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Cas Clinique 

Pentalogie de Cantrell : A Propos d’un Cas 
The pentalogy of Cantrell: A case report 
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 RÉSUMÉ 

La pentalogie de Cantrell est une anomalie congénitale rare 

caractérisée par des défauts de fermeture de la ligne médiane, y 

compris un défaut de la paroi dans le sternum inférieur, un défaut de la 

paroi abdominale supra ombilicale, un déficit de la partie antérieur du 

diaphragme, un déficit dans la partie diaphragmatique du péricarde 

avec une communication libre entre le péricarde et les cavités 

péritonéales et  malformations cardiaques congénitales. Le pronostic à 

long terme pour les enfants atteints de cette anomalie dépend surtout de 

la complexité de la malformation cardiaque associée. Nous rapportons 

un cas d’observation de pentalogie de Cantrell chez une fille de cinq 

ans avec comme malformation cardiaque : une dextrocardie, un canal 

atrio-ventriculaire complet équilibré, une ectopie cardiaque extra 

thoracique. 

 
 ABSTRACT 

The pentalogy of Cantrell is an rare congenital  abnormality 

characterized by a supra umbilical hernia of the abdominal wall, a 

defect of the anterior part of the diaphragm, a defect of the 

diaphragmatic pericardium, an abnormality of the lower part of the 

sternum and heart malformations. The long-term prognosis for children 

with this anomaly depends mainly on the complexity of the associated 

heart defect. We report a case of Pentalogy Cantrell in a five-year-old 

girl with a cardiac malformation: dextrocardia, a complete 

atrioventricular canal, and ectopia cordis.  

 

 

 

 

INTRODUCTION 

La Pentalogie de Cantrell est une anomalie 

congénitale extrêmement rare  soit 5.5 à 7.9 pour un 

million de naissances vivantes (1).  Elle correspond 

à un défaut de fermeture de l’anneau ombilical 

concernant la portion sus ombilicale de la paroi 

abdominale secondaire à une anomalie du 

développement du mésoderme lors du premier stade 

du développement embryonnaire. Cette pathologie 

associe cinq malformations majeures : une hernie 

supra ombilicale de la paroi abdominale, un défect 

de la partie antérieure du diaphragme et du 

péricarde diaphragmatique, une anomalie de la 

partie basse du sternum et des malformations 

cardiaques (2). L’apparition de la Pentalogie est 

considérée comme sporadique. Nous rapportons un 

cas d’observation de forme complète de Pentalogie 

de Cantrell chez une fille de cinq ans cliniquement 

stable et les défis de prise en charge de ce cas 

unique au Mali.  

OBSERVATION CLINIQUE  

Découverte d’une masse extra thoracique pulsatile 

visible au niveau du creux de l’épigastre à la 

naissance  chez une enfant de sexe féminin, née à 

terme par voie basse suite à une grossesse normale 

avec suivi prénatale sans particularités.  Pas de 

notion de prise de toxine ni d’irradiation au cours 

de la grossesse.  Dernière-née  d’une fratrie de trois 

enfants, aucun antécédent familial de malformations 

congénitales avec cependant notion de quatre 

avortements spontanés chez la mère non explorés.  

A l’examen clinique on retrouve une patiente âgée 

de 5 ans avec un bon développement psychomoteur, 

poids : 21 kg et taille : 105 cm, souvent 
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polypneïque à l’effort, au repos 28/mn, avec une 

désaturation à 90% à l’air ambiant. Les bruits du 

cœur sont assourdis avec la pointe du cœur dévié à 

droite, rapides (FC : 110 bpm), réguliers avec 

présence d’un souffle systolique 3/6
ème

 intense en 

parasternale gauche. Pouls fémoraux perçus et 

symétriques. Présence d’une masse thoraco-

abdominale dans le creux épigastrique, masse 

pulsatile recouvert d’un revêtement cutané faisant 

évoquer un ectopia Cordis (Figure 1).  

 

 
 

Les poumons sont clairs. Le reste de l’examen est 

sans particularité. 

L’échographie abdominale montre une image de 

hernie réductible de la ligne blanche épigastrique et 

une image d’éctopie cardiaque à travers le 

diaphragme. Il n’est mis en évidence aucunes 

lésions hépato-bilio-pancréatique, spléniques, 

rénales et péritonéales. 

L’échographie doppler cardiaque retrouve une 

cardiopathie congénitale complexe avec une 

dextrocardie, un canal atrio-ventriculaire type 

complet équilibré, communication interauriculaire 

type ostium secundum, possible diverticule du 

ventricule gauche. (Figure 2) 

L’angio-TDM note : une dextrocardie, une fente 

sternale inférieure de 43mm ; un défect antérieur du 

diaphragme, une hernie de la ligne blanche supra 

ombilicale. Après injection une dilatation énorme 

du ventricule droit, dilatation du tronc de l’artère 

pulmonaire, un diverticule ventriculaire de 36 x25 

mm, une hernie supra ombilicale (Figure 3).  

 

 

 
La patiente est sous traitement médical pour sa 

cardiopathie. La prise en charge chirurgicale a été  

récusée à cause de l’absence de plateau technique 

adéquat.  

DISCUSSION  

La pentalogie de Cantrell est une anomalie 

congénitale  extrêmement rare, décrite pour la 

première fois  par Cantrell en 1958 (2). L’incidence 

estimée de ce syndrome rare est d’environ 5.5 pour 

un million de naissances vivantes (1). Cette 

 
Figure 3 : Angioscanner thoracique montrant une dextrocardie 

avec dilatation des cavités droites du cœur 

 
Figure 2 : Echographie doppler cardiaque incidence 4 cavités 

apicale montrant un canal atrio-ventriculaire complet. 

 
Figure 1 : Ectopie Cordis 
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pathologie est dite complète si elle associe les cinq 

anomalies majeures : une hernie supra ombilicale 

de la paroi abdominale, un défect de la partie 

antérieure du diaphragme et du péricarde 

diaphragmatique, une anomalie de partie basse du 

sternum et des malformations cardiaques (3). Des 

formes incomplètes du syndrome avec une 

combinaison d’au moins deux défauts ont été 

rapportées dans la littérature (2). La cause de la 

pentalogie de Cantrell n’est pas clairement élucidée 

et on ne sait pas si elle représente un spectre 

extrême de malformations de la ligne médiane, car 

elle partage certaines caractéristiques avec un 

défaut de la ligne médiane et coexiste avec d’autres 

malformations de la ligne médiane (4). En plus des 

anomalies classiques décrites par Cantrell et al, 

quelques cas ont étés signalés avec la coexistence 

d’autres syndromes tels que le syndrome d’Edwars 

et Goltz-Gorlin. De même, d’autres anomalies 

structurelles, y compris cranio-faciales (par 

exemple fente palatine, narines surnuméraires), du 

système nerveux central (hydrocéphalie et 

anomalies du tube neural), des anomalies 

squelettiques et abdominales ont été rapportées (2). 

Il y a une prédominance masculine avec un ratio 

homme/ femme de 2.7/1. La forme la plus 

commune est le type thoracique ou thoraco-

abdominal. Les anomalies de la paroi abdominale 

comprennent omphalocèle, diastasis recti, hernie 

ombilicale, ou une combinaison de ces anomalies. 

Cependant, la forme la plus commune est celle avec 

omphalocèle (3). L’apparition de la pentalogie est 

considéré comme sporadique. Le diagnostic peut se 

faire en anténatal avec l’échographie prénatale au 

cours du premier trimestre de la grossesse (5,6) 

voire par l’imagerie par résonance magnétique 

(IRM) prénatale qui peut améliorer la visualisation 

des anomalies fœtales et aider à la planification de 

la prise en charge chirurgicale (7). Le taux de survie 

de la forme complète de pentalogie de Cantrell est 

inférieur à 20% (8), et selon Vasquez(9) le taux de 

survie atteint 37,3% après chirurgie.  Des études 

récentes ont rapporté une croissance normale 

jusqu’à l’âge de six ans chez les enfants ayant 

bénéficié d’une correction chirurgicale précoce (8).  

CONCLUSION 

Pentalogie de Cantrell est une malformation 

congénitale extrêmement rare dont le pronostic 

reste tributaire de la sévérité  de l’anomalie 

cardiaque associée d’où l’intérêt d’une prise en 

charge multidisciplinaire. 
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