Santiago Vazquez ,V +. Mier Martinez, M**. Pérez Juarez F**. Colin Ortiz, JL++. Osnaya Martinez,H.& Palacios Macedo Quenot, A M+
+ Medico residente de ecocardiografia. ** Medico adscrito al servicio de ecocardiografia. Cirugia Cardiovascular . ++ Medico adscrito

servicio de cardiologia. Hemodinamista. & Medico adscrito al servicio de cardiologia. ~* Jefe del servicio de Cirugia cardiovascular. SONECOM

/ \ ﬁ)municacién interauricular _ \
ReS umen pequefia,  retorno  venoso /

La ectopia cordis es una malformacion congénita extremadamente rara, en
donde el corazon esta localizado total o parcialmente fuera de la cavidad
toracica y que puede presentarse de forma aislada o asociada a otros
defectos de la

linea media.

La Pentalogia de Cantrell con una incidencia de 5.5 por cada millén de

sistémico al atrio derecho,
retorno venoso pulmonar al
atrio izquierdo , no se observa
angiograficamente que el atrio
izquierdo este dividido y no
hay gradiente de presién entre
venas pulmonares y auricula

) ’ - . . izquierda.
nacu_ios_ Vivos; ffule descrita por primera V(Iez 1958. descr_lto como la angiotomografia:dextrocardia,
asociacion de onfaloce, con ectopia cordis. El espectro consiste en cinco cardiomegalia, pequefia

anomalias: 1) defecto de la linea media abdominal supraumbilical, 2)
defecto de la parte inferior del esternén, 3) defecto del diafragma anterior,
4) defecto del pericardio diafragmatico y 5) malformaciones congénitas
intracardiacas. Su patogenesis se debe a una falla en el desarrollo del
mesodermo lateral alrededor de los 14-18 dias de edad gestacional.

Las anomalias cardiacas descritas en la pentalogia de Cantrell:
comunicacién interventricular ( 100%), comunicacion interauricular ( COFFeccion de defectos donde se demuestra
53%), Tetralogia de Fallot (20%), diverticulo ventricular (20). intracardiacos, asi  como diverticulo

Cuando el espectro de Pentalogia de Cantrell no es completa, Toyoma ligadura de diverticulo dependiente de
sugiere la siguiente clasificacion: clase | diagnéstico definitivo, con los dependiente de  ventriculo ventriculo izquierdo.

imagen  sacular  vascular
subcutanea en linea media en
hemitdrax inferior, subesternal,
dependiente de  ventriculo

izquierdo. Imagen a la derecha
Se discuti6 caso decidiendo Angiotomografia

Figura #2

cinco defectos presentes; clase Il, diagnéstico probable, con cuatro izquierdo. Con  evolucion gggoeg”ra?i;a 'un'ecfgs
defectos presentes incluyendo defecto intracardiaco y defecto de pared favorable, egreso a domicilio inyeccion en
anterior; clase 111, expresion incompleta con varias de las combinaciones sin complicaciones. ventriculo  izquierdo |.
presente, incluyendo anormalidades del esternén. donde se demuestra

imagen comparativa

Existe otra anomalia llamada «diverticulo» que generalmente es del . ;
con angiotomografia.

ventriculo izquierdo y que consiste en migracion solamente de la punta
ventricular hacia la linea media, en forma de saco o lengiieta y que también . .
se describe dentro de este grupo de enfermedades D| SCUSI é n.
Se presenta el siguiente caso por la frecuencia de presentacidn que es rara,
como una pentalogia de Cantrell expresion incompleta.

El objetivo es identificar los componentes de esta patologia que en un
inicio solo se diagndstico como dextrocardia con dextrodpex con
comunicacion interventricular.

El tratamiento de la pentalogia de Cantrell consiste en evaluar
cirugia cardiaca correctiva o paliativa, reparacion del defecto de
la pared abdominal anterior y diafragmaticos, asi como la
correccion de anomalias asociadas. EI mejor tratamiento va ha
depender del tamafio del defecto de la pared abdominal, las
., anomalias cardiacas asociadas, asi como la presencia de ectopia
Presentacion caso. cordis.

Ya que el presente caso aunque no es una pentalogia de Cantrell
completa, la presencia del diverticulo wventricular  como
presencia de malformacion cardiaca es del 20%; nos obliga a
determinar cual sera el mejor manejo para este tipo de pacientes.
Ya que la cardiopatia congéntia acianogena mas frecuente es la
comunicacion interventricular, y la tetralogia de Fallot siendo la
SSNY de 2 afios 4 meses de edad, conocido en 5 cardiopatia congénita cianogena mas frecuente.

INP desde los 9 meses de edad para valoracion A ' En este caso la reparacion qurlrgica fue exitosa y sin
por primera vez por dextrocardia con complicaciones.

diagnéstico de base Onfalocele corregido al afio Lol
de edad. En seguimiento por cardiologia refiere
con diaforesis y fatiga a la alimentacion.

se observa masa pulsatil de aproximadamente

3x1.4 cm por deba;o del borde costal derecho A A L Conclusiones

muy cerca de la linea media y de la cicatriz

quirargica relacionada con la correccion del = =TI

onfalocele, &rea precordial hiperdinamica, soplo _ , La pentalogia de Cantrell es una enfermedad congénita rara, con
s L. L Figura #1 electrocardiograma P . . . . p .

sistélico grado I1/VI, c1-2, sin irradiacién, 2do de 12 derivaciones. - Ritmo multiples lesiones asociadas de la linea media. EIl diagnostico puede
ruido intenso. Sin hepatomegalla. Pulsos sinusal, FC 115 Ipm, aQRS 180 realizarse de manera antenatal en el primer trimestre. La pentalogia de
normales en 4 extremidades. +, crecimiento VD Cantrell sin manejo quirdgico es fatal, y sobre todo aque con expresion
Se muestra electrocardiograma y rx de tdrax completa, con alto rango de mortalidad.

en la figura 1.

El ecocardiograma informo: Situs solitus de
vasos abdominales, Dextrocardia y dextroapex,
Se identifica una membrana intracavitaria que
divide la  auricula  izquierda  (COR
TRIATRIATUM), que permite el drenaje de las
4 venas pulmonares unidas a una cdmara venosa
y a la auricula izquierda sin obstruccion.
Comunicacion interatrial 2 mm pequefia con cc
izq a derecha La auricula derecha en situacion
espacial normal, con conexi6n atrioventricular

El diverticulo de ventriculo izquierdo con asociacion de pentalogia de
Cantrell es una enfermedad congéntia muy rara. El diagndstico es
relativamente facil, el tratamiento siempre es quirdrgico, con un
prondstico postoperatorio bueno. Como en el caso de nuestro paciente.
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