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La pentalogia de Cantrell es un sindrome sumamente raro en el cual se asocia ectopia cordis y alteraciones
de la linea media. Presentamos el caso de un paciente con pentalogia de Cantrell con ectopia cordis com-
pleta sin anomalias intracardiacas graves realizando reduccién cardiaca hacia mediastino con adecuada

evolucion.
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S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la CC BY-NC-ND licencia (http://creativecommons.org/
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Repair of ectopia cordis associated with pentalogy of Cantrell, case presentation

ABSTRACT

Keywords:
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Cantrell$ pentalogy is an extremely rare syndrome associating with ectopia cordis and various degrees of
midline defects. We present the case of patient with pentalogy of Cantrell with ectopia complete cordis

Cantrell§ pentalogy

without serious intracardiac anomalies, performing cardiac reduction towards the mediastinum with

Newborn adequate evolution.
© 2024 Sociedad Espaniola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Published by Elsevier Espaiia,
S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).
Introducciéon un solo evento y otros en 2 fases dependiendo la extensién y la

La pentalogia de Cantrell es un sindrome sumamente raro aso-
ciando varios grados de defectos de la linea media y anomalias
cardiacas congénitas’. Este raro sindrome se caracteriza por una
disrupcién en el esternén bajo, ectopia cordis, defectos anteriores
del diafragma, defecto de la pared abdominal anterior supraum-
bilical, defectos en el pericardio y anomalias cardiacas?. Aunque
existen reportes de pacientes con las caracteristicas de pentalogia
de Cantrell desde el afio 1700 no fue hasta el afio 1958 que James R.
Cantrell defini6 esta pentalogia basado en 21 reportes de caso®. Evi-
dentemente desde el articulo de Cantrell a la fecha existen grandes
avances en los métodos de diagnéstico pre y posnatal, y las mejo-
ras importantes en las técnicas quirtrgicas, sin embargo, alin existe
una alta morbimortalidad asociados con la pentalogia de Cantrell.
Se refieren aproximadamente 250 casos publicados hasta la fecha
con una incidencia aproximada de uno cada 65.000 a 200.000 naci-
dos vivos, con un predominio masculino de 1,35:14°. La correccién
quirdrgica incluye varios métodos. Algunos autores lo refieren en
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estabilidad hemodinamica del paciente.

El objetivo de este reporte es presentar el caso de un recién
nacido con una cardiopatia sumamente rara la cual se corrigi6é con
una evolucién adecuada.

Presentacion del caso

Recién nacido producto de embarazo gemelar (producto 2) de
madre adolescente de 14 afios con eclampsia severa, al nacimiento
se observa ectopia cordis derivandose para su valoracién y manejo
a nuestra institucion (fig. 1). Se recibié paciente oro intubado, sin
apoyo aminérgico; en la exploracion fisica observamos el corazén
fuera de la cavidad toracica de forma completa, a la exploracién
cardioldgica no se auscultan soplos, el segundo ruido es intenso, sin
hepatomegalia y pulsos normales. Por el estado del paciente se difi-
rié la realizacién de electrocardiograma, pero dentro del abordaje
se realizé ecocardiograma encontrando defecto septal interatrial
amplio. A su llegada se decidié cubrir con parche el defecto para
evitar lesiones cardiacas (fig. 2). Entre las anomalias asociadas, pre-
sentaba hernia diafragmatica anterior derecha la cual fue manejada
por el servicio de cirugia pediatrica.
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Figura 2. Colocacién de parche prequirtrgico para cubrir el defecto y evitar lesiones
cardiacas.

En sesi6én médico/quirirgica cardiaca se concluyé que se rea-
lizaria la correccién cardiolégica en 2 etapas; la primera solo la
correccion de la ectopia cordis a través de reduccién cardiaca hacia
el mediastino y posteriormente la correccién del defecto septal.

Se realiz6 abordaje por el sitio del defecto toracico con esterno-
tomia media y timectomia total, creando un espacio retroesternal
para posicionar el corazén a nivel mediastinico, cuidando la salida
de los grandes vasos. Simultineamente, se crearon colgajos mus-
culares de ambos pectorales mayores, al igual que elongacién de
piel hacia la linea media para afrontamiento y cierre primario. Sin
embargo, el paciente mostré deterioro hemodindmico, por lo que
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Figura 3. Ay B)Cierre del defecto del tercio medio con politetrafluoroetileno expan-
dido y el tercio superior e inferior con colgajos.

se completa con un parche de politetrafluoroetileno expandido y
el tercio superior e inferior con colgajos (figs. 3A'y B). A las 24h
posquirdrgicas con mejoria hemodindmica se decidié reinterve-
nir colocando autoinjerto en parche vascularizado con rotacién a
linea media; en ninguno de los procedimientos fue requerido el uso
de bomba extracorpérea. En el ecocardiograma de control obser-
vamos adecuada funcién ventricular. El paciente se extubo a las
96 h posquirtrgicas requiriendo apoyo aminérgico en las primeras
36 h posterior al evento quirdrgico. Actualmente se encuentra en
vigilancia por los servicios de cardiologia pediatrica con evolucién
favorable en espera de realizar el cierre del defecto interatrial.
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Discusion

La ectopia cordis puede ser completa o parcial, siendo la primera
extremadamente rara.

La cirugia correctiva de la pentalogia de Cantrell sigue siendo un
desafio debido a la amplia complejidad, al espectro de malforma-
ciones y a la alta mortalidad asociada.

Los objetivos incluyen 3 principales: 1) correccién de malforma-
ciones cardiacas, 2) restaurar la posicién y anatomia cardiaca y 3)
reparar los defectos de la pared toraco abdominal y diafragmatica.

Con los avances tecnolédgicos actuales se puede realizar diagnds-
tico prenatal entre la semana 10 a 12 e incluso con las técnicas de
3Dy Doppler se puede determinar la complejidad de la anatomia®;
sin embargo, en nuestro pais atin no esta disponible en todos los
lugares como en nuestro caso.

En cuanto a la correccién quirdrgica el objetivo principal es
correcciéon del defecto y cubrir las visceras expuestas mediante
el cierre primario de la pared toracica o injertos o prétesis de
hueso/cartilago como Silastic®, malla Marlex® o placas acrilicas.
Existen hospitales que recomiendan la correccién de los defectos
intracardiacos antes del cierre, dependiendo del tipo del defecto’ 5.
En nuestro caso se decidi6 realizar la correccién en 2 tiempos pri-
mero realizando lareduccion cardiaca y posteriormente el cierre de
la comunicacién interatrial. La reparacién en 2 etapas, permite la
cobertura del tejido y la estabilidad hemodinamica del paciente en
términos de fisiologia cardiaca y tolerancia®®. En nuestro paciente
se intento realizar la correccién mixta con cierre de la linea media
con colgajo muscular, plastia de piel y parche protésico comple-
mentario.

Conclusiéon

Aunque la incidencia de este defecto es pequeiia, es fundamen-
tal identificarlo de manera oportuna para abordar adecuadamente
todos los aspectos. Un diagnéstico temprano, la atencién y planifi-
cacion quirdrgica estratégica con un equipo multidisciplinario son
componentes clave en el manejo de estos pacientes. Los pacien-
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tes con ectopia cordis tienen un prondstico generalmente malo.
Nuestro caso es una enfermedad rara con una evolucién adecuada.

Consideraciones éticas

Para realizar esta presentacién de caso se solicité y se obtuvo
el consentimiento informado de los padres y el paciente para su
publicacién.

Financiaciéon

Los autores declaran no haber recibido financiacién para la rea-
lizacién de este trabajo.

Conlflicto de intereses
Los autores declaran no tener ningan conflicto de intereses.
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