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REPORTE DE CASO

Recibido: febrero 9/10 - Accptad(): enero 17/11

RESUMEN

Introduccion: la Pentalogia de Cantrell (PC) se
compone de cinco anomalfas: defecto superior de
pared abdominal, defecto esternal inferior, defecto
diafragmatico anterior, defecto pericardico diafragmético
y anormalidades del corazén. Cerca de 250 casos han
sido reportados, solo 6 involucran gemelos, y de estos
4 describen discordancia de esta anomalfa.

Objetivo: realizar la presentacién de un caso de
PC asociado a embarazo gemelar y la revisién de
la literatura de esta asociacién con énfasis en el
diagnéstico prenatal y la etiologfa.

Materiales y métodos: se presenta un caso de
Pentalogia de Cantrell que afecta solo al primer
gemelo de un embarazo gemelar monocigético, se
realiz6 una bisqueda de la informacién en las bases
de datos SciELO y PubMed con la terminologia
MeSH “Pentalogy ‘Zf Cantrell”, “twin” y en espaﬁol
“Pentalogia de Cantrell” y “gemelar”.

Conclusioén: la PC puede ser sospechada
ecograficamente por ectopia cordis y defecto
toracoabdominal. La presentacién de un caso en un

embarazo gemelar es una asociacién poco frecuente.
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PENTALOGIA DE CANTRELL EN EL PRIMER
GEMELO DE UN EMBARAZO GEMELAR
MONOCIGOTICO: PRESENTACION

DE UN CASO Y REVISION DE LA LITERATURA

Palabras clave: Pentalogia de Cantrell, embarazo

gemelar monocigético, onfalocele.

SUMMARY

Introduction: Cantrell’s pentalogy (CP) consists of
five anomalies: upper abdominal wall defects, lower
sternal defects, anterior diaphragmatic defects,
diaphragmatic pericardial defects and abnormalities
of the heart. Around 250 cases have been reported,;
only 6 have involved twins and 4 of these have
described discordance of such anomaly.
Objective: presentinga case of twin pregnancy-associated
CP and literature review regarding such association,
emphasizing prenatal diagnosis and etiology.

Materials and methods: a case of Cantrell’s pentalogy
is presented which only affected the first twin from a
monozygotic twin pregnancy. Information was sought
in SAELO and PubMed databases, using the following
MeSH terminology “Pentalogy {)f Cantrell”, “Twin” and
“Pentalogia de Cantrell” and “gemelar” in Spanish.
Conclusion: CP may be ecographically suspected
by ectopia cordis and thoracoabdominal defects.
The presentation of a case in twin pregnancy is an
extremely rare association.

Key words: Cantrell’s pentalogy, monozygotic twin

pregnancy, onphalocele.
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INTRODUCCION

La Pentalogia de Cantrell (MIM 313850) fue
descrita por primera vez en 1958.! Este sindrome se
caracteriza por onfalocele asociado a ectopia cordis.
El espectro completo consiste en 5 anomalfas:
defecto superior de pared abdominal, defecto
esternal inferior, defecto diafragmatico anterior,
defecto pericardico diafragmatico y anormalidades
del corazén.’ La prevalencia de Pentalogia de
Cantrell ha sido estimada en 1 en 65.000 a 5,5 en
1.000.000 recién nacidos.* De los casos reportados

5-10

solo seis eran gemelos involucrados>” y de estos, a

su vez, solo cuatro describieron la discordancia de
este espectr0.5’7‘9‘1°

Se presenta un caso de Pentalogia de Cantrell
que afecta solo a un gemelo de un embarazo gemelar
monocigético. Ademds, se hace una revisién de la
literatura sobre esta asociacién con énfasis en el

diagnéstico clinico y prenatal y la etiologfa.

REPORTE DE CASO

Paciente primigestante de 17 afios con embarazo
gemelar monocigético en quien se informa la presencia
de un feto con Pentalogia de Cantrell de 25 semanas
de gestacion. La paciente consulté para la atencién del
parto por diagnéstico prenatal de embarazo gemelar
con 6bito fetal en ambos fetos. El primer feto tuvo
un peso de 600 gramos, talla de 28,2 cm, perimetro
cefdlico de 21 cm y al examen fisico se encuentran
caracteristicas de Pentalogfa de Cantrell de expresién
incompleta (defecto abdominal con exposicién de asas
intestinales e higado, ausencia de la regién inferior
del esternén y ectopia cordis). El segundo gemelo no
present6 defectos congénitos, con un peso de 455
gramos, talla de 26 cm y perimetro cefdlico de 19,5
cm. La placenta fue monocoriénica biamniética.

La primera ecografia prenatal tomada a las 20
semanas mostr6 un embarazo gemelar y evidencié
un defecto toracoabdominal en uno de los
gemelos. La del ingreso a la institucién mostraba
adicionalmente 6bito fetal en ambos fetos.

La madre refiere exposicién a alcohol durante

el primer trimestre de gestacién, niega antecedente
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de enfermedad crénica o de exposicién a sustancias

psicoactivas durante el embarazo.

MATERIALES Y METODOS

Se realiz6 una busqueda en las bases de datos
SciELO y PubMed con las palabras clave: “Pentalogy
of Cantrell”, “twin”, y en espanol “Pentalogia de Cantrell”
y “gemelar”. Bajo estas caracteristicas, se encontraron
8 articulos, de los cuales 7 eran reportes de caso y

1 era articulo de investigacion.

DISCUSION

Toyama sugirié la clasificacién de la Pentalogia
de Cantrell en tres clases: Clase 1, diagnéstico
definitivo, presencia de todos los 5 defectos;
Clase 2, diagnéstico probable, con 4 defectos
(incluye anormalidades intracardiacas y defectos
de pared abdominal ventral); y Clase 3, expresién
incompleta, con la presencia de tres defectos."
Nosotros presentamos un paciente con expresi(’)n
incompleta de PC, el cual expresé un defecto de la
pared abdominal, defecto esternal inferior y defecto

del diafragma anterior.

Figura 1. Gemelos. El feto de la izquierda presenta
caracteristicas de Pentalogia de Cantrell clase

incompleta. A la derecha, el feto sano.
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La PC resulta de una falla en la fusién de los
pliegues laterales del mesodermo responsable de la
formacion de la region toracoabdominal en la linea
media y se ha sugerido que esa falla en la fusién
puede ser originada por un disruptor vascular como
el misoprostol."” Aunque actualmente la etiologfa
de este sindrome se considera heterogénea, se han
reportado algunos casos familiares donde se sugiere
una herencia ligada al X.°

Sobre las anormalidades encontradas en la
PC, el corazén protruye a través del defecto
esternal generando la ectopia cordis, y los érganos
intraabdominales a través del defecto abdominal,
creando el espectro de anormalidades encontradas
en la PC.” El principal defecto de pared abdominal
asociado con este sindrome es el onfalocele,
encontrado en un 74,5% de los pacientes, seguido
por los defectos en el esternén inferior (59,4%),
defectos diafragmdticos (56,8%), y defectos
pericardicos (41.8%). Otras anomalias incluyen las
cardiacas, siendo la més frecuente la comunicacién
interventricular, la cual ocurre en el 83% de los
casos."

El diagnéstico ecogrifico puede ser realizado
durante el primer trimestre de gestacién y pueden
identificarse defectos como la ectopia cordis y defectos
de pared abdominal, que pueden guiar al diagnéstico
de este sindrome."*'® En el diagndstico diferencial
de la PC debe incluirse la ectopia cordis aislada y
secuencia por disrupcién de bandas amniéticas.”"®
Otros estudios radiolégicos que pueden utilizarse
para el estudio de la PC son la escanografia multicorte

y la resonancia magnética nuclear.”

CONCLUSION

La PC puede ser sospechada ecogrificamente
por ectopia cordis y defecto toracoabdominal. La
presentacién de un caso en un embarazo gemelar

€s una asociacion poco frecuente.
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