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Resumo: Introducéo: A pentalogia de Cantrell € uma sindrome extremamente rara, caracterizada por
malformacBes da porcdo inferior do esterno, regido ventral do diafragma e linha média
abdominal, com incidéncia estimada de um para cem mil nascidos vivos e tratamento cirdrgico
de ata complexidade. Descricdo: Lactente do sexo masculino com diagnéstico antenatal de
onfalocele. Nasceu de parto ces&reo com 39 semanas de idade gestacional, necessitando
intubacdo e ventilagdo mecénica (VM), Apgar de 5/8. Ao exame fisico: onfalocele gigante,
defeito da parede abdomina e torécica, aém de hérnia diafragmética direita. Necessitou de
internacdo em Unidade de Terapia Intensiva Neonatal por 32 dias, apresentando insuficiéncia
respiratéria, com necessidade de VM por 17 dias, sepse e anemia. Ecocardiograma realizado
evidenciou forame ova patente. Redlizada durante a internacdo corregdo cirdrgica em dois
tempos da onfalocele e herniorrafia. Evoluiu clinicamente bem, recebendo alta com
encaminhamentos para pneumologista, cardiologista, cirurgido pedidtrico e neurologista
Discussdo: A pentalogia de Cantrell foi descrita pela primeira vez em 1958, quando Cantrell,
Haler e Ravitch relataram cinco casos com presenca de malformagfes em cinco sitios
especificos. parede supra-umbilical, porcdo inferior do esterno, diafragma anterior, pericardio
diafragméatico e intracardiaco. Aproximadamente 250 casos foram documentados desde entéo,
sendo 72% originarios dos Estados Unidos e Europa. Sua taxa de mortalidade € estimada em
52%. Geralmente opta-se pela corregdo precoce das malformacdes, que € tecnicamente mais facil
e evita complicagbes futuras como compressdo cardiaca externa e hipoplasia pulmonar.
Concluséo: Este relato de caso torna-se importante por se tratar de uma doenca extremamente
rara, com altas taxas de mortalidade, mas com possibilidade de diagnéstico no periodo fetal.
Neste caso, um bom acompanhamento pré-natal, assm como O manejo por uma equipe
multidisciplinar, possibilitaram um tratamento adequado e a sobrevida deste paciente.
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