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Presentacion de caso clinico

Pentalogy of Cantrell.

Clinical case.

Tania Soledad Licona Rivera

RESUMEN

La pentalogia de Cantrell es un sindrome
congénito raro que incluye: a) defecto en la pared
abdominal ventral (frecuentemente onfalocele); b)
ectopia  cordis; c¢) anomalias  cardiacas
comunicacion interauricular (CIA), comunicacion
interventricular  (CIV), tetralogia de Fallot,
estenosis pulmonar, diverticulo ventricular y/o
anomalia del retorno venoso); d) defecto de la
porcion inferior del esternon y e) defecto del
diafragma anterior. La probabilidad de sobrevida
esta relacionada al grado de afeccion cardiaca. Se
presenta el caso de un recién nacido masculino,
hijo de madre de 23 afos, primigesta, 35.5
semanas de gestacion, sin antecedentes de uso de
misoprostol, el nacimiento fue via vaginal en el
Hospital Mario Catarino Rivas de San Pedro Sula,
Honduras, con APGAR 7 y 8 al primer y quinto
minuto respectivamente. Al examen fisico
presentaba onfalocele, fue ingresado al area de
cuidados intermedios de sala cuna, presento falla
respiratoria desde el primer dia de vida, se realiz6
intubacién con tubo endotragueal nimero 3.5,
trasladandose a la unidad de cuidados intensivos
neonatales (UCIN) y se acopldo a ventilador
mecanico, posteriormente se interconsultd con el
cirujano pediatra quien observo: higado y bazo
dentro del defecto abdominal, ectopia cordis,
defecto de la porcion baja esternal y defecto
diafragmatico inferior, diagnosticando
clinicamente la pentalogia de Cantrell. Al tercer
dia de vida fue trasladado al hospital del Instituto
Hondurefio del Seguro Social en San Pedro Sula;
contindo su atencion en UCIN, fue presentado al
cardidlogo pediatra quien realiz6 ecocardiograma
encontrando: tronco arterioso comuan, obstruccion
pulmonar, CIA, CIV grande vy persistencia del
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conducto arterioso. Debido al compromiso
cardiaco no era candidato para intervencion
quirdrgica por lo que Gnicamente se brindd manejo
de soporte vital explicando a los padres la
gravedad del caso. El recién nacido fallecié a los
siete dias.

Palabras clave: Pentalogia de Cantrell, ectopia
cordis, anomalias congénitas.

ABSTRACT

The Pentalogy of Cantrell is a rare congenital
syndrome that includes a) defect in the ventral
abdominal wall (frequently omphalocele); b)
ectopia cordis; c¢) cardiac abnormalities:
(interauricular communication [1AC],
interventricular communication [IVC], Tetralogy
of Fallot, pulmonary stenosis, ventricular
diverticulum, venous return anomaly); d) defect of
the lower portion of the sternum, and e) anterior
diaphragmatic defect. The probability of survival
is closely related to the degree of cardiac disease.
The report refers the case of a male newborn, the
mother is 23 years old, primipara, 35.5 weeks of
gestation, without history of misoprostol use, the
birth was vaginal at the Mario Catarino Rivas
Hospital, in the city of San Pedro Sula in
Honduras. The APGAR was 7 and 8 at one and
five minutes  respectively.  On  physical
examination, omphalocele was discovered, and the
newborn was admitted to an intermediate care
ward for newborns; Ventilatory failure was present
from the first day of life, was intubated with a 3.5
endotraqueal tube, transferred to the neonatal
intensive care unit (NICU), was coupled to a
mechanical ventilator. The pediatric surgeon
assessed the child and found: liver and spleen
within the abdominal defect, ectopia cordis, sternal
defect of the lower portion and lower
diaphragmatic defect. A clinical diagnosis of
Pentalogy of Cantrell was made. On the third day
of life the newborn was transferred to the
Honduran Social Security Institute were neonatal
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intensive care was continued. The pediatric
cardiologist ordered an Echocardiogram, the
findings were: common truncus arteriosus,
pulmonary obstruction, IAC, large IVC and patent
ductus arteriosus. Because of the great cardiac
involvement, the patient was not a candidate for a
surgery intervention; he had support management
of the vital functions, the parents received
information on the severity of the case. The
newborn died seven days after his birth.

Keyword: Pentalogy of Cantrell, ectopia cordis,
congenital abnormalities.

INTRODUCCION

Entre los defectos congénitos mas frecuentes de la
pared abdominal se encuentran gastrosquisis y
onfalocele, cuya frecuencia es variable;
aproximadamente 2-4 por diez mil nacimientos.
Todos estos defectos se caracterizan por presentar
eventracién de visceras a través de la pared
abdominal. Pueden presentarse abiertas al exterior
como en la gastrosquisis, estar cubiertas de piel
como en las hernias o0 cubiertas por amnios y
peritoneo como en el onfalocele, malformacion
con peor prondstico debido a la probabilidad de
estar acompafiada de otros sindromes como el
sindrome de Beckwith Wiedemann. ®

La pentalogia de Cantrell es una rara enfermedad
también conocida como sindrome de Cantrell,
sindrome Toracoabdominal, sindrome de Cantrell
Haller-Ravich. Fue descrito por J.R.Cantrell en el
afo 1958, afecta a 5.5 neonatos por millon, y
aparece esporadicamente con grados de expresion
variables. Es un sindrome congénito raro que
incluye defecto en la pared abdominal ventral
(frecuentemente onfalocele), ectopia cordis y
anomalias cardiacas (CIA, CIV, tetralogia de
Fallot, estenosis pulmonar, diverticulo ventricular,
anomalia del retorno venoso), defecto de la
porcion inferior del esternon, del pericardio
diafragmatico y del diafragma anterior. Los
defectos de la pared abdominal y esternon se

relacionan con el defecto en la migracion de las
estructuras primordiales mesodérmicas (14-18

dias). @¥

Se presenta con mayor frecuencia en los varones
en una proporcion 2:1. La pentalogia de Cantrell
puede tener otras variantes acompafiantes como:
sindrome de regresién caudal, arteria umbilical
Unica, ano imperforado, osteogénesis imperfecta,

aplasia renal, hipoplasia cerebral o dirrinia.

La etiologia de este sindrome aln no esta definida
y se considera heterogénea. Hay reportes de
algunos casos familiares donde se sugiere una
herencia ligada al cromosoma X, relacionada a
trisomia 18 y sindrome de Turner. También hay
otros casos publicados en los que el uso de
misoprostol como abortivo, en las primeras
semanas de gestacion ha sido la causa de estas
malformaciones. ©

Toyama sugiri6 la clasificacion de este sindrome
en: Clase 1, diagnostico definido cuando se
presentan los cinco defectos; Clase 2, diagnostico
probable con 4 defectos (incluyendo el
intracardiaco y el defecto de pared abdominal) y
Clase 3, expresion incompleta, cuando se
presentan solo tres defectos. ¢

Los sintomas dependeran de las malformaciones
asociadas; cuando se presenta el espectro completo
0 Clase 1, es un caso grave que amerita manejo en
una unidad de cuidados intensivos neonatales, con
manejo  multidisciplinario que incluye al
neonatologo, cirujano y cardidlogo pediatra al
menos. El tratamiento y el prondstico dependen de
las malformaciones asociadas y de la severidad de
las anomalias intracardiacas.

A nivel mundial son pocos los casos publicados,
en la literatura hondurefia consultada, Unicamente
se encontré el resumen de un caso clinico

presentado en un Congreso Médico el afio 2012. ©

A continuacion se presenta un caso de pentalogia
de Cantrell de un recién nacido con multiples
malformaciones que provocaron su fallecimiento
en la primera semana de vida.
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PRESENTACION DEL CASO:

Se presenta el caso de un recién nacido: madre de
23 afos, primigesta, union libre, residente en San
Pedro Sula, 35.5 semanas de gestacién, sin
antecedentes familiares ni personales patoldgicos,
ni historia de uso de misoprostol u otro
medicamento teratogénico durante el embarazo.
Asistid a tres controles prenatales, sin ultrasonido
obstétrico, el embarazo cursé sin complicaciones
aparentes. El parto fue via vaginal en el Hospital
Mario Catarino Rivas de la ciudad de San Pedro
Sula, Honduras (Secretaria de Salud).

Neonato masculino con APGAR 7y 8 al primer y
quinto minuto respectivamente. Al examen fisico
presentaba onfalocele (figura No 1), por lo que fue
ingresado al area de cuidados intermedios de sala
cuna; presentd falla respiratoria desde el primer
dia de vida, se le brind6 ventilacion asistida y se
trasladd a la UCIN, se acoplé a ventilador
mecanico, se coloco sonda orogastrica y luego se
observd llenado capilar mayor de cinco segundos y
pulsos débiles sin respuesta a cristaloides, por lo
que se realizd venodiseccion en vena yugular
interna izquierda (figura No2) para iniciar aminas
vasoactivas; dopamina y dobutamina, se
interconsultd con el cirujano pediatra quien
observé en el paciente onfalocele amplio que
contenia el higado, bazo e intestinos; ademas el
corazon protruia a través del defecto esternal,
generando la ectopia cordis; se diagnostico
clinicamente pentalogia de Cantrell.

Al tercer dia de vida fue trasladado al hospital del
Instituto Hondurefio del Seguro Social de San
Pedro Sula, contino su atencion en UCIN,
atendido por neonatdlogo, con soporte ventilatorio,
aminas vasoactivas, antibiéticos por sus multiples
procedimientos invasivos. Fue evaluado por el
cardidlogo  pediatrico  quien le  realizd
ecocardiograma y encontré: tronco arterioso
comun, obstruccion pulmonar, CIA, CIV grande y
persistencia del conducto arterioso; Confirmé la
Pentalogia de Cantrell Clase 2, con diagnéstico
probable (segun clasificacion Toyama). Evaluado
nuevamente por el cirujano pediatra y todo el
equipo de especialistas llegaron a la conclusion
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que debido a su compromiso cardiaco no era
candidato para intervencion quirargica, se brind6
manejo de soporte vital y se le explico a los
padres el pronostico desfavorable. El recién nacido
fallecio a los siete dias.

Figura No. 1
Recién nacido con Pentalogia de Cantrell

Fuente: Tomada al RN del caso en estudio.

En esta figura se observa: A. Defecto de la porcion baja
del esternén, B. Sitio donde se encontraba el corazén, C.
Onfalocele.

Figura No 2.
Recién nacido con Pentalogia de Cantrell,
y multiples procedimientos invasivos.

Fuente: Tomada al RN del caso en estudio.

En esta figura se observa; A. Tubo endotraqueal No 3.5
con el cual se acopld al ventilador mecanico, B.
Venodiseccion con catéter 5Fr, C. Sonda nasogastrica.

DISCUSION

Los defectos que se pueden presentar en la pared
abdominal son varios, los mas severos y frecuentes
(aproximadamente 1 por cada 5,000 nacidos vivos)
son la gastrosquisis y el onfalocele, son
susceptibles de diagnostico ultrasonografico,
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ademas elevan la alfafetoproteina en el suero
materno. La Pentalogia de Cantrell, es un
sindrome raro que incluye  generalmente
onfalocele, con un adecuado control de embarazo
se puede diagnosticar in utero. Los controles
prenatales que la madre de este recién nacido se
practico, no fueron adecuados puesto que no se
realizd ultrasonido obstétrico ni alfafetoproteina.
Los sistemas de atencion del hospital no estan
preparados  para dar respuesta oportuna al

momento del alumbramiento para brindar el
manejo  adecuado al recién nacido con
malformaciones graves.

En este caso, los padres eran jovenes (entre 20 y
25 afios) con hijo deseado y no se encontrd cual
pudo haber sido el desencadenante de este
sindrome, no habia historia de infeccion viral, ni
de exposicion a sustancias como misoprostol en el
embarazo, tampoco habia historia familiar de
malformaciones. Entre los casos publicados en la
literatura, hay uno por uso de misoprostol en el
embarazo, otro caso publicado el 2004, sugiere
problemas de herencia familiar ya que existen 3
hermanos con defectos diafragmaticos intensos,
uno de ellos con ectopia cordis, ademas se piensa
que la Pentalogia de Cantrell se puede relacionar
con una herencia dominante ligada al cromosoma
Xy presentarse acompafiada de trisomia 18 o
sindrome de Turner. ©®)

El paciente presentaba onfalocele, el cual era
amplio y contenia el higado, bazo e intestinos,
ademas se observaba el corazon protruido a través
del defecto esternal generando ectopia cordis. De
acuerdo a la literatura el principal defecto de pared
abdominal asociado con este sindrome es el
onfalocele, encontrado en un 74,5% de los
pacientes, seguido por los defectos en el esternon
inferior (59,4%), defectos diafragmaticos (56,8%),
y defectos pericardicos (41.8%). Otras anomalias
incluyen las cardiacas, entre la mas frecuente se
encuentra la comunicacion interventricular, la cual
ocurre en el 83% de los casos. (°)

El ecocardiograma evidencid; tronco arterioso
comun, estenosis pulmonar, CIA, CIV grande y
persistencia del conducto arterioso. En la literatura

no se encontrd ningln caso que reportara cuatro
malformaciones juntas. Se ha descrito que la CIV
es la malformacion cardiaca mas frecuente, aunque
se ha asociado con atresia pulmonar, atresia
mitral, transposicion de los grandes vasos, doble
via de salida del ventriculo derecho, drenaje
venoso anémalo y ventriculo Unico con y sin
estenosis pulmonar. ©

Segin la clasificacion Toyama %, Clase 2
diagnostico probable, es la presencia de cuatro
defectos  (que  incluyen  las  anomalias
intracardiacas y de la pared abdominal), este caso
se clasifico como un diagnostico probable, Clase
2, por presentar cuatro defectos, incluyendo
onfalocele, defectos del esterndn, ectopia cordis y
malformaciones intracardiacas, lo Unico que no se
encontro fue defecto del diafragma.

La pentalogia de Cantrell con ectopia cordis
verdadera, es una anomalia congénita poco
frecuente con una alta prevalencia de mortalidad
perinatal ‘Y, en este caso se presenta la ectopia
cordis acompafiada de mdaltiples malformaciones
intracardiacas, lo cual desencadeno la muerte
temprana del recién nacido.

Conclusion

La pentalogia de Cantrell es un sindrome raro que
combina malformaciones a nivel de linea media,
cuando se presenta la Clase 1 0 2, con severas
malformaciones cardiacas el prondstico es
desfavorable, disminuyendo las expectativas de
vida, asi como sucedié en el caso presentado que
era Clase 2, con multiples  malformaciones
cardiacas y pronostico desfavorable . En estos
casos el manejo debe ser multidisciplinario,
generalmente en una unidad de cuidados
intensivos, con apoyo del pediatra, neonatologo,
cardiologo y cirujano pediatra. Sin embargo en los
casos Clase 3, es probable que si los defectos no
son severos, el paciente sobreviva mas tiempo.

Recomendaciones
En los recién nacidos con onfalocele siempre se

debe buscar otro tipo de malformaciones
congénitas porque un alto porcentaje puede estar
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asociado a otros sindromes entre ellos la
pentalogia de Cantrell, como el caso presentado en
este articulo.

Toda mujer embarazada deberia tener un adecuado
control de embarazo, realizado por médico, que
incluya por lo menos dos ultrasonidos obstétricos,
pues de esa manera se puede diagnosticar
precozmente cualquier malformacion, y prepararse
para brindar mejor atencion al neonato y a la
madre.
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