PRACTICA CLINICO=QUIRURGICA

Pentalogia de Canirell.

Informe dC cuatro casos

Introduccion: en 1958, Cantrell y colabora-
dores describieron un sindrome poco co-
mun el cual se integra con defectos de la
pared toracoabdominal, diafragma, pericar-
dio y del corazén.

Casos clinicos: en nuestra unidad hospitala-
ria manejamos cuatro recién nacidos con sin-
drome de Cantrell en un periodo de cinco
afos, sin que hubiésemos observado algo
en comun respecto a posibles agentes cau-
sales. Se pretende estudiar el curso clinico
y los detalles de la intervencion quirurgica.
Conclusiones: la deteccion temprana de
este complejo de anomalias es muy impor-
tante, no solo para el diagnéstico de preci-
sién y planteamiento operatorio, sino también
para la emisiéon de un prondstico correcto.

SUMMARY

Background: in 1958, Cantrell et al. described
a rare syndrome in neonates. The desctrip-
tion of the syndrome was characterized by a
midline supraumbilical defect encompassing
a thoracoabdominal omphalocele and ecto-
pia cordis, a defect of the lower sternum,
ventral diaphragmatic and pericardial defects,
and other congenital cardiac anomalies.
Clinical cases: 4 neonates with the uncommon
Cantrell's pentalogy were seen in our hospital
within a 5-year period without having any ap-
parent factorin common. This paper describes
the clinical course and surgical correction.
Conclusions: early detection of these ano-
malies is very important for the diagnosis and
surgical planning, and subsequently for
prognostic implications.
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Introduccion

El espectro de las malformaciones congénitas
que se identifican en el periodo neonatal, pero
que no son de diagnéstico visual inmediato ha
crecido en forma notoria, en parte debido al
desarrollo acelerado de la tecnologfa médica, a
que en las salas de terapia intensiva se recupe-
ran mds nifios graves y al cuidado prenatal que
se les procura a los embarazos de alto riesgo.'

Respecto a los grandes defectos de la pared
anterior del abdomen, sin duda la gastrosquisis
y el onfalocele son representativos indiscutibles.
Los del térax, excluyendo aquellos que afectan al
corazén, son menos comunes y pueden involu-
crar la pared tordcica, el eséfago, la via respira-
toria, los pulmones y el diafragma. La pentalogia
de Cantrell,>* por su lado, es una asociacién
descrita hace casi 50 afos y estd constituida por
defectos abdominal, esternal, diafragmdtico,
pericdrdico y cardiaco.
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Casos clinicos

Durante los dltimos cinco afios en el Hospital
Pedidtrico Moctezuma de la Secretaria de Sa-
lud, fueron manejados seis recién nacidos en los
cuales hubo oportunidad de constatar mediante
intervencién quirtrgica, la presencia de las ano-
malfas que en conjunto se han denominado
pentalogia de Cantrell. Pudimos integrar cuatro
casos; los restantes debieron ser excluidos debi-
do a que los expedientes clinicos estaban incom-
pletos. Se intenta con esta aportacién analizar
las caracteristicas de los componentes en cada
uno de los pacientes, describir el curso clinico y el
prondstico para lo que se registran sexo, edad ges-
tacional, peso al nacimiento, hallazgos clinicos,
quirtrgicos y curso posoperatorio.

Dos pacientes fueron del sexo masculino. Los
cuatro nacieron por operacién cesdrea: uno por
doble circular de cordén, otro por sufrimiento
fetal de origen no especificado y otro porque su-
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Figura 1. Recién nacido
portador de onfalocele
integro, que bhajo
vision directa durante
el acto operatorio,
estaba acompaiado de
los otros cuatro
componentes de la
pentalogia

de Cantrell

Figuras 2. Neonato con
onfalocele integro. El
defecto de la pared
anterior estaba ubicado
también por encima
— del cordén umbilical

Figura 3.

El afrontamiento se
facilita mediante
incisiones
aponeuréticas de
relajacion

674

fri6 ruptura de membranas 15 dias antes de la hos-
pitalizacién. Del restante, se desconoce la causa.
En tres hubo antecedente de infeccién de vias
urinarias y vulvovaginitis sometidas a tratamien-
to médico no especificado. Tuvieron apgar entre
7 v 8, y Silverman entre 2 y 3. El peso al naci-
miento oscil6 entre 2340 g el que menos, y 3440
el que mds. En ninguno el diagnéstico fue pre-
natal. El estudio fisico de ingreso revel6 signos
de dificultad respiratoria marcada en tres. La
exploracién del térax, salvo el latido cardiaco
fuera de su sitio en dos de los neonatos, no arrojé
mds datos anormales y, en el abdomen, en todos

la presencia de un defecto de la linea media su-

perior, epionfalocele (figuras 1y 2), cuyas dimen-
siones oscilaron entre 7 y 15 cm de didmetro.
Ninguno fue operado con diagndstico de penta-
logfa de Cantrell. Uno fue llevado a sala de ope-
raciones con la sospecha, pero en los cuatro el
diagnéstico preoperatorio fue onfalocele. Una
vez anestesiados y bajo visién directa, se consta-
t6 la presencia de las anomalias cardiaca, ester-
nal, diafragmatica y pericdrdica.

La reparacién quirtrgica consistié en disec-
cién y extirpacién de la cubierta del onfalocele,
quedando en evidencia los defectos esternal,
diafragmdtico y pericdrdico. El defecto del
pericardio hizo que el corazén permaneciera li-
geramente péndulo, pero sin salirse del sitio na-
tural. Identificadas todas las estructuras, se
procedié a la creacién de dos colgajos muscula-
res para facilitar la reparacién de los defectos
pericirdico y diafragmdtico. El defecto esternal
no fue corregido y el cutdneo fue cubierto con
una malla de mersilene en un caso y de dacrén
en el otro (figura 3). En el tercero el onfalocele
fue cubierto con una malla pldstica, y en el dlti-
mo se efectud reparacién primaria. La evolucién
en uno de ellos fue deceso a las 24 horas de
posoperatorio; el siguiente fallecié a los ocho
dias; otro, al mes por complicaciones neurolégi-
cas; y el otro, 21 dias después. En ninguno se
pudo documentar cardiopatia asociada u otra
malformacién no visible a simple vista, en vir-
tud de que la extrema gravedad de los pacientes
impidié las interconsultas correspondientes.

Discusion

La frecuencia de la enfermedad ha sido estimada en
5.5 casos por cada millén de nacidos vivos. Los
afroamericanos son mds susceptibles; prevalece en
los varones en proporcién de 2.7. Hasta 1977 ha-
bia solo 59 casos completos referidos en la literatu-
ra, de los cuales cuatro habian sobrevivido.>® En
Meéxico, Herrera y Medina’ reportaron el primer
caso con la asociacién de malformaciones, pero no
existia onfalocele toracoabdominal; habia un de-
fecto subcutdneo epigstrico a través del cual se pal-
pd una tumoracién que se concluyd era el corazdn.

Respeto a la génesis de la asociacién de los
defectos poco se sabe. No han sido identificados
factores genéticos y los estudios cromosémicos
son normales o inconsistentes. De lo tnico que
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se tiene certeza es que es un sindrome producto
de trastornos del mesodermo y que pueden ac-
tuar como condicionantes algunos teratogénicos
sistémicos y factores mecdnicos como las bandas
amni6ticas.®>’ Se han encontrado formas com-
pletas, incompletas y fenotipos atipicos y com-
plejos de la pentalogfa, asi como la presencia de
numerosas anomalias asociadas: desde defectos
de extremidades hasta infarto de bazo y rifiones,
atresia intestinal, perforacién intestinal, sindro-
me de intestino corto, ano imperforado, agene-
sia de vesicula biliar y tetralogfa de Fallot.!*14

Segin lo descrito en la literatura, esta aso-
ciacién ha generado gran inconsistencia y con-
fusién relacionada con la denominacién de los
defectos mixtos de la parte alta de la pared ante-
rior del abdomen y de la porcién baja del t6-
rax,’ lo cual ha generado que algunos autores'
consideren que la pentalogia de Cantrell en rea-
lidad debe ser tetralogia, por una notoria contra-
diccién e incongruencia embrioldgica, ya que la
contigiiidad de estructuras como la membrana
pericdrdica inferior y la superficie superior de /a
pars sternalis desestima la posibilidad de que haya
simultdneamente cinco defectos tan relacionados,
pero, ademds, porque algunos autores se refieren
a la asociacién como completa cuando en reali-
dad no se retinen los cinco componentes.

En 1990, Shamberger y Welch!” propusie-
ron una clasificacién un poco més ordenada que
las existentes,'® en la que admiten la posibilidad
de que haya defectos capitales con sus variantes y
las denominaron como: esternén hendido (defec-
to estructural de naturaleza benigna que consiste
1921 ectopia cordis
tordcica (el corazdn se encuentra expuesto y des-

en que el esternén es bifido),

nudo); y ectopia cordis toracoabdominal (pen-
talogia de Cantrell con todos sus componentes).

Una clasificacién adicional, pero mds comple-
ja, describe cinco variedades: cervical, toracocer-
vical, tordcica, toracoabdominal y abdominal, entre
las que la toricica es la mds comin (62.5 %).*
Por lo anterior, Toyama,*® hace casi 35 afios, en
su revisién de la literatura, establece la posible
necesidad de denominar al sindrome como com-
pleto cuando estd integrado por las cinco ano-
malias e incompleto cuando falta alguno.

La identificacién del problema es dificil y el
estudio clinico permite solo ratificar la presen-
cia de un defecto epigdstrico, pero el reconoci-
miento de los demds componentes de la
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asociacién solo se detecta a través de estudios es-
pecializados o durante la intervencién quirdrgi-
ca, e incluso es factible demostrar su existencia
desde la etapa prenatal.* Otros estudios como

25,26

la econosografia®?® y la resonancia magnética

17.18 suelen ser de utilidad una

nuclear posnatales
vez que se sospecha su presencia.

Respecto al manejo de la pentalogia, es im-
portante mencionar que debido al poco tejido
en las estructuras que debieron cerrarse y que
no lo concretaron, la reparacién quirtrgica con-
siste en acabar lo que el crecimiento y desarrollo
normales no hicieron.”” Cuando se confrontan
anomalias aisladas, la complejidad del defecto
dicta qué procedimiento operatorio es el con-
veniente. Bastara una operacién relativamente
sencilla para corregir el esternén bifido,”® pero
cuando la malformacién se caracteriza por ex-
posicién del corazdn, es necesario hacer un re-
ceptdculo donde la viscera pueda funcionar en
forma éptima,”'® a la vez que se reparan de ma-
nera primaria el diafragma y el pericardio. Si la
asociacién es mds compleja, deberd darse prefe-
rencia a los defectos morfolégicos del corazén.®

Respecto a la malformacién de la pared ab-
dominal, puede ser corregida de inmediato en
caso de que se calcule que existe tejido autdlogo
suficiente y no hay sindrome restrictivo. Si el
defecto es muy grande, se puede recurrir a la
colocacién de una prétesis o a pincelaciones con
sustancias escarificantes como sales yodadas,
argénticas o mercurocromo, dado el riesgo de
interferencia respiratoria y colapso por una re-
paracién primaria forzada.?’

El prondstico es desfavorable, ya que ade-
mds de las anomalias existentes gravita el riesgo
de hipoplasia pulmonar bilateral, en ocasiones
incompatible con la vida.'” De 59 casos cuida-
dosamente analizados referidos en la literatura
y en los cuales la pentalogia era completa, la tasa
de sobrevivencia no rebasé 5 %.%

Finalmente, si bien es muy poco lo que se
puede concluir ante experiencia tan limitada, se-
rfa deseable que a todos los neonatos con epionfa-
locele se les estudiara intencionadamente a fin
de integrar la pentalogia; que la nomenclatura al
respecto fuera simplificada y se unificaran crite-
rios; que a casos como éstos, el Programa de Re-
ferenciay Contrarreferencia del Sector Salud diera
preferencia para que fuesen manejados en nive-
les de atencién adecuados; que los acumularan
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para un mismo grupo quirtrgico y asi permitir

un prondstico mejor para estos ninos.
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