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Resumo: A sindrome de Cantrell é um defeito congénito da parede abdominal anterior que ndo tem a causa
bem estabelecida. Usualmente diagnosticada ao nascimento, tem ata mortalidade devido a
complexidade e gravidade das anormalidades presentes. Paciente, feminino, recém-nascido pré-
termo extremo. Nasceu de parto cesarea, com malformacfes de parede abdominal e torax. Com
exposicdo de figado, rim, pulm&o, coragdo e al¢as intestinais. Pé torto congénito, fenda palatina,
sindactilia e malformagdes grosseiras de membro superior esquerdo. A mée, 17 anos, deu entrada
na emergéncia do hospital queixando-se de dor em baixo ventre e afirmou ndo ter realizado os
exames de pré-natal. Pesquisas relacionaram a sindrome com defeito no cromossomo 15, no gene
responsavel pelatranscricéo da enzima retinoaldeido desidrogenase, que transforma a vitamina A
em um é&cido com configuragcdo trans. Sua prevaléncia gira entorno de 1:65,000 e 1:200,000
casos. Sabe-se que ocorre uma falha no desenvolvimento do mesoderme da 14 até a 18 semana,
especificamente na diferenciagdo do mesoderme somatico para o visceral, posteriormente ocorre
uma falha do septo transverso do diafragma e migracdo ventromedial. Esse defeito embriol 6gico
pode levar a diferentes manifestagOes clinicas, como defeito da parede ventral anterior da linha
média, defeito do diafragma anterior, defeito do pericardio apical com comunicagdo no peritdnio
e defeito intracardico e outras anomalias como fissura labial, fissura palatina, encefalocele,
hidrocefalia, anormalidades dos 6rgdos toracoabdominais, incluindo hipoplasia pulmonar,
hipoplasia adrenal, agenesia da vesicula biliar, agenesia rena Unica, poliesplenia, ma rotagcdo do
colon, herniagdo do intestino no pericardio, extrofia da bexiga, e hérnia inguinal bilateral, e
defeitos nos membros incluem pé torto, auséncia de tibia, radio e hipodactilia. O diagndstico
pode ser realizado durante o pré-natal. O prognéstico depende das alteraces do paciente, pode-se
realizar cirurgia para correcdo de anormalidades do diafragma, primeiramente e posteriormente
anormalidades cardiacas.
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