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Reporte de caso
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RESUMEN
Objetivo: reportar un caso de pentalogía de Can-
trell asociado a acranea, hendidura facial medial y 
reducción de las extremidades derechas originado 
por bandas amnióticas. Realizar una revisión de la 
literatura sobre la patogénesis de las bandas amnió-
ticas y los hallazgos en el caso reportado.
Materiales y métodos: se presenta el caso de un  
recién nacido muerto, con malformaciones congé-
nitas antes mencionadas, hijo de madre primiges-
tante de 15 años con 34 semanas de gestación, que 
consultó al Hospital Universitario del Valle (HUV), 
hospital de nivel III y IV de referencia en obstetri-
cia, de la red pública del suroccidente colombiano. 
Como fuente de información se utilizó la historia 
clínica, fotografías del recién nacido y los Rayos X. 
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Se realizó una búsqueda de literatura con las pala-
bras clave “Pentalogy of Cantrell and amniotic band 
syndrome”, “Limb body wall complex and amniotic 
band syndrome” en las bases de datos Medline vía 
PubMed en inglés y español, sin límite de tiempo; 
se buscaron reportes de caso, revisiones de tema y 
series de casos.
Resultados: se encontraron treinta artículos, 
se analizaron todas las referencias y se halló que 
catorce corresponden a reportes de caso, ocho a 
revisiones de tema y ocho a series de casos.
Conclusiones: se reporta un caso de pentalogía 
de Cantrell, posiblemente por bandas amnióticas 
originadas en el desarrollo embrionario. El caso 
se clasificó como complejo cuerpo-extremidad 
(LBWC), secundario a bandas amnióticas.
Palabras clave: pentalogía de Cantrell, síndrome 
de bandas amnióticas, complejo cuerpo-extremidad.

ABSTRACT
Objective: To report a Pentalogy of Cantrell case 
associated with acrania, medial facial cleft and 
reduction of the right limbs as a result of amniotic 
bands; and to conduct a review of the literature on 
the pathogenesis of amniotic bands and the findings 
of the reported case. 
Materials and methods: Case report of a 
demised neonate  with the above mentionated 
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congenital malformations born to a 15 year-old 
primigravida in her 34 weeks of gestation who 
came to Hospital Universitario del Valle (HUV), 
a level III and IV referral hospital for obstetrics 
belonging to the public network in south-western 
Colombia. The clinical record, photographs of the 
neonate and X-Ray images were used as the sources 
of information. A search in the literature was 
conducted using the terms “Pentalogy of Cantrell 
and amniotic band syndrome”, “Limb body wall 
complex and amniotic band syndrome” through 
PubMed in the Medline databases in English 
and Spanish, with no time limitation; the search 
included case reports, topic reviews and case series. 
Results: Overall, 30 articles were found and all the 
references were analysed; 14 were case reports, 8 
were topic reviews and 8 were case series. 
Conclusions: Report of a Pentalogy of Cantrell 
case, probably resulting from amniotic bands arising 
during embryo development. It was classified as a 
limb body wall complex (LBWC), secondary to 
amniotic bands. 
Key words: Pentalogy of Cantrell, amniotic band 
syndrome, limb body complex. 

INTRODUCCIÓN
La pentalogía de Cantrell (PC) es una rara anomalía 
congénita con una prevalencia entre 1 en 65.000 a 
1 en 200.000 nacimientos (1), en la que ocurre un 
defecto primario en el epigastrio que compromete 
la porción inferior del tórax y la superior del abdo-
men, implicando a su vez los órganos adyacentes. 
Cantrell informó, en 1958, cinco casos con esta 
anomalía (2).

La pentalogía de Cantrell se caracteriza por 
cinco hallazgos: defecto de la pared toraco-
abdominal, hipoplasia de la porción inferior del 
esternón, hernia diafragmática anterior, pericardio 
pobremente formado y anomalías cardiacas, entre 
ellas la más representativa es la ectopia cordis (2, 
3). La etiología de la PC es heterogénea, en la 
mayoría de los casos no se encuentra una causa 
específica; sin embargo, se han reportado familias 

con patrón de herencia ligado al cromosoma X, 
casos con trisomías cromosómicas, y en otros se 
ha documentado exposición a teratógenos (4-6). 
La asociación etiológica entre PC y el síndrome 
de bandas amnióticas es rara, y pocos casos se han 
reportado en la literatura (7, 8).

El síndrome de bandas amnióticas (SBA) tiene un 
rango de prevalencia de 1 en 11.200 a 1 en 18.000 
recién nacidos vivos (9, 10), y se ha encontrado 
relacionado a madres primigestantes, jóvenes, 
con bajo nivel educativo, ocurrencia de fiebre y 
sangrados en el primer trimestre de gestación, 
exposición a medicamentos, tabaco y diabetes (11, 
12). El SBA consiste en un conjunto de anomalías 
congénitas secundarias al efecto destructivo de una 
banda de tejido amniótico que se adhiere al embrión 
o feto en desarrollo, que puede producir anillos de 
constricción o amputaciones usualmente distales en 
extremidades (13-16). Con menor frecuencia se ha 
asociado a defectos de la pared toraco-abdominal, 
exencefalia/acranea, con o sin hendidura facial, y 
anormalidades de las extremidades; esta asociación 
se conoce como complejo cuerpo-extremidad, 
síndrome del tallo corporal o LBWC (del inglés 
limb body wall complex) (17-19).

El objetivo de este estudio es reportar un caso 
de pentalogía de Cantrell asociado a acranea, hen
didura facial medial y reducción de las extremidades 
derechas, originado por bandas amnióticas. 
Asimismo, se realiza una revisión de la literatura 
sobre la patogénesis de las bandas amnióticas y los 
hallazgos en el caso reportado.

PRESENTACIÓN DEL CASO
Recién nacido muerto, de sexo masculino, hijo de 
unión no consanguínea de madre primigestante 
de 15 años, de estrato socioeconómico bajo, quien 
realizó un pobre control prenatal iniciado a las 20 
semanas de gestación, con ecografías a las 26 y 32 
semanas que mostraron anencefalia, onfalocele y pie 
equinovaro. A las 34 semanas consulta al Hospital 
Universitario de Valle en Cali (Colombia), hospital 
de III y IV nivel de referencia en obstetricia, de 
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la red pública del suroccidente colombiano, que 
atiende alrededor de 5.000 nacimientos por año 
de mujeres de estratos socioeconómicos 1, 2 y, en 
menor proporción, del estrato 3, del régimen subsi-
diado por el Estado, con patologías materno-fetales 
de alta complejidad. 

En la atención a la gestante se encontró un 
feto muerto y se decidió la finalización del emba
razo. Se atiende parto vaginal obteniéndose un 
mortinato de 1405 g, con percentil menor de 3 
para la edad gestacional. El examen físico y los 
estudios radiográficos evidenciaron defecto de 
pared toraco-abdominal que incluía el esternón, a 
través del cual protruían el corazón (ectopia cordis) 
y el intestino; hendidura facial medial, exencefalia/
anencefalia; acortamiento en miembro superior 
derecho, con hueso radio displásico; reducción 
del miembro inferior derecho caracterizado por 
mesomelia con acortamiento de la tibia y fíbula; 
pie equinovaro, pseudosindactilia con amputación 
de artejos del pie derecho y anillos de constricción 
en el segundo y tercer dedos del pie, que sugieren 
que las malformaciones son secundarias al efecto 
mecánico de bandas amnióticas (figuras 1 y 2). Se 
tomó muestra de sangre para cariotipo por punción 
del cordón umbilical y no se obtuvo crecimiento en 
el cultivo de linfocitos.

Se encontró como exposición importante que la 
madre trabajó durante el periodo periconcepcional 
en una mina de oro informal donde se usaba 
mercurio para separar las partículas del metal. 

Aspectos éticos. El reporte del caso y la publi
cación de las fotografías se hacen con la firma del 
consentimiento informado de la madre. Se protegió 
la confidencialidad de las identidades del feto y la 
paciente.

MATERIALES Y MÉTODOS
A partir de las preguntas sobre la patogénesis de las 
bandas amnióticas y los hallazgos del caso reporta-
do se realizó una búsqueda bibliográfica en la base 
de datos Medline vía PubMed, utilizando como 
encabezados de búsqueda: “Pentalogy of Cantrell 

and amniotic band syndrome” y “Limb body wall 
complex and amniotic band syndrome”; se busca-
ron artículos en inglés y en español, revisiones de 
tema, reportes de caso y series de casos, sin límite 
de tiempo.

RESULTADOS
Se encontraron treinta artículos; su análisis arrojó 
que catorce corresponden a reportes de caso, ocho 
a revisiones de tema y ocho a series de casos.

Figura 1. Vista anterior del recién nacido con múltiples 
anomalías congénitas. Obsérvese defecto de pared toraco-
abdominal (más del lado derecho a nivel abdominal) a 
través del cual protruyen el corazón y el intestino, acor-
tamiento en miembro superior derecho, pie equinovaro 
derecho, pseudosindactilia con amputación en artejos del 
pie derecho, y anillos de constricción en el segundo y tercer 
dedo del pie derecho.
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Patogénesis. Existen diferentes teorías etiológicas 
para explicar la fisiopatogenia del síndrome de 
bandas amnióticas. Torpin, en 1965, postuló que 
la ruptura prematura del amnios permitiría el paso 
de líquido amniótico a la interfase amniocoriónica, 
quedando el embrión expuesto a la superficie 
interna de la cavidad coriónica, estimulando la 
formación de bandas amnióticas fibrosas que 
pueden adherirse al embrión y producir daños 
consecuentes (20-23). Si las bandas amnióticas se 
producen antes del día 45 posterior a la fecundación, 
pueden interferir con el desarrollo de estructuras 
y órganos en formación, interrumpiendo la 
embriogénesis, afectando los plegamientos craneal 

caudal y transversal, produciéndose defectos en 
la pared toraco-abdominal, en el cierre del tubo 
neural, en la formación de la cara con la fusión 
de los 5 primordios faciales y el crecimiento, y 
segmentación de las yemas de las extremidades 
(24, 25). Esta asociación se conoce en la literatura 
como complejo cuerpo-extremidad, síndrome del 
tallo corporal o, en inglés, limb body wall complex 
(LBWC) (17, 26, 27).

En el caso aquí presentado se propone que 
la banda amniótica afectó dramáticamente al 
embrión desde la cuarta semana del desarrollo, 
en la etapa denominada blastogénesis (28, 29), 
produciendo el defecto de la pared toraco-abdo
minal, la ectopia cordis y la evisceración de otros 
órganos; la exencefalia/acranea, la fisura facial y 
la reducción de las extremidades. Cakiroglu et 
al., en 2014, reportaron la asociación entre PC y 
agenesia de miembro superior izquierdo en un 
embarazo gemelar, los autores no lo asociaron 
a bandas amnióticas (30). Chen et al., en 2008, 
reportaron la asociación entre PC y exencefalia, 
artrogriposis, defecto del pulgar izquierdo y 
acortamiento de la extremidad superior, sin 
asociarlo a bandas amnióticas (31). Schüppler et 
al., en 1994, reportaron un caso de PC con gran 
defecto del cráneo y encefalocele, y lo asociaron 
a síndrome de bandas amnióticas (7). En 1993, 
Peer et al. reportaron también un caso de PC con 
exencefalia y síndrome de bandas amnióticas (8).

Otra teoría sobre la fisiopatología del SBA 
la propuso Streeter quien postuló que primero 
ocurriría una anomalía primaria fetal con alteración 
del disco germinal, generando defectos como 
fallas en el cierre del tubo neural y de la pared 
toraco- abdominal, que producirían una respuesta 
inflamatoria del amnios contiguo, y de manera 
secundaria se desarrollaría una banda fibrosa (21, 
32, 33). Esta teoría también podría explicar los 
hallazgos del caso aquí reportado, postulando 
que la acranea, el defecto toraco-abdominal y la 
evisceración consecuente produjeron las bandas 
amnióticas que afectaron las extremidades. 

Figura 2. Obsérvese agenesia de ulna derecha, radio de-
recho displásico, acortamiento de tibia y fíbula derecha, 
ausencia de metatarsianos del pie derecho, alteraciones 
de las curvaturas del plano sagital de la columna vertebral. 
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Posteriormente se propuso la “teoría vascular”, 
que sugiere que el proceso se inicia con una necrosis 
vascular del amnios que produce disrupciones que 
predisponen a adherencia de partes embrionarias 
o fetales al amnios en los sitios necróticos y así se 
generan las bandas adheridas (34, 35).

Una vez se produce la banda amniótica esta 
se adhiere al embrión o feto en desarrollo, lo que 
puede producir constricción sobre estructuras ya 
formadas y llevar a una disminución del aporte 
sanguíneo a los tejidos implicados, dejando cica
trices en forma de anillos en partes distales de 
dedos o regiones proximales como brazo y muslo, 
o medias como antebrazo o pierna, pudiéndose en 
ocasiones producir amputación de esas estructuras 
(13, 14). El caso aquí reportado presentó hallazgos 
similares en el miembro inferior derecho.

Diagnóstico diferencial. El caso aquí reportado, 
además de los hallazgos clásicos de PC, presentó 
acranea y fisura facial medial, lo que hace proponer 
como diagnóst ico diferencial el síndrome 
toraco-abdominal (THAS, del inglés thoraco 
abdominal syndrome), que se caracteriza por la aso
ciación inconstante entre defectos de la pared 
toracoabdominal y otros defectos de línea media 
como acranea y hendidura facial medial, y por 
tener un origen genético con un patrón de herencia 
dominante ligado al cromosoma X, reportándose 
marcadores genéticos en la región Xq25-q26 (36). 
Dado que en el caso reportado no se encontraron 
antecedentes familiares de casos similares –lo que 
hace poco probable un origen genético– y que los 
hallazgos en el miembro inferior derecho eran 
concluyentes de la presencia de bandas amnióticas, 
se excluyó este diagnóstico.

Asociaciones. La madre del caso aquí reseñado 
presentó varias asociaciones reportadas en el SBA 
(ser adolescente, primigestante y tener bajo nivel 
educativo); además, estar expuesta a mercurio en 
el periodo periconcepcional; esta exposición se 
relaciona con bajo peso al nacer en modelos animales 
(37), en humanos se ha informado asociación 
con otras anomalías congénitas como alteración 

neurológica conocida como la enfermedad de 
Minamata (38, 39) y no con el SBA.

CONCLUSIÓN
Se reporta un caso de pentalogía de Cantrell asocia-
do a acranea, hendidura facial medial y reducción de 
las extremidades derechas, anomalías causadas por 
bandas amnióticas originadas en la cuarta semana 
del desarrollo embrionario, pudiendo clasificar el 
caso como Complejo Cuerpo-Extremidad, LBWC. 
Este es el primer caso reportado con asociación 
de PC, exencefalia/acranea, hendidura facial y re-
ducción de extremidades originados por bandas 
amnióticas.
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