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Resumo: [INTRODUCAOQ] - Pentalogia de Cantrell € a associacgo de cinco defeitos congénitos (coragio,
pericardio, diafragma, esterno e parede abdomina anterior). Embora a incidéncia desse defeito
sgja pequena, é fundamenta identificdlo em tempo hébil para tratar adequadamente todos os
aspectos. Diagnéstico precoce, atendimento multidisciplinar, cuidados de suporte e planejamento
cirdrgico sdo componentes-chave no tratamento desses pacientes. [OBJETIVOS] - Relato do
caso: Primigesta, 29 anos, idade gestacional pela data da ultima menstruagdo de 38 semanas e
2/7, identificou, em pré-natal, diabetes mellitus gestacional insulinodependente e malformagdes
fetais (onfalocele com herniagdo de figado e ectopia cordis). Caridtipo feta 46 XY e
ecocardiograma fetal com ectopia cordis parcial. Sorologias maternas negativas. Recém-nascido
de parto cesariano devido a malformagdes fetais, com boa vitalidade ao nascer, evoluiu com
apnela sendo intubado no 15° minuto de vida. Foram constatados. 3 comunicagOes
interventriculares, arco aértico hipoplasico, coarctacdo de aorta, artéria pulmonar esquerda
estreitada e canal arterial patente. Evoluiu com hemorragia digestiva alta, sepse tardia presumida,
hipertensdo pulmonar, evisceragdo ap6s rompimento da onfalocele com colocacdo de tela na
urgéncia, lesdo rena aguda andrica e choque cardiogénico. Devido a gravidade e auséncia de
perspectiva de cura, acionada equipe multidisciplinar e Cuidados Paliativos, sendo optado por
medidas de conforto e ndo realizacdo de ressuscitacdo. Evoluiu com parada cardiorrespiratéria e
obito com 25 dias de vida. [METODOOLOGIA] - N&o se aplica [RESULTADOS] - Pentalogia
de Cantrell, descrita em 1958, apresenta baixa prevaléncia (1/65000 nascidos vivos). Sua
etiogenia esta ligada a falhas no desenvolvimento do mesoderma anterior, entre o 14° e 0 19° dia
de vida embrion&ria. Esses defeitos na diferenciacdo do mesoderma podem promover
malformacdo cardiaca, onfalocele e defeitos das bandas esternais e costelas, além de evisceracao
de orgdos através do defeito do esterno e da parede abdominal. Em relacdo a classificacdo
existem trés grupos: completa (presentes os cinco defeitos), provavel (quatro defeitos, incluindo
cardiaco e de parede abdominal) ou incompleta (sem malformaggo cardiaca). [CONCLUSAQ] -
Comentarios finais: Pentalogia de Cantrell tem progndstico reservado, dependendo da magnitude
da malformacéo cardiaca e das outras alteracfes associadas. A forma completa dessa patologia
apresenta indices de mortalidade em torno de 90% e a maioria dos Obitos ocorre nas primeiras
horas ou dias de visa. Nas formas incompletas, cirurgias corretivas ou paliativas melhoram o
prognastico.
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