-
canismo esta frecuentemente asociado con el complejo
de disrupcién de bandas amniéticas, tal como ocurrio
en el caso aqui presentado; el segundo mecanismo que
proponen esta principalmente relacionado con la aso-
ciacion schisis; aunque uno y otro mecanismo son dife-
rentes.

La PC, en este caso que se reporta aqui, forma parte
del espectro del sindrome de bandas amniéticas, por lo
que el conjunto de anomalias puede explicarse con base
al mecanismo de dafio por las bandas y no como una en-
tidad independiente.
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debe decir (Cuadro 4).

Fe de erratas: En el articulo “Neumonia de la comunidad. Agentes causales, indicadores clinicos y empleo de anti-
bi6ticos en nifios”, que aparecié en el Numero 4 (Julio-Agosto) del volumen 71 de este afio, en la pagina 195, segun-
da columna, linea 22 dice: (Cuadro 4) debe decir (Cuadro 5). Y, en la misma columna, linea 26 dice: (Cuadro 5)
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