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PALABRAS CLAVE Resumen La pentalogia de Cantrell, o también llamada hernia diafragmatica peritoneo-
Pentalogia de pericardica, es un sindrome raro que engloba cinco defectos basicos de corazon, esterndn,
Cantrell; pared abdominal supraumbilical, diafragma y pericardio, cuya incidencia es de aproximada-
Ectopia cordis; mente uno por cada 200.000 nacimientos' con un predominio masculino con una relacién de
Defectos pared 1,35:12. Los doctores Cantrell, Haller y Ravitch describieron esta patologia en 1958', reciente-
abdominal; mente se propuso una hexalogia adicionando al diagndstico la presencia de una arteria umbilical
Hernia diafragmatica Unica®. Se describe el caso de una paciente de 20 afos, cursando un embarazo de 26,3 semanas
peritoneo-pericardica cuyo feto desarrollé una pentalogia de Cantrell asociada a transposicion de los grandes vasos.

Objetivo: El presente articulo pretende describir un caso de pentalogia de Cantrell con una
revision de su fisiopatologia, datos diagnosticos, clasificacion y manejo.

Métodos/Estrategia de busqueda: Revision de la historia clinica de la paciente dentro del Ser-
vicio de Ginecologia y Obstetricia del Hospital San Vicente de Paul en Ibarra, Ecuador.
Resultados: Ecografia obstétrica reporta feto de 26 semanas de gestacion, evidenciandose
defecto de pared toracica de 2,84 cm al corte axial, que provoca ectopia cardiaca completa,
defecto de pared abdominal superior de 4,3 cm al corte transversal que produce protrusion de
parénquima hepatico, a la ecocardiografia se evidencia transposicion de los grandes vasos, se
cataloga como pentalogia de Cantrell tipo I. Se decide terminacion de embarazo por incompati-
bilidad con la vida, obteniéndose recién nacido masculino, en el que se comprobd los defectos
toracico y abdominal, fallece a los pocos minutos.

Implicaciones para la prdctica: Resaltar la importancia de la ecografia estructural o morfolo-
gica, entre las 18 a 24 semanas, para detectar malformaciones congénitas mayores, obtener un
diagnostico certero y realizar un manejo oportuno.

Implicaciones para la investigacion: Se requieren mas estudios para determinar etiologia y
manejo para estos pacientes, ya que se reportan casos de sobrevivencia de los mismos.
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Pentalogy of Cantrell. Report of a case in the San Vicente de Paul Hospital in Ibarra -
Ecuador

Abstract Cantrell’s Pentalogy, and also called peritoneum-pericardial diaphragmatic hernia,
is a rare syndrome that includes five basic defects of the heart, sternum, supra-umbilical abdo-
minal wall, diaphragm, and pericardium. lIts incidence is approximately 1 for every 200,000
births, with a male predominance with a ratio of 1.35: 1. Doctors Cantrell, Haller and Ravitch
described this pathology in 1958 and recently a hexalogy was proposed, adding the presence
of a single umbilical artery to the diagnosis. The case is presented on a 20-year-old woman
in a 26.3 weeks pregnancy in whom the foetus developed Cantrell’s Pentalogy associated with
transposition of the great vessels.

Purpose: This article aims to describe a case of Cantrell’s Pentalogy with a review of its phy-
siopathology, diagnostic data, classification, and management.

Methods/Search strategy: Review of the patient’s clinical history in the gynaecology and obs-
tetrics service of the San Vicente de Paul Hospital in Ibarra - Ecuador.

Results: Obstetric ultrasound showed a foetus of 26 weeks of gestation, with a chest wall
defect of 2.84 cm at the axial section that caused complete cardiac ectopy, as well as an
upper abdominal wall defect of 4.3 cm at the cross section that produced a protrusion of the
liver parenchyma. In the cardiac ultrasound transposition of the great vessels could be seen,
and was classified as Cantrell’s Pentalogy type |. Termination of pregnancy was decided due
to incompatibility with life, obtaining a male newborn in whom the thoracic and abdominal
defects were verified, and died within a few minutes.

Implications for practice: Highlights the importance of structural or morphological ultrasound,
between 18 to 24 weeks, to detect major congenital malformations, obtain an accurate dia-
gnosis and timely management.

Implications for research: More studies are required to determine the aetiology and manage-
ment of these patients, because cases of survival are reported.

© 2020 Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

La pentalogia de Cantrell-Haller-Ravitich es un sindrome
extremadamente raro, ya que se establece una incidencia de
1:65.000 a 1:200.000 casos', con un predominio masculino
por una relacion de 1,35:1 (hombre: mujer)’. Los docto-
res Cantrell, Haller y Ravitch describieron esta patologia en
1958', recientemente se propuso una hexalogia adicionando
al diagndstico la presencia de una arteria umbilical Gnica®.
Esta patologia esta caracterizada por cinco defectos basi-
cos de corazon, esternon, pared abdominal supraumbilical,
diafragma y pericardio®. Toyoma en 1972 clasifico la pen-
talogia en tres tipos, de acuerdo a la presencia o ausencia
de los defectos anteriormente sefalados, tipo 1 diagndstico
definitivo por cumplir con los cinco defectos, tipo 2 diagnds-
tico probable por tener cuatro de los cinco defectos y tipo 3
como expresion incompleta con combinaciones diversas de
los defectos'. La ectopia cardiaca no es un criterio diagnds-
tico de la pentalogia de Cantrell, pero es una consecuencia
del defecto esternal, el corazon fetal puede estar parcial
o completamente protruido, cubierto con piel, pericardio
o sin ninguna capa de revestimiento, determinando que la
sobrevida posnatal es directamente proporcional al nimero
de capas que recubre la ectopia cordis’.

Reporte de caso

Paciente de 20 anos de edad, nacida en Tumbabiro, provincia
de Imbabura, Ecuador, sin patologias previas de importan-
cia, union libre, grupo sanguineo O+, lateralidad diestra,
cursando su primera gesta con fecha de Gltima menstruacion
del 12 de septiembre de 2017, para una edad gestacional de
26,3 semanas acude a nuestro Servicio de Emergencia por
presentar dolor abdominal tipo contraccion acompanada de
secrecion vaginal, realizan ecografia obstétrica detallada,
encontrando cabeza normocefalica con talamos visibles,
atrio ventricular de 8,94 mm (normal para edad gestacio-
nal), cerebelo 30,8 mm (normal para edad gestacional),
cisterna magna de 5,6 mm (normal para edad gestacional),
cuerpo calloso visible normal, columna vertebral indemne.
Defecto de pared toracica de 2,84 cm al corte axial, que
provoca ectopia cardiaca completa (fig. 1) (fig. 2), ade-
mas, defecto de pared abdominal superior de 4,3 cm al
corte transversal, que produce protrusion de parénquima
hepatico (fig. 3). A la ecocardiografia se evidencia trans-
posicion de los grandes vasos (fig. 2). Mediante el estudio
ecografico se determind una pentalogia de Cantrell tipo |,
ya que cumplio los cinco criterios diagnosticos asociados a
la ectopia cordis toracoabdominal como defecto de pared
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Figura 1 Corte axial de caja toracica fetal con ausencia
de esterndn (defecto toracico) y presencia de ectopia cordis.
Tomado de estudio ecografico de paciente.

Figura 2 Defecto de pared toracico y ectopia cardiaca com-
pleta con signos del doble vaso, sugestivo de trasposicion de los
grandes vasos. Tomado de estudio ecografico de paciente.

abdominal supraumbilical, defecto del esternon, deficiencia
del segmento anterior del diafragma, defecto pericardico y
malformacion cardiaca congénita.

Se decide que las malformaciones encontradas son
incompatibles con la vida, por lo que se realiza induc-
cion del parto mediante misoprostol, obteniéndose recién
nacido en pelviano con defecto toracico amplio solo en por-
cion esternal, que provoca ectopia cardiaca completa sin
ningn recubrimiento, se aprecia ausencia de diafragma
en porcion anterior toracica, defecto de pared abdominal
supraumbilical con protrusion de parénquima hepatico y
asas intestinales cubiertas por membrana (onfalocele), sexo
masculino, resto de estructuras corporales del recién nacido
normales (figs. 4 y 5), con menos de 100 latidos por minuto,
respiracion irregular, no tono muscular, extremidades con
tinte azulado, sin llanto, APGAR 3-0.

Figura 3 Defecto de pared abdominal superior provocando
protrusion de parénquima hepatico. Tomado de estudio ecogra-
fico de paciente.

Figura 4 Feto masculino sin vitalidad con defecto de pared
toracica, ectopia cardiaca completa sin recubrimiento, defecto
de pared abdominal y onfalocele con parénquima hepatico con-
tenido. Tomado en el posparto inmediato.

Discusioén

La pentalogia de Cantrell-Haller-Ravitich es un sindrome
extremadamente raro, con una incidencia de 1:65.000 a
1:200.000 casos' con un predominio masculino por una rela-
cion de 1,35:12. Los doctores Cantrell, Haller y Ravitch
describieron esta patologia en 1958', recientemente se
propuso una hexalogia adicionando al diagndstico la pre-
sencia de una arteria umbilical Unica®. Esta patologia esta
caracterizada por cinco defectos basicos, como falta de
cierre en el esternon parcial o completo, defecto en la
pared abdominal supraumbilical que generara onfalocele,
defectos diafragmaticos, alteraciones de pericardio y mal-
formaciones cardiacas congénitas®. Toyoma en 1972 clasifico
la pentalogia en tres tipos, de acuerdo a la presencia o
ausencia de los defectos anteriormente senalados, tipo 1
diagndstico definitivo por cumplir con los cinco defectos,
tipo 2 diagndstico probable por tener cuatro de los cinco
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Figura 5 Feto sin vitalidad junto a placenta. Se observa
ventriculos y auriculas fuera de la cavidad toracica. Defecto
toracoabdominal de aproximadamente 4 cm. Tomado en el pos-
parto inmediato.

defectos y tipo 3 como expresion incompleta con combi-
naciones diversas de los defectos’. La ectopia cardiaca es
consecuencia del defecto esternal, no un signo patognomo-
nico de Cantrell, el corazén puede estar completamente
desprovisto de proteccion, sin recubrimiento de membra-
nas en un 41%, cubierto por membrana serosa en un 31% y
cubierto por piel en un 27%°. La fisiopatologia de la pen-
talogia de Cantrell comienza en la alteracion en la fusion
o plegamiento de las capas del disco trilaminar, formado
por el ectodermo, mesodermo y endodermo, especifica-
mente la alteracion se produce tan tempranamente como
el dia 14 o 18 7 del desarrollo fetal, donde no hay una
adecuada migracion de las células del mesodermo hacia
la linea media, resultando en defectos esternales, abdo-
minales y pulmonares®'°. La herniacién del apex cardiaco
puede ocurrir a varios niveles, puede ser cervical, cervico-
torécico, toracico, toracoabdominal y abdominal puro''-'2,
Se han mencionado dos proteinas que pudieran ser causales
de estos defectos, una la BMP2, proteina 2 morfogenética
del hueso y ALDH1A2, deshidrogenasa aldehido familia 1
miembro 2, que son las responsables del desarrollo normal
de las estructuras de la linea media’*~". Para el diagnds-
tico de esta patologia, el uso de ecografia 2D y 3D esta
indicado para determinar concienzudamente cada defecto,
especialmente en el primer trimestre’®, ya que la sensibili-
dad diagnostica se la compara con el escrutinio del segundo
trimestre en el detalle anatémico'®"7, el uso de resonan-
cia magnética nuclear puede ofrecer una confirmacion del
diagnéstico, pero no es costo-beneficio’®. Existen un sinni-
mero de tratamientos para reparar las alteraciones de la
linea media, pero estos pueden causar peores resultados,
por ejemplo, la reparacion primaria del onfalocele puede
provocar aumento de presion toracico, generando dafo pul-
monar y cardiovascular'’. El prondstico de la pentalogia
de Cantrell tipo I, como fue la de nuestro caso, es muy
mala, ya que posee una mortalidad del 61 al 100%>, en una
serie de casos se reporto la muerte de todos los pacientes
posnatalmente?®22,

Conclusiones

La pentalogia de Cantrell es una enfermedad muy rara,
caracterizada por cinco defectos como son alteraciones
cardiacas, esternales, pared abdominal supraumbilical, dia-
fragmay pericardio, la ectopia cardiaca es una consecuencia
del defecto esternal. El diagndstico ecografico temprano de
esta patologia es fundamental, ya que su deteccion da una
oportunidad a los padres para decidir sobre la continuacion
del embarazo, ya que en la mayor parte de los casos es
incompatible con la vida. Diversos tratamientos se practi-
can para esta pentalogia, sin embargo, ninguno de ellos ha
demostrado efectividad, la gran mayoria son paliativos, ya
que el pronodstico es muy malo, con una tasa de mortalidad
del 61 al 100%.
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