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CASO CLINICO
Pentalogia de Cantrell: un caso en embarazo gemelar
Cantrell’s Pentalogy: A case in twin pregnancy
Roger Fabio Mareco Martinez'

RESUMEN

La pentalogia de Cantrell es una enfermedad muy poco frecuente sobre todo en embarazos multiples. Esta caracterizado por
presentar malformaciones integradas por defectos de cinco anomalias: tercio inferior del esternon, defecto epigastrico de la linea
media abdominal, alteracion del segmento anterior del diafragma, defectos pericardicos y malformaciones cardiacas. Se reporta
un caso en una paciente primigesta de 22 afios de edad y embarazo gemelar que acude para su control ecografico a las 27,3 se-
manas de gestacion, en donde se encuentran los siguientes hallazgos ecograficos: anencefalia, anormalidad facial y corazon fuera
de la cavidad tordcica. Se da el nacimiento de los gemelos por via cesarea a las 35 semanas: el primero de aspecto normal y el
segundo con Pentalogia de Cantrell y otras malformaciones asociadas.

Palabras claves: ectopia cordis, pentalogia de Cantrell, pentalogia de Fallot

ABSTRACT

Pentalogy of Cantrell is a low frequency disease within multiple pregnancy, characterized with malformations with five anomalies
defects: lower sternal defect, midline supraumbilical abdominal wall defect, diaphragmatic pericardial defect, anterior diaphrag-
matic defect and various intracardiac malformations. We report a case in a 22 year old patient, with a twin pregnancy. She is 27,
3 weeks pregnant, comes for ultrasound control of the gestation, where the following ultrasound results are found: anencephaly,
facial abnormalities and the heart out of the chest cavity. The birth of the twins is given via caesarian section at 35 weeks; the first
of normal appearance and the second with Pentalogy of Cantrell and other associated malformations.

Keywords: ectopia cordis, Cantrell Pentalogy, Fallot Pentalogy.

CASO CLINICO

Paciente de 22 afios de edad, procedente del municipio de Yvy Yau, Dpto. de Concepcion, remitida en setiembre 2013 al servicio
de ultrasonografia de la Clinica San Francisco de la ciudad de Pedro Juan Caballero, para ecografia fetal, sin estudios ultraso-
nograficos previos.

Antecedente gineco-obstétricos: primigesta, con ritmo menstrual regular, sin uso de método anticonceptivo, sin datos de valor en
sus antecedentes familiares ni personales.

Embarazo actual: gemelar de 27,3 semanas por fecha de ultima menstruacion y 28,5 por ecobiometria actual. Hallazgo ecograf-
ico: gestacion gemelar, bicorial - biamnidtico con liquido en cantidad normal en ambas bolsas, placenta de implantacion anterior
fundica y posterior corporal respectivamente (figura 1). Primer gemelar de sexo masculino, con presentacion cefalica dorso iz-
quierdo sin datos llamativos. Segundo gemelar de sexo femenino, con presentacion podalica, dorso anterior, observandose a nivel
del craneo ausencia de la calota craneana con una masa amorfa que protruye del segmento superior (figura 2), alteracion de la
estructura facial con solucion de continuidad del labio superior que abarca estructura nasal alterando su anatomia que impresiona
continuarse con el paladar en toda su extension en su parte media (figura 3). Se observa anormalidad en la imagen toracica con
ausencia del corazon en su lugar habitual. A nivel del tercio inferior del torax se exterioriza imagen hipoecogénica de aspecto
redondeado de contornos bien definidos con movimientos ritmicos y signos de ondas de flujo con Doppler color, con el pulsado
se constata una frecuencia de 156 latidos por minuto, correspondiendo al corazén fetal exteriorizado (figuras 4 y 5), sin poder
evaluar otras estructuras cardiacas debido a la posicion fetal. Areas pulmonares de caracteristicas habituales. Cordén umbilical
con presencia de tres vasos con dificultad para ver su insercién abdominal. Resto de las estructuras fetales sin datos que llame la
atencion. Percentil 70 en la curva de crecimiento con una discordancia de menos de 5% a favor del primero.
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Fig. 1. Insercion de ambas placentas Fig. 2. Masa amorfa en segmento cefélico
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CORAZON

Fig. 4. Corazon fetal exteriorizado
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Fg. 5. Flujo sanguineo cardiaco al modo Doppler

En abril 2014 acude al Hospital General de Santa Rosa, Departamento de San Pedro, para su primer control prenatal en dicho
nosocomio, a las 34 semanas de gestacion. Diez dias mas tarde ingresa al mismo Hospital a las 03:00 hs. con diagnostico de em-
barazo gemelar, gestacion de pretérmino con ruptura prematura de membrana de 3 hs. de evolucion. Se decide interrupcion del
embarazo por via cesarea, dandose el nacimiento al primer gemelar de sexo femenino, con signos de vida, que pesa 2500 gr., de
35 semanas de gestacion, con llanto al nacer. Cuatro minutos después, nacimiento del segundo gemelar de sexo femenino, con
signos de vida, pesando 2300gr. que no llora, presentando al examen fisico anencefalia con labio leporino, fisura palatina com-
pleta y dirrinia, térax con presencia de tumoracion en su parte inferior con latidos ritmicos y cordon umbilical que se desprende
de su parte inferior (figuras 6, 7y 8), falleciendo pocos minutos mas tarde. El primer gemelar queda internado en el Servicio de
Neonatologia por 48 hs, recibiendo alta médica en conjunto con la madre.

Fig. 6. Recién nacido con pentalogia de Cantrell Fig. 7. Recién nacido con pentalogia de Cantrell
(Gentileza del Dr. Oscar Atobe) (Gentileza del Dr. Oscar Atobe)

Fig. 8. Recién nacido con pentalogia de Cantrell
(Gentileza del Dr. Oscar Atobe)
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DISCUSION

La Pentalogia de Cantrell es un desorden genético caracterizado por presentar defecto en el tercio inferior del esternon, anomalia

de la linea media abdominal supra umbilical, alteracion en el tercio anterior del diafragma, defectos pericardicos y malforma-

ciones cardiacas. 1-8 Fue descrita por primera vez por Cantrell y Mayor en el afio 1958°.

Su incidencia es rara, se estima de 1:100.000 a 1:200.000 nacidos vivos, en el mundo se han reportado un total de 90 casos®”. El

sexo masculino es el mas afectado, con una proporcion 2:12,3.

Su etiologia es desconocida. La mayoria de los casos son esporadicos, pudiendo estar asociada a anomalias cromosoémicas como

trisomia de 13, 18 y 21, a infeccion viral y exposicion a sustancias toxicas como beta amino propionitrilo.

Se piensa que este defecto es consecuencia de defectos de los pliegues mesodérmicos laterales que se forman entre los dias 14y

18 de la vida embrionaria, que resulta en un defecto incompleto de cierre de la pared ventral y fusion incompleta de las bandas

primordiales externas'®.

Las malformaciones asociadas mas frecuentes son onfalocele, malformaciones cardiovasculares y malformaciones craneofacia-

les. Se ha informado que hasta 95% de los casos tienen cardiopatias asociadas. Otras posibles malformaciones menos frecuentes

consisten en labio leporino, macroftalmia, cifoscoliosis, anomalias vertebrales, clinodactilia y cordon umbilical con dos vasos*”.

El diagnostico se hace a partir del primer trimestre mediante la ultrasonografia. Los hallazgos mas frecuentes son la ectopia

cordis y el onfalocele. El aumento de la traslucencia nucal ya fue descrito en asociacion con la pentalogia de Cantrell. El uso de la

ultrasonografia 3D y la resonancia magnética pueden ayudar en la confirmacion diagnostica'”. La presencia de bandas amnioti-
cas se tiene que considerar para diferenciarlo de otras patologias, en particular el sindrome de bandas amnidticas™>".

Tiene un prondstico extremadamente reservado, dependiendo del manejo oportuno y de las malformaciones asociadas’. La

supervivencia es la excepcion. La mayoria de los neonatos fallecen dentro de las primeras horas de la vida extrauterina debido a

complicaciones como ruptura visceral, sepsis, dificultad respiratoria e insuficiencia cardiaca’.

El tratamiento dependera de las anomalias asociadas, de la presencia de cardiopatia y de la extension del defecto de la pared

abdominal y toracical. La via de resolucion del embarazo recomendada es la vagina, debido a la poca viabilidad del producto y

por lo que el parto por cesarea no necesariamente mejora el prondstico™®. El manejo perinatal debe ser por un equipo multidisci-

plinario debido a la complejidad del caso’.
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