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Pentalogia de Cantrell

Trejo-Gonzdlez AA®, De los Santos-Sénchez DJ°, Trejo-Gonzalez PC

Resumen

La pentalogia de Cantrell es un sindrome congénito raro, reportado por Cantrell en 1958 al describir
cinco casos con esta anormalidad. Esta malformacion incluye defecto esternal inferior, diafragmatico
anterior, pericardico diafragmatico, de la pared abdominal (generalmente onfalocele) y alteraciones
cardiacas. Presentamos un caso con una rara combinacion de ectopia cordis y craneorraquisquisis en
producto de una mujer primigesta de 18 afios que es referida por malformaciones fetales a las 14
semanas de gestacion. La pentalogia de Cantrell en condiciones extremas no es compatible conla vida
especialmente si esta asociada con otras anomalias complejas como craneorraquisquisis. A través de
este caso queremos enfatizar la importancia dela atencion prenatal y el cribado ecografico prenatal.

Palabras clave: craneorraquisquisis, defectos de la linea media, ectopia cordis, pentalogia de cantrell

Cantrell's pentalogy
Abstract

Cantrell's pentalogy is a rare congenital syndrome, reported by Cantrell in 1958 when describing 5 cases with this
abnormality. This malformation includes lower sternum defect, anterior diaphragmatic, diaphragmatic pericardial,
abdominal wall (usually omphalocele) and cardiac alterations. We present a case with a rare combination of ectopia
cordis and craniorachischisis in a product of a 18-year-old primigravida woman who is referred for fetal malformations
at 14th weeks of gestation. Cantrell's pentalogy in extreme conditions is not compatible with life especially if it is
associated with other complex anomalies such as craniorachischisis. Through this case we want to emphasize the
importance of prenatal care and prenatal ultrasound screening.

Key words: craniorachischisis, cantrell’s pentalogy, ectopia cordis, midline defects.
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Introduccion

La pentalogia de Cantrell fue descrita por primera vez por
Cantrell-Heller-Ravitch en 1958 cuando informé cinco casos
con esta anomalia'. Desde entonces se han publicado cientos
de casos a lo largo de los afios. Los hallazgos principales son
defectos de la pared anterior en la linea media epigastrica, de
la porcién inferior del esternon, del diafragma anterior, del
pericardio diafragmatico y alteraciones cardiacas congénitas,
destacando las comunicaciones interauriculares,
interventriculares, estenosis pulmonar, tetralogia de Fallot y
defectos atrioventriculares'”. La pentalogia se asocia con muy
mal pronéstico el cual depende de la extensién de la pared
ventral, defectos esternales y cardiacos; por lo tanto surge la
necesidad de diagnostico prenatal’. La asociacion de
craneorraquisquisis a la pentalogia de Cantrell es rara y se ha
reportado en pocos casos. En este informe se describe un caso
de Pentalogia de Cantrell con craneorraquisquisis.

Descripcion de caso

Mujer de 18 afios de edad acude a urgencias por embarazo
de 15 semanas por fecha de tltima menstruacién y reporte de
ultrasonido obstétrico externo de feto con acrania. No
contaba con embarazos previos, antecedentes familiares de
malformaciones congénitas ni exposicion a drogas o
radiacion durante el embarazo. El ultrasonido obstétrico
institucional revela malformaciones fetales complejas que
incluyen disrafismo espinal y exencefalia (Figura 1A),
ademds de ectopia cordis y onfalocele (Figura 1B); sin
embargo, las estructuras faciales eran normales sin evidencia
de labio o paladar hendido. Con base en los hallazgos
ecograficos, diagnosticamos el caso como pentalogia de
Cantrell con craneorraquisquisis. El diagndstico se discutio
con los padres y se les explico el pronostico de
incompatibilidad con la vida extrauterina. Se finalizo el
embarazo con dosis repetidas de misoprostol de acuerdo con
las recomendaciones de la Federacion Internacional de
Ginecologia y Obstetricia’ y 24 horas después se entregd un
feto masculino con malformaciones complejas (Figura 1C) y
1D).
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Discusion

La pentalogia de Cantrell forma parte de los defectos
congénitos de la linea media descrito hace varias décadas y
hasta ahora hay pocos informes de casos que describan el
espectro completo de cinco defectos; las formas incompletas o
variantes con menor numero de defectos de la pentalogia son
mas comunes. Sin embargo, un diagndstico seguro puede
hacerse con base en el hallazgo ecografico de defecto de la
pared abdominal anterior y cardiaco que son el signo
caracteristico de este raro sindrome’. Entre estos se incluye la
ectopia cordis, malposicién cardiaca descrita por Abott’ en
1898y clasificada por Van Praagh’.

Ectopia cordis, es una extrusién congénita del corazon a
través de un defecto en la pared tordcica anterior;
generalmente es fatal en cuestion de dias, aunque depende de
la ubicacion del corazéon y la asociaciéon con otras
malformaciones. Actualmente no tiene etiologia conocida y
la mayoria de los casos son esporadicos®. El desarrollo de la
pared ventral comienza al octavo dia de vida embrionaria con
diferenciacién y proliferacion de mesodermo. El corazon se
desarrolla originalmente en la localizacién cefalica y alcanza
su posicién definitiva alrededor del dia 16 de la
embriogénesis’. Elfracaso completo o incompleto de la fusiéon
delalinea media en esta etapa da lugar a trastornos que varian
desde la ectopia cordis aislada hasta la evisceracién ventral
completa. La teoria de la ruptura amniotica afirma que,
durante el desarrollo embrionario temprano, el amnios que
rodea al embrion se rompe y las bandas fibrosas se enredan
causando una interrupcion de las partes en desarrollo del feto
que puede conducir a diversas deformidades. También se ha
asociado la exposicion al uso de drogas intrauterinas'.

Los defectos de la pared del cuerpo ventral incluyen
también onfalocele, que es una herniacién del contenido
abdominal a través de la raiz del cordon umbilical y revestido
de un saco herniario de peritoneo y amnios. La prevalencia
estd aumentando en 1 de cada 4000 fetos'".

Los informes de casos anteriores también muestran la
asociacion de este sindrome con anomalias de las
extremidades, craneofaciales y vertebrales. Este caso es una
variante rara de la pentalogia de Cantrell por la presencia de
craneorraquisquisis. La exencefalia y la acrania no son
anomalias independientes, se considera que la ausencia de la
boveda craneal deja expuesto el encéfalo. Cuando el proceso
de neurulacion fracasa, origina craneorraquisquisis y se
caracteriza por defecto craneal abierto (anencefalia o
exencefalia) continuando con la columna abierta (disrafismo
espinal) .

El diagnéstico diferencial del defecto de la pared abdominal
fetal después de 12 semanas es onfalocele, gastrosquisis y
pentalogia de Cantrell”.

Conclusion

La pentalogia de Cantrell es una enfermedad rara, con
caracteristicas clinicas, anatdémicas y embrioldgicas
peculiares. El diagnodstico se hace mediante ultrasonido
obstétrico; en casos incompletos la tomografia helicoidal y la

Figura 1. A) Corte coronal donde se muestra ausencia de boveda craneal con exencefalia. B) Imagen
ultrasonografica donde se muestra ectopia cordis y onfalocele. C) Feto de 14 semanas con ectopia cordis
y onfalocele. D) Presencia de craneorraquisquisis asociado raramente a pentalogia de Cantrell.

resonancia magnética complementan el diagnoéstico. El
tratamiento es quirdrgico y en varias etapas, lo primordial es
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proteger las visceras expuestas y corregir la cardiopatia
congénita.

El pronostico de la enfermedad depende de la extension del
defecto, las anomalias asociadas, el diagnostico temprano y el
manejo perioperatorio. La supervivencia de este tipo de
pacientes generalmente es corta. Los mejores resultados se
obtienen en los pacientes con ectopia cordis toracoabdominal
parcial y con defectos cardiacos leves. En la literatura se
describen a las cardiopatias complejas y la sepsis como las

Pentalogia de Cantrell

primeras causas de mortalidad.

Se considera que la pentalogia de Cantrell es una
enfermedad compleja en la que es necesaria la intervencion
multidisciplinaria del equipo de salud para llegar al
diagnéstico preciso y decidir el mejor tratamiento. En nuestro
hospital no hay casos previos reportados.
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