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RESUMEN

INTRODUCCIÓN:La pentalogía de Cantrell abarca la presencia de cinco defectos congé-
nitos que representan un gran desafío para los cirujanos. Las anomalías del corazón, pe-
ricardio, diafragma, esternón y pared abdominal anterior son los hallazgos principales.  
Su incidencia es baja, sin embargo, es fundamental identificarla oportunamente para 
adoptar una terapia adecuada para todos los defectos descritos, puesto que se reporta 
una mortalidad elevada.

CASO CLÍNICO: Se trató de un recién nacido a término,  de sexo masculino, con antece-
dentes de defecto de la pared abdominal compatible con onfalocele detectado median-
te ecografía prenatal. Tras cesárea programada, se evidenció defecto en la pared abdo-
minal a través del cual emergían el lóbulo hepático izquierdo, intestinos y corazón; el 
esternón además presentaba una fisura baja. En ecocardiograma  se evidenció foramen 
oval permeable, insuficiencia tricuspídea leve e hipertensión pulmonar severa. 

EVOLUCIÓN: Se decidió su manejo quirúrgico inmediato. Se colocó silo,  con cierre pro-
gresivo de la línea media en 7 días.  En segundo tiempo quirúrgico, se corrigió el defecto 
diafragmático y pericárdico con prótesis de pericardio bovino. Pese a la evolución ade-
cuada de la cirugía, a los 28 días, el paciente presentó cianosis súbita, sin responder a 
maniobras de reanimación y falleció.

CONCLUSIÓN: La Pentalogía de Cantrell es una enfermedad rara, con características 
clínicas, anatómicas y embriológicas peculiares, representa un desafío único para los  
cirujanos. Su diagnóstico temprano, así como el seguimiento durante el embarazo, la 
planificación de una cesárea en un centro de alto nivel y la aproximación quirúrgica in-
mediata con un equipo multidisciplinario, son componentes clave en el manejo integral 
de pacientes con Pentalogía de Cantrell. 

PALABRAS CLAVE:  PENTALOGÍA DE CANTRELL. ECTOPIA CORDIS, HERNIA UMBILICAL, 
CONGÉNITO.

ABSTRACT

Case Report: Two-stage surgical resolution of Cantrell’s Pentalogy.

BACKGROUND: Cantrell’s pentalogy includes the presence of five birth defects that represent a 
great challenge for surgeons. Abnormalities of the heart, pericardium, diaphragm, sternumand 
anterior abdominal wall are the main findings. Its incidence is low, however, it is essential to 
identify Cantrell´s pentalogy timely to adopt an adequate therapy for all specific defects, since 
it has high mortality.
 
CASE REPORT: The patient was a full- term male newborn, with a history of abdominal wall 
defect compatible with an omphalocele detected by prenatal ultrasound. After the caesarean 
section, the abdominal wall defect was notable, the left liver lobe, intestines and heart emerged 
through it, the sternum also had a low fissure. The echocardiogram revealed a permeable oval 
foramen, mild tricuspid regurgitation, and severe pulmonary hypertension. 

EVOLUTION: Immediate surgical management was decided. Silo was placed, with progressi-
ve closure of the midline in 7 days. During the second surgical procedure, the diaphragmatic 
and pericardial defect was corrected with a bovine pericardial prosthesis. Despite the adequate 
evolution after surgery, at day 28 he presented with sudden cyanosis and didn’t respond to car-
diopulmonary resuscitation and died. 

CONCLUSIONS: Cantrell’s Pentalogy is a rare disease, with peculiar clinical, anatomical and 
embryological characteristics, it represents a unique challenge for surgeons. Early diagnosis, 
as well as follow-up during pregnancy, planning a cesarean section in a high-level center and 
immediate surgical approach with a multidisciplinary team, are the key components in the ma-
nagement of patients with Cantrell’s Pentalogy.
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  INTRODUCCIÓN  

La pentalogía de Cantrell fue descrita por primera vez por Cantre-
ll-Heller-Ravitch en 1958, los hallazgos principales son: defectos de 
la pared anterior en la línea media epigástrica, de la porción inferior 
del esternón, del diafragma anterior, del pericardio diafragmático 
y alteraciones cardiacas congénitas (comunicaciones interauricu-
lares, interventriculares, estenosis pulmonar, tetralogía de Fallot y 
defectos atrio-ventriculares). Sin duda, esta patología representa 
un gran desafío para los cirujanos pediatras y cardiotorácicos [1-3].

Su incidencia es baja (la bibliografía reporta 1 en cada 200 000 na-
cimientos), su tasa de prevalencia es de 5.5 casos por cada millón 
de nacidos vivos; siendo 2.7 veces más frecuente en varones que 
en mujeres. La etiología de esta patología aún se desconoce, pero 
se describe que se encuentra asociada a factores genéticos; si bien 
no existe una mutación genética concreta, que se haya considera-
do responsable de Pentalogía de Cantrell, se han identificado mu-
chas asociaciones como: trisomía 21, trisomía 18 o el Síndrome de 
Turner. Es fundamental identificarla oportunamente para adoptar 
una terapia adecuada ante todos los defectos descritos, puesto se 
reporta una supervivencia reducida (no mayor al 5% incluso tras el 
cierre del defecto) [1,4-6].

El objetivo de este reporte es presentar el curso y manejo quirúrgico 
de esta patología congénita poco frecuente en un paciente. 

  CASO CLÍNICO   

Se describe el caso de un recién nacido, a término, de sexo mascu-
lino, con antecedente prenatal de defecto de la pared abdominal, 
compatible con onfalocele, detectado mediante ecografía durante 
la semana 22 de gestación; esta última además reportó normalidad 
cerebral y renal. No se reportó ningún otro antecedente materno o 
prenatal de importancia.
 
Se realizó cesárea programada a las 38 semanas de gestación. Al na-
cimiento fue notorio el defecto en la pared abdominal, de 5 cm x 5 
cm aproximadamente, a través del cual emergían el lóbulo hepático 
izquierdo, intestinos y corazón, el esternón además presentaba una 
fisura baja. El recién nacido tuvo un peso 3 170 gr, Apgar 7/10 y sus 
signos vitales dentro de parámetros normales. 

Se realizó un ecocardiograma, en el que se evidenció foramen oval 
permeable, insuficiencia tricuspídea leve e hipertensión pulmonar 
severa. No se encontraron alteraciones en exámenes complemen-
tarios de laboratorio de rutina. 

Ante los hallazgos descritos se diagnosticó Pentalogía de Cantrell. 
Se decidió manejo quirúrgico inmediato, debido a la mortalidad 
elevada asociada a la exposición de órganos vitales.

  EVOLUCIÓN 

En el primer tiempo quirúrgico, inmediato al nacimiento, se realizó 
la resección del saco, sin embargo, por la imposibilidad de cierre pri-
mario del defecto, se colocó silo con fijación a la aponeurosis me-
diante sutura continua de polipropileno 3.0 (Imagen 1). El paciente 
se mantuvo bajo sedación y relajación neuromuscular en ventila-
ción mecánica en el área de neonatología.

Imagen 1. Silo retirado, intestino completamente dentro de la cavidad. 
Se observan hígado e intestino.

Fuente: Fotografía tomada durante el procedimiento quirúrgico 
por los autores.

El cierre progresivo del mismo se llevó a cabo durante los 7 días si-
guientes. Al día 8 de vida se procedió con el segundo tiempo quirúr-
gico, durante el cual  se corrigió el defecto diafragmático y pericár-
dico con prótesis de pericardio bovino. Una vez que se comprobó 
que el regreso del corazón a la cavidad pericárdica era bien tolerado 
hemodinámicamente, se procedió al cierre por planos de la línea 
media (Imagen 2). Se obtuvo una evolución satisfactoria desde el 
punto de vista quirúrgico logrando cierre completo de defecto (Ima-
gen 3). 

Imagen 2. Cierre del defecto diafragmático y esternal con parche 
protésico  de pericardio bovino.

Fuente: Fotografía tomada durante el procedimiento quirúrgico 
por los autores.
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A los 28 días de vida, previo al alta médica, el paciente presentó de 
forma súbita, cianosis generalizada, que se catalogó como crisis de 
hipertensión pulmonar; el paciente falleció sin responder a manio-
bras de reanimación avanzada.

  DISCUSIÓN  

La pentalogía de Cantrell se asocia con muy mal pronóstico, el cual 
depende básicamente de la extensión del defecto de la pared ven-
tral, defectos esternales y cardíacos; por lo tanto surge la necesidad 
de diagnóstico prenatal adecuado y su recibimiento en un hospital 
equipado con un equipo multidisciplinario [6].

El diagnóstico de esta patología es idealmente prenatal, median-
te ultrasonido 2D prenatal en el primer trimestre, particularmente 
cuando hay un onfalocele grande o una ectopia cordis presente; sin 
embargo, se diagnostica con mayor frecuencia durante el segundo 
trimestre. La resonancia magnética fetal a menudo se obtiene para 
confirmar el diagnóstico y si se sospecha de pentalogía, la ecocar-
diografía fetal es extremadamente importante para determinar la 
presencia de anormalidades intra-cardíacas [6]. Una vez fuera del 
vientre materno, la tomografía axial computarizada puede ayudar 
en la caracterización de las lesiones y evaluar el compromiso visce-
ral por el defecto [6].

El diagnóstico temprano de esta patología, así como el seguimiento 
durante el embarazo, la planificación de una cesárea en un centro 
de alto nivel y la aproximación quirúrgica inmediata con un equipo 
multidisciplinario, son componentes clave en el manejo integral de 
pacientes con Pentalogía de Cantrell [7].

El tratamiento es netamente quirúrgico y se debe realizar en varias 
etapas. Lo primordial es proteger las vísceras expuestas y corregir la 
cardiopatía congénita. La complejidad de la cirugía depende de la 
extensión del defecto y la reserva fisiológica del niño, por lo tanto, 

se prefiere un procedimiento quirúrgico por etapas [1, 8-10].

Complementa la intervención quirúrgica, el seguimiento y los cui-
dados minuciosos en el área de neonatología; cuyos objetivos son 
cuidar el intestino expuesto para evitar mayor infección, disminuir 
la pérdida de calor y líquidos, así como brindar apoyo ventilatorio 
[10].

Sin duda, en este caso particular, el hecho de haber sido derivado a 
un Hospital que cuenta con cirujanos expertos, así como el equipo 
de neonatología; pemitió una evolución, aunque efímera, satisfac-
toria en términos quirúrgicos.

El pronóstico de la enfermedad depende de la extensión del de-
fecto; de los órganos eviscerados; de la presencia de anomalías 
cardiacas, de hipoplasia pulmonar, defectos cerebrales y de hernia 
diafragmática; así como de su diagnóstico temprano y manejo pe-
rioperatorio óptimo [9,11].

En los recién nacidos vivos que sufren esta patología, el promedio 
de supervivencia reportado ha sido 36 horas. Incluso, pese a la 
realización de múltiples cirugías correctivas, la morbilidad y mor-
talidad son elevadas, siendo el pronóstico a largo plazo muy pobre. 
El corazón totalmente fuera de la cavidad, sin ninguna protección, 
promueve el desarrollo de infecciones severas, que, en muchos ca-
sos, conllevan a la muerte en los primeros días asociado a sepsis 
neonatal. Además, la severidad de las anomalías estructurales de 
la línea media y la presencia de cardiopatías congénitas complejas, 
conllevan a un peor pronóstico [11,12]. La mayor parte de los niños 
que fallecen dentro de las primeras horas de vida, fallecen como 
consecuencia del gran defecto de la pared anterior del tórax y ab-
domen, como ruptura de vísceras abdominales expuestas durante 
el parto, dificultades respiratorias por herniación de vísceras, sepsis 
e insuficiencia cardíaca[2].

  CONCLUSIÓN  

La Pentalogía de Cantrell es una enfermedad rara, con caracterís-
ticas clínicas, anatómicas y embriológicas peculiares, representa 
un desafío único para los  cirujanos. Su diagnóstico temprano, así 
como el seguimiento durante el embarazo, la planificación de una 
cesárea en un centro de alto nivel y la aproximación quirúrgica in-
mediata con un equipo multidisciplinario, son componentes clave 
en el manejo integral de pacientes con Pentalogía de Cantrell. 

RECOMENDACIONES

Es importante tener en mente que este tipo de patología, aunque 
rara, al ser diagnosticada a tiempo, con un seguimiento y manejo 
adecuado en un centro medico de alta especialidad con un equipo 
multidisciplinario, podría tener una evolución favorable, mejoran-
do las cifras globales de supervivencia. Es fundamental entonces, 
diagnosticar tempranamente, sobre todo en el período prenatal, 
para prever todas las necesidades de este tipo de pacientes.
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Imagen 3.  Se observa abdomen y parte baja de esternón tras cierre 
definitivo durante al  día 17 de vida.

Fuente: Fotografía tomada por los autores.
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