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Resumo: INTRODUCAOQ: Em 1958, Cantrell e cols descreveram alteragdes congénitas que cursavam com
defeitos na parte inferior do esterno, porcédo ventral do diafragma, linha média abdomina e
anomalias cardiacas e pericardicas2 aos quais denominou de Sindrome de Cantrell. Este relato de
caso tem como objetivo descrever esta sindrome Unica e rara nascida em nosso servico. RELATO
DO CASO: Paciente do sexo masculino, nascido de parto cesareo a termo, adequado para idade
gestacional. A gestacdo foi sem consanguinidade e sem comorbidades até a realizacdo de uma
ultrassonografia por volta de 22 semanas que mostrava “falha de continuidade no esterno com
exteriorizacdo do coragdo até as vavas atrioventriculares, area cardiaca subjetivamente
aumentada, concordancia atrioventricular e ventriculo arterial, anel pulmonar hipoplasico,
estenose pulmonar além de hérnia umbilical importante sugestiva de onfalocele”. No exame apos
0 nascimento, constatou-se 0 extenso defeito na parede toracoabdominal medial (5 - 6 cm)
envolvendo desde a metade inferior do esterno até a regido umbilical na qual havia uma
exteriorizacao de algas intestinais em saco integro de geleia de Wharton (onfalocele) e media 1,5
X 2,0 cm, com ventriculos expostos (ectopia cordis) em regido toracica alta e atrios inseridos no
torax, ambos envoltos pelo pericardio. O ecocardiograma visualizou aneurisma em ponta de
ventriculo, cana arterial patente e hipertensdo pulmonar persistente. Sem outras malformacoes
associadas. O neonato evoluiu com infeccdo precoce e drenagem de secrecdo em é&rea
pericardiaca, levando-o ao 6bito no oitavo dia de vida. DISCUSSAO: O Recém-nascido descrito
apresenta defeitos compativeis com Pentalogia de Cantrell. Embora o diagndstico intra-Utero seja
possivel, a possibilidade cirdrgica depende do tamanho do defeito da parede abdominal, das
anomalias cardiacas e do tipo de ectopia cordis associadas10 tornando sua abordagem complexa.
CONCLUSAO: Devido ao prognostico reservado e a baixa sobrevida, faz-se necessario uma
melhor compreensdo desta patologia visando um aprimoramento das possibilidades cirdrgicas e
do manegjo multidisciplinar.
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