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Pentalogia de Cantrell. A propésito de un caso
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Resumen

La ectopia cordis es una malformacion congé-
nita extremadamente rara, en donde el corazén
esta localizado total o parcialmente fuera de la
cavidad toracica y que puede presentarse de
forma aislada o asociada a otros defectos de la
linea media. Cantrell y cols. en 1958 describie-
ron por primera vez un sindrome raro que invo-
lucra defectos en la pared abdominal, el ester-
nén, el diafragma, el pericardio y el corazén.
Existen muy pocos casos operados con éxito. A
continuacién presentamos el caso de un pa-
ciente, en quien se integré el diagnostico de
esta pentalogia, cuya malformaciéon congénita
cardiaca es la presencia de un corazén univen-
tricular con estenosis pulmonar y en quien se
coloco una fistula de Blalock-Taussig clasica del
lado izquierdo de forma exitosa y evolucién sa-
tisfactoria.

Summary
PenTALOGY OF CANTRELL. A CASE REPORT

Ectopia cordis is an extremely rare cardiac anom-
aly. The heart is localized partially or totally out-
side the thorax cavity. This anomaly occurs as
an isolated defect or combined with others mid-
line defects. Cantrell and colleagues described,
in 1958, a syndrome including defects of the
abdominal wall, sternum, diaphragm, pericardi-
um and heart. There are few successful surgical
cases with this pentalogy. We describe a case
with this Cantrell’s pentalogy. The cardiac mal-
formation was a univentricular heart with pul-
monary stenosis. The patient underwent suc-
cessful surgical palliation with a systemic - to -
pulmonary anastomosis and uneventful recov-
ering.

(Arch Cardiol Mex 2006; 76: 202-207)
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Objetivo

resentar el caso de un paciente masculi-

no de 7 afios de edad, con cianosisy de-

terioro de su clase funcional por disnea,
saturacion del 66%, que presenta ausenciade la
porcion inferior del esternén, del diafragma an-
terior y de pericardio diafragmatico, con cora-
zon univentricular de morfologiaizquierda, es-
tenosis pulmonar e hipoplasiadetroncoy ramas,
situs solitus auricular, diastasisderectos, la pre-
senciadebazoy en quien serealizo fistulasisté-

mico pulmonar Blalock-Taussig clasica con
mejoria en su clase funcional y saturacién ac-
tual del 80%.

Introduccion

La ectopia cordis es una malposicién cardiaca
congénita, que fue descrita por primeravez por
Stensen en 1917.! Van Praagh la clasificd en 5
tipos dependiendo de la localizacion del cora
zon fuera del térax: a) cervical, b) torécica, ¢)
toracoabdominal, d) abdominal y €) toracocer-
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Pentalogia de Cantrell

vical, de éstas la de peor prondstico es la cervi-
cal con una mortalidad del 100% y la més co-
mUn es latoracica (65% de todas |as ectopias).?
Existe otra anomalia llamada «diverticulo» que
generalmente es del ventriculo izquierdo y que
consiste en migracion solamente de la punta
ventricular hacialalineamedia, en formade saco
o lenglieta y que también se describe dentro de
este grupo de enfermedades.>®

Cantrell y cols. en 1958 describieron un sin-
drome que incluia la variedad toracoabdomi-
nal descrita por Van Praagh asi como otros de-
fectos de la linea mediacaracterizado por: 1)
defecto de la linea media abdominal supraum-
bilical, 2) defecto de la parte inferior del ester-
noén, 3) defecto del diafragma anterior, 4) de-
fecto del pericardio diafragmatico y 5)
malformaciones congénitas intracardiacas.”
Desde entonces hasta lafecha se han publicado
un total de 160 casos en la literatura.®

La frecuencia de la enfermedad es baja: 2 de
1,716 autopsias con una prevalencia reportada
de 0.079 por cada 10,000 nacidos vivos.?®

La etiologia se desconoce, sin embargo se ha
asociado con cromosomopatias como el sindro-
mede Turner y latrisomia 18, alaexposicion de
teratégenos como la quinidina, warfarina, tali-
domida, agentes infecciosos como la infeccién
por influenza e incluso ala deficiencia de vita-
mina A, aunque en términos generales se consi-
dera como multicausal .24

Laembriogénesis de la entidad podria ser secun-
dariaalaformacion excesiva de los espacios ce-
[6micos durante la tercera semana de vida em-
brionaria, con la reduccion de los elementos
mesodérmi cos sométicos queimpediranlamigra-
cion normal y lafusién de las dos mitades —dere-
chaeizquierda— del cuerpo humano, alaruptura
temprana del corion o del saco vitelino que con-
dicione alteracion enlafusion delalineamediao
bien a sindrome de bandas amniéticas. >
Laectopiacordis seasociafrecuentemente actros
defectos congénitos que incluyen desde hidro-
cefalia, labio y paladar hendido, pulmén hipo-
plasico, escoliosis, onfalocele, herniadiafragmé
tica y ausencia de vesicula biliar entre otros.’>
Dentro delas malformaciones congénitas cardia-
cas asociadas que deben estar presentessi setra-
ta de sindrome de Chantre, se encuentran los
defectos septales atriales y ventricularesy late-
tralogia de Fallot como las mas frecuentes, 3223
sin embargo también se ha escrito su asociacion
con la atresia pulmonar, atresia mitral, transpo-
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sicién de los grandes vasos, doble via de salida
del ventriculo derecho, drenagje venoso anéma-
loy ventriculo Gnico cony sin estenosis pulmo-
nar.3,24

Los sintomas y €l pronéstico dependen de las
malformaciones asociadas y de la severidad de
las anomalias intracardiacas. El manejo obsté-
trico debe incluir una busqueda exhaustiva de
las anomalias asociadas sobre todo las cardiacas
mediante ecocardiografia fetal y la realizacion
de cariotipo.z?

Lamayor parte de los nifios que fallecen dentro
de las primeras horas de vida, ocurre como con-
secuenciadel gran fallo de la pared anterior del
térax y abdomen como rotura de visceras abdo-
minales expuestas durante el parto, dificultades
respiratorias por herniacion de visceras, sepsise
insuficiencia cardiaca?® De ahi que € mangjo
oportuno del corazén expuesto mediante solu-
Cion estéril y de antibidticos de amplio espectro
cuando se trate de la ectopia cordis torécica asi
como de cubrir con material protésico hipoaler-
génico, modificara sustancialmente el prondsti-
co de la enfermedad.?®*

En los casos con pentalogia de Cantrell donde
la principal causa de muerte es inherente a la
cardiopatia se ha discutido ampliamente la via
de abordaje; se hapostulado el corregir primero
la ectopia, sin embargo el mayor problema con-
sisteen colocar el corazén dentro del torax, pues-
to que lacavidad es muy pequefiay no hay espa-
cio para la viscera ectépica, siendo las
principal es causas de muerte lapresenciade arrit-
mias, sepsisy bajo gasto cardiaco.’® Otros auto-
res consideran prudente el corregir in situ lapa-
tologia cardiaca, sin embargo por la baja
prevalencia de la enfermedad éstos han sido re-
portes de casos.323

A continuacion presentamos €l caso de un pa-
ciente con pentalogia de Cantrell completa con
ventriculo Unico y estenosis pulmonar, en quien
se decidio realizar cirugia paliativa con coloca-
cion de fistula sistémico-pulmonar.

Presentacion del caso

Setratade paciente masculino de 7 afios de edad,
originario de esta ciudad hijo de madre de 28
anosy padre de 37, producto delaprimera gesta
de embarazo normoevolutivo a término, obteni-
do por parto eutdcico, llanto y respiracion es-
pontanea (se desconoce €l Apgar y Silverman) y
peso de 2.600 kg.

Detecciodn de cianosis, diaforesis profusay dis-
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nea con la alimentacion desde los 8 dias de vida
extrautering, selerealizo cirugiaabdominal que
la mama desconoce.

A los 2 afios 6 meses se estudié en una institu-
cion de salud, estableciendo |os diagnésticos de
ventriculo Unico con estenosis pulmonar, al pa-
recer fuera de tratamiento quirdrgico por lo que
se da de alta con diuréticos y digital.

Acude por primera vez ala consulta externa de
nuestro servicio cuando tenia 7 afios de edad,
por referir deterioro de su clase funcional por
disnea que o ubican clinicamente en clase fun-
ciond Il eincremento de lacianosis.

La exploracion fisica con craneo dolicocéfalo,
pabellones auriculares de implantacion discre-
tamente baja, facies alargada con cianosis peri-
bucal, y en la punta de nariz, discreto telecanto,
esclerasgrisaceas, paladar integro con cariestra-
tadas en piezas dentales, cuello cilindrico simé-
trico, torax longilineo, impulso cardiaco en li-
nea media abdominal infraesternal (Figs.1y 2),
soplo expulsivo en el cuarto espacio intercostal
izquierdo, ausencia del segundo ruido pulmo-
nar, diastasis de rectos, ausencia de la porcién
inferior del esterndn, cicatriz a nivel del meso-
gastrio, genitales masculinos con ambos testi-
culos dentro de bolsas escrotal es. Extremidades
con cianosis, dedos en palillo de tambor y ufias
en carédtula de reloj. Implantacion proximal del
segundo dedo en pie derecho, sindactilia cuta-
nea entre el segundo y tercer dedo de ambos
pies.

Saturacion periférica: 66% a medio ambiente.
Cariotipo: 46 XY

Electrocardiograma: Ritmo sinusal, discordan-
ciaentreel planofrontal y el horizontal asi como
la presencia de dos vectores sugestivos de ven-
triculo Unico, en dextrocardia por disminucién
paulatina de los complejos.

Radiografia de térax: situs solitus, flujo pul-
monar disminuido y arco aértico derecho, co-
razén en mesocardia cuya silueta se encuentra
por debajo de los hemidiafragmas, situs solitus
abdominal.

Ecocardiograma: El corazdn se encuentrapor de-
lante del higado en la linea media, en situs soli-
tus. Imagen de un ventricul o tnico de morfologia
izquierda con una sola valvula atrioventricular
suficientey de este ventriculo emergen dos gran-
desvasos, aortaen L y estenosis pulmonar.
Cateterismo cardiaco (Figs. 3y 4): unasolaval-
vula atrioventricular, doble via de entrada a un
ventriculo de morfologia izquierda con esteno-
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Fig. 1. Obsérvese la ausencia del esternon en su
tercio medio e inferior (flecha continua), la asimetria
de los hemitérax y la cicatriz periumbilical probable-
mente por correccién quirdrgica de un onfalocele (fle-
cha discontinua).

Fig. 2. Se ilustra lordosis cervical y el impulso cardia-
co en la linea media abdominal infraesternal (flecha).

www.archcardiolmex.org.mx



Pentalogia de Cantrell

Fig. 3. Ventriculografia en proyeccion oblicua izquierda
con craneal. Obsérvese la cavidad ventricular Unica
localizada por debajo del diafragma (flecha), de ta-
mafio normal, de paredes lisas y sin insuficiencia de
la valvula atrioventricular Gnica. La aorta nace de
esta cavidad, inscribe arco derecho y se opacifica
tenuemente el tronco de la arteria pulmonar.

Fig. 4. Ventriculografia en proyeccion lateral. Ob-
sérvese que la aorta es trivalva, el arco es derecho,
una cavidad ventricular de paredes lisas y la imagen
de un “diverticulo” (flecha) que se opacifica durante
la sistole.

sisvalvular pulmonar; €l anilloy el tronco dela
pulmonar son hipoplésicos asi como sus ramas,
con imagen sugestiva de estenosis en el origen
de la arteria pulmonar derecha, arco aortico de-
recho, ausencia de comunicacion entre la vena
innominaday la cava superior y unaimagen de
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diverticulo subanular del ventriculo Unico. Las
presiones en tronco de arteria pulmonar son de
40/20-30, |a saturacién adrtica, bajo sedacion y
con oxigeno, del 65%.

Gammagrama perfusorio: Perfusion pulmonar
izquierda total del 54.8% y derecha del 45.2%,
hipoperfusion generalizada pulmonar izquierda
y datos indirectos de rifiones poliquisticos.
Tomografiaaxial computarizada toracoabdomi-
nal: Ausenciadetercioinferior del esternény de
diafragmaanterior. S6lo existe diafragma poste-
rior y predominantemente derecho, la cavidad
ventricular se encuentra por delante del higado,
hay un solo bazo y el pulmén izquierdo tiene
mayor distensibilidad que el derecho.
Ultrasonido abdominal: Higado de forma, tama-
fio normal, sin dilatacion de las vias hiliares,
compresion de los vasos suprahepaticos en su
rama izquierda por la compresion que gerce €l
corazén en este sitio, €l pancreas, €l bazo y los
rifiones son normales.

En sesién médica quirdrgica: Se consider6 el
caso quirurgico para colocacion de fistula de
Blalock-Taussig alaramaizquierda para mejo-
rar su saturacién y su clase funcional.

La cirugia se efectué mediante toracotomia pos-
terolateral izquierda, seprocedi6 aredlizar anasto-
mosis término-lateral subclavio pulmonar con
prolene 7/0. Como hallazgos los vasos de buen
calibre, laarteriapulmonar de paredes delgadasy
friables, pulménizquierdo contres|ébulosy dia
fragmaizquierdo ausente parcialmente.

La evolucién postquirdrgica satisfactoria. La
saturacion seincrementd al 80% al aire ambien-
te'y se encuentra asintomatico a los tres meses
de seguimiento.

Discusion

A pesar de las modernas técnicas quirlrgicas, la
correccion delapental ogiade Cantrell siguesien-
do un reto para el cirujano debido a amplio es-
pectro de anomalias asociadas y a la severidad
delas malformaciones cardiacasy abdominales.
En 1912 Wieting reportd por primera ocasion
el tratamiento quirdrgico al intentar recolocar
el diverticulo dentro del saco pericardico y ce-
rrando el diafragma,® desde entonces se han
reportado diversos articulos donde invariable-
mente el prondstico es malo con alta mortali-
dad operatoria.®1°3%¢

El principal problemade corregir las anomalias
de lalinea media antes de realizar la correccion
quirdrgicatotal de la patologia cardiaca per se,
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es que al intentar recolocar las visceras en su
lugar se incrementa la presién intratoracica en
el postoperatorio inmediato con la presencia
deinsuficienciacardiacaintratabley detaquia-
rritmias|etal es.22° Se haintentado incluso cons-
truir una nueva pared toracica con material de
silastic, sin mayores resultados.***! No obstan-
te, esta via de abordaje se recomienda si las
malformaciones diafragmaéticas son mas seve-
ras que la patologia cardiaca asociada. La ma-
yoria de estos pacientes tienen onfalocele y en
términos generales este defecto se corrige du-
rante el periodo neonatal sin mayores compli-
caciones.??3

Otros autores recomiendan tratar inicialmente
las malformaciones del corazén e incluso eva-
luar la posibilidad de cirugia paliativa versus
correctiva,® en otros es posible reparar en un solo
tiempo quirdrgico todas las malformaciones aun-
gue hasta el momento se hayan publicado pocos
casos en la literatura con éxito.323

El caso que se reporta es de particular interés, por
su sobrevida, ya que como patologia cardiaca tie-
ne ventricul o Unico con estenosis pulmonar, varie-
dad rarayaque dentro del articulo derevision rea-
lizado por Vazquez y Muehler® reportaron un caso
de 48 reportados desde 1957 y hasta 1995 de la
variedad de pentalogia de Cantrell completa, y 2
casos de 42 reportados desde 1959 hasta 1998 de
la variedad pentalogia de Cantrell «incompleta»
(es decir algunos donde yafuera€e pericardioo e
esternén estuvieran normalesy € corazén esté pro-
tegido de piel) con estamalformacion. Lacomuni-
cacion interventricular como patologia aciandge-
naes la presentaci on més frecuente en tanto quela

M Hernandez-Gonzalez y cols.

tetralogia de Fallot como malformacién ciandge-
na es lade mayor prevalencia.

S6lo existen dos casos de paliacién exitosa en
pacientes con ventriculo Unico: uno con Glenn
bidireccional y otro con Fontan fenestrado,® re-
portados por Horberger y cols.

Existe un caso reportado por Shigehko Tokuna-
ga de cirugia exitosa correctiva de ectopia cor-
dis toraco-abdominal con corazdn univentricu-
lar; este paciente se sometié a procedimiento
de Fontan en 3 etapas: unafistulasistémico pul-
monar Blalock-Taussig modificada alaedad de
un mes, Glenn bidireccional con arterioplastia
pulmonar alos 2 afios 8 meses de edad y final-
mente la correccion cavopulmonar total con co-
locacion de conducto extracardiaco alos 4 afios
de edad sin correccion quirdrgica de los defec-
tos de lalinea media.®

En e caso reportado la intervencién quirdrgica
fue exitosay sin complicaciones. Por las caracte-
risticas anatdmicas serealiz6 unafistulaBlalock-
Taussig directa. La evolucién postoperatoria fue
satisfactoria, la saturacion de 66% se incrementd
al 80% y actualmente esta en clase funcional |.

Conclusiones

Consideramos que aungue la pental ogia de Can-
trell es sindrome potencialmenteletal, sobretodo
si se asocia a malformaciones cardiacas congé-
nitas severas como el ventriculo Unico con este-
nosis pulmonar, no contraindica la realizacion
de cirugias paliativas o correctivas segun sea el
caso, degjando a la viscera cardiaca en su lugar
sin exponer al paciente alos riesgos de corregir
las anomalias de la linea media.
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