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RESUMO: Os autores descrevem o tratamento cirtrgico de um caso de pentalogia de Cantrell, rara
anomalia congénita, caracterizada por defeitos da parede abdominal, ter¢o inferior do esterno, diafragma,

pericardio e coragéo.

DESCRITORES: Cantrell, pentalogia de, cirurgia.

INTRODUGAO

A pentalogia de Cantrell € anomalia congénita
rara; foi descrita, em 1958, por CANTRELL et alii
2 caracterizada por uma constante associagdo de
defeitos da parede abdominal, tergo inferior do
esterno, diafragma, pericardio e coragdo. No pre-
sente trabalho, descrevemos 1 gaso dessa rara ma-
formagao, submetido a tratamento cirdrgico.

RELATO DO CASO

Crianga do sexo feminino, nasceu de parto
normal, a termo. Observou-se de imediato o esterno
curto e pouco desenvolvido no seu tergo inferior e
o abdome assimétrico com onfalocele de 8 cm x 6
cm em regido epigdstrica, coberta por pele delgada
(Figura 1). Palpava-se uma tumoragdo pulsatil na
regiao subxifoideana, sendo a crianga bem desen-
volvida, com cianose leve de face e extremidades.
Auscultava-se um sopro sistélico pancardiaco. O
eletrocardiograma mostrava ritmo sinusal com fre-
qléncia cardiaca de 150 bpm e hipertrofia ventricular
direita. O ecocardiograma revelou situs solitus,

concordancia atrioventricular e ventriculoarterial,
comunicagao interventricular e estenose pulmonar
discretas, e um diverticulo do ventriculo esquerdo.
Apoés epitelizagao da onfalocele, em 23.5.90, a cri-
anga, com 13 meses de vida, foi submetida a
ressec¢ao do diverticulo do ventriculo esquerdo e
cura da onfalocele. Na operagao, confirmou-se a
existéncia de um defeito na porgao diafragmética do
pericardio e de um diverticulo do ventriculo esquer-
do medindo 2 cm x 3 cm que, através de uma
abertura no diafragma, penetrava na cavidade ab-
dominal. O diverticulo foi liberado de suas aderén-
cias com o epiploo e ressecado (Figura 2).

O colo do aneurisma foi fechado com fios de
Mersilene ancorados em retalhos de feltro de Dacron.
Procedeu-se, entdo, a cura da onfalocele. O exce-
dente de pele foi retirado e as algas intestinais
liberadas. Foi possivel aproximar o diafragma e
fecha-lo com pontos separados. Os musculos retos
abdominais foram aproximados juntamente com o
peritdnio e fechados de maneira similar. O esterno
foi aproximado com fios de ago. Devido ao excesso,
foi possivel aproximar a pele até a linha média,
obtendo-se excelente aspecto estético apés o fe-
chamento (Figura 3).
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Fig. 1 - Aspecto daonfalocele e do diverticulo do ventriculo esquer-
do.

A crianga nao apresentou complicagbes pos-
operatérias e, atualmente, decorridos cinco anos,
esta com boa evolugdo, sem necessidade, até o
momento, de corregao das lesdes intracardiacas.

COMENTARIOS

Lesbes congénitas do diafragma sao relativa-
mente comuns, ocorrendo uma vez em 2200 nas-
cimentos. Segundo MOORE 4, o defeito é quase
sempre unilateral e, mais freqluentemente, consiste
em uma grande abertura na regidao péstero-lateral
do diafragma (forame de Bochdalek), permitindo a
passagem de 6rgaos abdominais para o térax. Mais
raramente, as visceras abdominais penetram no
térax através do hiato esofagico alargado ou de
defeito na regido retroesternal do diafragma (forame
de Morgagni).

A pentalogia de Cantrell & um tipo especifico e
diferente de anomalia com falha na regidao ventral
do diafragma associada sempre a defeitos de graus
variaveis da parede abdominal, do tergo inferior do
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Fig. 2 - Aspecto cirirgico do diverticulo do ventriculo esquerdo
pingado.

Fig. 3- Aspecto final da corregéo.

esterno, do pericardio e do coragdao. Nao existe
“saco” hernidrio e ha uma contiglidade entre a
serosa das cavidades peritoneal e pericardica °.
Essa anomalia é embriologicamente distinta das
hérnias diafragmaticas acima descritas, sendo a falha
do diafragma resultado da faléncia total ou parcial
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do septo transverso. Essa estrutura constitui o ten-
dao central do diafragma bem formado, identificavel
no embrido de trés semanas como massa
condensada de mesoderma contiguo ao mesoderma
pericardico. Dai a associagao constante de defeitos
do diafragma ventral e do pericardio adjacente. Os
defeitos da parede abdominal e do esterno resulta-
riam de falha, ndo na formagdo, mas da migragao
ventral dessas estruturas, que terminariam por se
situar em uma regido mais lateral 2.

As anomalias congénitas do coragao que se
associam a essa ma-formagao incluem comunica-
¢ao interventricular (100%), comunicagao interatrial
(53%), tetralogia de Fallot (20%) e diverticulo de
ventriculo esquerdo (20%) '. O diagnéstico dessas
cardiopatias é facilmente obtido através da
ecocardiografia.

Tal como ocorreu em nosso paciente, o plane-
jamento cirdrgico da pentalogia de Cantrell deve
incluir dois tempos. No primeiro, deve-se reparar a

lesdo diafragmatica, a onfalocele e, se presente, o
diverticulo do ventriculo esquerdo. Num segundo
tempo, a corregao, com auxilio da circulagao
extracorpérea, dos defeitos intracardiacos.

Atualmente, a maioria desses doentes é avali-
ada no periodo neonatal. Acreditamos que o dia-
fragma deve ser reparado neste periodo, para evi-
tar a migragao de érgéos abdominais ou do préprio
coragdo. Segundo CANTRELL et alii 2, o reparo
pode ser feito facilmente, aproximando-se o diafrag-
ma anteriormente, conectando-o a parede toracica
anterior e a margem costal.

Em nosso paciente, optou-se pela corregao mais
tardia, levando em consideragdo a extensdo do
defeito da parede abdominal, cuja corregao
anatémica poderia levar a dificuldades respiratérias.
Procedeu-se, assim, aos 13 meses, a ressecgao do
diverticulo ventricular seguida da cura da onfalocele,
sem maiores dificuldades técnicas.
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ABSTRACT: The authors describe the surgical cure of a case of Pentalogy of Cantrell, a rare anomaly
characterized by congenital lesions involving the abdominal wall, the inferior third of the sternum, the ventral

diaphragm, the pericardium and the heart.

DESCRIPTORS: Cantrell, pentalogy of, surgery.
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