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1.- INTRODUCCION

a) Las malformaciones congénitas como un problema de salud en México

Las malformaciones congénitas (MC) son una causa importante de morbi-mortalidad en la infancia en
nuestro pais. En el afio 2005 ocuparon el segundo lugar como causa de muerte en nifios menores de
un afio después de las afecciones que ocurren en el periodo perinatal 1. Al haber disminuido el ndmero
de muertes por algunas enfermedades infecciosas y por otras enfermedades prevenibles por
vacunacion, las MC ocupan también el segundo lugar de muerte en los preescolares de 1 a 4 afios
después de los accidentes como primera causa de muerte en este grupo de edad. En el grupo de nifios
de 5-14 afos las MC representan la tercera causa de muerte después de los accidentes y de los
tumores malignos 1.2,

En el Hospital Infantil de México “Federico Gémez” el principal motivo de consulta lo constituye el rubro
de MC, deformaciones y cromosomopatias. En el 2007 ocuparon el primer lugar como causa de

consulta de primera vez y como causa de muerte y la segunda causa de hospitalizacion 3.

b) Las cardiopatias congénitas

Se define como cardiopatia congénita (CC) a un trastorno estructural y/o funcional del corazén y/o de
los grandes vasos que se origina durante la morfogénesis cardiaca y que por lo tanto se presenta desde
el nacimiento. Las CC son las MC mas frecuentes, representan el 30% del total de las MC 4. Su
incidencia es de 8 a 10 casos por cada 1000 recién nacidos vivos 5. Las CC constituyen también una
causa importante de morbi-mortalidad infantil. Como causa especifica de muerte en 2006 ocuparon el
tercer lugar en el grupo de menores de 1 afio y el sexto lugar en nifios de 1 a 3 afios 1. Del total de
nifios que presentan una CC, cerca de la mitad manifiestan sintomas durante el primer afio de vida y la
mayor parte de ellos requieren de algin procedimiento quirtrgico correctivo o paliativo durante este
periodo.

Aproximadamente el 30% de los nifios con CC tiene otras MC asociadas. Cuando encontramos mas de
una MC que podemos atribuir a una misma etiologia se establece el diagndstico de sindrome
malformativo. Cuando las CC se presentan como parte de un sindrome malformativo por lo general
presentan manifestaciones clinicas mas severas y un prondstico menos favorable 4. Los sindromes de
Down, Marfan y Williams son ejemplos conocidos de sindromes asociados a CC con anomalias de

trisomia, mutacion y delecion respectivamente 6.



En 1996 Clark EB 7 propuso la siguiente clasificacion patogénica que permite identificar la asociacion

entre causas, mecanismos y defectos del desarrollo del corazon:

Grupo I: Anormalidades de la migracion del tejido mesenquimatoso. La migracion de las células de
la cresta neural a través de los vasos de los arcos braquiales es el factor determinante del desarrollo de
la via de salida del corazdn. Las anormalidades de esta migracion pueden causar malformaciones

troncoconales y anomalias del arco aortico.

Grupo II: Defectos intracardiacos del flujo sanguineo. El flujo sanguineo y la carga que ejerce en el
miocardio ventricular son mecanismos que controlan el desarrollo de la masa ventricular y que pueden
determinar en algunos casos la forma y el tamafio del corazén y ser causa de defectos septales o de

mecanismos de obstruccion a los tractos de entrada y/o salida de uno o ambos ventriculos.

Grupo lll: Muerte celular. Los procesos de “remodelacion” y de “compactacion” del septum
interventricular asi como la formacion de las cavidades ventriculares dependen en gran parte del
mecanismo de muerte celular programada (apoptosis) y las alteraciones a este proceso pueden
condicionar defectos septales y alteraciones valvulares.

Grupo IV: Anormalidades de la matriz extracelular. La matriz extracelular es una extension de la
membrana basal del miocardio y descansa en una banda gruesa entre las células del endocardio y las
del miocardio. Este material se acumula en canales para formar los cojinetes cardiacos en el orificio
auriculo-ventricular que contribuyen a la fusion septal y a la formacion de las valvulas auriculo-

ventriculares. Las alteraciones a este proceso determinan defectos de la septacion auriculo-ventricular.

Grupo V: Desarrollo anormal de las conexiones. La inclusion del seno venoso pulmonar en la pared
posterior de la auricula izquierda estd determinada por la interaccién de un tejido con propiedades
quimiotécticas. La falla de este mecanismo determina la conexion andémala de una o de todas las venas

pulmonares y/o la presencia de cor triatriatum.

Grupo VI: Anomalias del situs y del asa. Cuando existen alteraciones al proceso que establece el
desarrollo de la “lateralidad izquierda-derecha” pueden presentarse anomalias del situs visceral-

auricular y alteraciones en la asimetria normal de los érganos (isomerismo).



Dado que las CC son una causa importante de morbi-mortalidad en la infancia se han realizado
numerosos estudios para tratar de establecer su etiologia, sin embargo debido a la complejidad y a la
variabilidad clinica que presentan, no todas las causan estan bien establecidas. En el 5 al 6% de las CC
se reconoce una anormalidad cromosémica que explica la presencia de la malformacion (gj. trisomia 21,
sindrome de Turner etc.) (Tabla 1). Estas anomalias pueden diagnosticarse por técnicas citogenéticas
convencionales (cariotipo) o bien con otras técnicas mas recientes como la técnica de FISH (hibridacion
fluorescente in situ) 89, En el 3-5% de los casos se identifican defectos en un gen especifico ().
mutaciones en el gen TBX5 en el sindrome de Holt -Oram, o en el gen PTP11 en el sindrome de
Noonan) (Tabla 2) cuyo diagnostico especifico requiere de técnicas de secuenciacion directa del DNA.
En el 2% se logran identificar factores ambientales bien conocidos como causa de la CC (g]. el
sindrome alcoholico fetal en el que con frecuencia se presentan defectos septales o en el caso de hijos
de madres con antecedente de ingesta de litio que presentan cominmente anomalia de Ebstein) (Tabla
3). En la mayoria de los casos la etiologia de las CC es desconocida por lo que se sugiere un origen
multifactorial en el que se considera la participacion de factores genéticos, ambientales y estocasticos 4.

En la actualidad es posible realizar el diagnéstico prenatal de las CC por medio de un ecocardiograma
fetal 10 con el que se evalla de manera sistematica: el situs viscero-auricular, la posicion del corazon,
de las auriculas, las conexiones venosas auriculo-ventriculares y ventriculo-arteriales, los grandes

vasos Y los tabiques auricular y ventricular.

El ecocardiograma fetal esta indicado en las siguientes circunstancias:

e Historia de enfermedades congénitas en:

o Padres
0 Hermanos/as
o Familiares cercanos

e Algunas condiciones maternas:

Diabetes (gestacional o dependiente de insulina)
Enfermedades de la colagena

Tejido conectivo

Fenilcetonuria

Isoinmunizacion

Edad avanzada

Hipertension arterial

OO0OO0OO0OO0O0Oo



e Exposicion a algunas drogas o medicamentos:

Anticonvulsivos (fenitoina)
Antidepresivos (litio)
Anticonceptivos orales
Antihipertensivos
Tocoliticos

Alcohol

Drogas ilegales

Farmacos anticancerigenos

O O0OO0OO0O0O0OO0OO0Oo

e Infecciones
0 Rubéola, toxoplasmosis y otros virus
e Embarazos anormales

Crecimiento fetal anormal
Liquido amnidtico anormal
Problemas cromosomicos
Gestaciones multiples
Presentacion anormal
Arritmias fetales

OO0O0OO0OO0Oo

La evaluacion del corazén se debe hacer de una forma sistemética, tanto en el periodo prenatal como
en el posnatal. En el analisis cardiaco se debe evaluar de manera sistematica: la posicion del corazon,
de las auriculas y sus conexiones venosas, de los ventriculos y el septo, y comprobar la posicion de los
grandes vasos.

Anomalias que se pueden descartar por ecocardiografia fetal:
0 Hipoplasia de los ventriculos izquierdo o Cierre prematuro del foramen oval
derecho Cierre prematuro del ducto arterioso
Atresia, estenosis o insuficiencias valvulares Tumores
Ventriculo Unico Anomalia de Ebstein
Grandes defectos auriculares o ventriculares Derrame pericardico
Defectos auriculo-ventriculares Dextrocardia
Tetralogia de Fallot Cardiomiopatia

Doble salida del ventriculo derecho Situs inversus

O O O O 0O o o o o

O O O o o o o

Coartacion de la aorta Ectopia cordis



El diagnéstico ultrasonografico temprano permite el consejo prenatal a la pareja sobre las posibilidades
de tratamiento del recién nacido, la via de nacimiento mas adecuada y las condiciones medicas,

ademas de ayudar a la aceptacion de un prondstico adverso de acuerdo a la anatomia del caso.

Es importante concientizar a la poblacion en la importancia del control prenatal ya que el diagndstico
de las MC y de las CC puede realizarse tempranamente con lo que el tratamiento y el pronostico

pueden mejorar en algunos casos.

c) Desarrollo normal y anormal del corazén

Después de la gastrulacion y del establecimiento de las tres capas embrionarias, el primer 6rgano
definitivo en desarrollarse es el corazdn cuya morfogénesis, crecimiento y funcion son esenciales para
la formacion de otros drganos y para la sobrevida del embrién. Anormalidades en el desarrollo del
corazdn resultan en CC. Para poder entender la génesis de las CC durante el desarrollo embrionario, es

necesario primero entender como es su desarrollo normal 11,

Tres semanas después de la fecundacion, se forma el aparato cardiovascular a partir del mesodermo
pre-cardiaco. En el dia 18 de vida se forma una semiluna cardiogénica. La cavitacion del mesodermo
forma el celoma intra-embrionario a partir del cual se derivan todas las cavidades del cuerpo:
pericardica, pleural y peritoneal. Hacia el dia 20 se forma el tubo recto o fase de “pre-asa” cardiaca
donde se inicia el latido cardiaco, posteriormente se forma el asa cardiaca (dia 21). Durante la cuarta

semana, se forman las cAmaras cardiacas y los arcos adrticos 1y 2 involucionan.
De los dias 29 al 36:

a) Los ventriculos derecho e izquierdo y el tabique interventricular siguen creciendo y
desarrollandose.

b) Se produce una aproximacion de la aorta al foramen interventricular, valvula mitral y ventriculo
izquierdo.

c) Se produce la separacion entre la aorta ascendente y la arteria pulmonar principal (dias 32-33).

d) Tiene lugar la separacion de las valvulas mitral y tricispide (dias 34-36).

e) El ventriculo derecho aumenta de tamafio y el tabique ventricular muscular se desplaza de

derecha a izquierda.



f) Lavélvula tricuspide se abre ahora en el ventriculo derecho.

g) El ostium primum queda cerrado por tejido de los rodetes endocérdicos del conducto auriculo-
ventricular.

h) El apex ventricular oscila horizontalmente a la izquierda.

i) Lavalvula pulmonar se desplaza desde la parte posterior hacia adelante y hacia la izquierda de
la valvula adrtica en desarrollo, verticalmente la valvula adrtica no se mueve pero sigue
manteniéndose enfrente de la valvula pulmonar, debido a la ausencia normal del crecimiento y

desarrollo del cono sub-aortico (dias 30-36).

En la quinta semana, el corazén ha tomado su forma basica. La camara inferior (ventriculo) y la superior
(auricula) se dividen en dos. Cada auricula se conecta con el ventriculo del mismo lado para crear dos

bombas.

Durante las 62 y 72 semanas (dias 36- 49) ocurren:

a) El cierre del tabique del cono infundibular y b) el cierre de la porcion membranosa del tabique
interventricular. El tabique ventricular suele cerrarse entre los dias 38 y 45.

EnlaFigura 1y 2 se esquematiza el desarrollo normal del corazon.

Después del segundo mes de embarazo, el corazén mide 2,5 cm. de longitud y late con firmeza. Sus
cuatro camaras unidas de dos en dos trabajan perfectamente para formar las bombas adjuntas
izquierda y derecha. A partir de este momento, el corazon continla creciendo y realizando sus

funciones y la maduracion cardiovascular contintia hasta después del nacimiento.

Durante todo este proceso un gran nimero de genes “orquestadores” participa para que cada uno de
los eventos se lleve a cabo de manera perfecta. Discretas mutaciones en factores de transcripcion
especificos y proteinas clave en el desarrollo embrionario y en la morfogénesis del corazén puede dar
lugar a malformaciones cardiacas. Algunos ejemplos de ello son defectos septales (GATA4, NKX2-5,
TBX5), defectos de la conduccion (NKX2-5), hipoplasia del ventriculo derecho (dHAND), persistencia

del conducto arterioso (TFAP2B), entre otros 1216,



Asi mismo, existen defectos genéticos en proteinas involucradas en mdltiples rutas de sefializacion que
modulan la proliferacion, migracion y diferenciacion celular en la embriogénesis del corazon 17.18 (Tablas
1-3, Figura 3).

d) Enfermedades raras:

La Pentalogia de Cantrell

Se definen como enfermedades raras aquellas que 1°:

se presentan en menos de 5 casos por 10,000 habitantes

« presentan dificultades diagndsticas y de seguimiento

« tienen un origen desconocido en la mayoria de los casos

« condicionan multiples problemas sociales

 existen pocos datos epidemioldgicos

« plantean dificultades en la investigacion debido a los pocos casos

e carecen en su mayoria de tratamientos efectivos

La Pentalogia de Cantrell (PC) es una anomalia que redne los criterios para considerarla una
enfermedad rara. Se presenta en 5 de cada millon de recién nacidos vivos 20, Hasta la fecha se han

reportado alrededor de 184 casos. En México hay 5 casos reportados 21-24 (tablas 4, 5).

i) Definicion de la Pentalogia de Cantrell
La PC ha recibido varias denominaciones, entre ellas ectopia cordis toraco-abdominal, sindrome de

Cantrell-Haller-Ravich, sindrome de Pentalogia y hernia diafragmatica peritoneo-pericardica 25.

Los componentes de esta pentalogia son:
1) un defecto en la porcidn distal del esternén
un defecto de la pared abdominal en la regién supraumbilical
una deficiencia en la porcion anterior del diafragma
una deficiencia en la porcion diafragmatica del pericardio y

la presencia de malformaciones cardiacas.



ii) Historia de la Pentalogia de Cantrell
En 1818 y en 1836, Weese 26 y Tood 27 respectivamente, clasificaron a la ectopia cordis (EC) en 3 tipos:
1) cervical, 2) toracica y 3) abdominal. Dentro de este complejo de anomalias incluian alteraciones en
de la linea media y del corazon sin un analisis de los defectos asociados. En 1948 Byron 28 separ6 al
grupo de pacientes que ademas tenian defectos en la pared abdominal bajo el término de EC toraco-
abdominal como una cuarta categoria. En 1953, Major 26 reviso 15 casos de EC toraco-abdominal,
aunque no especifico los detalles de la posicion y de la funcion del corazon. En 1958 Cantrell, Haller y
Ravich 29 reportaron 5 casos con anomalias de la pared abdominal, defectos del esternon defectos del
pericardio y anomalias cardiacas, ellos criticaron el término de EC toraco-abdominal defendiendo que
en esta patologia el corazén realmente no es ectdpico sino que se ubica guardando una relacion
espacial normal respecto a las otras visceras toracicas y que los defectos asociados del esternon y del
diafragma dan la apariencia de que el corazon esta desplazado. Ellos sugirieron que esta asociacion de
anomalias congénitas representaba un sindrome distinto a la EC e incluyeron a los defectos

intracardiacos como parte integral de este complejo .

iii) Presentacion Clinica de la Pentalogia de Cantrell
La PC tiene una incidencia mayor en el sexo masculino en una proporcion de 2:1. Por lo general la
presentacion es mas severa en los varones que en las mujeres. La frecuencia de las anomalias

descritas en este sindrome son 31-33;

1. Defectos de la pared abdominal: 74.5%

Onfalocele

Diastasis de rectos

Hérnia epigastrica

Hérnia umbilical
2. Defectos del esternon: 59.4%:
— Ausencia del tercio distal del esternon
— Ausencia del apéndice xifoides
— Ausencia de los 2/3 distales del esternon
— Ausencia total del esternén
— Esterndn bifido



3. Defectos del diafragma anterior: 91%

— Region ventral o porcion anterior

4. Defectos del pericardio parietal: 41.8%

— Ausencia total

— Ausencia del pericardio diafragmatico

5. Anomalias cardiovasculares: 100% 2.7, 1232

— Comunicacion interventricular (CIV)

— Comunicacion interatrial (CIA)

— Estenosis o atresia pulmonar (EP 6 AP)

— Tetralogia de Fallot (TF)

— Doble via de salida de ventriculo derecho ( DVSVD)

— Conexion andémala de venas pulmonares (CAVP)

— Tronco arterioso (TA)

— Aneurisma ventricular

— Diverticulo ventricular (izquierdo y/o derecho) — pulsétil que se proyecta en la region
epigastrica

— Vena cava superior izquierda anomala

— Dextrocardia

— Sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico

— Ectopia cordis

Anomalias asociadas:

Ademas de las malformaciones obligadas para integrar el diagndstico de PC se han descrito un

numero importante de malformaciones congénitas asociadas (tabla 6). Algunas malformaciones

asociadas a la PC son:

Cabeza y Cuello: microftalmia, labio y paladar hendido, higroma quistico, displasia fronto-

nasal 3435

Sistema respiratorio: hipoplasia pulmonar 36

Sistema _gastrointestinal:  onfalocele, gastrosquisis, quisis toracoabdominal, ano

imperforado, hernia diafragmatica 3437

Sistema nervioso central: encefalocele, siringomelia, excencefalia, hidrocefalia, anencefalia,

acrania 3538



— Sistema genitourinario: rifidn en herradura, enfermedad quistica renal 3

— Sistema esquelético: xifoescoliosis, espina bifida, ectodactilia, focomelia, tibia hipoplasica,

ausencia de pies, sindrome de bandas amniéticas, sirenomelia 34.39:40

— Algunos_sindromes genéticos: trisomia 18, trisomia 13, sindrome de Turner (45X0),

sindrome de Down 29

La PC tiene un espectro amplio de presentacion, lo que ha dado lugar a la descripcion de algunas

variantes al sindrome descrito por Cantrell:

Abu-Yousef y cols. 4 reportaron un caso sin defectos en el esterndn ni en el pericardio asociado
a multiples anomalias congenitas.

— Ghidini y cols. 42 describieron diez casos. En dos de ellos, no encontraron defectos en el
pericardio aunque si mdltiples anomalias asociadas como cefalocele, paladar hendido,
clinodactilia, cifoescoliosis, hipoplasia pulmonar y cordones umbilicales de dos vasos, ademas
de las CC que incluian CIV, CIA, TF, EP. Estos casos tuvieron una mortalidad del 100% y en
dos de ellos se corroboro la presencia de trisomia 18

— Toyama 43 encontrd asociacion con anomalias craneo-faciales en un 18% de sus casos y en
1972 clasificd la PC en 3 clases:

o clase 1) diagndstico exacto: con los 5 defectos presentes

o clase 2) diagndstico probable: con 4 defectos presentes

o clase 3) diagndstico incompleto; combinacion de 3 defectos (siempre acompafiado de
anormalidades esternales)

iv) Etiologia de la Pentalogia de Cantrell
La PC se presenta como resultado de una falta parcial en la maduracion de los derivados
mesodérmicos que conforman la linea media. Las causas que originan la PC aun son desconocidas. La
mayoria de los casos son esporadicos aunque se ha reportado la asociacion con mutaciones ligadas al
cromosoma X 4 Se ha descrito también la asociacion con algunas cromosomopatias como la trisomia
18, la trisomia 13, el sindrome de Turner (45 X0) y el sindrome de Down 2945, Algunos agentes
Infecciosos como los virus de la familia influenzae y la exposicion a agentes teratdgenos como
talidomida, quinidina y warfarina 46 también han sido propuestos como probables responsables de la

enfermedad.
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v) Patogénesis de la Pentalogia de Cantrell

Aunque las causas especificas para la presencia de PC aun no estan bien establecidas, el momento
embriologico en el que ocurre esta constelacion de defectos esta bien delimitado entre los dias 14 y 18
de la vida embrionaria. Dado que el esterndn, la pared abdominal, el pericardio y parte del diafragma se
originan del mesodermo somatico y el miocardio se origina del mesodermo esplacnico, cualquier
alteracion que ocurra antes de la diferenciacion del mesodermo en estas 2 capas puede producir

defectos en todas las estructuras involucradas (Fig. 4).

Esta hipGtesis fue probada experimentalmente por Barrow et al 42 quien administré B-aminopropionitrilo
en ratas hembras en las que indujo ectopia cordis y gastrosquisis. Demostrd que el momento de
presentacion de estos defectos ocurrio entre los dias 14 y 15 de la gestacion cuando el mesodermo

esplacnico y parietal aun estan indiferenciados.

Hacia la cuarta semana de vida embrionaria el intestino medio crece mas rapidamente que el embrion y
se aloja en el saco vitelino fuera del celoma embrionario. Alrededor de la semana 11 el intestino regresa
a la cavidad abdominal que ya ha crecido, la integridad de la pared abdominal depende del retorno
intestinal, asi como del crecimiento y fusién adecuada de los pliegues corporales donde se unen en la

base del cordon umbilical y cada uno de ellos esta compuesto por una parte somatica y una esplacnica.

Pliegue cefalico: La parte esplacnica envuelve al corazon y grandes vasos, la parte somética forma la
pared torécica y epigastrica asi como el septum transverso. La formacion anormal de este pliegue
presenta onfalocele epigastrico (defecto mayor de 4cm). Si un segmento del mesodermo lateral no
migra hacia la linea media, puede haber errores en el cierre de la pared ventral y fusioén incompleta de
las bandas primordiales externas con falla en el desarrollo del septum transverso lo que causa

defectos en la porcion anterior del diafragma y del pericardio 2°.

Pliegues laterales: La parte esplacnica envolverd al intestino medio y la somatica formara las paredes
laterales del abdomen. La falta en su formacion causa onfalocele medio o hernia del cordon (Defecto

abdominal menor de 4 cm).

La gastrosquisis se produce por una hernia del cordon en la que el desgarro de la membrana ocurre
después de la formacion de las partes somaticas de la pared abdominal, pero antes del cierre completo
del anillo umbilical y de la completa fijacién intestinal en la cavidad peritoneal.
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vi) Diagndstico de la Pentalogia de Cantrell

Se considera PC completo cuando los 5 defectos mencionados estan presentes. PC incompleto cuando
por lo menos existen malformaciones a tres de estos niveles, siempre acompafiados de anormalidades

esternales 43.

En la forma clasica descrita por Cantrell puede realizarse el diagnostico prenatal a partir del primer
trimestre de embarazo 4748. La ubicacion del defecto en la pared abdominal y la existencia de otras
anomalias asociadas orienta al diagnostico 2. El estudio ecocardiografico bidimensional con modo M,
flujo Doppler pulsado y color es esencial para el diagnostico de la CC 4°. El Cateterismo cardiaco
corrobora los hallazgos encontrados en el ecocardiograma y permite la demostracion de algunas
anomalias que pueden no ser evidentes al ecocardiograma. Ademas el cateterismo permite obtener de
manera precisa presiones, saturaciones e incluso realizar reto con oxigeno o con farmacos en algunos
casos seleccionados. El cateterismo cardiaco es de gran utilidad para la visualizacion de las arterias
coronarias, sobre todo para descartar su extension hacia el diverticulo del ventriculo que existe en

algunos casos y permite la planeacion de la correccion quirurgica %52,

La angiotomografia helicoidal se ha utilizado en algunos casos de PC 5152, es un estudio poco invasivo
que permite lograr un mejor entendimiento de la posicion del corazdn y de su relacién espacial con otras
estructuras toracicas, ademas permite aclarar la presencia o0 no de un diverticulo ventricular, su forma'y
tamafio, el tamafio de los ventriculos y valorar la contractilidad. Se puede asi mismo analizar las
alteraciones a nivel del esternon, onfalocele, hernia ventral, posicion del corazén y algunos defectos

intracardiacos.

La resonancia magnética puede ayudar a visualizar y determinar con exactitud la extension del defecto

diafragmatico asi como la herniacion intratoracica de los drganos abdominales 52.

vii) Tratamiento de la Pentalogia de Cantrell

El tratamiento Optimo de la PC consiste en la cirugia correctiva de los defectos intracardiacos, la
correccion de la hernia ventral, de los defectos diafragmaticos y la correccion de las anomalias
asociadas 49, sin embargo, la correccion de la PC incluso utilizando modernas nuevas técnicas
quirdrgicas 295354 contindia siendo un reto para el cirujano debido al amplio espectro de anomalias

asociadas y a la severidad de las malformaciones cardiacas, tordcicas y abdominales. Algunos
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procedimientos para cerrar los defectos congénitos del esternén han sido descritos 5556, De Campos y
cols.>” describieron la creacion de una pared esternal posterior utilizando hojas de periostio obtenidas
por medio de una incision a cada lado del esternon que después permitian elevarlo hacia delante y al
centro, finalmente las hojas de periostio las giraba hacia abajo y atrds suturandolas en la linea media..
Algunas formas leves pueden corregirse quirdrgicamente con éxito 0. 5860, aunque en las formas

complejas y completas el pronostico quirrgico sigue siendo malo.

En 1912 Wieting 286162 intentd por primera vez recolocar el diverticulo dentro del saco pericardico
cerrando el diafragma, sin embargo la mortalidad operatoria fue elevada. La reseccion de los
diverticulos ventriculares debe ser considerada debido al alto riesgo de ruptura traumatica o espontanea
y muerte subita por taquiarritmias (6 a 20%) 3. Los defectos cardiacos presentes en la PC pueden ser
determinantes de la morbi-mortalidad y pueden constituir un factor limitante en la correccion quirirgica

de otros defectos asociados 313642,

El principal problema para corregir las anomalias de la linea media antes de la correccion de las
malformaciones cardiacas consiste en que al recolocar las visceras se incrementa la presion
intratoracica condicionando en algunos casos insuficiencia cardiaca que no responde a medicamentos
y taquiarritmias letales 6364, Se ha intentado construir una nueva pared toracica con material de silastic
cuando las malformaciones del diafragma son mayores. El onfalocele presente en un nimero
importante de casos puede corregirse durante el periodo neonatal sin complicaciones 6566, Algunos
autores recomiendan tratar inicialmente las malformaciones cardiacas con cirugia paliativa 6. La
reparacion por etapas es recomendable en algunos pacientes con el objetivo de favorecer el
crecimiento de la cavidad torécica. Después de 2 afios se observé un crecimiento suficiente en algunos

€asos 4.

viii) Pronostico de la Pentalogia de Cantrell

La sobrevida de los pacientes con PC reportada hasta la fecha es muy baja con tasas de éxito del 0 al
20%. Esta tasa de sobrevida depende de la severidad de la presentacion, de los defectos de la pared,

del tipo de malformacion cardiaca y del tratamiento oportuno 4243,
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ix) Diagndstico diferencial de la Pentalogia de Cantrell 67

— Ectopia cordis (EC) 28
® Esla posicion anormal del corazon fuera de la cavidad toracica, asociada o no,
a defectos del pericardio parietal, diafragma, esternon. El 95% de los casos
presentan algln defecto intracardiaco. Tiene una incidencia de 5.5 a 7.9 por
millon de nacidos vivos. La causa de esta malformacion es desconocida.
® La EC se clasifica en 4 grupos: cervical, toracica, toraco-abdominal y
abdominal (incluye afeccién de la linea media abdominal), de éstas la mas
comdn es la toracica y la de peor prondstico es la cervical con una mortalidad
del 100%.
® FEsta alteracion puede ser aislada o ser parte del sindrome de bandas
amnioticas, de Limb Body Wall Complex o de la PC 24,
— Sindrome de bandas amnitticas 19
® Se presenta debido a la ruptura temprana del saco vitelino, lo que condiciona
la alteracion en la fusion de la linea media. Se manifiesta por la presencia de
malformaciones cerebrales, toraco-abdominales y de extremidades.
— Sindrome de Body-Stalk 67
® Es una malformacion grave de la pared abdominal anterior, que se caracteriza
por la ausencia de corddn umbilical. Los 6rganos se encuentran fuera de la
cavidad abdominal en un saco cubierto por la placenta y el amnios. Se asocia a

multiples anomalias y frecuentemente el pronostico es letal.
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2.- PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA Y JUSTIFICACION DEL ESTUDIO

Al ser una enfermedad rara el conocimiento de la PC en la poblacion general y en los médicos del
primer y segundo nivel de atencion es limitado. Por lo general el diagnostico de esta enfermedad se
realiza de forma tardia por lo que la referencia a un centro de tercer nivel no se lleva a cabo de la
manera adecuada lo que empobrece atn mas el pronostico de la enfermedad.

La informacion de la que disponemos en la actualidad con respecto a esta enfermedad esta basada en
la descripcion de casos aislados y en series con un ndmero reducido de casos.

No existe en nuestro pais una serie que defina las caracteristicas clinicas y patoldgicas de la PC en
nuestra poblacion. El presente estudio aportara informacion (til en el conocimiento de la enfermedad, lo
que favorecerd la realizacién de un diagndstico oportuno, una mejor atencion del recién nacido con PC
y una optimizacion en la referencia a un hospital de tercer nivel de atencion que podra mejorar a futuro

el prondstico de algunos pacientes con diagndstico de PC.

3.- OBJETIVOS

Objetivo General

- Describir la experiencia acumulada a lo largo de 40 afios en el diagndstico y tratamiento de los casos
con PC de 1968 a 2008 atendidos en el departamento de cardiologia del Hospital Infantil de México
“Federico Gomez” (HIMFG).

Objetivos Especificos

- Conocer el nimero de casos de PC que se han presentado en El HIMFG desde 1968.

- Describir de forma detallada las caracteristicas anatomicas de las malformaciones asociadas a PC en
nuestros casos.

- Establecer la frecuencia y el tipo de CC asociadas a PC.

- Describir el manejo y la evolucion de los casos con PC atendidos en el HIMFG en los dltimos 40 afios.
- Difundir la informacion obtenida a nivel nacional con el proposito de mejorar el diagnostico, el manejo y

el pronostico de los nifios con diagnostico de PC.
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4.- MATERIAL Y METODOS

a) Disefio del estudio

Se realiz6 un estudio observacional y retrospectivo. Se revisé el expediente clinico de los pacientes
que ingresaron al HIMFG de enero de 1968 a enero de 2008 con diagndstico de PC. Se revisaron los
electrocardiogramas, las radiografias de térax, los ecocardiogramas, los cateterismos y las
angiotomografias. Asi mismo, se analizaron los hallazgos patologicos de los casos a los que se les

realizé autopsia.

b) Definicion operacional de las variables

Pentalogia de Cantrell (PC) 2 : Se defini6 como el sindrome congénito caracterizado por la

asociacion de MC a 5 niveles:

1) Anomalias de la pared toracica (parte inferior del esternén)

2) Defecto de la pared abdominal (linea media supraumbilical)
3) Defecto en la porcion anterior del diafragma

4) Deficiencia de la porcion diafragmatica del pericardio y

5) Presencia de cardiopatias congénitas

Anomalias de la pared tordcica: Defecto congénito que afecta la pared del térax y que puede ir

desde agenesia, hipoplasia o alteracion en la forma de el esternén.

Defecto de la pared abdominal (linea media supraumbilical): Defecto congénito en la formacion

de la porcion umbilical de la pared abdominal, de tamafio variable (2-15 cm de diametro) con una
cubierta peritoneal intacta o lacerada, que contiene generalmente el higado e intestino.
Defecto de la porcién anterior del diafragma: Ausencia total o parcial de la pared musculo-

membranosa que separa el abdomen de la cavidad toracica con convexidad hacia arriba.

Defectos del pericardio: Ausencia parcial o completa del saco fibro-seroso de doble membrana que
cubre al corazén y los grandes vasos.

Cardiopatia congénita: Anomalia estructural del corazén y/o de los grandes vasos que se presenta

desde el nacimiento aunque el diagndstico se realice de forma més tardia.

Posicidn del corazdn: Orientacion espacial del corazén dentro en el torax.
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Levocardia: Posicion normal. La masa cardiaca se encuentra en el hemitorax izquierdo y el apex
ventricular esta dirigido hacia delante y a la izquierda.

Dextrocardia: La masa cardiaca se encuentra en el hemitérax derecho y el apex ventricular estéa
dirigido hacia el lado derecho de la linea media.

Mesocardia: La masa cardiaca se encuentra en la porcion central del torax y el apex ventricular
esta dirigido inferior y central a la caja toracica.

Dextroposicion: La relacion espacial del corazon con respecto a los oOrganos toracicos y

abdominales es normal sin embargo, la masa cardiaca esta desplazada hacia la derecha. También
la posicion y direccion de apex ventricular es normal.

Diverticulo ventricular: Saco o bolsa en las paredes o apex de uno o de ambos ventriculos.

Otros defectos asociados: Anormalidades congénitas del desarrollo en la morfologia o funcion de

un 6rgano o parte del cuerpo asociados al diagnostico de PC.

c) Anédlisis estadistico

Para el analisis de los datos los casos se clasificaron a los pacientes en dos grupos: a) grupo I: pacientes
con EC y b) grupo II: pacientes sin EC. Utilizamos el programa de estadistica SPSS para Windows
version 15 (SPSS Inc, Chicago, lllinois). Se realizé estadistica descriptiva. Las variables continuas con
distribucién normal se describen como media + desviacion estandar. Las variables categdricas se
muestran como valor absoluto y porcentaje. Realizamos un analisis de regresion logistica binaria para
valorar el papel independiente de factores clinicos y anatémicos como predictores de mal prondstico o de

muerte en los pacientes.

d) Aspectos Eticos

El estudio se apeg0 a la declaracion de Helsinki de la Asociacion Medica Mundial y a los principios éticos
para las investigaciones médicas en seres humanos. Se realizo de acuerdo a lo establecido en la Ley
general de salud que se encuentra en el Titulo segundo de acuerdo a los aspectos éticos de la
investigacion en seres humanos en el capitulo |, articulos 13-17, al ser un estudio retrospectivo y
observacional en el que no se realiz ninguna maniobra se considera una investigacion sin riesgo y de
acuerdo al capitulo Il en sus articulos 34 al 39 de la Ley General de salud. Las fotografias clinicas de los
pacientes fueron tomadas con el consentimiento de los padres especificando claramente su posible
publicacion.
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5.- RESULTADOS

En los Gltimos cuarenta afios (de enero de 1968 a enero del 2008) fueron atendidos en el HIMFG 20
pacientes con diagnostico de PC. Todos los casos fueron evaluados personalmente por uno de los
autores @. Once hombres (55%) y 9 mujeres (45%). El peso al nacimiento fue de 2,020 g. a 3, 920 g.
(m: 2,95 + 0.5 g.). Los pacientes se clasificaron en dos grupos dependiendo de si tenian 0 no EC. Once
pacientes (55%) corresponden al grupo | (con EC), 9 de tipo toraco-abdominal y dos cervical. Los

restantes 9 pacientes corresponden al grupo Il (sin EC).

Diagnostico
La edad al momento del diagndstico fue de 1 hora a 24 meses (m: 2,47 + 7,56 meses). El diagndstico

se realizo por clinica en todos los casos al observar los defectos de la linea media.

En 16 casos (80%) el diagndstico de la CC se realizd por ecocardiografia. Las CC diagnosticadas con
ecocardiograma fueron: DVSVD en 6 (30%), ventriculo dnico (VU) en 4 (20%), CIV en 2 (10%), doble
via de entrada al ventriculo izquierdo (DVEVI) en 2 (10%), tetralogia de Fallot (TF) en uno (5%) y
sindrome de ventriculo derecho hipoplasico (SVDH) en otro (5%).

En 10 pacientes (50%) se realiz6 un cateterismo cardiaco. Tres se realizaron en la época antes de la
ecocardiografia y fue el método diagndstico de la CC. Las CC diagnosticadas con cateterismo fueron:
CIV asociada a PCA en uno (5%), CIA en otro (5%) y VU con TA en otro (5%). En los otros 7 pacientes,
el cateterismo corrobor6 los hallazgos encontrados al ecocardiograma y aclaré o identificd algunos
detalles anatdmicos que no se apreciaron con el ecocardiograma: en uno permitié identificar una arteria
subclavia derecha andémala, en otro se visualizo una arteria coronaria unica; en uno permitio delimitar la
extension del diverticulo del ventriculo izquierdo y en otro se logré identificar una vena umbilical

andémala.

A los dos pacientes mas recientes se les realizd una angiotomografia helicoidal (10%) en la que se
visualizaron detalladamente los defectos del corazon y de la linea media.

La cirugia corrobord el defecto pericardico en 12 pacientes (60%), el defecto del diafragma en 9 (45%)
y el defecto esternal en 4 (20%).
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A 8 de los 15 pacientes que fallecieron (53%) se les realizd autopsia. En todos los casos se
corroboraron los defectos intracardiacos diagnosticados por ecocardiograma y/o por cateterismo.
Ademas se identificaron detalladamente los defectos del esterndn, del pericardio, del diafragma y del
abdomen. En un paciente que fallecié a las dos horas de su llegada, la autopsia establecié el
diagndstico de la CC que consistié en: auricula Unica (AU), VU, canal auriculo-ventricular completo
(CAV), EP y origen andmalo de la arteria subclavia derecha. En 3 se identificaron otras anomalias
asociadas: hipoplasia pulmonar bilateral en uno (5%), megauréter con estenosis distal en uno (5%) y

rifiones poliquisticos en otro (5%).

Caracteristicas Anatomicas
Los 20 casos correspondieron a la forma completa de PC (100%). Las MC encontradas en los pacientes

fueron las siguientes:

a) Anomalias de la pared toréacica. Los 20 pacientes tuvieron anomalias esternales (100%). Las
anomalias encontradas fueron:

Grupo I: En 6 se encontrd agenesia del tercio distal del esternon (55%), en 3 agenesia total del
esterndn (27%) y en 2 agenesia de los dos tercios distales (18%).

Grupo lI: En 6 se encontrd agenesia del tercio distal del esternon (67%), en 1 agenesia total del
esternon (11%), en 1 agenesia de los dos tercios distales (11%), y en uno hendidura esternal (11%).

b) Defectos de la pared abdominal: Los 20 pacientes tuvieron algun defecto de la pared abdominal
(100%). Las anomalias encontradas fueron:
Grupo I: onfalocele en 5 (46%), diastasis de rectos en 3 (27%), y hernia ventral en 3 (27%).

Grupo II: onfalocele en 6 (67%), diastasis de rectos en 1 (11%) y hernia ventral en 2 (22%).

c) Defectos del diafragma: Los 20 pacientes tuvieron algin defecto del diafragma.
Grupo I: En los 11 casos (100%) se encontré un defecto en la porcion ventral del diafragma.
Grupo II: En 8 (90%) se encontré un defecto en la porcion ventral del diafragma y en uno se encontro

agenesia total del diafragma (10%).
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d) Defectos del pericardio: Los 20 pacientes tuvieron algin defecto del pericardio (100%). Las
anomalias encontradas fueron:

Grupo |: agenesia total del pericardio en 6 (55%) y ausencia de la porcion diafragmatica del pericardio
en 5 (45%).

Grupo lI: agenesia total del pericardio en 5 (55%) y ausencia de la porcion diafragmatica del pericardio
en 4 (45%).

e) Malformaciones cardiacas: Todos nuestros 20 pacientes tuvieron algun tipo de CC.

Grupo |: Ocho pacientes tuvieron una CC compleja (73%) y 3 una CC simple (27%). Las CC complejas
encontradas fueron: VU en 4 pacientes (36%), DVSVD en 3 (27%) y coartacion adrtica (CoAo) con
hipoplasia del arco adrtico transverso y del istmo adrtico asociada a CIV y subclavia izquierda anémala
en uno (9%). Las CC simples encontradas fueron: CIV asociada a PCA en 2 casos (18%). Ademas,
cuatro casos tuvieron un diverticulo ventricular (36%) tres de los cuales se localizaron en el ventriculo
izquierdo (27%) y uno en un VU (9%).

Grupo II: Siete pacientes tuvieron una CC compleja (78%) y 2 una CC simple (22%). Las CC complejas
fueron: DVSVD en 3 pacientes (33%), DVEVI en 2 (22%) TF en uno (11%) y SVDH en uno (11%). Las
CC simples fueron: CIV en 2 casos (22%). Ademas cuatro casos tuvieron un diverticulo ventricular
(44%) tres de los cuales se localizaron en el ventriculo izquierdo (33%) y en uno abarcando ambos
ventriculos (11%).

Otras anomalias congénitas asociadas a la Pentalogia de Cantrell

En 9 pacientes (45%) se encontraron otras anomalias congénitas adicionales a las obligadas para
establecer el diagnostico de PC.

Grupo |: Ocho pacientes (72%) con EC tuvieron una o mas anomalias congenitas asociadas. Estas
fueron: craneofaciales en 5 pacientes (45%), urogenitales en 4 (36%) e hipoplasia pulmonar en otro
(9%).

Grupo II: un paciente sin EC (11%) tuvo hemangiomas en frente y nariz.
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Tratamiento Quirdrgico

A 12 pacientes se les realiz6 algun tipo de cirugia (60%), 5 del grupo | (45%) y 7 del grupo Il (77%),
incluyendo cirugia cardiaca en 8 (40%); 4 del grupo | (36%) y 4 del grupo Il (44%). La edad al momento
de la cirugia fue de 1 dia a 28 meses (m: 12.19 + 11.7 meses) en el grupo | y de 1 dia a 54 meses (m:

13,29 + 16,2 meses) en el grupo 2.
Grupo I

A 2 pacientes se les realizé correccion de la CC mas la correccion de los defectos de la linea media
(18%): en uno, cierre de CIV, ligadura de PCA y correccion de una hernia abdominal (9%). En otro,
correccion de DVSVD y cierre de una hernia diafragmatica (9%).

En 2 pacientes la cirugia realizada fue dirigida Unicamente al tratamiento de la CC (18%): en uno,
coartectomia con tubo de goretex y ligadura PCA (9%) y a otro cierre de CIV con parche de dacrén mas

reseccion de un diverticulo ventricular (9%).

A un paciente (9%) se le realizé una cirugia para el tratamiento de los defectos de la linea media sin
realizar ninglin procedimiento para la CC que consistio en la colocacion de una malla de Marlex para la

correccion del defecto toracico.

Grupo Il

A 3 pacientes se les realizd una cirugia paliativa o correctiva de la CC mas la correccion de los defectos
de la linea media (33%): en dos se realizd cerclaje de la arteria pulmonar (CP) y reseccion de un
diverticulo del ventriculo izquierdo asi como plastia de los rectos abdominales y de la hernia
diafragmatica (22%) y en otro se realizd correccion de DVSVD, reseccion del diverticulo del ventriculo
izquierdo y cierre de una hernia diafragmatica (11%).

A 3 pacientes se les realizd una cirugia para el tratamiento de los defectos de la linea media sin realizar
ningun procedimiento para la CC (33%): a dos se les realiz6 la reparacion del onfalocele (22%) y a uno

se le coloco una malla de Marlex para la correccion del defecto torécico (11%).

En un paciente la cirugia realizada fue dirigida unicamente al tratamiento de la CC (11%), que consisti6
en la colocacion de una fistula sistémico-pulmonar tipo Blalock-Taussig (BT) en un caso con TF (11%).
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Mortalidad

Quince pacientes fallecieron (75%), 10 del grupo |1 (90%) y 5 del grupo Il (55%) (p <0.05). La edad al
momento de la defuncion fue de 15 horas a 28 meses (m: 3,61 + 8,39 meses) en el grupo | y de 1 dia a
2 meses (m: 0.54 £ 0.8 meses) en el grupo Il. Siete de 12 pacientes fallecieron después de una cirugia
(58%), 5/5 del grupo | (100%) y 2/7 del grupo I (28,57%) (p <0.05).

Grupo [:

Cuatro pacientes fallecieron por insuficiencia cardiaca grave que no respondio a medicamentos (36%).
En 3 pacientes la causa de la muerte se relacion6 con la cirugia (27%). De ellos, uno fallecid por
fibrilacion ventricular en el posoperatorio inmediato de la correccion de DVSVD (9%), un paciente al que
se le coloco una malla de Marlex para corregir el defecto abdominal presentd bradicardia y desaturacion
que no mejoraron al retirar la malla (9%) y un paciente de 2 afios 8 meses fallecio al interrumpir la
circulacion extracorpdrea después del cierre de una comunicacion interventricular y la reseccion de un
diverticulo grande del ventriculo izquierdo (9%). En dos pacientes la causa de muerte fue hipoxia (18%)
y un paciente a quien se le realizé coartectomia con parche de Goretex y ligadura de PCA con éxito al
afio de edad, fallecié en su domicilio un afio después y no se logré identificar la causa de su muerte
(9%).

Grupo Il
Las causas de muerte fueron:

Hipoxia en 2 (22%), infeccion en 2 (22%) (uno con TF a quien se le realizé un BT a los dos dias de
vida, presentd sepsis por staphylococcus aureus y fallecié por choque séptico 5 dias después de la
cirugia, otro a quien se le realiz6 cirugia para la correccion del onfalocele el primer dia de vida fallecio
tres meses después por choque séptico. Los cultivos demostraron crecimiento de staphylococcus
coagulasa positivo, escherichia coli y pseudomonas aeruginosa) y un paciente fallecio por arritmia

después de colocar una malla de Marlex (11%).
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Sobrevida
Grupo I: Ninguno de los pacientes con PCy EC vive.

Grupo II: Cuatro de los 20 pacientes (20%) con PC, todos del grupo Il (44%) fueron tratados
quirirgicamente con éxito en nuestro hospital y se encuentran asintomaticos y en vigilancia por la
consulta externa. El tiempo de seguimiento de estos pacientes fue de 11 meses a 23 afios (m: 8,85 +
9,8 afios). En los cuatro casos se realizd correccion de los defectos de la linea media, a 4 se les realiz6
cirugia de la CC que incluyd la reseccion de un diverticulo ventricular y a un paciente con DVSVD se le
realizd CP y esté planeada la correccion definitiva.
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Presentacién de Casos con Pentalogia de Cantrell

Grupo I: Pacientes con Ectopia Cordis
Caso 1.

Masculino de 5 hs. de vida. Producto de la primera gesta. Parto gemelar. Gemelo I. Peso al nacimiento:
2,600 g. Apgar 7/9. EF: cianosis grado II, polipnea y dificultad respiratoria. Abdomen con diéstasis de
rectos y masa epigastrica pulsatil cubierta parcialmente por piel, onfalocele, agenesia del tercio distal
del esterndn. El electrocardiograma (ECG) mostré: eje de P: 45°, eje de QRS: - 45°, PR: 0.16 y
crecimiento auricular derecho. En la Rx de tdrax se observd mesocardia y flujo pulmonar aumentado. El
ecocardiograma evidencio: CAV completo, VU, y origen andmalo de la subclavia derecha. Se realiz6
lavado de la cavidad pericardica y mediastinal durante el cual se palp6 el higado a través del diafragma
por defecto ventral y ausencia del pericardio parietal, se cubrié con gasas y se dejo irrigacion continua
con solucion salina. Fallecié a las 14 hs. por insuficiencia cardiaca y respiratoria. En la autopsia se
corrobord la CC (Fig. 5).

Caso 2.

Masculino de 15 hs. de vida. Producto de la cuarta gesta. Peso al nacimiento: 3,100 g. Apgar 8/9. E.F:
Pabellon auricular izquierdo hipoplasico, conducto auditivo externo en fondo de saco, llanto débil.
Ruidos cardiacos en hemitérax derecho, soplo holosistdlico grado I11/VI en el cuarto espacio intercostal
izquierdo, agenesia de los dos tercios inferiores del esterndn, masa pulsatil en epigastrio cubierta por
piel delgada. ECG: ritmo sinusal, FC: 150 Ipm, eje de P: 70°, eje de QRS: 60°, hipertrofia ventricular
izquierda. Rx de tdrax: dextrocardia en situs solitus, cardiomegalia grado II, flujo pulmonar aumentado.
El ecocardiograma evidencio: DVSVD y PCA. El cateterismo corrobord los hallazgos del
ecocardiograma. A los 2 afios 4 meses se realizd correccion de la CC. Fallecid en las primeras horas
después de la cirugia por insuficiencia cardiaca. En la autopsia se encontré ausencia del pericardio
diafragmatico y arteria coronaria anémala, orificio del seno coronario ausente, hipoplasia de las valvulas
tricispide y mitral, diverticulo del ventriculo izquierdo y un defecto grande en la pared anterior del

diafragma.
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Caso 3.

Femenino de 2 afios de edad. Amenaza de parto pretérmino en el sexto mes del embarazo. Obtenido
por parto, de término. Peso al nacimiento: 3,100 g. Apgar 8/9. Al nacimiento se detectd onfalocele y
masa pulsatil en epigastrico cubierto por piel delgada. A las 6 semanas se observo epitelizacion. E.F:
precordio hiperdindmico, soplo sistélico grado HI/VI en el cuarto espacio intercostal izquierdo con
retumbo apical y pulsos amplios. Masa pulsatil en epigastrio, agenesia del tercio distal del esternén. El
ECG mostrd: ritmo sinusal, FC: 140 Ipm, hipertrofia de ambos ventriculos. En la Rx de térax se observo:
mesocardia, cardiomegalia grado Il y flujo pulmonar aumentado. El ecocardiograma evidenci6 una CIV
més PCA y un diverticulo en el ventriculo izquierdo. El cateterismo corrobord los hallazgos del
ecocardiograma. A los 2 afios se realizo cierre de la CIV con parche de dacron, ligadura de PCA y cierre
de una hernia abdominal de 3cm. Durante la cirugia se observd ausencia del pericardio diafragmatico,
defecto ventral del diafragma anterior. Actualmente tiene 23 afios y esté en vigilancia por la consulta

externa.

Caso 4.

Femenino de 5 hrs. de vida. Amenaza de aborto durante el primer trimestre del embarazo. Producto de
la quinta gestacion, de término obtenido por parto. Peso al nacimiento: 2,020 g. Apgar 4/6. Al
nacimiento se detecto defecto amplio de la pared torécica con didmetro de 10 x 10 cm, onfalocele,
cianosis grado I, soplo sistdlico de eyeccion grado II/VI en el segundo espacio intercostal izquierdo.
ECG: ritmo sinusal, FC: 147 lpm, eje de P: 50°, eje de QRS: 120°. En la Rx de Térax se observo:
dextrocardia en situs solitus, cardiomegalia grado Il y flujo pulmonar aumentado. El ecocardiograma
evidencié DVSVD con EP. A los dos dias de vida el defecto abdominal se cubrié con malla de Marlex.
En el cateterismo cardiaco presentd espasmo de la vena femoral izquierda y paro cardio-respiratorio
que no respondié a maniobras de reanimacion. En la autopsia ademas se encontrd ausencia del
pericardio parietal, ausencia del diafragma anterior, hernia abdominal grande, onfalocele y ausencia del

esternon (Fig. 6).
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Caso 5.

Femenino de 1 aflo. Embarazo con amenaza de aborto en el primer trimestre. Producto de la tercera
gestacion, de término, obtenida por parto. Peso al nacimiento: 3,100 g. Apgar 7/8. E.F: micrognatia,
cuello corto, paladar hendido, taquipnea, precordio hiperdindmico, soplo sistolico grado IlI/VI en el tercer
espacio intercostal izquierdo, higado a 3 cm por debajo del borde costal derecho, pulsos débiles en las
extremidades inferiores. ECG: ritmo sinusal, FC: 140 Ipm, eje de P: 45°, eje de QRS: 90°, hipertrofia
ventricular izquierda. Rx de térax: situs solitus, mesocardia, cardiomegalia grado Ill, flujo pulmonar
aumentado, arco adrtico izquierdo y hemivertebras. El ecocardiograma evidencié una CoAo yuxtaductal
con hipoplasia del istmo y del arco aortico asociada a PCA 'y CIV perimembranosa pequefia. En el
cateterismo cardiaco se encontré6 ademas una subclavia izquierda anémala y las resistencias
vasculares pulmonares elevadas. A la edad de un afio y un mes se realizé coartectomia con colocacion
de tubo de goretex y ligadura de PCA. En la terapia postquirirgica presento insuficiencia renal aguda e
hipertension arterial, sangrado de tubo digestivo alto, se detecté flacidez en miembros inferiores y se
sospecho lesion medular a nivel de T10 de origen isquémico. Continué su vigilancia por la consulta
externa. A los 2 afios fallecié en su domicilio, no se logré identificar la causa de muerte. No se realiz6

autopsia.

Caso 6.

Masculino de 3 hs. de vida. Producto de la tercera gestacion, prematuro de 31 semanas, obtenido por
parto. Gemelo Il. Al nacimiento se observaron las siguientes malformaciones: labio y paladar hendido,
corazdn totalmente fuera de la cavidad toracica apreciando aorta y vena cava, pared abdominal superior
ausente con protrusion de visceras cubierto por una membrana mucosa delgada y criptorquidia bilateral.
En el ecocardiograma mostré un VU, auricula Unica (AU), CAV, TGA, EP y PCA. El cateterismo
corrobor6 los hallazgos del ecocardiograma. A los 2 dias de vida present6 hipoxia grave y paro cardio-
respiratorio que no respondié a maniobras de reanimacion. En la autopsia se encontré ausencia total

del esternon, ausencia del I6bulo derecho del higado y ambos testiculos en el canal inguinal (Fig 7).
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Caso 7.

Masculino de 13 dias de vida, producto de la segunda gestacion, de término obtenido por parto. Peso al
nacimiento: 3,000 g. Apgar 8/9. Examen fisico: cianosis grado I, agenesia del tercio distal del esterndn,
didstasis de rectos, defecto ventral del diafragma. En la Rx de tdrax se observd situs sdlitus, sin
cardiomegalia y el flujo pulmonar no fue valorable por mala técnica radioldgica. El ecocardiograma
evidencid un VU, atresia de la valvula AV izquierda y la vena cava superior izquierda drenando a seno
coronario. A los 14 dias de vida fallecié por insuficiencia cardiaca grave que no respondié al manejo

médico. No se realiz6 autopsia.

Caso 8.

Masculino de 3 meses, producto de la primera gestacion, de término, obtenido por parto. Peso al
nacimiento: 3,100 g. Al nacimiento present6 disnea y diaforesis. EF: ausencia del tercio distal del
esternon, ruidos cardiacos ritmicos sin soplos, segundo tono normal, pulsos simétricos en las 4
extremidades, agenesia del tercio distal del esternén, didstasis de rectos. EI ECG mostré: ritmo sinusal,
FC: 136 Ipm, eje de P: +45°, eje de QRS: +40°, PR: 0.12, Q-T corregido (QTc): 0.40. En la Rx de tdrax
se observo: mesocardia sin cardiomegalia. EI ecocardiograma evidencio: apex ventricular a la derecha,
CIA pequefia de 4 mm y un diverticulo del ventriculo izquierdo que terminaba en fondo de saco con
boca 13 mm y longitud de 33 mm. En el cateterismo se encontraron ademas dos troncos
braquiocefalicos, del derecho emergia una arteria vertebral. Fallecio en su domicilio, se desconoce la

causa de muerte. No se realiz6 autopsia.

Caso 9.

Femenino de 3 dias de vida. Producto de la primera gestacion. Se realizd diagnostico prenatal de la PC
con ultrasonido obstétrico. Obtenida por cesarea. Peso al nacimiento: 2,910 g. Apgar 7/9, se intubé al
nacimiento y se envié a nuestro hospital. Examen fisico (Fig. 8a): hipotermia, cianosis Gl, defecto de la
pared anterior del abdomen con visualizacion de corazon, soplo sistélico de eyeccion grado I1I/VI,
onfalocele, pulsos débiles y simétricos en las 4 extremidades, llenado capilar distal retardado. En la Rx
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de torax (Fig. 9) se observd: situs indeterminado, flujo pulmonar disminuido, hipoplasia del pulmén
derecho, silueta cardiaca fuera de la cavidad torécica. El ecocardiograma evidencié: DVSVD con EP. Se
realiz6 angiotomografia en la que se observo corazon fuera de la cavidad torécica (Fig. 10). Fallecié por
hipoxia a las 4 horas de su ingreso. La autopsia reveld: ectopia cordis (Fig. 8b), agenesia total del
esternon y del pericardio anterior, defecto diafragmatico anterior, onfalocele, hipoplasia pulmonar

bilateral (Fig. 11) y corrobord la cardiopatia (Fig. 12).

Caso 10.

Femenino 3 dias de vida de término, obtenido por parto. Al nacimiento se detecta defecto de la linea
media. Al examen fisico: cianosis Gll, agenesia de los 2/3 distales del esternon, agenesia del pericardio
diafragmatico, defecto ventral abdominal y EC, como anomalia asociada una fistula retrobulvar. EI ECG
mostré ritmo sinusal, FC 153 Ipm, eje de p +45, eje de QRS +135. El ecocardiograma epicardico
evidencié DVSVD, CIV tipo canal, estenosis sub adrtica, orificio coronario Unico y fibroelastosis. Se
intubd al ingreso y fallecid al 3er dia de vida por sepsis. No se realiz6 autopsia

Caso 11.

Masculino de 1 hora de vida, producto de la 3era gestacion, de término, obtenido por parto con PN de
3,200 g. Apgar 7-9 se detect6 al nacimiento defecto de linea media con dificultad respiratoria por lo que
se intuba y se envid para su atencion. Al examen fisico: agenesia del tercio distal del esternén, EC,
agenesia del pericardio, defecto ventral del diafragma, onfalocele gigante. ECG: FC 144 Ipm, eje de P a
40°, eje QRS a 0°. El ecocardiograma epicérdico evidencié: VU y TA. Fallecid a las 3 después del

ingreso por hipoxia. No se realiz6 autopsia
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Grupo II: Pacientes sin Ectopia Cordis
Caso 1.

Masculino de 1 dia de vida. Examen fisico (EF): Peso: 3,700 g. cianosis grado I, soplo sistélico de
eyeccion grado II/VI en el cuarto espacio intercostal izquierdo, higado a 2 cm debajo del borde costal
derecho, onfalocele, pulsaciones en la region epigastrica, diastasis de rectos y apex del corazén fuera
de la cavidad toracica. ECG: ritmo sinusal, FC: 140 Ipm, eje de P a 60°, eje de QRS a 110°, hipertrofia
ventricular derecha. En la radiografia de térax (Rx de térax) se encontrd: dextrocardia, flujo pulmonar
disminuido y arco adrtico a la izquierda. En el ecocardiograma se encontr6 el corazon hacia la derecha
con &pex central y TF. A los dos dias de vida se realizé una fistula sistémico pulmonar tipo BT derecho,
en el posoperatorio presentd neumotdrax y fallecio a los 5 dias por una infeccion por staphylococcus

aureus. No se realiz6 autopsia.

Caso 2.

Masculino de 10 meses. Producto de la tercera gesta. Peso al nacimiento: 3,250 g. Apgar 8/9. Presento
cianosis desde el nacimiento. EF: cianosis grado I, hipocratismo grado |, taquipnea, deformidad toracica
central, hiperactividad precordial, soplo sistélico de eyeccion grado Il/VI de predominio en el cuarto
espacio intercostal izquierdo con retumbo apical, didstasis de rectos, pulsos simétricos en las 4
extremidades. ECG: ritmo sinusal, FC: 150 Ipm, eje de P: 60°, eje de QRS: 150°, hipertrofia ventricular
derecha, blogueo incompleto de la rama derecha del haz de Hiz. Rx de torax: corazon desplazado a la
derecha, cardiomegalia grado II, flujo pulmonar aumentado. El Ecocardiograma evidenci6: DVSVD con
CIV alejada de las grandes arterias y vasos lado a lado, diverticulo en la base del ventriculo izquierdo
que conectaba a un vaso umbilical. Se realiz6 cateterismo cardiaco en el que se corroboraron los
hallazgos del ecocardiograma ademas se midieron presiones similares en ambos ventriculos y en las
dos grandes arterias. En el &pex del VI se canul6 un diverticulo con presién superior a la sistémica que
descendia por la pared abdominal y terminaba en fondo de saco a nivel de la cicatriz umbilical y se
evidencié una vena umbilical anémala. Al afio ocho meses de vida se realiz6 reseccion del diverticulo
de la base del VI con ligadura de la vena umbilical anémala y CP. Durante la cirugia se encontré un

defecto ventral del diafragma, hernia umbilical y el esterndn hacia adentro. En el estudio histopatolégico
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del diverticulo se encontr6: una pieza sacular de 2 x 1 cm. con pared constituida por musculo cardiaco
cubierta en su interior por endocardio, con engrosamiento focal y formacion de pequefias proyecciones
al interior de la cavidad con fibrosis, el misculo cardiaco estaba cubierto por tejido fibroconjuntivo
vascularizado. El gradiente del cerclaje se midio por ecocardiografia de 37 mm Hg. A los 4 afios se

realizd correccién total de la CC con éxito.

Caso 3.

Masculino de 1 mes de edad. Peso al nacimiento: 3,000 g. Apgar 8/9. Después del nacimiento presento
dificultad respiratoria. E.F: cianosis grado Il, ruidos cardiacos en el hemitérax derecho con soplo
sistolico grado II/VI en el cuarto espacio intercostal izquierdo, ausencia del tercio inferior del esternon,
masa pulstil en el epigastrio, didstasis de rectos y criptorquidia bilateral. ECG: FC: 132 Ipm, eje de P:
40°, eje de QRS: 100°, PR: 0.12. La Rx de térax mostré dextrocardia en situs solitus, cardiomegalia
grado Il y arco adrtico izquierdo. En el ecocardiograma se encontrd un TA tipo |, ventriculo derecho
hipoplasico y la vena cava superior izquierda drenando al seno coronario. El cateterismo confirmé estos
hallazgos. Fallecié a los 45 dias de vida por hipoxia. En la autopsia se encontrd ademas agenesia de
los dos tercios distales del esternon, los testiculos no descendidos, didstasis de los rectos abdominales

y ausencia del diafragma anterior.

Caso 4.

Femenino de 12 dias de vida. Producto de la primera gestacion. Obtenido por cesarea por
desproporcion cefalo-pélvica. Peso al nacimiento: 2,500 g. Apgar 7/8. Examen fisico: agenesia del tercio
distal del esterndn, hernia ventral, onfalocele y ausencia del diafragma anterior. En la Rx de torax se
observa: situs solitus, cardiomegalia grado I. EI ecocardiograma evidencio: levocardia, DVEVI, atresia

de la valvula AV izquierda, EP grave. Fallecio a los 12 dias de vida por hipoxia. No se realiz6 autopsia.
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Caso 5.

Femenino de 12 h. de vida. Producto de la segunda gestacion. En el primer mes del embarazo curso
con amenaza de aborto. Se obtuvo por cesarea a término. Peso al nacimiento: 2,700 g. Examen fisico:
cianosis grado I, reflejos de Moro y prension ausentes, saturacion 52%, hipotermia, hemangioma en
linea media de frente y nariz, ruidos cardiacos sin soplos, pulsos simétricos y débiles en las 4
extremidades, implantacion alta del cordon umbilical, onfalocele, y acidosis metabdlica. En la Rx de
torax se observo: situs indeterminado, cavidad toracica reducida y flujo pulmonar disminuido. El
ecocardiograma evidencio: DVEVI, EP y PCA. Se intub6 y se conectd a ventilacion mecanica. Se
colocd malla en térax y se encontrd: agenesia del tercio distal del esternon, ausencia del pericardio,
didstasis de rectos abdominales y defecto del diafragma ventral. En el postquirirgico presento
bradicardia con paro cardio-respiratorio, bloqueo auriculo-ventricular, fibrilacion ventricular y fallecio a

los 6 dias de vida. No se realiz6 autopsia.

Caso 6.

Femenino de 16 hs. de vida. Producto de la segunda gestacion, de término, obtenida por parto. Peso al
nacimiento: 3,900 g. Apgar 8/9. E.F: soplo sistdlico grado II/VI en el segundo espacio intercostal
izquierdo, desdoblamiento fijo del segundo ruido y onfalocele. ECG: ritmo sinusal, FC: 142 Ipm, eje de
P: 40°, eje de QRS: 120°, hipertrofia ventricular derecha, blogqueo incompleto de la rama derecha del
haz de Hiz. En la Rx de torax se observd: mesocardia, cardiomegalia grado I, flujo pulmonar normal,
arco aortico izquierdo. El ecocardiograma evidencio una CIV perimembranosa méas CIA grande y PCA.
Se realizd cirugia con correccion del onfalocele, se corrobord defecto diafragmatico ventral, ausencia
del pericardio y esternon bifido. Después de la cirugia se mantuvo intubado durante 3 meses, desarroll6
displasia broncopulmonar grado IV y sepsis por estafilococo coagulasa positivo, escherichia coli y
pseudomonas aeruginosa. Presentd hemorragia pulmonar y fallecié a los 3 meses por sepsis. No se

realiz autopsia.
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Caso 7.

Masculino de 3 dias de vida. Durante el embarazo cursd con amenaza de parto pretérmino. Producto de
la segunda gestacion, de término, obtenido por parto. Peso al nacimiento: 2,600 g. Apgar 8/9. Examen
fisico: cianosis grado |, hipocratismo grado |, taquipnea, precordio hiperdinamico, soplo sistolico de
eyeccion grado 1ll/VI en el segundo espacio intercostal izquierdo, onfalocele y masa pulsatil en
epigastrio, ausencia del tercio distal del esternon, diastasis de rectos, pulsos simétricos en las 4
extremidades. ECG: ritmo sinusal, FC 110 Ipm, eje de P -60°, eje de QRS: +30°, PR: 0.12, QTc: 0.40.
En la Rx de torax se observo: situs solitus, dextrocardia, cardiomegalia grado Il y flujo pulmonar
disminuido. El ecocardiograma evidencid: dextrocardia, DVSVD con EP. Se realizé correccion quirirgica
del onfalocele con éxito. En el cateterismo ademas se encontré un diverticulo del ventriculo izquierdo
(Fig 13.). Alos 4 afios de edad se realiz6 correccion de la cardiopatia y reseccion del diverticulo del VI.
Durante la cirugia se corrobor6 agenesia del pericardio diafragmatico y defecto ventral del diafragma
anterior. Actualmente tiene 8 afios y esta bajo vigilancia por la consulta externa.

Caso 8.

Masculino de 10 dias de vida. Producto de la primera gestacion, de término, obtenido por parto. Peso al
nacimiento: 3,920 g. Examen fisico: onfalocele, hernia ventral, ausencia del pericardio, hiperactividad
precordial y agenesia del tercio distal del esterndn, soplo sistélico grado II/VI en el cuarto espacio
intercostal izquierdo, segundo tono normal, pulsos simétricos en las 4 extremidades. EI ECG mostro:
ritmo sinusal, FC: 100 Ipm, eje de P: -10°, eje de QRS: 150°, hipertrofia ventricular derecha y T invertida
de V1 a V6. En la Rx de torax se observo: situs sélitus, sin cardiomegalia y flujo pulmonar normal. El
ecocardiograma evidencio: levocardia, CIV perimembranosa pequefia. Se realizo correccion quirlrgica
del onfalocele con éxito. Se egresé en buenas condiciones y se mantiene en vigilancia por la consulta

externa.
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Caso 9

Femenino de 11 meses, producto de la segunda gestacion, de término, obtenida por parto. Al
nacimiento se detectd defecto de la pared abdominal sin tratamiento. Se envid a nuestro hospital por
fatiga y diaforesis progresivas. Examen fisico: cianosis grado I, hipocratismo grado I, deformidad central
del térax, ausencia del apéndice xifoides, taquipnea, precordio hiperdinamico, ruidos cardiacos a la
derecha, soplo sistdlico corto grado II/VI en el tercer espacio intercostal izquierdo, segundo tono
intenso, Unico y palpable, higado a 3 cm. por debajo del borde costal derecho, diastasis de rectos, masa
pulsétil en epigastrio (Fig. 14), cicatriz umbilical fibrosa, hernia abdominal en epigastrio amplia, pulsos
simétricos en las 4 extremidades. ECG: ritmo sinusal, FC: 140 Ipm, eje de P: +30°, eje de QRS: +150°,
hipertrofia de ambos ventriculos y crecimiento auricular derecho (Fig. 15). En la Rx de térax se observo:
dextrocardia en situs solitus, cardiomegalia grado Il y flujo pulmonar aumentado (Fig. 16). El
ecocardiograma evidencio: dextrocardia en situs solitus, DVSVD con CIV alejada de las grandes
arterias, diverticulo en &pex del ventriculo izquierdo (Fig. 17). La angiotomografia cardiaca delimito el
diverticulo dependiente de la porcion del ventriculo izquierdo (Fig. 18 a'y 18 b). Se realizé CP, reseccion
del diverticulo del ventriculo izquierdo y correccion de los defectos de la linea media. Durante la cirugia
se evidencio ausencia del pericardio anterior y defecto ventral del diafragma. El estudio histopatologico
del diverticulo reportd un diverticulo de VI que media 3x2x1.5 cm (Fig. 19 y 20). En el postquirirgico
presentd paro cardio-respiratorio que revirtio después de maniobras de reanimacion. Actualmente viva
con secuelas neurologicas leves caracterizadas por hipertonia muscular y trastornos del ciclo vigilia-

suefio en tratamiento con clonazepam y baclofeno a dosis bajas.
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6.- DISCUSION

La Pentalogia de Cantrell (PC) es una enfermedad muy rara. Actualmente la informacion de la que se
dispone se basa en la descripcion de casos aislados o en series con un nimero reducido de pacientes.
Lo mas relevante del presente trabajo consiste en el numero importante de 20 pacientes con
diagndstico de PC que se presentan de forma detallada. Esta representa la serie mas grande de
pacientes reportada en el mundo. Al haber sido evaluados todos los casos personalmente por uno de
los autores a lo largo de 40 afios los sesgos de informacion frecuentes en las revisiones retrospectivas

son minimos en esta serie lo que le brinda todavia mas impacto a nuestros resultados.

Existe controversia con respecto a los términos de Pentalogia de Cantrell (PC) y Ectopia Cordis (EC). Si
bien, son dos entidades diferentes ambas se presentan frecuentemente relacionadas. El término EC
denota especificamente la presentacion del corazén o parte de él fuera de la cavidad toracica. El
término PC implica la presencia de malformaciones a los 5 diferentes niveles descritos: esternon,
pericardio, diafragma, abdomen y corazon. Después de las primeras descripciones de casos con EC se
observaron algunos casos de EC total de tipo toraco-abdominal en los que el corazdn estaba totalmente
fuera de la cavidad torécica debido a una malformacion severa de la linea media que involucraba o no
al abdomen, al diafragma, al esterndn, al pericardio y que frecuentemente se acompafiaba de
malformaciones cardiacas. Dependiendo de los defectos encontrados la EC se puede presentar de
forma aislada o més frecuentemente formando parte del complejo de PC.

Al estudiar a 11 pacientes con diagndstico de EC total encontramos que todos ellos otros defectos de la
linea media y por el otro lado al analizar a 20 casos con diagnostico de PC encontramos que 11 tenian
una EC total. Por lo anterior decidimos dividir a nuestros 20 pacientes en 2 grupos: con EC (grupo 1) y
sin EC (grupo II). Al analizar la evolucién de los casos, todos excepto 1 del grupo | fallecieron, mientras
que 5/9 pacientes del grupo Il fallecieron. Esto no difiere de otros reportes en donde la EC por si misma

asociada o no a PC tiene un prondstico muy desfavorable.

El mal prondstico de los pacientes con PC y especialmente de aquellos con EC depende de varios
factores. En primer lugar al estar el corazén totalmente fuera de la cavidad toracica sin ningln tipo de

proteccion condiciona un riesgo grave de infecciones severas que en muchos casos condiciona la
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causa de muerte en los primeros dias de vida. La severidad de afeccién de las estructuras que
conforman la linea media y la presencia de malformaciones cardiacas complejas son dos factores que

determinan el pronostico de estos casos.

El diagnostico de la PC se establece con el examen fisico. El estudio ecocardiografico permite aclarar
detalladamente la anatomia intracardiaca. Los primeros casos de esta serie se presentaron antes de la
época de la ecocardiografia por lo que el diagndstico de la cardiopatia se establecié por medio de
cateterismo cardiaco. Actualmente no solo el ecocardiograma puede aclarar el tipo de cardiopatia
congénita sino que ademas disponemos ahora de la angiotomografia que utilizamos en los dos casos
mas recientes y que permitio definir todos los detalles anatémicos sin necesidad de realizar un
cateterismo que es un estudio invasivo y de alto riesgo en este grupo de pacientes gravemente

enfermos.

Con respecto a la anatomia, todos los 20 casos correspondieron a la variedad de PC completo, por lo
que todos tenian defectos en esternon, pericardio, pared abdominal, diafragma y corazén. La severidad
de dichos defectos fue mas marcada en los pacientes del grupo | (< 0.05). Ademas la asociacion con
otras malformaciones congenitas también fue mas frecuente en este grupo (72%) frente a 11% en el
grupo Il (< 0.05). Dos de las anomalias asociadas: ausencia del l6bulo derecho del higado y un
hemangioma en linea media de frente y nariz no han sido reportados hasta la fecha en otros pacientes
con PC.

La frecuencia de CC complejas fue similar en ambos grupos: 72% en el grupo I 'y 77% en el grupo Il. El
tipo de CC mas frecuentemente encontrado fue la DVSVD a diferencia de otras series donde la CC més
frecuente fue la CIV. En 7 pacientes encontramos anomalias cardiacas no descritas previamente
asociadas a PC o EC: origen anémalo de la subclavia izquierda (2), coronaria Gnica (2), DVEVI (2), y la
presencia de 2 troncos braquiocefélicos (1). También resulto interesante la alta incidencia de diverticulo
ventricular que encontramos en el 40% de nuestros casos ya que este se presentd en un porcentaje
mucho menor en otros estudios. Creemos que durante la génesis de esta malformacion compleja
muchas veces el apex se queda atrapado con el cordon umbilical por lo cual se forma el diverticulo

cardiaco.
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A pesar de haber transcurrido mas de 50 afios desde las primeras descripciones de casos con PCy a
pesar de las modernas técnicas quirdrgicas, la cirugia correctiva contintia siendo un reto para el cirujano
debido al amplio espectro de anomalias asociadas y a la severidad de las malformaciones cardiacas y
abdominales. En los ultimos afios se ha intentado la correccion quirirgica en 1 o 2 fases, con resultados
variables. En EC la posicion del corazén puede ser variable desde 0 hasta 180° y frecuentemente no
hay forma de ubicarlo en el torax ya que al tomar el apex hacia abajo disminuye la circulacion y
consecuentemente se presenta asistolia por lo que el tratar de colocar al corazon dentro de la cavidad

toracica puede ser causa de muerte.

En nuestra serie se realizaron 12 cirugias (60%) resultando la cirugia una opcion de tratamiento mas
frecuente en el grupo Il (77% frente al 45% del grupo I) (< 0.05). Igualmente la cirugia cardiaca fue més
frecuente en el grupo Il que en el grupo | (44% frente a 36%) y como era de esperarse la mortalidad
quirdrgica fue mayor en el grupo | (100% frente a 28% del grupo I1) (< 0.05). La mortalidad general fue
también significativamente mayor en el grupo | (90%) que en el grupo Il (55%)(< 0.05).

Después de un tiempo de seguimiento de 8 afios, 4 pacientes sin EC estan vivos, a pesar de tener una
PC completa los defectos de la linea media en estos pacientes eran menores y las CC simples.

El diverticulo ventricular tiene que ser bien estudiado en sus caracteristicas previo a su reseccion para
evaluar si involucra o no la parte distal de una rama de la coronaria descendente anterior izquierda

extendida hacia el apex. (Fig.13, 18y 21) 0

La causa de la PC aun es desconocida, si bien el momento embrioldgico en el que esta constelacion de
defectos se origina estd bien establecido. Se reconoce que en su etiopatogenia interfieren factores
ambientales, genéticos y estocalsticos. Los mecanismos moleculares y genéticos que participan en
este proceso aun no han sido identificados. Al ser un defecto que se origina en una etapa muy
temprana del desarrollo y que por tanto se manifiesta con malformaciones a diferentes niveles es muy
probable la participacion de genes “homeobox” o también llamados “orquestadores” los cuales controlan
la participacion de otros genes que a su vez controlan procesos de sefializacion especificos y
mecanismos de diferenciacion celular. Dentro de estos genes existen algunos bien identificados que
son vitales en el desarrollo normal y anormal del corazén y que podrian participar en el origen de la PC
estos son: GATA 4, NKX2-5, SHOX entre otros, sin embargo esto todavia no ha sido investigado.
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7.- LIMITACIONES DEL ESTUDIO

La principal limitante de este trabajo consiste en que a pesar de ser un nimero muy importante de
pacientes considerando la rareza de la enfermedad, alin asi es un nimero reducido para fines
estadisticos lo que restd poder al andlisis multivariado por lo que no se lograron identificar factores

predictores de mal prondstico o de muerte en nuestros pacientes.
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8.- CONCLUSION

El diagnosticar una cardiopatia congénita hoy en dia exige no solo el hacerlo de la manera menos
invasiva posible, sino ademas identificar anomalias asociadas en busqueda de sindromes
malformativos que requieren de un manejo integral; este manejo es multidisciplinario y ademas se
requiere de asesoramiento genético para brindar las medidas preventivas necesarias 4. La PC es una
enfermedad rara. Hasta donde tenemos conocimiento el presente trabajo describe la serie de casos
mas grande reportada hasta la fecha. El prondstico de la enfermedad es por lo general malo y depende
de las alteraciones de la linea media y de las cardiopatias congénitas asociadas. La atencioén en un
centro de tercer nivel con manejo multidiciplinario que incluya: pediatras, neonat6logos, cardilogos,
cirujanos pediatras y cirujanos cardiovasculares asi como tecnologia necesaria para su manejo

postquirurgico podra mejorar la sobrevida de algunos casos.
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9.- TABLAS

Tabla 1. Anomalias cromosomicas y sindromes genéticos asociados a cardiopatias congénitas.

Anomalias cromosémicas Sindrome %deCC TipodeCC
Dup 302 75% CIA
Dup 4q 30% CIA
Del 4q,21,32 60% CIA CIV
Del 5p Cri du Chat 30-60% Clv
Rec 8 90% TF, CIV
Trisomia 8 25% varios sin ser especificos
Trisomia 9 80% Clase Il
Del 9p 40% Clase I
Dup 9p 15% varios sin ser especificos
Del 10q Clase |
Del 13q varios sin ser especificos
Trisomia 13 Patau 80% CIA, CIV, TF, displasia nodular valvular, DVSVD
Del 18p 5% raras
Del 18q 30% varios sin ser especificos
Trisomia 18 Edwards 100% CIV, TF, displasia plurivalvular
Trisomia 21 Down 40-50% CIV, C-AV, PCA, TF
TA, IAAo tipo B, TF, AP, EP, arteria subclavia anémala,
Del 2211 DiGeorge 50% arco adrtico derecho, doble arco adrtico.
Dup 22 Ojo de gato 40% CATVP
Vélvula aortica bicuspide, CoAo, estenosis valvular
Monosomia X 45X0 Turner 35% adrtica, SVIH.
47TXXy Klinefelter 50% Prolapso de la véalvula mitral

Aorta (Ao), Atresia pulmonar (AP), Canal Atrio-ventricular ( C-AV), Conexién andémala total de venas pulmonares (CATVP), Comunicacion interatrial (CIA),
Comunicacion interventricular (CIV), Coartacion de Ao (CoAo), Delecion (Del), Doble via de salida de ventriculo derecho (DVSVD), Duplicacién (Dup),
Estenosis pulmonar (EP), Interrupcion de arco Ao (IAAo), Tetralogia de Fallot (TF), Persistencia del conducto arterioso (PCA), Sindrome de ventriculo
izquierdo hipoplasico (SVIH), Tronco arterioso (TA).
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Tabla 2. Mutaciones puntuales en algunos genes asociadas a cardiopatias congénitas.

Tipo de
Gen Locus herencia Sindrome Tipo de CC
TA tipo B, T.F, Arco Ao derecho, subclavia izquierda
TBX1 22q1110q1 AD Di George anomala, CIV, PCA, CoAo, anillos tragueales
Goldenhar (oculo-
22q13.31 AD auriculo-vertebral) CIV, PCA, T.Fallot, CoAo
Fibrina, Elastina, Fibrilina- 15g21.1 ESAFF, Displasia de la Ao, dilatacion de la raiz de la
1(FBN-1) 7911.2 AD Marfan Ao
Elastina 7911.2 + 7911.23 AD Williams Estenosis supravalvular Ao, EAPP
COL5AL, COL3A1 2031 AD Ehler-Danlos Ruptura de grandes vasos
JAG1 10p12 AD Alagille EP, EAPP
Col6 1p31-p21 AD C-AV
Derecho= CC flujo pulmonar disminuido, TGA, AP,
EP, CATVP infradiafragmética
Izquierdo= CC flujo pulmonar normal, aumentado o
ZIC3 X(26.2 AD Heterotaxia diminuido, mejor prondstico, troncoconales, CIA
Derecho= CC flujo pulmonar disminuido, TGA, AP,
EP, CATVP infradiafragmética
Izquierdo= CC flujo pulmonar normal, aumentado o
Conexina 43 6021-32.2 AD Heterotaxia disminuido, mejor prondstico, troncoconales, CIA
CIA, CIV, Defectos de la conduccion AV. Blog AV 1°
TBX5 12q24 AD Holt-Oram 0 ritmo nodal
NKX 2-5 5¢34 AD CIA, CIV, TGA, TF, Defectos de la conduccién AV
CREB bandas 16p13.3 AD Rubinstein EP
4p16 AD Ellis van Crievald CIA
3025.3 AD Cornelia de Lange Clv
PTP11 Noonan
(Tirosin-fosfatasa SHP2) 12924 AD Leopard EVP, miocardiopatia hipertréfica
Treacle AD Treacher Collins CIV CIA, PCA
area fragil del
FMR1 cromosoma X Sindrome de X fragil  Prolapso de la valvula mitral
Cr11=QTL S1=KvLQT1=1Ks
Cr7=QTLS2= HERG= | Kr 11p15.5
QTLS3=SCN5A =1 Na 7935-36 Romano-Ward QT Largo
QTLS4=aun no se establece 3021-23 AD
QTLS5= MinK =1 Ks 4q25-27
QTLS6= aun no se establece 2121.1-22.2
KvLQT1 corriente iénica Sindrome de Jerwell
alterada es la | Ks. 11p15.5 AR y Lange — Nielsen QT Largo asociado a sordera
BIRD, elevacion del segmento ST de V1 a V3, muerte
Sindrome de subita en ausencia de enfermedad estructural
SCN5A AD Brugada miocérdica
RyR2 Receptor ryanodina Taquicardia ventricular
LamininaA/C Emery-Dreifuss Defectos de la conduccion
Mutacion del factor estimulante
de megacariocitos 1925-31 AR Pericarditis, Artritis y campodactilia
Ehlers-Danlos |, 1y projanso de la valvula mitral y tricuspidea, dilatacién
U de laraiz Aoy CIA, aneurisma de PCA 'y Ao
Afecta la pared e los vasos con ruptura de arterias de
Colagena (ED Ill) 2031 Tipo Il gran y mediano calibre

Autosémico dominante (AD), Autosémico recesivo (AR), Aorta (Ao), Atresia pulmonar (AP), Blogueo incompleto de rama derecha del has de Hiz (BIRD),
Canal Atrio-ventricular (C-AV), Conexién anémala total de venas pulmonares (CATVP) , Comunicacion interatrial (CIA), Comunicacion interventricular (CIV),
Coartacion de Ao (CoAo), Estenosis de arterias pulmonares periféricas (EAPP), Estenosis pulmonar (EP), Estenosis subadrtica (ESSAF), Estenosis valvular
pulmonar (EVP), Persistencia del conducto arterioso (PCA), Transposicién de grandes arterias (TGA), Tetralogia de Fallot (TF).
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Tabla 3. Factores ambientales asociados a Cardiopatias Congénitas.

Agentes Teratdgenos Frecuencia de CC Tipo de CC
Drogas
Alcohol 25-30% CIV, PCA, CIA
Anfetaminas 5% CIV, PCA, CIA, TGA
Anticonvulsivos
Hidantoina 2-3% EP, Estenosis Ao, CoAo, PCA
Trimetadiona 15-30% TGA, TF, SVIH
Quimioterapia 5% EP, Est. Ao, CIV, CIA
Litio 10% Anomalia de Ebstein, AT, CIA
Hormonas sexuales 2-4% CIV, TGA, TF
Talidomida 5-10% TF, CIV,CIA, TA
Acido retindico 10% Clv
Acido Salicilico HAP
Infecciosas
Rubéola 35% EPP, PCA, CIV, CIA
Condiciones Maternas
Diabetes 5-50% Cardiomiopatia, TGA, CIV, CoAo, PCA
Lupus 40% Blogqueo AV
Fenilcetonuria 10% TF, CIV, CIA

Atresia tricuspidea (AT), Bloqueo atrioventricular (Bloqueo AV), Comunicacion interatrial (CIA), Comunicacion interventricular (CIV), Coartacion de Ao
(CoAo0),, Estenosis pulmonar (EP), Hipertension arterial puimonar (HAP), Tetralogia de Fallot (TF), Tronco arterioso (TA). Transposicion de grandes arterias
(TGA), Persistencia del conducto arterioso (PCA).
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Tabla 4. Cardiopatias congénitas asociadas a Pentalogia de Cantrell completo

Referencia Afio Defectos del esternén Defectos de la Defectos del Malformaciones cardiacas Defectos del pericardio
pared abdominal diafragma
Sandifort 43 1772 Perforacion esternal onfalocele Ventral CIA, CIV, VCSlsc, CATVP ausencia
Wilson 43 1798 xifoides ausente onfalocele Ventral CIA, CIV, TA, VCSlsc, CATVP ausencia
Foy 43 1909 parte baja del esternon ausente  diastasis de rectos Ventral CIA, CIV, VCSilsc, Estenosis Ao ausencia
Holmes 43 1919 ausencia parte baja del esternon onfalocele Ventral CIACIV ausencia
Juengst 43 1937 encarnacion de xifoides hernia umbilical Ventral DBV ausencia
Puddu 43 1938 dos tercios inferiores ausentes onfalocele Ventral EC ausencia
Roth 43 1939 un tercio inferior ausente diastasis de rectos  defecto circular Corazoén bilocular, C-AV ausencia
Johnson 4 1950 xifoides ausente diastasis de rectos Ventral CIA, CIV ausencia
Ehrenhaft 43 1951 ausencia parte baja del esternén onfalocele Ventral CIA, CIV, DVI, EP, TA ausencia
Scott 43 1955 esternén corto hernia ventral Ventral DVI ausencia
Lee %3 1957 aplasia esternal onfalocele Ventral Clv ausencia
aplasia esternal onfalocele Ventral TF ventral
Fukuyoshi et al.3 1957 Si Si Si Dextrocardia, TF, DVI Si
Cantrell 43 1958 un tercio inferior ausente onfalocele Ventral TF ausencia
ausencia parte baja del esternén  diastasis de rectos Ventral CIA, CIV, EP ausencia
un tercio inferior ausente diastasis de rectos Ventral CIA, CIV, EP parcial
xifoides ausente diastasis de rectos Ventral CIA, CIV, PCA, DVI ausencia
xifoides ausente diastasis de rectos Ventral CIA, CIV, AT, DVI ausencia
Douglas 43 1958 fisura esternal onfalocele Ventral TF, VCSlsc ausencia
Lederman 43 1959 xifoides ausente onfalocele Ventral CIA, CIV, TGA, aplasia mitral, hipoplasia pulmonar, parcial
VCSlsc
Meitner 43 1959 fisura esternal onfalocele Si ausencia
Mulder 43 1960 parte baja del esternon ausente  diéstasis de rectos Ventral Clv, EP, DVI ausencia
parte baja del esternén ausente  diastasis de rectos Ventral Clv, DVI ausencia
parte baja del esternon ausente  onfalocele Ventral Clv, DVI ?
Donald et al.101 1960 parte baja del esternon ausente  diastasis de rectos Ventral Dextrocardia, DVI, ventral
parte baja del esternén ausente hernia umbilical Ventral TF ventral
parte baja del esternon ausente hernia umbilical Ventral Dextroposicion, HAP, DVI ventral
Herrera 43 1962 parte baja del esternén ausente  diastasis de rectos Ventral Corazon bilocular, PCA, pseudo TA, AP, CATVP ausencia
Takada et al.3 1962 Si si Si TF Si
Shibata et al.3! 1963 si si Si Dextrocardia Si
Funaki 3t 1967 si si Si TF si
Major Herbert et 1966 esternon bifido onfalocele Ventral Si? ventral
al’o
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Eraklis 43 1967 un tercio inferior ausente onfalocele Ventral CIA, TF ausencia
Asada 31 1968 si si Si CIV, dextrocardia, DVI si
Fuijii 3 1969 Si Si Si CIV, CIA, PCA, Estenosis tricuspidea Si
Shimada 3! 1969 Si Si Si CIV, diverticulo ventricular izquierdo Si
Toyama 43 1970 defecto xifoides onfalocele Ventral CIA, CIV, EP, CATVP, VCSlsc ausencia
Orsmond 3! 1973 esternén corto hernia umbilical Ventral Hipoplasia de VD, CIV, DVI Si
Symbas et al. 3 1973 ausencia parte baja del esternén  hernia epigastrica Ventral Dextrorrotacion, DVI Si
Miyoshi 3t 1975 si si Si TF si
si si Si PCA Si
Spitz et al. 3 1975 fisura esternal onfalocele Ventral Dextrocardia diafragmatico
Higo 31 1976 Si si Si TGA, CIV, EP, AU Si
Gula and Yacoub 1977 esternén corto hernia umbilical Si Dextrorrotacion, TF, CIA, DVI Si
31
Himi 31 1977 Si si Si VU Si
Nakayama 3! 1977 si si Si CIv, AU si
Miyamoto 31 1978 Si Si Si Clv, EP Si
Okayasu 3! 1978 si si Si TF, VCSlsc si
Nozaki 3! 1980 Si Si Si Si? Si
Tachimori 3t 1981 Si si Si ClvV Si
Nakano 3! 1982 si si Si TF si
Yamamoto 31 1982 Si si Si Dextrocardia Si
Kiuchi 31 1983 si si Si TF, DVI Si
Wesselhoeft and 1983 Si Onfalocele Ventral Si? Ausencia
DelLuca 31
Umehara 3! 1984 Si Si Si TF, AP, DVI Si
Baker et al. 68 1984 EC
Yoshida 3! 1986 si si Si CIv, DVI si
Soper et al. 8 1986 EC, CIV
Anderson et al. 3 1987 si si Si Clv, DBV Si
Zachariou et al 3t 1987 Si diastasis de rectos Ventral Clv ventral
Si onfalocele Ventral TF Si
Si onfalocele aplasia Clv ventral
diafragmatica
Bick et al. 49 1988 dos tercios inferiores ausentes onfalocele Ventral EC ausencia
Foxetal ™ 1988 EC, AU, VU, Arco Ao derecho
Milne et al 3! 1990 esterndn bifido onfalocele Ventral Clv ausencia
dos tercios inferiores ausentes onfalocele Ventral CIV, EP, DVSVD ausencia
aplasia esternal onfalocele Ventral CIV, TAtipo IV ausencia
esternon bifido onfalocele Ventral CIV, CIA, AP ausencia
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anormal onfalocele Ausente CATVP, VI hipoplasico ausencia
esternon bifido onfalocele Ventral EC ausencia
anormal onfalocele Ventral DBV ausencia
Vanamo et al. 3t 1991 Si onfalocele Si TF Si
parte baja del esternén ausente onfalocele Ventral TF Si
xifoides ausente onfalocele Ventral CIA, CIV, regurgitacion mitral Si
ausencia parte baja del esternén hernia umbilical Ventral TGA, CIV, AP ventral
esternén bifido hernia umbilical Ventral Aneurisma ventricular izquierdo, SVIH, Arco Ao interrupto, ventral
CIvV
Becmeur et al 3! 1992 xifoides ausente onfalocele Ventral Dextrocardia, C-AV, CIV mdltiples ventral
xifoides ausente onfalocele Ventral Dextrocardia ventral
Carmi and 1992 Si Si Si EC, CIV, D- TGA, AP, CATVP infracardiaca Si
Boughman 72
Si si Si EC, DBV Si
Si Si Si EC, TF Si
Si si Si TF,CIA Si
Si Si Si TF, AP Si
Czarmecki et al 3! 1993 Si onfalocele ventral D-TGA, CIA, CIV Si
Martin Eagan et al. 1993 Si Si Si EC, hipoplasia del VI 'y atrio, dilatacién del VD y AP Si
73
si si Si CIA, CIV Si
Abdallah et al. 7 1993 Si Si Si EC, TF Si
Bogersetal. 1993 defecto esternal onfalocele ventral EC, CIv, DBV Si
Fukuzawa et al 3! 1995 Si Si Si TF, AU, PCA, VCSlsc Si
Hsieh et al. 76 1998 Si Si Si EC Si
Laloyaux et al % 1998 Si Si Si ClV, CIA, AT, EP Si
Alayunt et al. 77 2001 si si Si CIA, CIA, DVI, TF si
Spencer et al. 8 2002 Si Si Si EC, cojinetes endocardicos, CIV multiples Si
Si Si Si AU, CATVP a seno coronario, EP, VCSIsc; AT, TGA Si
Cabrera et al. 2002 ausencia de esternon onfalocele ausente AM, CIV DVSVD ausente
ausencia de esternon onfalocele ausente CIA, cojinetes endocérdicos ausente
Nanda etal 7 2003 Si Si Si EC,CIV Si
Si si Si EC, CIV Si
Onderogh et al. 8 2003 si si Si EC si
Oka et al. 8 2003 Si si Si EC, PCA, DVI, AT si
Si Si Si EP, con arterias pulmonares hipoplasicas Si
Tatsujiro et al.52 2003 parte baja del esternon ausente onfalocele ventral EC, AT con EP ventral
Bittmann et al. 82 2004 Si Si Si VD pequefio, CIV, CIA Si
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Correa-Rivas et al. 2004 ausencia de esternon onfalocele ausente EC, CIV, PCA ausente
83
Mendoza B et alz3 2004 ausencia onfalocele gigante ausente EC, CIV, PCA ausente
Aslan et al.% 2004 dos tercios ausentes onfalocele ausente EC ausente
Si onfalocele hernia EC Si
diafragmatica
Di Bernardo et 2004 xifoides ausente diastasis de rectos ventral DVI ventral
al.5t
Thamboo 2005 dos tercios ausentes onfalocele ventral EC, Doble via de salida VI ventral
St. Louis* 2006 ausencia de esternon onfalocele ausente SHVI ausente
Serrano SG. Et al 2006 ausencia de esternon onfalocele ausente CIV,EP ausente
Araujo Junior et al. 2006 Si Si Si EC, CIV Si
84
Chen et al 8 2006 si si Si EC, CIV si
Herndndez G et al. 2006 parte baja del esternon ausente  diéstasis de rectos ventral Mesocardia, VU de morfologia izquierda con doble via de ventral
entrada y EP
Guajardo et al. 2006 ausencia de esternon onfalocele ausente Fallece, no se hizo necropsia ni ecocardiograma ausente
Herndndez Castro 2006 ausencia de esternon onfalocele ventral EC, CIV, Agenesia valvular mitral, PCA ventral
etal2
Fuentes Dante et 2006 ausencia parte baja del esternon onfalocele ventral Clv ventral
al.
Rashid et al. 8 2007 si si Si EC si
Korver et al. 2007 parte baja del esternon ausente onfalocele ausente Clv, DVI ventral
Jeroen et al 2008 si onfalocele Si EC, TF, CIA, valvula Ao biclspide si
Si onfalocele Si EC Si
Vizcaino et al. 2008 Agenesia 2/3 distales hernia ventral defecto ventral EC,AU, VU, CAVC, EP, origen anémalo de subclavia agenesia del pericardio
derecha, DV diafragmatico
agenesia 1/3 distal hernia umbilical  defecto ventral EC,CIV, PCA, origen coronario comdn,, DVI agenesia del pericardio
diafragmatico
agenesia 1/3 distal onfalocele defecto ventral EC, CIV, PCA, DVI agenesia del pericardio
diafragmatico
agenesia onfalocele defecto ventral EC, DVSVD, TA, EP, coronaria Unica agenesia
agenesia 1/3 distal diastasis de defecto ventral EC, CoAo, CIV, subclavia izquierda anémala agenesia del pericardio
rectos diafragmatico
agenesia onfalocele defecto ventral EC, AU, VU, CAVC, TGA, EP, PCA agenesia
agenesia 1/3 distal diastasis de rectos  defecto ventral EC, VU, atresia de la valvula AV izquierda, VCSI a SC agenesia
agenesia 1/3 distal didstasis de rectos  defecto ventral EC, CIA, 2 troncos braquiocefalicos, DVI agenesia
agenesia onfalocele defecto ventral EC, DVSVD, EP agenesia
agenesia de 2/3 distales hernia abdominal  defecto ventral EC, DVSVD, estenosis sub Ao, orificio coronario Unico, agenesia del pericardio
anterior fibroelastosis diafragmatico

45




agenesia 1/3 distal onfalocele gigante  defecto ventral EC, VU, TA agenesia
agenesia 1/3 distal onfalocele defecto ventral agenesia
T.F, DBV
hendidura esternal hernia umbilical defecto ventral agenesia
DVSVD, DVI
Agenesia 2/3 distales distasis de rectos  defecto ventral SVDH, TA, CIV,VCSa SC agenesia
agenesia 1/3 distal onfalocele defecto ventral DVEVI, EP agenesia
Agenesia onfalocele agenesia DVEVI, CIA, EP, PCA agenesia del pericardio
diafragmatico
agenesia 1/3 distal onfalocele defecto ventral CIV, CIA, PCA agenesia del pericardio
diafragmatico
agenesia 1/3 distal onfalocele defecto ventral DVSVD, EP, DVI agenesia del pericardio
diafragmatico

Arco Adrtico (Arco Ao), Atresia Aortica (Aao), (AM), Atresia pulmonar (AP), Atresia tricuspidea (AT), Auricula dnica (AU), Canal Atrioventricular (C-AV), Coartacion de Aorta (CoAo), Comunicacion interventricular (CIV),
Comunicacion interatrial (CIA), Conexién anémala total de venas pulmonares (CATVP), Diverticulo biventricular (DBV), Diverticulo ventricular izquierdo (DVI), Doble via de salida del ventriculo derecho (DVSVD), Doble
via de entrada ventricular izquierda (DVEVI), Ectopia cordis(EC), Estenosis pulmonar (EP), Hipertension pulmonar (HAP), Persistencia del conducto arterioso (PCA), Perimembranosa (PM), Septum de Entrada (SE),
Sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico (SVIH), Transposicién de grandes vasos (TGA)Tronco arterioso (TA), Tetralogia de Fallot (TF), Ventriculo derecho (VD), Ventriculo izquierdo (VI), Vena cava superior
izquierda a seno coronario (VCSIsc), Ventriculo Gnico (VU). Si cardiopatia pero sin especificar ( SI?).
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Tabla 5. Cardiopatias asociadas a Pentalogia de Cantrell incompleto.

Referencia Afio Defectos del esternon Defectos de la Defectos del Malformaciones cardiacas
pared abdominal diafragma Defectos del pericardio
Greifenberg 43 1908 dos tercios ausentes eventracion ? CIV, VCSlsc Ausencia
Petzholdt 43 1919 xifoides ausente diastasis de rectos ventral Defectos septales, VCSIsc, aneurisma ventricular ?
Hofmann # 1938 parte baja del esternon ausente onfalocele ventral Si? ?
Roth 43 1939 fisura esternal onfalocele ? CIA, subclavia izquierda anémala Ausencia
Kiihnel 4 1940 parte baja del esterndn ausente onfalocele ventral cianosis ? Ausencia
Blatt and Zeldes *® 1942 xifoides ausente onfalocele ventral CIA, CIV, AT ?
Bayron © 1948 esternén bifido onfalocele ? TF Ausencia
Friedlieb 43 1950 parte baja del esternon ausente onfalocele ? PCA, CoAo Ausencia
Saxen © 1952 fisura esternal onfalocele ? CIA, CIV Ausencia
Hurwitt 43 1959 ausencia de esternén onfalocele ? CIA, CIV, VSClsc, atresia de arterias pulmonares Ausencia
Miyano3! 1964 2 Si Si AU, VU, AP Si
lkedas3! 1965 Si Si No DVSVD, EP No
Perez Alvarez et al 1966 Dextrocardia, CIV, DVI
i parte baja del esternon ausente hernia umbilical No Si
Fukazawa3! 1967 ? Si Si VU, TGA Sj
Ushida 3t 1969 Si Si No AT, CIV, DVI No
Vazquez-Perez et 1969 Dextrorrotacion, CIV, DVI
al. 3t ? onfalocele ? Ventral
Si onfalocele aplasia parcial Dextroposicion, CIV, HAP ?
xifoides ausente onfalocele ventral TF, DVI No
Magoshi 3! 1970 No Si Sj si? Si
No Si Si si? No
Verger et al. 1970 parte baja del esternén ausente hernia umbilical ventral DVI ?
Miller and 1973 Dextroposicion, VCSlsc, C-AV AV, EP
Matthews 3 parte baja del esternon ausente  diastasis de rectos ventral No
Miyata 3! 1973 Si Si No CIV, EP, DVI Si
Treistman et al 3t 1973 No hernia umbilical lateral Insuf. Mitral, DVI ?
Galioto et al. 3 1974 esterndn corto onfalocele Si DVI No
Spitz et al. 3 1975 No onfalocele ventral Dextrocardia No
aplasia esternal onfalocele ventral Cor pulmonal No
xifoides ausente diéstasis de rectos ventral DVI, CIV, estenosis mitral No
No didstasis de rectos ventral Dextrorrotacion No
Knight et al. 3t 1976 No diastasis de rectos ventral Dextroposicion, DVI, CIA, CIV, PCA No
Ossandon-Correa 1979 DvI, CIV
31 No onfalocele ventral No
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Matsuyama 3! 1980 S Si Si ClIV, CIA, PCA, DVI No

Akkary 3! 1981 No hernia ventral i DVI Si
Mady 3! 1982 xifoides ausente hernia epigéstrica ? TF, DVI 2
Helardot et al 3! 1983 ausencia de esternon onfalocele ventral si? Ventral
Tomita 3 1987 Si No si CIv, HAP Si
Atsumi et al 31 1988 Si Sj no CIV, CIA, Cor triatriatum, DVI Si
Jona 1991 parte baja del esternén ausente onfalocele ventral Clv No
Becmeur et al 3 1992 ? onfalocele ventral Cardiomiopatia Ventral
Eganetal 8 1993 EC, hipoplasia de VI, vena pulmonar Unica
Schnapka et al 1994 ? onfalocele ventral TF Ventral
onfalocele ventral CIA, EP periférica Ventral
? onfalocele ventral CIA, CIV Ventral
Denath et al. 88 1994 EC
Siles et al. & 1996 CIV, DVSVD,VCSlsc, EP
Liang et al. % 1997 EC
Vazquez-Jimenez 1998 Dextrorrotacion, CIA, CIV,DVI, VCSIsc
etal. 3 No onfalocele ventral No
Song et al. 91 2000 EC, VU, AP, AT
Morales et al. 92 2000 EC, CIV, DVI, dextrocardia, DVSVD, EP
TF
Halbertsma et al. % 2002 CIV, CIA, DVI,CATVP
Uygur et al. % 2004 EC, PCA
Aslan et al. % 2004 EC
EC
Marijon et al. % 2006 CIv, DVI
Bhat et al 97 2006 Dextrocardia, CIA
Knirsch et al. %8 2006 Mesocardia, CIA, CIV, DVI
Grethel et al. % 2007 Aneurisma ventricular
McMahon et al. 100 2007 EC, TF,hipoplasia de valvula pulmonar
EC, CIV
Van Hoorn et al. 2008 No onfalocele si EC, TF, CIA, valvula Ao bicuspide No
Si onfalocele si EC Si

Arco Adrtico (Arco Ao), Atresia Aortica (AA0), (AM), Atresia pulmonar (AP), Atresia tricuspidea (AT), Auricula Gnica (AU), Canal Atrioventricular (C-AV), Coartacion de Aorta (CoAo), Comunicacion interventricular (CIV),
Comunicacion interatrial (CIA), Conexién anémala total de venas pulmonares (CATVP), , Diverticulo ventricular izquierdo (DVI), Diverticulo biventricular (DBV) Doble via de salida del ventriculo derecho (DVSVD),
Ectopia cordis (EC), Estenosis pulmonar (EP), Hipertension pulmonar (HAP), Persistencia del conducto arterioso (PCA), Perimembranosa (PM), Septum de Entrada (SE), Sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico
(SVIH), Transposicion de grandes vasos (TGA)Tronco arterioso (TA), Tetralogia de Fallot (TF), Ventriculo derecho (VD), Ventriculo izquierdo (V1), Vena cava superior izquierda a seno coronario (VCSIsc), Ventriculo
Gnico (VU). Si cardiopatia pero sin especificar ( SI?).
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Tabla 6. Otras anomalias congénitas asociadas a Pentalogia de Cantrell.

Autor
Stensen 3t
Prochaskas!
Finelli 31
Follin 3
Petzholdt 3
Nguyen-Huus3!
Stemberg-Politzer 3!
Puddu 3!
Hofmann 3
Roth 31

Byrond!

Friedlieb 3

Lee 3t

Crelin 31

Cantrell 31
Hurwitt 31
Lederman 3!
Meitner 3
Angley 3t
Vazquez-Pérez et al. 31
Toyama 43
Treistman et al 3
Galioto et al 3

Spitz et al 3

Knight et al 3

Gulay Yacoub 3!
Baker et al, 101

Soper et al. 8

Zachario et al 3t

Bick et al. 101

Fox etal. ™

Milne et al 3¢

Afio
1664
1734
1826
1850
1919
1925
1932
1938
1938
1939

1948
1950
1957
1957
1958
1959
1959
1959
1965
1969
1970
1973
1974
1975

1976

1977
1984

1986

1987

1988
1988

1990

Malformaciones asociadas

Labio y paladar hendido, deformidad de manos
Anencefalia

Ausencia de pulmén izquierdo

Ausencia de pulmén izquierdo, extropia de cloaca
Mdltiples anormalidades craneofaciales

Labio y paladar hendido

Defecto hemicraneal

Labio hendido, meningocele, deformidades en manos y pies
Costillas andmalas

Mdltiples anormalidades craneofaciales

Anencefalia, pulmon izquierdo anormal, aplasia adrenal
Malrotacion de colon

Talo valgus

Hernia diafragmatica derecha

Situs inversus, multiples defectos craneofaciales
Malrotacion de colon

Paladar hendido, testiculos no descendidos

Testiculo derecho no descendido

Hidrocefalia, paladar hendido

Malrotacién cardiaca

Mdltiples malformaciones

Malrotacion del colon, herniacion intestinal en cavidad pericardica
Cifoescoliosis severa

Estenosis pildrica

Malrotacion intestinal

Distrofia toracica asfixiante, Malrotacion intestinal
Malrotacién intestinal

Dedos supernumerarios en mano derecha

Cavidad toracica asimétrica, escoliosis moderada
Extropia de Cloaca, anormalidades espinales y genitourinarias
Encefalocele occipital 47XX+18

Pulmén derecho hipoplasico
Distrofia toracica izquierda, hipoplasia de pulmén izquierdo,
malformaciones de brazos y piernas

Encefalocele occipital 47, XX +18
espina bifida, hidrocefalia,, anormalidades de los oidos y rifiones;
Trisomia 18

Malrotacion intestinal

Agenesia de l6bulo pulmonar izquierdo, hipoplasia bilateral pulmonar
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Vanamo et al 3!

Jona 3

Becmeur et al 3!
Carmi and Boughman
72

Schiippler et al 3
Vazquez-Jiménez et
a|31

Hsieh et al. 76
Spencer et al.”
Cabrera et al. 2002
Nanda et al
Onderogh et al. 8
Bittmann et al. 82

Correa-Rivas et al. 83

Aslan et al.%

Hernandez C. et al.
Fuentes Dante et al.

Chenetal 8
Herndndez G et al.
Rashid et al.8
Desselle et al.10
Vizcaino et al

1991

1991
1992

1992

1994

1998
1998
2002
2002
2003
2003
2004
2004

2004

2006
2006

2006

2007
2007
2008

Malrotacién intestinal

Multiples deformidades musculo esqueléticas, rifiones, extropia de
cloaca, hipoplasia pulmonar bilateral

Hipoplasia de pulmén izquierdo, displasia de extremidades superiores
izquierdas, malrotacion intestinal

Criptorquidia

Anomalias en ambos l6bulos de las orejas
arteria umbilical unica, malrotacion intestinal

4 dedos en pies

Sindrome de Poland

Malrotacion de 90 grado del mesenterio comin
Labio y paladar hendido

Labio y paladar hendido, I6bulo tnico de pulmén izquierdo, secuestro
pulmonar

Labio hendido, oidos pequefios, displasia de dedos de las manos

Sindrome de bandas amniéticas

Nariz ancha y plana

Higroma quistico

Gemelos toracopagos

Gemelos Onfaldpagos

Cifoescoliosis, anormalidades en ambos pies

Trisomia 21, anormalidades pulmonares y de extremidades
Poliesplenia, defecto de la segmentacion pulmonar
Hipoplasia pulmonary

Creniosquisis, deformidad de manos y pies

Craniosquisis, deformidad de ambos pies

Hipoplasia pulmonar bilateral y meningitis linfocitica
Hipoplasia pulmonar bilateral, fusién adreno-hepatica y agenesia de
diverticulo de Meckel

Hipoplasia pulmonar bilateral, labio y paladar hendido

Hemivertebras
escoliosis, hipoplasia de extremidad superior derecha, ectodactilia de
meno y pie derecho

Dolicocefalia, pabellones auriculares de implantacion baja 46 XY
Encefalocele

Malrotacion intestino corto, bazo accesorio

Hipoplasia de pabellon auricular izquierdo

Criptorquidia bilateral,

Micrognatia, cuello corto, hemivertebras
Criptorquidia bilateral, labio y paladar hendido, ausencia de I6bulo
derecho del higado

Labio y paladar hendido, criptorquidia bilateral
Hemangioma en linea media de frente y nariz

Hipoplasia pulmonar
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Tabla 7. Caracteristicas clinicas y anatdmicas de 20 pacientes con Pentalogia de Cantrell.

Caso
No.

10

11

Sexo

d
d

40O

O 0 O Oy Oy 1O

Edad Edad
al ala
Diagnoéstico cirugia

Grupo I: Pacientes con Ectopia cordisn = 11

5hs.
15 hs. 224m
2 afios 2
2 dias 2 dias
2 dias 123d
3hs.
13 dias
2 meses
3 dias
3dias 9m
1h.

Grupo II: Pacientes sin Ectopia cordisn=9

1ldia 2 dias
10 meses 128m
1 mes
12 dias
12 hs. 4 dias
16 hs.
6 dias 436m
10 dias 1m4d
10 meses 11m

Anomalias
del
esternon

agenesia 2/3 distales
agenesia 1/3 distal
agenesia 1/3 distal
agenesia
agenesia 1/3_ distal
agenesia
agenesia 1/3 distal
agenesia 1/3 distal
agenesia
agenesia de 2/3

distales

agenesia 1/3 distal

agenesia 1/3 distal

hendidura esternal
agenesia 2/3 distales

agenesia 1/3 distal
Agenesia
agenesia 1/3 distal

agenesia 1/3 distal

agenesia 1/3 distal

agenesia 1/3 distal

Anomalias
del
pericardio

agenesia del pericardio
diafragmatico

agenesia del pericardio
diafragmatico

agenesia del pericardio
diafragmatico

agenesia
agenesia del pericardio
diafragmatico

agenesia
agenesia
agenesia

agenesia
agenesia del pericardio
diafragmatico

agenesia

agenesia

agenesia
agenesia

agenesia
agenesia del pericardio
diafragmatico
agenesia del pericardio
diafragmatico
agenesia del pericardio
diafragmatico

agenesia
agenesia del pericardio
diafragmético

Anomalias
del
diafragma

defecto ventral
defecto ventral
defecto ventral
defecto ventral
defecto ventral
defecto ventral
defecto ventral
defecto ventral
defecto ventral
defecto ventral

defecto ventral

defecto ventral

defecto ventral
defecto ventral

defecto ventral
Agenesia
defecto ventral

defecto ventral

defecto ventral

defecto ventral

Anomalias
del
abdomen

hernia ventral
hernia umbilical
onfalocele
onfalocele
digstasis de rectos
onfalocele
diéstasis de rectos
diéstasis de rectos
onfalocele
hernia abdominal anterior

onfalocele gigante

onfalocele

hernia umbilical
diéstasis de rectos

onfalocele
onfalocele
onfalocele

onfalocele

onfalocele

hernia epigéstrica

Ectopia
Cordis

si
si
si
si
si
si
Si
si
si
Si

si

no

no
no

no
no
no

no

no

no

Anomalias
intracardiacas

AU, VU, CAVC, EP, origen anémalo de subclavia derecha
CIV, PCA, origen coronario comdn

CIV, PCA

DVSVD, TA, EP, coronaria inica

CoAo, CIV, sublcavia izquierda anémala

AU, VU, CAVC, TGA, EP, PCA

VU, atresia de la valvula AV izquierda, VCSI a SC

CIA, 2 troncos braquiocefalicos

DVSVD, EP

DVSVD, estenosis sub Ao, orificio coronario Gnico,
fibroelastosis
VU, TA

TF

DVSVD
SVDH, TA, CIV, VCS a SC

DVEVI, EP

DVEVI, CIA, EP, PCA
Clv, CIA, PCA
DVSVD, EP

Clv

DVSVD

Diverticu

VU
Vi

Vi

\4

VIy VD

\

\

Vi

lo

Estado
Actual

Fallecio

Fallecio

Fallecio

Fallecio

Fallecié

Fallecié

Fallecio

Fallecio
Fallecio

Fallecio

Fallecié

Fallecié

Fallecié

Fallecié

Fallecié

Masculino ('), femenino (), Auricula Gnica (AU), Canal atrioventricular completo (CAVC), Coartacién de Aorta (CoAo), Comunicacion interventricular (CIV), Comunicacion interatrial (CIA), Doble via de salida del
ventriculo derecho (DVSVD), Doble via de entrada a ventriculo izquierdo Ectopia cordis(EC), Estenosis pulmonar (EP), Persistencia del conducto arterioso (PCA), Sindrome de ventriculo derecho hipoplésico (SVDH),
Tetralogia de Fallot (TF), Transposicién de grandes vasos (TGA)Tronco arterioso (TA), Ventriculo derecho (VD), Ventriculo izquierdo (VI), Vena cava superior izquierda drenando a seno coronario(VCSI a SC ),

Ventriculo tnico (VU).
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Tabla 8. Caracteristicas clinicas y evolucion de los pacientes con Pentalogia de Cantrell.

Caracteristicas Clinicas Grupo | (Pacientes con EC) Grupo | (Pacientes sin EC) Total p
n=11 n=9 n=20
N % n % n % NS
Hombre 6 55 5 56 11 | 55 NS
Mujer 5 45 4 44 9 |45 NS
Peso al nacimiento 2,020 — 3,100 (m: 2,739 + 393) 2,500 — 3,920 (m: 3,157 £ 525) NS
Edad al diagndstico 1 hora — 24 meses (m: 2,47 £ 7,56 meses) | 3 horas — 10 meses (m: 2,20 £ 4,11 meses) NS
Tratamiento de la PC
Cirugia 5 | 45 7 | 77 12 [ 60| NS
Edad a la cirugia 1 dia a 28 meses 1 dia a 54 meses NS
(m: 12.19 + 11.7 meses) (m: 13,29 + 16,2 meses)
Mortalidad
Muerte 10 [ 90 5 | 55 15 | 75 | <0.05
Edad a la defuncién 15 horas a 28 meses 1 dia a 2 meses
(m: 3,61 + 8,39 meses) (m: 0.54 + 0.8 meses)
Muerte en el grupo quirdrgico 5 45 2 22 7 35 | <0.05
Causas de muerte
Hipoxia 2 18 2 22 4 120 NS
Insuficiencia cardiaca 4 36 - - 4 20 NS
Quirrgica 3 27 1 11 4 20 NS
Infeccion - 2 22 2 10 NS
No especificada 1 9 1 5 NS
Sobrevida
Pacientes vivos 0 [ 0% 4 | 44 4 20| Ns

Tiempo de seguimiento

11 meses a 23 afios
(m: 8,85 + 9,8 afios)
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Tabla 9. Anomalias congénitas en pacientes con Pentalogia de Cantrell.

Anomalias Grupo | (Pacientes con EC) Grupo Il (Pacientes sin EC) Total
n: 11 n: 9 n=20
n % n % n %

Del esternon 11 55 9 45 20 100
Agenesia del tercio distal 6 55 6 67 12 60
Agenesia total 3 27 1 11 4 20
Agenesia de los dos tercios distales 2 18 1 11 3 15
Hendidura esternal 0 0 1 11 1 5
De la pared abdominal 11 55 9 45 20 100
Onfalocele 5 46 6 67 11 55
Diastasis de rectos 3 27 1 11 4 20
Hernia umbilical 3 27 2 22 5 25
Del diafragma 11 55 9 45 20 100
Defecto ventral del diafragma 11 100 8 90 19 95
Agenesia total del diafragma 0 0 1 10 1 5
Del pericardio 1 55 9 45 20 100
Agenesia total 6 55 5 55 11 55
Agenesia de la porcion diafragmatica 5 45 4 45 9 45
Del corazon (principales) 11 55 9 45 20 100
Ectopia Cordis 11 55 0 0 11 55
Diverticulo ventricular 4 36 4 44 8 40
» CC complejas

- DVSVD 3 27 3 33 6 30

- W 4 36 0 0 4 20

— DVEVI 0 0 2 22 2 10

- TF 0 0 1 11 1 5

— SVDH 0 0 1 11 1 5

— CoAo + CIV + subclavia izq. 1 9 0 0 1 5

anémala

» CCsimples

- C\V | 2 ] 18 | 2 | 22 | 4 | 20

Coartacion de Aorta (CoAo), Comunicacién interventricular (CIV), Comunicacion interatrial (CIA), Doble via de salida del ventriculo derecho (DVSVD), Doble via de entrada a ventriculo izquierdo Ectopia cordis(EC),
Sindrome de ventriculo derecho hipoplasico (SVDH), Tetralogia de Fallot (TF), Ventriculo tnico (VU).
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Tabla 10. Cardiopatias congénitas asociadas en 20 pacientes con Pentalogia de Cantrell.

Cardiopatia Congénita n %
EP 6 30
PCA 5 25
TA 3 15
Anomalia coronaria 3 15
CAVC 2 10
VCSI drenando a SC 2 10
Clv 1 5
TGA 1 5
Atresia AV izquierda 1 5
Estenosis subadrtica 1 5
Origen andmalo de la subclavia izquierda 1 5
Origen andmalo de la subclavia derecha 1 5
2 troncos braquiocefalicos 1 5
Ausencia de tronco braquiocefalico 1 5
Fibroelastosis del VI 1 5

Canal atrioventricular completo (CAVC), Comunicacién interventricular (CIV), Estenosis pulmonar (EP), Persistencia del conducto arterioso
(PCA), Transposicion de grandes vasos (TGA)Tronco arterioso (TA), Vena cava superior izquierda drenando a seno coronario(VCSl a SC).

Tabla 11. Otras malformaciones asociadas en 20 pacientes con Pentalogia de Cantrell

%
20
10
10

Otras Malformaciones

Criptorquidia

Labio y paladar hendidos

Micrognatia

Hipoplasia del pabellon auricular izquierdo
Hemangioma en frente y nariz

Puente nasal ancho

Implantacién baja de pabellones auriculares
Cuello corto

Cuello alado

Hipoplasia del pulmonar

Rifiones poliquisticos

Megaureter

Fistula retrovalvular

Total

o

gjlojojofojojorfor|o

I I PN T P N T T T PN PN T N e}

I
a1
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Tabla 12. Cirugias realizadas en 20 pacientes con Pentalogia de Cantrell.

Tipo de Cirugia n %
Tipo de Cirugia 12 60
De la CCy de los defectos de la linea media 4 22,2
CP + reseccion de diverticulo ventricular + plastia de rectos 2 11,1
abdominales + plastia diafragmética
Cierre de CIV + ligadura de PCA + reseccion de diverticulo ventricular 1 55
+ plastia abdominal
Correccion de DVSVD con EP + reseccion de diverticulo ventricular + 1 55
plastia diafragmética
De los defectos de la linea media 5 22,2
Correccion de onfalocele 2 11,1
Colocacién de malla de Marlex en torax 1 55
Colocacién de malla de Marlex en abdomen 1 55
DelaCC 3 16,6
BT como paliacion de TF 1 55
Cierre de CIV 1 55
Coartectomia con tubo de goretex y ligadura de PCA 1 55

Blalock Taussig (BT), Cerclaje Pulmonar (CP), Comunicacion interventricular (CIV), Doble via de salida de ventriculo derecho (DVSVD), Estenosi
pulmonar (EP), Persistencia de conducto arterioso (PCA), Tetralogia de Fallot (TF).
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11.- IMAGENES

Figura 1. Dibujo que muestra de forma esquematica el desarrollo normal de corazén

DESARROLLO DEL CORAZON

- Periodo morfogénesis

- Periodo maduracion

- Etapa presomitica - Etapa embrionaria D Etapa fetal
Figura 2. Evolucion del desarrollo del corazon
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Fig 3. Nombre y localizacion de los genes involucrados en el desarrollo normal y a normal del corazon.

Figura 4. Dibujo que muestra de forma esquematica la diferenciacion del mesodermo.



Caso No. 1. Grupo I: Pacientes con EC

Caso No. 4. Grupo [: Pacientes con EC

Figura 5

Figura 6
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Caso No. 6. Grupo I: Pacientes con EC

Caso No. 9 Grupo I: Pacientes con EC

Figura 7

Figura 8a.
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Figura 8b.

Figura 9.
Radiografia de Térax que muestra situs indeterminado, FP disminuido e hipoplasia pulmonar.
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Figura 10.
Angiotomoagrafia que muestra el corazén fuera de la cavidad toracica.

Figura 11.
Pieza anatomopatoldgica que muestra el defecto cardiaco (DVSVD con EP).
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Figura 12.
Pieza anatomopatoldgica que muestra la hipoplasia pulmonar.

Caso No. 7 Grupo II: Pacientes sin EC

Figura 13.
Angiografia de paciente con PC que muestra el trayecto del diverticulo ventricular izquierdo.
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Caso No. 9 Grupo II: Pacientes sin EC:

Figura 14.
Masa pulsatil en epigastrio, cicatriz umbilical fibrosa, con hernia abdominal en epigastrio amplia.

Figura 15.
El ECG que muestra: ritmo sinusal QRS: +150°, Hipertrofia biventricular y crecimiento auricular derecho.
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Figura 16.
Rx de torax que muestra dextrocardia en situs solitus, cardiomegalia Gll y FP aumentado.

Figura 17.
Ecocardiograma que evidencio: dextrocardia en situs solitus, DVSVD con CIV alejada de las grandes arterias.
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Figura 18a.
La angiotomografia cardiaca que delimita diverticulo dependiente de la parte apical del VI.

Figura 18b.
La angiotomografia cardiaca en reconstruccion 3D que delimita diverticulo dependiente de la parte apical del VI.
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Figura 19.

Diverticulo de VI que mide 3x2x1.5 cm irregularmente ovoide, de superficie lisa que al corte muestra superficie interna sélida
de aspecto hematico.

Figura 20.

Pared ventricular con cardiomiocitos que presentan eosinofilia del citoplasma y vacuolizacion. En la pared se observa
dilatacion sacular cuya luz esta ocupada por material hematico constituido por eritrocitos, fibrina y algunos neutréfilos, de
forma focal se observan algunos nédulos que protruyen la luz.
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Figura 21.
Reconstruccion tridimensional de angiotomografia que muestra un diverticulo ventricular izquierdo
Tomado de: Korver AM, Haas F, Freund MW, Strengers JL.. Pentalogy of Cantrell: Successful Early Correction.. Pediatr
Cardiol. 2007 Sep 21
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