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Caso clinico

Pentalogia de Cantrell: Reporte de un caso

(Cantrell’s pentalogy: Case report)

Virginia | Hernandez Luna,* Alicia Elizabeth Robledo Galvan,* Victor Hernandez Rodriguez,*
Leticia Hernandez Garcia,* Joaquin Zepeda Sanabria,** Armando Torres Rodriguez*

RESUMEN

Se reporta el caso de una nifia recién nacida con diagnéstico de Pentalogia de Cantrell hecho durante la gestacién. El manejo inicial
del defecto de la pared anterior del abdomen consistié en cubrir la ectopia cordis y estabilizar a la nifa. A los once dias se someti6 a
cirugia para la correccién del onfalocele, la plicatura y el descenso diafragmatico y se colocé una malla de latex en las estructuras. A
los 33 dias, se decide corregir la ausencia de la pared toracoabdominal pero a los 38 dias fallece por miltiples complicaciones.
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SUMMARY

The case of a newborn girl with diagnosis of Cantrell’s syndrome done before borne, is reported. The initial management of the abdominal
wall defect was to cover the thoracic ectopia cordis and another midline defects. When she had I | days of life underwent to correct
the omphalocele and diaphragmatic defect and cover the structures with latex. Finally when she was 33 days age it was decided to cor-

rect the thoracic and abdominal wall and she die at 38 days age for sepsis.
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La pentalogia de Cantrell es un complejo sindrome de
malformaciones congénitas que compromete las paredes
del térax, abdomen, diafragma y/o el pericardio; suele
acompanarse de anomalias cardiacas y su diagndstico
puede hacerse durante la gestacién. Los complejos pro-
blemas de este sindrome en los nifios recién nacidos plan-
tea la necesidad de desarrollar un plan de trabajo coor-
dinado de pediatras neonatdlogos, cardiélogos pediatras
y cirujanos pediatras cardiovasculares. Este sindrome fue
descrito por Cantrell et al en 1958,' en México Herrera
y Medina reportaron el primer caso en 1962? y hace un
afio Baeza Herrera et al® informan sus experiencias en el
manejo de cuatro casos atendidos en un hospital de la
ciudad de México. Cabe mencionar que en los paises de-
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sarrollados la incidencia de este sindrome se estima en
uno de cada 100,000 nifos nacidos vivos y parece ser
mas frecuente en nifos que en nifias, en razén de 2:1;*
aunque otros autores mencionan que en ambos sexos se
distribuye por igual.® En esta comunicacion se informan
los incidentes clinicos con relacién al caso de una nifa re-
cién nacida con este sindrome.

CASO CLINICO

Se trata de neonato de sexo femenino, producto de la
primera gesta de madre de 24 afios de edad y con el an-
tecedente de insuficiencia renal crénica de tres afios de
evolucién, habiendo cursado durante el embarazo con
infeccion reiterada de las vias urinarias, por lo que fue
tratada con amikacina a la semana nueve y 35 de la ges-
tacion. Mediante ultrasonido, a las 23 SdG se le hizo el
diagnéstico de ectopia cordis y amniocentesis genética que
reportd cariotipo 46 XX.

Nacié por cesarea con puntaje por Capurro de 38.2
SDG; su peso de 2,569 g longitud de 48 cm y perimetro
cefalico 33 cm. Ameritd reanimacién con un ciclo de pre-
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sién positiva intermitente de 20 segundos e intubacién
endotraqueal. A la exploracién fisica se le encontré con
normocefalia, fontanela anterior normotensa, frente pro-
minente, facies triangular no dismérfica, fisura oblicua
palpebral, nariz con base estrecha, punta bulbosa. El t6-
rax con teletelia, presencia de ectopia cordis, ausencia de
esternén, base diafragmatica y pericardio (diafragmatico)
expuestos; el abdomen con presencia de onfalocele; geni-
tales externos femeninos y extremidades sin alteraciones.

A suingreso a la Unidad de Cuidados Intensivos Neo-
natales se observé que el corazén “pediculado” con la
punta orientada hacia arriba en la direccién de su cara,
lo que le provocaba inestabilidad hemodinamica e hipo-
tensién persistente, a pesar del manejo con aminas. El
manejo inicial consistié en la colocacién de gasas hime-
das sujetas a goteo continuo con solucién fisiolégica (sos-
tenidas con hilos para evitar que el peso de las gasas pu-
diese descompensar a la paciente).

Se manejé con ventilacién mecanica asistida, debido a
la falta de estabilidad mecanica por agenesia de ester-
nén; ademas se le colocd un guante de latex para prote-
ger el miocardio y se le mantuvo sedado con fentanyl y
midazolam. Luego se le inicia medicamento antimicro-
biano con ampicilina y amikacina.

A las 24 horas de vida se interviene por cirugia para
disecar las membranas toracoabdominales y se le coloca
una bolsa de latex y dos sondas endopleurales. Después
de haber sido intervenida presenta un derrame pleural
(del lado derecho) y del pericardico de |5 mL y neumo-
torax bilateral de predominio derecho. En la quimica
sanguinea se reporta glucosa de 440 mg/dL y manifiesta
choque mixto (cardiogénico e hipovolémico), por lo que
se le maneja con bicarbonato de sodio, insulina, adrenali-
na, noradrenalina, dobutamina, dopamina, hidrocortiso-
na; ademas: transfusién de plasma y de paquete globular.
Se le cambia el antibiético ampicilina por dicloxacilina, y
se le contintia administrando amikacina.

A los cuatro dias de vida se le inicia nutriciéon parente-
ral, con lo que se logra estabilizar en su metabolismo. Al
quinto dia se hace ultrasonido transfontanelar que repor-
ta ecogenicidad en area cercana al plexo coroides; el
ecocardiograma reporta: ventriculo izquierdo de donde
emerge aorta, ventriculo derecho de donde emerge ar-
teria pulmonar, comunicacién interventricular (CIV) am-
plia (de I'l mm) que funciona como cavidad ventricular
Unica; también se observé la presencia de comunicaciéon
interauricular (CIA), tipo osteum secundum de 5 mmyy es-
tenosis valvular pulmonar moderada.

Aunado a los problemas mencionados manifiesta da-
tos clinicos de sepsis, sin identificar el germen causal, por
lo que se le cambia el esquema antimicrobiano a vanco-
micina y cefotaxima. Fue entonces valorada por un inmu-
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ndlogo que hace notar una disminucién importante de lin-
focitos, aun cuando la cuenta leucocitaria estaba dentro
de lo normal, por lo que en su opinién tenia inmunodefi-
ciencia celular. Por esta razén sugiere su manejo con ga-
mmaglobulina y factor con transferencia.

Se hacen los siguientes estudios: ultrasonido transfon-
tanelar, que reporta engrosamiento de plexo coroides
derecho, ultrasonido renal normal, angiorresonancia y
resonancia magnética del corazén; estos estudios repor-
tan pulmones con condensacién en ambas bases, corazén
con presencia de tabiques y anillo aértico, y comunica-
cién interauricular e interventricular amplia. Ambos rifo-
nes se encontraron lobulados y el higado central.

A los once dias de vida se somete a cirugia para la co-
rreccién del onfalocele, la plicatura y el descenso dia-
fragmatico; ademas de la recolocacién de malla de latex.
Después evoluciona satisfactoriamente y a los 23 dias de
vida se le inicia alimentacién por via bucal, permanecien-
do asi por tres dias, pues se le indica ayuno antes de ser
intervenida por cirugia para el retiro de fibrina, coloca-
cién de organdi y cambio de la membrana de latex al vi-
gésimo sexto dia.

Después, los Servicios de Cirugia Cardiovascular y
Cirugia Plastica y Reconstructiva la valoran conjuntamen-
te y deciden intentar el cierre quirdrgico de térax, por lo
que a los 33 dias de edad se le somete a diseccién de col-
gajo de dorsal ancho izquierdo, levantando el musculo
hasta escapula y se le “tuneliza” hasta térax anterior,
previo retiro de latex y nata de fibrina de térax anterior,
y se reporta cultivo de Enterococo faecalis y Estafilococo
coagulasa negativo en la fibrina. En el hemitérax derecho
se diseca un colgajo fasciocutaneo para rotacién poste-
rior en el resto de cara anterior del térax. Se procede a
dejar un area cruenta en la unién toracoabdominal del
lado derecho que se cubre con membranas bioldgicas y
organdi. Sin embargo, después de la cirugia se reporta
que padece de anuria y edema generalizado; se le indica
ayuno, furosemide, fentanyl, diazepam y dopamina, y se
le empieza a administrar dicloxacilina y amikacina. Con-
tinuando con el apoyo de ventilacién mecanica.

Evoluciona de manera térpida con choque cardiogé-
nico, insuficiencia renal aguda, hipotensién persistente,
anuria y anasarca. Se le maneja con aminas, albmina, so-
lucién fisioldgica, furosemide, bicarbonato, midazolam,
fentanyl y transfusiones de concentrado plaquetario y
eritrocitario. Se pide valoracién al Servicio de Cirugia
Plastica para liberar algunos puntos de sutura (superiores
e inferiores del colgajo izquierdo) con lo que parece me-
jorar la tension arterial media. Tres dias después a la ci-
rugia presenta fiebre que se controla con paracetamol
(IV). Se le hace hemocultivo que reporta “sin desarrollo
bacteriano”; evoluciona luego con diuresis y signos vita-
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les dentro de lo normal. Los estudios radiolégicos mues-
tran la presencia de enfermedad pulmonar crénica.

Es asi como a los 38 dias de vida empieza a presentar
distermias: entre 35.5 y 38 °C, hipotension arterial per-
sistente entre 27 y 3|1 mmHg, a pesar de aumentar la do-
sis de las aminas; presenta entonces desaturacién entre
68y 75% y bradicardia de 96 por minuto, por lo que se
le inicia administracién de cargas con solucidn fisiologica
al 0.9%. Evoluciona con bajo gasto: con llenado capilar
de 4 segundos, disminucién de la diuresis media horaria
y bradicardia con pobre respuesta a los medicamentos.
Se le aumentan los parametros de manejo del ventilador
y se observa el deterioro progresivo de los signos vitales
hasta presentar paro cardiorrespiratorio irreversible a
las maniobras de reanimacién, falleciendo a los 38 dias
de vida.

DISCUSION

Es razonable pensar que los nifios con pentalogia de Can-
trell suelen morir por sepsis generadas a la exposicién
directa de los érganos toracico-abdominales al ambiente,
como acontecid en este caso. La anomalia iniciada du-
rante el desarrollo del mesodermo, entre los dias 14 y
18 de la vida embrionaria, da lugar a una incompleta for-
macién anatémica de la pared abdominal y del esternén
distal, con aplasia del septo que forma el diafragma ante-
rior y del pericardio diafragmatico, lo que favorece la ex-
posicién del corazén y los 6rganos abdominales. '

De aqui la importancia que tiene proteger lo mas
pronto posible los érganos y estructuras expuestas, por
el desarrollo incompleto de la pared toracoabdominal.
Lo que justifica la preocupaciéon de proteger los érganos
de estos nifos. No obstante las medidas adoptadas, y el
hecho de saber desde la etapa prenatal que la nifia nace-
ria con esta deformacién, y a pesar de que se le colocé un
parche de latex, se le corrigié el onfalocele y se inicié la
plastia diafragmatica y los colgajos de piel para la plastia
del térax; la septicemia asociada a una deficiencia de la
inmunidad celular interfirieron negativamente en que las
medidas correctivas pudieran haberse hecho con éxito.

Como cabe suponer, por los argumentos ya mencio-
nados, en otros hospitales de nuestro pais se informa que
tres de cada cuatro casos con ectopia cordis mueren por
sepsis y que a partir de 1996 la sobrevida en ellos es de
28% y que los éxitos quirudrgicos siguen siendo escasos,
aun cuando los mejores resultados se obtienen en los pa-
cientes con ectopia cordis toracoabdominal parcial.* No
obstante, es pertinente sefalar que en los casos en los que
la ausencia de pericardio, el aumento de la hendidura es-
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ternal y el grado de exteriorizacién del corazén causan
in Gtero un mayor contacto con el liquido amniético, favo-
reciendo la inflamacién y el engrosamiento del epicardio,
lo que compromete la funcién cardiaca;®lo que proba-
blemente contribuye a mayor riesgo de morir.

Es conveniente hacer notar que el diagnéstico prena-
tal de la ectopia cordis mediante la ecografia, permite
identificar esta anomalia a las 10 semanas de gestacién, lo
que facilita programar las medidas a tomar para su ma-
nejo y tratamiento postnatal,”® ya que cuando se hace el
diagnéstico en la etapa postnatal plantea un problema,
por la dificultad técnica para su estudio con la ecocardio-
grafia transtoracica, los riesgos de infeccién y arritmias
comunes en estos pacientes, asi como por la presencia
de otras malformaciones asociadas, que dificultan el em-
pleo del transductor. Por otro lado, el éxito quirdrgico
para corregir estos problemas, es escaso y los mejores
resultados se obtienen en la forma toracoabdominal par-
cial, lo que puede permitir la supervivencia de los nifios a
largo plazo.®'°
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