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RESUMO

A Pentalogia de Cantrell é uma rara sindrome congénita que envolve anomalias na parede abdominal, esterno, diafragma,
pericardio e coragdo. Relatamos um caso de uma paciente de 19 anos gestante de um feto portador de Pentalogia de Cantell
completa, evidenciada pela ultrassonografia, na 182 semana de gestacao. O aborto foi autorizado judicialmente e a paciente
evoluiu bem.
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ABSTRACT

Pentalogy of Cantrell is a rare entity of congenital defects involving the abdominal wall, sternum, diaphragm, pericardium and
heart. The complete pentalogy and its variants have been described in the literature. We report a 19 years old girl pregnant of
a fetus with a complete pentalogy of Cantrell, diagnosis by ultrasound at 182 week’s gestation. The miscarriage was allowed by

judge authorization and the patient developed well.
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INTRODUCAO

Em 1958, Cantrell, Haller e Ravitch, descreverama Sindromede
Cantrell,umasindromecongénita, rara,caracterizadapelapresenca
decincoanomalias: malformagaoda porcaoinferiordoesterno,da
paredeabdominal supra-umbilical, daregidoventraldodiafragma,
do pericérdio diafragmatico e anomalias cardiacas1.

Aprevalénciadestadoencaébaixa(especula-sequeatinjaum
acada65.000nascidosvivos)?.Asindromeéusualmentedetectada
ao nascimento, constituindo-se, ainda hoje, em um desafio cirar-
gicopelacomplexidade das malformagdes congénitas presentes,
as quais determinam uma baixa expectativa de vida.

Supdem-se que a etiogenia esteja ligada a falhas no desen-
volvimento do mesoderma anterior, entre 0 14°e 0 19° dia de
vida embrionaria'. Os defeitos na diferenciacdo do mesoderma
podem promover malformacdo cardiaca, onfalocele e defeitosna
coaptacaodasbandasesternaisecostelas,alémdeevisceracaode
orgaos através do defeito do esterno e da parede abdominal®.
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T.J.S., sexofeminino, 19 anos, estudante, G1,P0, A0.O exame
deultrassonografia(figuras 1e2)evidenciougestacaotdpicade 18
semanas efeto com defeito defechamentotéraco-abdominal se-
vero,sendodiagnosticadofeto portadorde Pentalogiade Cantrell.
Realizou-se ainterrupcdo da gestacdo, autorizadojudicialmente.
Antesdainducaoapresentava-seembomestadogeral,comttero
palpavel adois cmabaixo dacicatrizumbilical e batimentos cardi-
acosfetaisndoaudiveis.Apacientendoapresentavaperdasvaginais.
A inducéo foi realizada com Misoprostrol e durou horas.

Ao exame fisico do feto, apds o abortamento, observou-se
onfaloceleeescolioseimportantes,coracaoexposto,defeitoaberto
deparedeabdominalcomevisceracaototal,ausénciade membro
superioresquerdo e membros inferiores com malformacao, além
de hematoma importante na regido sacral, achados esses que
podem ser observados nas figuras 3 e 4.

Apaciente evoluibem,foirealizada curetagem uterinaapésa
ultrassonografia revelar grandes quantidades derestos ovulares.

DISCUSSAO

Estasindromecongénitapossuiprogndsticoreservado,depen-
dendo dograude malformacdointracardiaca e de malformacgoes
associadas, além do grau de exposicao do coracdo. A maioria das
criancas falece nas primeiras horas ou dias de vida®.

Com o advento da ultrassonografia bi e tridimensional, o
diagnéstico pré-natal de Pentalogia de Cantrell tournou-se pos-
sivelno primeiro trimestre da gestacao através davisualizagdo de
defeito de fechamento da parede abdominal anterior®.

Apesar da baixa prevaléncia da sindrome de Cantrell, ela re-
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presentaumdesafioaocirurgido, pelavariedade e severidade das
malformacobescardiacaseabdominaisealtamortalidaderelatada?.
APentalogiadeCantrellcompletatemum prognésticoreservado,
e a taxa de sobrevivéncia foi de somente 5/59 (8,5%) de acordo
com Fernandez et al®. Pentalogia de Cantrell é letal na auséncia
de cirurgia, porém, nas formas incompletas da doenca, cirurgias
corretivas ou paliativas vem sendo feitas com sucesso®.
Ofeto, motivo desterelato de caso, tinhaaformacompletada
SindromedeCantrell:anomaliacardiaca,onfalocele, malformacao
do esterno e da parede abdominal supraumbilical. Tais achados
sdo incompativeis com a vida, portanto, neste caso, adecisao de
interrupcao da gestacao foi acatada judicialmente.
Concluimos que o diagnéstico pré-natal de Pentalogia de
Cantrell, através da ultrassonografia, foi de grande importancia
na programacao dainterrupc¢ao da gestacdo em estrutura hos-

Figura 3 - Anatomo-patoldgico mostrando evisceragao,
exposicao cardiaca e auséncia de membro superior esquerdo

Figura 1 - US 3D de 18 semanas, mostrando defeito de
fechamento téraco-abdominal com exposicao de visceras

Figura 2 - US de 18 semanas, evidenciando Figura 4 — anatomo-patolégico evidenciando acentuada
anomalia no fechamento téraco-abdominal escoliose e importante hematoma em regido sacral
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pitalar preparada. Apesar de a sobrevivéncia deste feto ter sido
invidvel, o diagndstico precoce de Pentalogia de Cantrell em
outros casos pode possibilitar o preparoideal para uma possivel
cirurgia de reparo.
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