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RESUMEN

Introduccién: La pentalogia de Cantrell es un sindrome carac-
terizado por disrupcién del esternén bajo, defectos cardiacos,
diafragmaticos y abdominales, ademés de onfalocele y ectopia
cordis parcial o total. El indice de mortalidad es alto y ocurre en
los primeros meses; su principal complicaciéon es la sepsis. Ob-
jetivo: Desarrollar un proceso enfermero aplicado a un lactan-
te mayor con pentalogia de Cantrell con el enfoque de Virginia
Henderson. Metodologia: Estudio de caso clinico en un lactan-
te mayor masculino. Se realiz6 un estudio descriptivo, prospec-
tivo y longitudinal durante dos meses, basado en el Proceso de
Atencién de Enfermeria, con el enfoque conceptual de Virginia
Henderson. Se abordaron las 14 necesidades humanas con un
instrumento de valoracion validado y se establecieron los diag-
noésticos de enfermeria; las intervenciones estan basadas en evi-
dencia cientifica; se incluyé una evaluacion integral y un plan
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de alta. Resultados: Necesidades mas alteradas: oxigenacion,
seguridad, movilidad y postura. Se encontraron cuatro diagnos-
ticos reales, seis de riesgo y dos de bienestar; se generaron 63
intervenciones con niveles de recomendacion cientifica desde
la A hasta IV C. Se evitaron complicaciones al otorgar atencion
de calidad. Conclusiéon: El proceso enfermero es fundamental
para otorgar cuidados de calidad, aunque no permitié disminuir
la dependencia del lactante o la suplencia total de enfermeria,
no hubo complicaciones y se orient6 al familiar. La literatura no
reporta cuidados especificos para esta poblacién dada su baja
incidencia y alta mortalidad.

Palabras clave: Pentalogia de Cantrell, ectopia cordis, onfalo-
cele, proceso-atencion de enfermeria, Virginia-Henderson.

ABSTRACT

Introduction: Cantrell’s pentalogy is a syndrome character-
ized by defects in the lower part of the sternum, heart, diaphrag-
matic and abdominal defects. In addition, omphalocele and par-
tial or complete ectopia cordis. The mortality rate is high and
takes place in the first months of life; its main complication is
septicemia. Objective: To develop a nursing procedure applied
to infant higher with Cantrell’s pentalogy with the focus of Vir-
ginia Henderson. Methodology: Study of a clinical case of an
elder infant. It was a descriptive, prospective and longitudinal
study carried out during two months, based on the process of
care, nursing, with the conceptual approach of Virginia Hen-
derson. Fourteen human needs with validated assessment tool
to establishes nursing diagnosis; the interventions were based
on scientific evidence including comprehensive assessment and
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discharge plan. Results: The most altered aspects were: oxy-
genation, safety, mobility and posture. We found four real diag-
nostics, six at risk and two without risk; generated sixty-three
interventions with degrees of scientific recommendation from A
to IV C. Complications were avoided by implementing quality
care. Conclusion: The nursing process is fundamental to im-
plementing quality care, even if it was not allowed to reduce the
dependence of the infant to a total substitution nursing. There
were no complications and the family was oriented. The litera-
ture does not report specific care for this population due to its
low incidence and mortality.

Key words: Pentalogy of Cantrell, ectopia cordis, omphalocele,
process-nursing care, Virginia-Henderson.

INTRODUCCION

La pentalogia de Cantrell (PC) es un raro sindro-
me caracterizado por una disrupciéon en el esternén
bajo, defectos anteriores del diafragma, la pared
abdominal anterior supraumbilical, el pericardio
diafragmatico, ademas de anomalias cardiacas;' el
sello distintivo de esta malformacion es un onfalo-
cele asociado a ectopia cordis (EC), ésta puede ser
de forma parcial o total y comtnmente es del tipo
toracoabdominal; presenta dificultades diagndsticas
y carece de tratamiento efectivo.?

La etiologia es desconocida; sin embargo, una
teoria ampliamente aceptada propuesta por Can-
trell es que el problema ocurre entre los 14 y 18 dias
de vida embrionaria.?’ La PC se ha asociado con
el sindrome de Turner, la trisomia 18, 13 y 21, la
exposicion de teratégenos como la quinidina y war-
farina, aunque en términos generales se considera
multicausal.?

La prevalencia de la PC es mayor en el sexo mas-
culino con una relacién de 2:1; se ha estimado en 1
de cada 65,000, aunque existen datos de ser 5.5 en
un millén de nacimientos vivos. Solamente 250 ca-
sos han sido reportados en todo el mundo. No exis-
te casuistica en latinoamericanos; sin embargo, los
afroamericanos son mas predisponentes a presentar
el sindrome.?®

El ultrasonido fetal y el Doppler permiten ob-
servar la localizaciéon de los defectos y anomalias
cardiacas, donde los hallazgos méas frecuentes son
el onfalocele y la EC debido a su rapida aparicion.
La translucencia nucal es un procedimiento no in-
vasivo que mide el liquido pseudolinfatico y lo toma
como referencia para alguna anomalia. Por Gltimo,
la resonancia magnética y la tomografia helicoidal
determinan con precision la gravedad y extension
de los defectos de la pared toracica, abdominal y las
anomalias cardiacas asociadas.’

El principal problema al que se enfrenta el equi-
po de salud al corregir las anomalias de la PC es el
incremento de la presion intratorécica en el posto-
peratorio inmediato con la presencia de insuficiencia
cardiaca y taquiarritmias letales, la disminucién del
retorno venoso por compresion de la vena cava y la
reduccion del flujo sanguineo de la arteria renal.!

La reparacion quirdrgica de la hendidura esternal
debe hacerse tan pronto sea posible para proteger las
estructuras del mediastino y evitar una deformidad
estética.'? La mejor estrategia de tratamiento depen-
dera del tamano del defecto de la pared abdominal,
las anomalias cardiacas asociadas y la presencia de
EC.8 El tratamiento de los defectos pequenos incluye
el cierre primario con técnica de Gross o un cierre
progresivo con técnica de Shuster.

El pronéstico de la PC generalmente es malo, ya
que depende de la magnitud y del grado de compleji-
dad de sus anormalidades cardiacas, dado que éstas
son causa principal de la mortalidad fetal. Cuando
el nino sobrevive, requiere hospitalizacién prolon-
gada y a largo plazo puede cursar con cierto grado
de discapacidad.*15

Por otra parte, dentro del enfoque de Virginia
Henderson se visualiza a la persona como un ser
humano individual e integral compuesto por facto-
res biolégicos, psicoldgicos, socioculturales y espiri-
tuales, lo cual debe satisfacer 14 necesidades huma-
nas bésicas, de manera que promuevan y manten-
gan su integridad; de acuerdo con esta concepcion,
la persona tiende hacia la independencia al ejecutar
acciones que le permitan realizar actividades por
ella misma, de acuerdo con la situacién de salud ac-
tual, cubriendo asi sus necesidades. No obstante, la
dependencia es la insatisfaccién de una o varias ne-
cesidades a causa de la ejecucion de acciones insufi-
cientes o que ponen en riesgo su salud. Las causas
de dependencia pueden ser por falta de fuerza, de
conocimiento o de voluntad. En este contexto, exis-
ten tres niveles de relacién enfermera-persona: en la
suplencia se sustituye a la persona en lo relacionado
a la falta de fuerza o ausencia de conocimientos; se
dice que requiere de ayuda cuando el personal de en-
fermeria lo apoya para recuperar su independencia; y
en lo concerniente a orientacion, sélo se acompanara
a la persona y se le reforzara el conocimiento obteni-
do para llevar a cabo estas acciones.

METODOLOGIA

Se elabordé un estudio de caso clinico, de manera
descriptiva, prospectiva y transversal, dentro de las
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instalaciones del Instituto Nacional de Cardiologia
Ignacio Chéavez, en el Servicio de Pediatria, en el pe-
riodo comprendido de octubre a diciembre del 2012.
Se realiz6 una revision exhaustiva de la literatura
para la conformacién del marco referencial en ba-
ses de datos como PubMed, Imbiomed, SciELO, LI-
LACS, Artemisa, Medigraphic, Medline y la Biblio-
teca Virtual en Salud. La metodologia se estructuré
de acuerdo con las etapas del Proceso de Atencion
de Enfermeria, con el enfoque tedrico conceptual de
Virginia Henderson, de tal manera que se valoraron
las 14 necesidades basicas del nifio con un instru-
mento ya validado;'® se realizaron diagndsticos de
enfermeria reales, de riesgo y de bienestar con la
taxonomia propuesta por la NANDA! y con el for-
mato PESS (problema, etiologia, signos y sintomas).
Las intervenciones de enfermeria con su nivel y gra-
do de recomendacidn cientificas se extrajeron de las
Guias de Practica Clinica Cardiovascular;'® cabe
destacar que también se incluyeron propuestas de
intervenciones no contempladas en esta guia, que
contaron con la opinién de profesionales de enfer-
meria con experiencia en cuidados pediatricos car-
diolégicos, por lo que se otorgd un nivel de evidencia
IV C en estos casos. Asimismo, se identificé el nivel
de relacién de suplencia/dependencia, debido a que
la persona por su edad no puede ejecutar las activi-
dades por si misma; ademaés se realizé una evalua-
ci6n integral y un plan de alta.

PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Lactante masculino de 1 ano 6 meses de edad, origi-
nario de Uruapan, Michoacan. Al nacer le detectan
ectopia cordis parcial toracoabdominal, gastrosqui-
sis y posteriormente PC. Presenté onfalitis al mes
de edad y estuvo hospitalizado durante un mes, fue
tratado por sepsis neonatal y atendido en el Hos-
pital General de Uruapan. A los 11 meses de edad
inici6 la deambulacién con ayuda; cinco meses des-
pués fue enviado al Instituto Nacional de Cardiolo-
gia Ignacio Chavez para estudio de su cardiopatia e
ingres6 por consulta externa pediatrica. No existen
antecedentes de cardiopatias congénitas por parte
de sus padres. Al momento del ingreso se encuentra
con cianosis central, se observa EC parcial toracoab-
dominal, defecto de la pared abdominal de aproxi-
madamente 10 cm, de donde protruyen las visceras
abdominales, las cuales se encuentran cubiertas por
una membrana; ademads se evidencia onfalocele. In-
gresa el dia 23 de octubre del 2012 para realizaciéon
de tomografia axial computarizada, la cual reporta

PC, cardiopatia compleja con defecto del septum
atrioventricular tipo transicional, EC, estenosis
infundibular, doble salida del ventriculo derecho,
atrio comun, defecto septal ventricular, defecto mu-
ral de la linea media subxifoideo con herniacién del
apex cardiaco y visceras abdominales, defecto 6seo
en nucleos de osificacion xifoideos y defecto diafrag-
matico anterior. Egresa del hospital en condicién
estable, sin medicamentos, se da seguimiento por
consulta externa de cardiopediatria, estable hasta el
momento. Se presenta en sesién medicoquirdrgica
un mes después, donde se acuerda que no es candi-
dato a tratamiento quirtrgico y se refiere al Hospi-
tal Infantil de México Federico Gémez para manejo
integral.

VALORACION DE NECESIDADES

Se valoraron las 14 necesidades béasicas; no obstante,
solo se presentan las que resultaron maés alteradas.

Necesidad de oxigenacion/circulacion: T/A:
90/60 mmHg; FC: 100 latidos/min, ritmo sinusal;
FR: 28 respiraciones/min, se observa cianosis cen-
tral, ectopia cordis parcial toracoabdominal; ruidos
cardiacos ritmicos, soplo sist6lico en mesocardio,
sin presencia de secreciones bronquiales, ruidos res-
piratorios vesiculares, pulsos presentes y normales,
llenado capilar de dos segundos, SO, de 71%.

Necesidad de alimentacion: peso: 9.200 kg, ta-
lla: 77 cm, anodoncia parcial, traquea movil, paladar
integro y piel lubricada con datos de descamacién en
region toracica anterior. Mucosas orales hidratadas.
Cabello opaco. Dieta normal tres veces al dia y 240 ml
de leche entera cada 12 horas. Se observa defecto de
pared abdominal de aproximadamente 10 cm, por el
cual protruyen las visceras abdominales y onfalocele.
La madre refiere que tolera bien la via oral, ingiriendo
alimentos de todos los grupos, pero presenta cianosis
durante la alimentacién.

Necesidad de eliminacion: Defeca una vez
cada 24-48 horas, en poca cantidad, con consistencia
dura. Adn no controla esfinteres. La madre refiere
ingesta de liquido menor a 200 ml, asi como pocos
alimentos ricos en fibra, puja al querer evacuar y
muestra ligera cianosis al reflejo.

Necesidad de movilidad y postura: La madre
refiere que camina con ayuda, presenta disnea de
medianos esfuerzos.

Necesidad de seguridad: Se observa descama-
ci6on en la membrana que cubre el defecto toracoab-
dominal, via periférica en miembro superior dere-
cho. Con riesgo alto de caida.
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DIAGNOSTICOS Y PLAN DE ATENCION lerancia a la actividad y trastorno del patrén de sueno;

seis de riesgo: riesgo de disminucién del gasto cardiaco,

Se identificaron cuatro diagnésticos reales: perfusion riesgo de desequilibrio nutricional por defecto, riesgo
tisular inefectiva cardiopulmonar, estrefiimiento, into- de lesién, riesgo de caida, riesgo de baja autoestima si-

Cuadro I. Plan de atencién de enfermeria en la necesidad de oxigenacién/circulacion.

Necesidad alterada: necesidad de oxigenacién/circulacién

Diagnéstico: perfusion tisular inefectiva cardiopulmonar R/C cardiopatia congénita compleja M/P
cianosis central

Objetivo: prevenir complicaciones de perfusién tisular como sincope, hipotensién, disnea, hipotermia y cianosis

Nivel de relacion/

Intervenciones grado Nivel de

de enfermeria Tipo de intervencion de dependencia recomendacion
Vigilar el estado hemodindmico Independiente Suplencia/dependen- Ia A
incluyendo: cia total

* Frecuencia cardiaca

e Ritmo cardiaco

* Presion arterial

e Temperatura
Al ingreso del nino al servicio
y posteriormente, cada hora
dependiendo del estado hemo-

dindmico
Monitorizar el estado venti- Independiente Suplencia/ IIIB
latorio: dependencia total

* Frecuencia respiratoria
* Oximetria de pulso

Prever, vigilar y controlar los ~ Independiente/interdependiente Suplencia/ Ta A

factores que desencadenan las dependencia total
crisis de hipoxia:

* Alimentacién

* Actividad fisica

e Estrenimiento

* Dolor

* Hipotension arterial

* Llanto persistente

* Irritabilidad

* Hipotermia

Resultado: el lactante se mantiene estable, con signos vitales dentro de los parametros normales: FC 85
latidos/min, T/A: 100/57 mmHg, FR: 30 respiraciones/min, temperatura de 36 °C. Contintia en ritmo sinusal,
la saturacién de oxigeno no aumenta (71%), se observa cianosis central que incrementa al llanto. No pre-
senta datos de dificultad respiratoria. Se controla su irritabilidad y llanto con la permanencia del cuidador
primario. La actividad fisica se limité a su cuna. Se observaron heces coproliticas, sin fascies de dolor. Su
alimentacién fue en porciones pequenas sin necesidad de brindar oxigeno suplementario
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Cuadro II. Plan de atencién de enfermeria en la necesidad de seguridad.

Necesidad alterada: necesidad de seguridad

Diagnéstico: riesgo de infeccion R/C defensas primarias alteradas, aumento de exposicion ambiental a
agentes patdgenos y procedimientos invasivos

Objetivo: disminuir los factores que propicien infecciones en el nino hospitalizado

Intervenciones de enfermeria

Nivel de
recomendacion

Nivel de relacion/grado
de dependencia

Tipo de
intervencion

Disminuir el riesgo de infec-
cion asociada a procedimientos
invasivos:

* Efectuar lavado de manos de
acuerdo con los estandares
institucionales

* Realizar los procedimientos
invasivos de acuerdo con los
protocolos establecidos para la
prevencion de infecciones

Independiente Suplencia/dependencia total Ia A

Proporcionar cuidados al catéter
al momento del bano de artesa:

e Cubrir previamente el caté-
ter con material impermeable
al agua para evitar su conta-
minacion

 Evitar la humedad en los sitios
de insercion del catéter

* Vigilar que el acceso periféri-
co no contenga humedad

* Realizar la curacién con téc-
nica estéril en caso de obser-
var humedad

Independiente Suplencia/dependencia total

IIIB

Ia A
IVC

IvC

Vigilar los sitios de insercién de
los catéteres en busca de signos de
infeccién: rubor, calor y dolor

Independiente Suplencia/dependencia total Ia A

Bano diario con el uso de medidas
de seguridad

Independiente Suplencia/dependencia total vcC

Mantener al nino con ropa limpia
y seca

Independiente Suplencia/dependencia total IvcC

Lubricar la piel constantemente,
con énfasis en la regién toracoab-
dominal

Independiente Suplencia/dependencia total IvC

Resultado: el nifio no present6 fiebre. El catéter periférico y el defecto toracoabdominal no presentaron
datos de infeccion. Asimismo, el catéter periférico permanecié con adecuada fijacién, ya que fue cubierto
perfectamente durante el bano de artesa. La ropa de cama y del lactante permanecié limpia
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tuacional y riesgo de infeccion; asimismo, se detectaron
en el cuidador primario dos diagnésticos de bienestar:
disposiciéon para mejorar los conocimientos y disposi-
cion para mejorar los procesos familiares. Los planes de
atencién que a continuacién se presentan, se despren-
den de las necesidades més alteradas (Cuadros I a IV).

CONCLUSION

El lactante mayor tiene alteradas principalmente las
necesidades de oxigenacién/circulacion, seguridad,

movilidad y postura; su dependencia fue total en las
intervenciones de enfermeria realizadas debido a su
corta edad. La aplicacidon de un proceso enfermero
bajo el enfoque de Virginia Henderson, basado en
evidencia cientifica, permiti6é conservar su estado de
salud brindando cuidados de calidad, aunque su de-
pendencia no disminuyd, ni la saturacién de oxigeno
mejord; no obstante, sus constantes vitales se man-
tuvieron en 6ptimos parametros; no se registraron
caidas, presencia de infecciones nosocomiales o even-
tos adversos. El cuidado que se le otorg6 fue minucio-

Cuadro III. Plan de atencién de enfermeria en la necesidad de seguridad.

Necesidad alterada: necesidad de seguridad

Diagnéstico: riesgo de lesion R/C ausencia de la cara anterior de la caja toracica y de la piel
para la proteccion de érganos internos

Objetivo: disminuir los factores de riesgo que puedan lesionar el area toraco-abdominal

Tipo de

Intervenciones de enfermeria intervencion

Nivel
de recomendacién

Nivel de relacion/grado
de dependencia

Disminuir el cizallamiento de la
zona toracoabdominal:

* Lubricar la membrana que
protege las visceras abdomina-
les con crema hipoalergénica de
aloe vera para evitar la desca-
macion, tres veces al dia y por
razon necesaria

* Brindar proteccion de los érganos
toracoabdominales por medio de
sujecion toracica con venda elas-
tica; tener precaucién de que no
quede demasiado apretada

Independiente

Suplencia/dependencia total IvVvC

Prevenir riesgo de algtn tipo Independiente
de lesién:
* Mantener fuera del alcance del
nino objetos pesados o punzo-
cortantes
 Evitar exposicion al calor
¢ En caso de deambulacién, man-
tenerlo bajo vigilancia estricta
 Evitar los juegos de contacto

Suplencia/dependencia total IVC

Resultado: se mantuvo region toracoabdominal sin lesiones, pero se observo ligera descamacion. El defecto tora-
coabdominal permaneci6 cubierto con venda elastica. Todo el tiempo estuvo vigilado. Al movilizar al lactante de
su cuna al exterior para otorgar cuidados generales de enfermeria no se presenté ningan tipo de lesion
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Cuadro IV. Plan de atencién de enfermeria en la necesidad de movilidad y postura.

Necesidad alterada: necesidad de movilidad y postura

Diagnéstico: riesgo de caida R/C edad menor de 2 anos y con desequilibrio en la marcha debido a la
concentraciéon de peso en la regién toracoabdominal

Objetivo: mantener las medidas de seguridad que prevengan una caida durante su estancia hospitalaria

Tipo Nivel de relacién/grado Nivel de
Intervenciones de enfermeria de intervencion de dependencia recomendacion
Valorar el riesgo de caida Independiente = Suplencia/dependencia total III B
Colocar distintivo de riesgo de caida Independiente = Suplencia/dependencia total IVC
Registrar en el reporte de enfermeria  Independiente = Suplencia/dependencia total IvC
el grado de riesgo de caida
Utilizar barandales para cuna Independiente  Suplencia/dependencia total III B
Promover la participacion activa del Independiente  Suplencia dependencia total IIIB
cuidador primario en las medidas de
seguridad
Evitar que el nino permanezca solo Independiente  Suplencia/dependencia total IvcC
Aplicar técnicas seguras para trasla- Independiente  Suplencia/dependencia total IvcC
dar, movilizar o incorporar al nino
Acudir de manera inmediata al lla- Independiente  Suplencia/dependencia total IvVC
mado del nino
Favorecer la deambulacién supervi- Independiente = Suplencia/dependencia total III B

sada si el estado hemodinamico del
nino lo permite

Resultado: no se present6 ninguna caida del nino durante su hospitalizacién; permanecié en su cuna la

mayor parte del tiempo y en estricta vigilancia

so y con estrecha vigilancia. A los padres se les pro-
porcioné informacidn clara y precisa, se les aclararon
sus dudas y se fomenté su participacion activa frente
a los cuidados necesarios de su hijo.

Este estudio permite implementar cuidados a to-
dos los ninos que presentan PC, ya que debido a su
mortalidad temprana y a la baja incidencia, no se
han podido identificar cuidados de enfermeria espe-
cificos. Asimismo, cabe senalar que a pesar de ser
una patologia compleja, de alta mortalidad y mal
pronostico, se puede diagnosticar oportunamente
con tecnologias innovadoras con las que actualmen-
te se cuenta, como la translucencia nucal. La parti-
cipacion del profesional de enfermeria es fundamen-
tal para el cuidado de la persona, tanto en el area
hospitalaria como en su domicilio y asi propiciar

una mejor calidad de vida al disminuir riesgos de
infecciéon y de lesion, a pesar de que el prondstico
sea desalentador.
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