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RESUMEN

La pentalogia de Cantrell, es una malformacién congénita rara, integrada por cinco malformaciones: del tercio inferior del ester-
nén, del segmento anterior del diafragma, del_pericardio diafragmatico, de la linea media abdominal y anomalias congénitas intra-
cardiacas. Se reporta el caso de una nifa recién nacida en la que se hizo el diagnéstico desde el cuarto mes de su gestacién y fa-
llece a los tres dias de nacida. Se discuten los hallazgos clinicos de acuerdo a la informacion que existe acerca de esta compleja
deformacién.
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SUMMARY

The Cantrell’s pentalogy is a rare congenital malformation, integrated by five primary characteristics: defect in the lower third of the
sternum, the anterior segment of the diaphragm, the diaphragmatic pericardium, in the midline abdominal and intracardiac congenital
defects. Here is reported a case of a female newborn with this malformations, identified since the fourth month of the pregnancy and die
at third day of be born. It is discuss the clinical findings according to the information about this complex malformation.

Key words: Cantrell’s pentalogy, ectopia cordis, omphalocele, Fallot’s pentalogy.

La pentalogia de Cantrell (PC) o sindrome de Cantrell-Hé-
ller-Ravitch, es un sindrome congénito raro, caracterizado
por cinco malformaciones descritas por Cantrell,' que in-
cluyen: |. Defecto del tercio inferior del esternén, 2. Dis-
rupcién del segmento anterior del diafragma, 3. Disrup-
cién del pericardio diafragmatico, 4. Defecto de la linea
media abdominal supraumbilical (onfalocele) y 5. Anoma-
lias intracardiacas. El rasgo distintivo de esta anomalia es
la asociacién de onfalocele y ectopia cardiaca,'? su inci-
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dencia se estima en 1:100,000 nacimientos®* con predo-
minio en el sexo masculino a razén de 2:1* y en México
hay siete casos reportados.*¢ En esta comunicacion se
describen las observaciones clinicas hechas en un caso.

PRESENTACION DEL CASO

Nina recién nacida, producto de la gesta |, de madre de 33
anos con control prenatal durante su embarazo, sanay sin
antecedentes de toxicomanias. Al 4° mes del embarazo un
estudio de ultrasonografia (USG) permite detectar una anor-
malidad en la imagen toracica fetal no bien especificada. A
su ingreso al hospital la USG permite estimar que la edad de
gestacién era de 39.4 semanas y que el nifo tenia la “Penta-
logia de Cantrell” con ectopia cardiaca y onfalocele, como
se observa en lafigura [. Se decide interrumpir el embarazo
por via abdominal y se obtiene producto Unico, vivo, que
lloray respira al nacer, sin embargo, debido a la cianosis ge-


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/medi-artemisa

Carrillo AHS y cols. « Un caso con pentalogia de Cantrell asociada a pentalogia de Fallot

neralizada y persistente que presentaba se decide intuba-
cién orotraqueal. Se califica con Apgar 7/9 y Silverman An-
dersen no valorable (por intubacién) con edad gestacional
de 40 semanas. Peso: 2,910 g, Talla: 48 cm. En el hemitérax
derecho se observa una hendidura esternal de 5 cm de lon-
gitud, por la cual el corazén esta protruido. El corazén
muestra hipoplasia auricular derecha con ritmo y frecuencia
normales, completamente fuera de la cavidad toracica, junto
con el segmento proximal de los grandes vasos, tal como se
observa en la figura 2. En cuanto a la pared abdominal, se
aprecia onfalocele de || x 7 cm que incluye estébmago, hi-
gado, intestino delgado y cordén umbilical.

Ingresa a la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales
(UCIN) donde se le inicia manejo con ventilacién mecani-
ca, requiriendo variables de ventilacién muy altas y aun
asi presenta hipoxemia y acidosis respiratoria persisten-
te. Se le indica apoyo inotrépico, logrando frecuencias
cardiacas y de tensién arterial dentro de lo normal. Reci-
be ademas midazolam, vecuronio, fentanil y un esquema
antimicrobiano con ampicilina y amikacina a dosis con-
vencionales. Al ingreso, la biometria hematica, los elec-
trolitos séricos y las pruebas de funcién renal y hepatica
fueron normales. La tomografia da fe de los defectos es-
tructurales descritos y consigna la presencia de hipopla-
sia pulmonar (Figura 3).

Ante la posibilidad de una correccién quirtrgica se le
traslada a la UCIN del Hospital Infantil de México Fede-
rico Gdmez, tres dias después del nacimiento, donde se
le mantiene con el manejo basico, pero fallece pocas ho-
ras después de su ingreso a ese hospital, por choque car-
diogénico.

El estudio patolégico post mortem reporté los siguien-
tes hallazgos: Pentalogia de Cantrell con ectopia cordis,
ausencia de esternén y pericardio anterior, onfalocele y

Frec. cardiaca

Figura I. Imagen con aplicaciéon Doppler color, donde se apre-
cia ectopia cordis con flujo vascular y onfalocele.
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cardiopatia congénita caracterizada por: Tetralogia de
Fallot (estenosis pulmonar, cabalgamiento adrtico, hiper-
trofia ventricular derecha, comunicacién interventricular
tipo perimembranosa) y comunicacion interauricular (con-
junto de anomalias cardiacas denominada pentalogia de
Fallot). Como alteraciones patoldgicas concomitantes in-
cluyeron: sepsis por estafiloco haemolo, hipoplasia pul-
monar bilateral, hepatomegalia congestiva, esplenomega-
lia congestiva, hematopoyesis extramedular (higado y
bazo), estenosis pielo-calicial bilateral, encefalopatia hi-
péxico-isquémica, edema cerebral, hiperplasia e hiper-
trofia de astrocitos. Datos anatomopatolégicos de cho-
que: miopatia visceral hipéxico-isquémica del tubo di-
gestivo y vejiga, necrosis tubular aguda, miocitdlisis
coagulativa en miocardio y congestiéon multivisceral.

Figura 2. Paciente que requiere intubacion orotraqueal. Se evi-
dencia el corazén totalmente fuera de la cavidad tordcica ade-
mds de onfalocele.

Figura 3. TC de torax. Se observa ectopia cardiaca e hipoplasia
pulmonar.
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DISCUSION

A un lado de las anomalias congénitas que caracterizan a la
pentalogia de Cantrell, cabe mencionar que en otros casos
reportados se ha documentado la presencia de otras mal-
formaciones como: malrotacién colénica, hidrocefalia,
anencefalia, encefalocele, labio y paladar hendido, sindrome
de bandas amnidticas, cifoescoliosis, clinodactilia, microof-
talmia, higroma quistico, hernia inguinal bilateral, ascitis y
ausencia de vesicula biliar.®” Y en cuanto a las anomalias
cardiacas asociadas, otros autores incluyen: comunicacién
interventricular (1009%) e interauricular (53%) y la tetralo-
gia de Fallot (209)® y con menos frecuencia: transposicién
de grandes arterias, conducto arterioso persistente, diverti-
culo ventricular o biventricular izquierdo, estenosis o atre-
sia pulmonar, retorno venoso anémalo total, atresia tricus-
pidea, ventriculo Unico, tronco arterioso y doble salida de
ventriculo derecho e izquierdo.>*¢

Parece natural que ante esta pentalogia, y la corte de
malformaciones asociadas, descritas por otros autores,
es dificil encontrar una causa responsable de estas ano-
malias, por lo que algunos piensan que se debe a altera-
ciones cromosémicas (trisomia 18 y 21);38° cromoso-
mopatias originadas por virus de la influenza, exposicion
a sustancias como beta-aminopropionitrilo, quinidina,
warfarina, talidomida, por deficiencia de vitamina A o
por aberraciones genéticas y de herencia dominante liga-
da al cromosoma X; pero, en general se considera de
etiologia multicausal.®?

La patogenia se le relaciona con una falla en el desa-
rrollo del mesodermo lateral, entre los dias 14y 18 de
vida embrionaria; esta falla produce una inadecuada mi-
gracién ventromedial del mesodermo, que impide el cie-
rre de la pared abdominal, del esternén distal y aplasia
del septo que da forma al diafragma anterior y al pericar-
dio diafragmatico, por lo que se produce la extrusién del
corazén y de los 6rganos abdominales.*¢8

El diagnéstico prenatal es posible mediante ultrasono-
grafia, desde el primer trimestre del embarazo, tal como se
hizo en este caso, pero se debe sospechar en todo nifio con
onfalocele asociado a extrusién cardiaca. El empleo del
Doppler color y de la ecocardiografia en 3D, ayudan a pre-
cisar las caracteristicas vasculares de las lesiones y el defec-
to anatémico.!' Con la tomografia computada se puede re-
conocer la ausencia del esternén y las anomalias diafragma-
ticas, que son dificiles de reconocer con el ultrasonido.

Por otra parte, en el manejo obstétrico se debe incluir
la bisqueda exhaustiva de las anomalias asociadas a esta
pentalogia, sobre todo cardiacas: mediante ecocardio-
grafia fetal; no menos importante es el estudio cromosé-
mico, debido a la asociacién de este sindrome con la tri-
somia |8, la trisomia |3 y el sindrome de Turner.”'"2

83

Van Praag clasificé la ectopia cordis, segun la ubicacion
del corazén en cinco tipos:*'? Cervical, toracocervical, to-
racica, toracoabdominal y abdominal; de estas anomalias la
mas comun es la toracica (65%) (como el caso aqui repor-
tado) y la de peor prondstico es la cervical, con una morta-
lidad del 100%.5"* Es oportuno mencionar que la tasa de
mortalidad en pacientes con el sindrome completo que no
son operados, es del 100% y la supervivencia de los nifos
operados es muy rara.”'* El fallecimiento de estos pacientes
en las primeras horas de vida, ocurre como consecuencia
del gran fallo de la pared anterior del térax y el abdo-
men.>'> No menos importante es sefialar que Toyama' se
dio a la tarea de clasificar la PC por el nimero de defectos,
clasificandolos en tres clases: Clase |. La pentalogia descri-
ta originalmente por Cantrell; Clase 2. Como diagndstico
probable con cuatro defectos (incluyendo defectos intra-
cardiacos y anormalidades en la pared abdominal) y Clase
3. Diagnéstico incompleto, con combinacién en los defec-
tos (siempre acompanado de anomalias esternales).

Estas clasificaciones son de utilidad para el diagndstico,
pues dependiendo de la localizacién de la ectopia cardiaca
y el nimero de defectos presentes, sera el prondstico que se
pueda dar a los padres: ya que la sobrevida es infrecuente
de casos con sindrome completo (incluyendo los defectos
intracardiacos y la ectopia cordis); la interrupcién del emba-
razo debe ser planteada a los padres, con base a los princi-
pios de la bioética y si el diagnéstico prenatal es hecho an-
tes de la viabilidad fetal. Si el equipo médico decide por esta
posibilidad, es imprescindible y obligado proporcionar la
informacién completa a los padres y la obtencién del con-
sentimiento de éstos para tal practica.'’

El pronéstico de esta enfermedad es sombrio y de-
pende del diagnéstico temprano, la extensién del defec-
to, la severidad de las anomalias intracardiacas y el ma-
nejo perioperatorio.'® La pentalogia de Cantrell es enton-
ces una enfermedad compleja en la que es necesaria la
intervencién multidisciplinaria del equipo de salud, que
incluye: obstetras, neonatdlogos, cardiélogos y cirujanos
cardiovasculares o cardiotoracicos, para asi tener un
diagnéstico preciso y decidir las intervenciones que se
haran, ya que la correccién quirdrgica de este cortejo de
malformaciones, es compleja.

A este respecto la correccién quirlrgica prioritaria es
la ectopia cardiaca, pero el mayor problema consiste en
colocar el corazén dentro del térax, pues la cavidad es
muy pequefa y no hay espacio para la viscera ectdpica,
lo que puede dar lugar a taquiarritmias, sepsis e insufi-
ciencia cardiaca intratable, que son principales causas de
muerte neonatal y respecto a las anomalias intracardia-
cas, se corrigen mediante cirugia paliativa o correctiva,
dependiendo del defecto y en un segundo tiempo quirlr-
gico se aborda y se corrige del onfalocele y otros defec-
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tos de la linea media.®?° En el presente caso, el diagndsti-
co se hizo en la etapa prenatal aunque en forma tardia y
no se detectaron las anomalias intracardiacas en el feto,
por lo que no hubo posibilidad de plantear alguna co-
rreccién, sin embargo es pertinente sefalar que la morta-
lidad en neonatos no operados con el sindrome comple-
to de la PC, es de 100% y la supervivencia de los nifos
operados es muy rara;®'* generalmente estos pacientes
fallecen en las primeras horas de vida, como consecuen-
cia de la gran falla en la pared anterior del térax y el ab-
domen.®'¢

Lo que es importante hacer notar es que en los recién
nacidos afectados por la PC completa, y conforme a lo
que recomienda el equipo multidisciplinario encargado
del manejo de estos pacientes, es necesario informar a
los padres, que cabe la posibilidad de mantener a estos
ninos Unicamente con medidas de soporte vital, sobre
todo por los defectos asociados y hacerles ver que es
conveniente recibir consejo genético.'®

Resumiendo, el presente caso corresponde a una re-
cién nacida con pentalogia de Cantrell, clase |, con
ectopia cordis toracica y pentalogia de Fallot (tetralogia
de Fallot mas foramen oval permeable o comunicacién
interauricular). La pentalogia de Fallot puede a su vez
asociarse a defectos del septum ventricular, dextroposi-
cion aodrtica, hipertrofia ventricular derecha y es mas
frecuente en los nifios con trisomia. '

Aunque en el estudio post mortem hubo evidencia de
sepsis (por Sthapylococcus haemolyticus) lo que se repor-
ta como una de las principales causas de su deceso; la
principal causa de la muerte en esta nifia fue la hipoplasia
pulmonar y las anomalias intracardiacas, ademas de la
ectopia cardiaca que facilité la septicemia que dieron lu-
gar al choque cardiogénico.

Cabe destacar la importancia de hacer un diagnéstico
prenatal temprano, ya que de éste dependen las decisiones
correctivas que se puedan tomar, incluso la interrupcién
del embarazo; es por eso importante derivar a los pacien-
tes con estas malformaciones a un hospital de tercer nivel
donde haya un equipo multidisciplinario con toda la tecno-
logia necesaria para el manejo postquirdrgico de estos ni-
nos, pese a que el prondstico es alin sombrio.
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