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Resumen

La Pentalogia de Cantrell es una enfermedad rara, con caracteristicas clinicas, anatémicas y
embrioldgicas peculiares. Esta entidad es una variedad toracoabdominal de la ectopia cordis en la que
se asocian cinco anomalias: defecto epigastrico de la linea media abdominal supraumbilical, defecto
del tercio inferior del esternoén, deficiencia del segmento anterior del diafragma, defectos pericardicos y
malformaciones cardiacas congénitas.

La comunicacion interventricular e interauricular se encuentra en la mitad de los casos y puede
asociarse a otras anomalias extracardiacas como espina bifida, diversas malformaciones del sistema
nervioso central, diverticulo de Meckel, poliesplenia, entre otros. El diagnoéstico se hace mediante
ultrasonografia fetal en el primer trimestre de la gestacion; en casos incompletos la tomografia
helicoidal y la resonancia magnética complementan el diagndstico.

El tratamiento es quirtrgico y en varias etapas, lo primordial es proteger las visceras expuestas

y corregir la cardiopatia congénita. Los resultados aiin son controversiales. El pronostico de la
enfermedad depende de la extension del defecto, el diagnostico temprano y el manejo perioperatorio.
Consideramos que la Pentalogia de Cantrell es una enfermedad compleja en la que es necesaria la
intervencion multidisciplinaria del equipo de salud para llegar al diagnostico preciso y decidir el mejor
tratamiento.

Nuestros objetivos fueron: conocer los hallazgos radiologicos caracteristicos de la patologia;
identificar todos los trastornos presentes en los pacientes que la padecen y su asociaciéon con el
hallazgo de otras malformaciones.
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m INTRODUCCION[1]

La Pentalogia de Cantrell (PC) es una rara anomalia porcién inferior del esternén, del diafragma, del pericardio
congénita que se caracteriza por la asociacion variable de y cardiacos; entre ellos el mas representativo es la ectopia
un defecto de la pared toracoabdominal y defectos de la cordis. Cantrell report6 5 casos con esta anomalia en 1958.(1,2)
....................................................................................... La prevalencia de la pentalogia de Cantrell ha sido estimada
. 1. Médico. Egpecialista de 1er en Grado Pediatria. Profesor entre 1/65 000 a 1/200 000 nacidos vivos (3). La
Asistente. Investigador Agregado. . . . . oy
....................................................................................... prevalencia varia dependiendo de la asociacién de defectos
ASiStZénl\t/Ieédica. Especialista de 1er en Grado Pediatria. Profesora con que S?’haya he’ch_o el diagnostico. Siendo la variedad de
....................................................................................... presentacion fenotipica extrema la menos frecuente (3).
..... 3. Medica. Especialista de fer en Grado Pediatria Laetiologia de este sindrome se considera heterogénea, en
4. Médico. Especialista de 1er en Grado Pediatria la mayoria de los casos no se encuentra una causa clara; sin
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Correo: omarluislh1007 @gmail.com ligado al cromosoma X, casos con trisomias y exposiciéon a
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teratogenos (4,5). La fisiopatoembriologia en
este defecto congénito sugiere una falla en la
migracion ventral de las células mesodérmicas
que deben formar la pared toracoabdominal
(1,2,6).

m CASO CLINICO

Se trata de una paciente de 24 afios de raza
negra, procedente de Mozambique, residente
en el Distrito de Beira, sirvienta y sin datos
patoldgicos personales, familiares o
ginecologicos relevantes. Tiene un embarazo
aparentemente normal, con solo 6 controles
prenatales realizados, 4 partos anteriores con
un periodo intergenésico de 2 afios. Se
desconoce su estado serologico.

Por tratarse de una paciente con recursos
econémicos muy limitados, que no tiene acceso
a un Centro de Salud de segundo nivel no tiene
seguimiento por ecografia.

Alas 38 semanas nace un nifio con una posible =
malformacién del térax que clinicamente podia
corresponder con el diagnostico al cual nos
referimos anteriormente.

Se realiza una ecografia cardiaca. Aparece un
corazon de 4 camaras, con frecuencia cardiaca
ritmica con defecto de la pared anterior del
torax por lo cual se destaca la presencia de
ectopia cordis asociado a comunicacion
interventricular.

Actualmente el paciente tiene 2 meses se
mantiene internado en el Hospital Central de
Beira sin posibilidades de hacer una correccion
quirdrgica ya que el pais no posee la tecnologia
necesaria ni personal altamente calificado para
realizar dicha intervencion. Es un caso con
prondstico sombrio, como la mayoria de los
ninos del continente africano.

EXAMEN Fisico

Cabeza: configuracion normal.

Cuello: normal.

Toérax: abombamiento a nivel esternal con piel
fina donde se observa evidencia de los latidos
cardiacos.

Abdomen: no se observa salida de otros
o6rganos abdomino-pélvicos.

Columna: se identific6 adecuadamente la columna en todos
sus segmentos sin evidencia de defectos ni presencia de
meningocele.

Extremidades: se observan 4 extremidades de aspecto
adecuado.

Corddn umbilical: caracteristicas normales.

= DISCUSION

Este sindrome poco frecuente presente en

)8

aproximadamente

I 5.5/1000 000 de la
poblacién y que
relaciona asociaciones
de cinco
malformaciones fue
descrito por Cantrell,
Haller y Ravich en
1958. Ellos
identificaron: defecto
epigastrico de la linea
media abdominal
supraumbilical,
defecto del tercio
inferior del esternén,
deficiencia del
segmento anterior del
diafragma, defectos
pericardicos y
malformaciones
cardiacas congénitas.

La frecuencia de
presentacion es mayor
en niflos que en nifias
en una proporcion de
2:1.(6) La mayoria de
los casos son
esporadicos, aunque se
ha encontrado asociacién con: una herencia familiar,
herencia dominante ligada al cromosoma X, infeccién viral,
exposicién a sustancias toxicas y teratdgenos como la
quinidina, warfarina, talidomida e incluso con la deficiencia
de vitamina A.(3) Su etiologia se desconoce atin, sin
embargo por estas asociaciones posiblemente se trata de
defectos con origen multifactorial.(7)

El inicio de los defectos se cree que tiene lugar entre los
dias 14 y 18 de la gestacion por trastornos del
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mesodermo,(6) que determinan los defectos
diafragmaticos, pericardicos e intracardiaco. Ademas existe
falta de fusion de los pliegues laterales en el tallo corporal
que determinan defectos del esternén y de la pared
abdominal en frecuente relacién con onfalocele.(4—8). Se
sabe que las formas completas tienen la presencia de las
cinco caracteristicas antes mencionadas, pero se han
descrito otras formas incompletas de presentacion con
fenotipos atipicos.(7) Asi en 1972. Toyama sugiri6 la
siguiente clasificacion:(3)

Clase 1: diagndstico exacto; se aprecian los cinco defectos
descritos por Cantrell;

Clase 2: diagnoéstico probable, con cuatro defectos (que
incluyen las anomalias intracardiacas y de la pared
abdominal)

Clase 3: diagnoéstico incompleto, combinaciones variables
de los defectos (siempre incluyendo las anomalias
esternales).

Las manifestaciones clinicas dependen del tipo y gravedad
de las malformaciones asociadas, pudiendo ser tan leves
que no se las descubre sino luego del nacimiento.

Una de las patologias frecuentemente asociadas a este
sindrome es la ectopia cordis en un 80% de los casos y la
que se encontro en la totalidad de los pacientes fue la
comunicacién interventricular (CIV) como es el caso de este
paciente en el que en ecografia ya se podia determinar la
presencia del mismo.(10)

La ecografia del primer trimestre es primordial en la
mayoria de los casos de anomalias congénitas y en este en
particular se podria ya observar de forma temprana. Se
puede diagnosticar esta patologia por ecografia si se
observa onfalocele epigastrico, defecto en la porciéon
inferior del esternén y cardiopatia, lo que obligaria a
sospechar el diagnostico de sindrome de Cantrell.(11) Pero
el defecto diafragmaético y pericardico es muy dificil de ver,
infiriéndose su presencia por los hallazgos.(4)

La exposicion de las visceras toraco-abdominales hace que
en los casos incompletos y no asociados a patologias fatales
como en el caso presentado en este articulo sea posible la
resolucion quirtargica inmediata para evitar la sepsis.(6)
Por ello es prioritaria la correccion del defecto torécico en el
caso de la ectopia cordis; para en un segundo momento,
corregir el defecto abdominal, sin embargo en las
correcciones realizadas a los casos reportados en la
literatura aparecen complicaciones posteriores y muere la
casi totalidad de los pacientes.(12)

Cuando coexisten otras malformaciones, éstas pueden
presentar una evidente relacion patogénica o de
localizacion anatémica sin embargo se pueden hallar otro
tipo de malformaciones con una relaciéon no del todo clara,
como en este caso las alteraciones craneoencefalicas y labio
palatinas que algunos autores atribuyen a bridas
amnioticas,(3,7) que bien pudiera ser el caso presentado,
especialmente por la observacion de la relacion que existe

de las membranas ovulares con el craneo del producto.(9)

El pronostico depende del manejo obstétrico, que debe
incluir una basqueda exhaustiva de las anomalias
asociadas, sobre todo cardiacas y la realizacion del
cariotipo.(13). El diagnostico debe efectuarse dentro del
primer trimestre de la gestacion y corroborarse. El manejo
obstétrico debera hacerse en centros especializados, ya que
el pronoéstico de la enfermedad dependera del manejo
oportuno y de las malformaciones asociadas(14).

Son factores de mal pronostico la extension del defecto
toracoabdominal, la anomalia cardiaca congénita asociada
y la presencia de otras malformaciones extracardiacas.
(13-15) Los pacientes con pequenos defectos en la pared,
con cardiopatias congénitas leves, pueden sobrevivir hasta
la edad adulta(15).

m CONCLUSION

La pentalogia de Cantrell es una enfermedad compleja en la
que es necesaria la intervencién multidisciplinaria del
equipo de salud para llegar al diagnostico preciso y
determinar los tratamientos y pronostico clinicos.

La ecografia como método de imagen inicial es de gran
importancia para la busqueda y caracterizacion de las
malformaciones encontradas y constituye una herramienta
muy util que en manos expertas permite diagnosticos
precisos y que se relacionan bien con los hallazgos de
estudios de mayor complejidad como la resonancia
magnética de gran valor en la patologia obstétrica.

El éxito de la correccion quirtrgica y el prondstico de estos
pacientes se centra especialmente en el tipo de
presentacion, parcial o completa. Esta tltima especialmente
tiene resultados poco favorables, mucho maés si se
encuentra asociada a otras malformaciones que, en algunas
ocasiones, son incompatibles con la vida y obligan a la toma
de decisiones radicales.

Cantrell Pentalogy. Case report.

Abstract

Cantrell pentalogy is a rare disease, with unique clinical,
anatomical and embryological features. This disease is a thoraco-
abdominal variety of ectopia cordis. Five anomalies are associated:
epigastric defect of the supraumbilical abdominal mean line, defect
of the lower third of the sternum, defect of the anterior segment
of the diaphragm, pericardial defects and congenital cardiac
malformations.

Ventricular and atrial septal defects are present in half of the cases
and it could be associated to other extra cardiac anomalies such
as: as bifid spine, several malformations of the central nervous
system, Meckel diverticulum and polysplenia, among others. The
diagnosis is made by fetal ultrasonography in the first trimester of
pregnancy. In incomplete cases, helical tomography and magnetic
resonance imaging complete the diagnosis.

The treatment is surgical and is carried out in several stages. It is
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essential to protect the exposed viscera and to correct the congenital
heart disease. The results are still controversial. The prognosis of
the disease depends on defect extension, time of diagnosis and
peri-operative handling. We considered that the Cantrell pentalogy
is a complex pathology. A multidisciplinary health team intervention
is necessary to reach a precise diagnosis and to decide the best
treatment.

Our objectives were: detecting the characteristic radiological
findings of the pathology; identifying all the disorders present in the
patient and their association with other malformations

Key words
Cantrell pentalogy, diagnosis, treatment, prognosis.
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