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Resumo
A  pentalogia  de  Cantrell  é  uma  anomalia  congênita  associada  a  defeitos  na  formação  da  parede
abdominal,  do  esterno,  diafragma  e  pericárdio  diafragmático,  além  do  desenvolvimento  de
anomalias  cardíacas.  É  uma  doença  rara,  com  incidência  estimada  em  um  caso  para  cada  65.000
nascimentos,  mais  comum  no  sexo  masculino  (60%  dos  casos).  Apresenta  prognóstico  reservado
com mortalidade  em  torno  de  63%  e  sobrevida  após  procedimento  cirúrgico  de  no  máximo
nove meses.  São  escassos  os  relatos  de  casos  referentes  à  pentalogia  de  Cantrell,  o  que  se
justifica pela  raridade  dessa  patologia.  Com  este  relato,  os  autores  objetivam  descrever  um
caso cirúrgico,  em  paciente  do  sexo  feminino,  e  tecer  algumas  considerações  anestésicas  sobre
essa malformação  congênita  rara.
© 2018  Sociedade  Brasileira  de  Anestesiologia.  Publicado  por  Elsevier  Editora  Ltda.  Este é  um
artigo Open  Access  sob  uma  licença  CC  BY-NC-ND  (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).
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Pentalogy  of  Cantrell;

ongenital  anomaly  associated  with  defects  in  the  abdominal  wall,
diaphragmatic  pericardium  formation,  in  addition  to  the  develop-
ties.  It  is  a  rare  disease  with  an  estimated  incidence  of  one  case
Congenital
malformation;
Rare  disease
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for every  65,000  births,  being  more  common  in  males  (60%  of  cases).  It  has  a  reserved
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prognosis  with  mortality  around  63%,  and  a  maximum  of  9  months  survival  after  surgery.  There
are few  case  reports  addressing  the  pentalogy  of  Cantrell,  which  is  justified  by  the  rarity  of  this
pathology.  In  this  report  our  objective  was  to  describe  a  surgical  case  of  a  female  patient  and
make some  anesthetic  considerations  about  this  rare  congenital  malformation.
© 2018  Sociedade  Brasileira  de  Anestesiologia.  Published  by  Elsevier  Editora  Ltda.  This  is  an
open access  article  under  the  CC  BY-NC-ND  license  (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).
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Introdução

A  pentalogia  de  Cantrell  é  uma  malformação  congênita
caracterizada  por  defeitos  que  envolvem  a  parede  abdomi-
nal,  parte  inferior  do  esterno,  região  anterior  do  diafragma
e  pericárdio  diafragmático,  bem  como  anomalias  cardíacas
que  variam  em  grau  e  gravidade,  a  comunicação  inter-
ventricular  é  a  mais  prevalente.  Além  da  comunicação
interventricular,  pode  apresentar  divertículos  ventriculares,
estenose  ou  atresia  da  artéria  pulmonar,  dextrocardia,  veia
cava  superior  esquerda  anômala,  retorno  venoso  pulmonar
anômalo,  truncus  arteriosus,  aneurisma  ventricular  e  tetra-
logia  de  Fallot.1,2

Foi  descrita  pela  primeira  vez  em  1958,  com  origem
decorrente  da  falha  do  desenvolvimento  do  mesoderma
lateral  que  usualmente  ocorre  entre  o  14◦ e  18◦ dia  do
desenvolvimento  do  embrião.1 Consequentemente,  o  septo
transverso  não  se  desenvolve  e  o  mesoderma  contralateral
dobra  sobre  o  abdome  superior,  não  migra  ventromedial-
mente,  ocorrem  falhas  nas  paredes  esternal  e  abdominal.3

Alguns  casos  foram  associados  com  a  trissomia  do  cromos-
somo  18  e  herança ligada  ao  X.4

Trata-se  de  uma  doença rara,  com  incidência  estimada
em  um  caso  para  cada  65.000  nascimentos,  mais  comum  no
sexo  masculino  (60%),2 com  registro  de  somente  90  casos
até  2004.3 Tal  malformação  apresenta  prognóstico  reser-
vado,  com  mortalidade  em  torno  de  63%.  Tem  sobrevida,
após  correção cardíaca,  diafragmática  e  abdominal,  de  no
máximo  nove  meses.2

O  reparo  cirúrgico  dessa  doença é  complexo,  devido  à
estrutura  pouco  desenvolvida  da  caixa  torácica  e  à  dificul-
dade  de  posicionar  o  coração ectópico  no  interior  do  tórax.
O  tratamento  cirúrgico  deve  ser  o  mais  breve  possível,  mini-
miza  assim  os  riscos  de  ruptura  espontânea,  arritmias  e
formação  de  trombos  no  divertículo  ventricular  presente.5

A  correção precoce  do  defeito  abdominal  reduz  os  riscos  de
infecção  e  perda  de  líquidos.4

A  anestesia  para  o  tratamento  cirúrgico  da  pentalogia
de  Cantrell  é  um  grande  desafio.  O  fechamento  de  cada
defeito  pode  comprometer  gravemente  a  função  dos  órgãos
subjacentes.  O  manejo  hemodinâmico  e  respiratório  exige
atenção  e  habilidade,  devido  à  imaturidade  pulmonar,  aos
defeitos  cardíacos  e  à  alta  pressão  abdominal  após  o  fecha-

4
mento  dos  defeitos  das  paredes  abdominais  e  torácica.
São  escassos  os  relatos  de  casos  referentes  à  pentalogia

de  Cantrell,  o  que  se  justifica  pela  raridade  dessa  patolo-
gia.  Em  extensa  revisão  literária  não  foi  encontrado  registro
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e  paciente  do  sexo  feminino  submetido  a anestesia  para  a
orreção  dessa  doença.

Dessa  forma,  este  relato  foi  proposto  com  a  finalidade  de
escrever  um  caso  cirúrgico,  em  uma  paciente  com  pentalo-
ia  de  Cantrell,  e  tecer  algumas  considerações  anestésicas
obre  essa  malformação  congênita  rara.

elato do caso

estante  de  20  anos,  com  duas  gestações  anteriores  trans-
orridas  sem  intercorrências,  deu  entrada  no  serviço de
bstetrícia  com  idade  gestacional  de  39  semanas  e  qua-
ro  dias.  Na  24a semana  de  gestação foi  diagnosticado  feto
ortador  de  onfalocele  e  ectopia  cordis.

Recém-nascida,  do  sexo  feminino,  nasceu  com  2.726  g,
erímetro  cefálico  de  33  cm,  46  cm  de  estatura  e  Apgar
e  8  e  8  no  primeiro  e  quinto  minuto,  respectivamente.

 ectoscopia,  apresentava-se  cianótica,  taquipneica,  com
resença  de  onfalocele,  ectopia  cordis  e  defeito  de  extremi-
ade  inferior  de  esterno.  Foi  admitida  na  unidade  de  terapia
ntensiva  neonatal  em  uso  de  ventilação  mecânica  invasiva.
ecebeu  tratamento  inicial  com  suporte  clínico  e  hemodi-
âmico,  foi  levada  ao  centro  cirúrgico  infantil  após  10  horas
o  nascimento  para  toracoplastia  e  abdominoplastia.

À  sala  de  cirurgia  chegou  intubada  com  tubo  3  mm  sem
alonete,  acesso  venoso  periférico  em  membro  superior
ireito  (Jelco

®
24G).  Feita  monitoração  com  cardioscópio,

ximetria  de  pulso,  termômetro  esofágico  e  capnografia.
ndução  anestésica:  midazolam  0,2  mg  (0,1  �g.kg-1),  sufen-
anil  1,35  �g  (0,5  �g.kg-1),  cistracúrio  0,4  mg  (0,15  mg.kg-1).
uncionado  acesso  venoso  central  em  veia  femural  direita

 pressão  arterial  invasiva  em  artéria  radial  esquerda  com
rteriofix

®
24G.

A anestesia  foi  mantida  com  infusão  contínua  de  sufen-
anil  0,5  �g  a 1  �g.kg-1.h-1 e  concentração  expirada
e  sevoflurano  a  2%.  Feita  infusão  de  glicose  a  50%
5  mg.kg-1.min-1)  e  soro  fisiológico  0,9%:  12  mL.kg-1.h-1

manutenção  +  porte  cirúrgico).  A  ventilação  mecânica  foi
justada  para  modo  ventilatório  ciclado  à  pressão  com
ndices  de  pressão  inspiratória  de  14  cm  H2O,  frequência  res-
iratória  30  incursões  respiratórias  por  minuto,  PEEP  6  cm
2O,  FiO2 80%,  volume  expiratório  em  torno  de  22  mL,  tempo

nspiratório/expiratório  1:1,5  e  volume  minuto  0,7.  Inici-

lmente  manteve  fração  expirada  de  gás  carbônico  entre
0-50  mmHg  e  saturação  de  O2 80%-92%.

À  exploração  cirúrgica  confirmou-se  a  hipótese  diagnós-
ica  de  pentalogia  de  Cantrell.  A  onfalocele  continha  o
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24  

ntestino  delgado  e  o  fígado.  Além  disso,  foram  observados:
efeito  da  parte  ventral  do  diafragma,  aplasia  da  metade
nferior  do  esterno,  pericárdio  hipoplásico  e  defeituoso  e
eslocamento  caudal  do  coração.

Durante  o  procedimento  cirúrgico  o  coração foi  deslocado
ara  o  interior  do  tórax,  o  pericárdio  foi  fechado  e  a  parte
entral  do  diafragma  reconstruída.  As  cavidades  torácica  e
bdominal  foram  separadas.

O  defeito  da  parede  abdominal  anterior  foi  parcial-
ente  reparado  pela  mobilização  e  mínimo  alongamento
os  músculos  abdominais.  Um  defeito  residual  de  cerca
0  cm  de  diâmetro  transverso  foi  coberto  pela  colocação  de
atch  de  pericárdio  bovino  (B  4012,5  ×  10-Patch  pericárdio
JMBIOCOR

®
).

A  reconstrução  da  parede  torácica  foi  feita  com  hastes
etálicas  (fios  de  Kirschner)  paralelas  às  bordas  da  incisão,

egundo  a  técnica  Charles  Bacellar.
O  procedimento  durou  cinco  horas.  Durante  o  ato

nestésico  ocorreram  alterações  clínicas  significativas  dos
arâmetros  hemodinâmicos,  com  queda  da  pressão  arterial,
requência  cardíaca,  saturação  de  oxigênio  e  fração  expi-
ada  de  gás  carbônico.  Foram  instaladas  drogas  vasoativas
m  infusão  continua:  dobutamina  (dose  15  �g.kg-1.min-1) e
oradrenalina  (dose  1  �g.kg-1.min-1).  Feita  reposição  san-
uínea  de  50  mL  de  concentrado  de  hemácias.  Os  valores  de
ressão  arterial  média  variaram  de  40---55  mmHg,  glicemia
e  70---125  mg.dL-1,  hemoglobina  de  8,9-12,1  mg.dL-1.  Após
ais  medidas  houve  melhorias  dos  parâmetros  hemodinâmi-
os  do  paciente,  foi  possível  a  redução das  doses  de  drogas
asoativas.  Balanço hídrico  final  ficou  negativo  em  18  mL
om  diurese  total  de  6,75  mL.

A  paciente  foi  levada  à  Unidade  de  Terapia  Intensiva
eonatal  intubada,  saturava  90%  com  oxigênio  a  100%  com
stabilidade  hemodinâmica  à  custa  de  dobutamina  (dose

 �g.kg-1.min-1)  e  noradrenalina  (dose  0,6  �g.kg-1.min-1).
voluiu  de  forma  insatisfatória  na  UTI,  apresentou  progres-
iva  hipotensão,  apesar  de  elevadas  doses  de  noradrenalina,
ligúria  e  queda  da  saturação.  Associada  adrenalina  em
omba  de  infusão  em  doses  crescentes,  sem  melhoria  ade-
uada  da  pressão.  Evoluiu  com  anúria  e  acidose  graves.
presentou  duas  paradas  cardíacas,  a  primeira  em  fibrilação
entricular  e a  segunda  em  assistolia,  foi  a  óbito  após  48
oras  do  procedimento  cirúrgico.

iscussão

 tratamento  de  pacientes  com  pentalogia  de  Cantrell
epresenta  um  grande  desafio  multidisciplinar,  envolvendo

 anestesiologia,  cirurgia  cardiovascular,  cirurgia  pediátrica
 a  terapia  intensiva  neonatal.  A  sobrevivência  é  deter-
inada  pela  gravidade  e  complexidade  das  malformações

ardíacas.  Além  disso,  podemos  afirmar  que  o  resultado  do
rocedimento  cirúrgico  e  das  possíveis  complicações  pós-
operatórias  definirá  o  prognóstico  do  paciente.  Uma  revisão
a  literatura  mostrou  que  todos  os  pacientes  que  fizeram
irurgia  no  primeiro  dia  de  vida  foram  a  óbito.2 Nosso  paci-
nte  mostrou  resultados  semelhantes  a  outros  estudos.4
A  ultrassonografia  pré-natal  é  um  método  eficaz  para
etectar  a  onfalocele  e  a  ectopia  cordis, entretanto  não
ermite  a  descrição precisa  da  malformação  cardíaca.2

studos  mostram  que  por  meio  da  ressonância  magnética

x
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etal,  juntamente  com  ecocardiografia  pré-natal,  é  possí-
el  uma  avaliação  detalhada  do  defeito  cardíaco.3 Portanto,
ma  avaliação  cardiovascular  pré-operatória  é recomendada
ara  esses  pacientes  para  o  planejamento  da  indução e
anutenção  da  anestesia.
A  mortalidade  pós-operatória  precoce  é  mais  comum

m  pacientes  com  malformações  cardíacas  complexas,  ou
aqueles  que  apresentam  complicações  pós-operatórias,
omo  insuficiência  respiratória,  dismotilidade  intestinal,
ipertensão  pulmonar  e  aumento  da  pressão  intra-
abdominal.3,4 As  cardiopatias  congênitas  mais  comumente
ncontradas  na  pentalogia  de  Cantrell  são  comunicação
nterventricular,  comunicação  interatrial,  estenose  de  arté-
ia  pulmonar  e  tetralogia  de  Fallot.1

Complicações  pós-operatórias  variam  de  acordo  com  o
empo  de  cirurgia  e  o  material  usado  para  a  reconstrução  dos
efeitos.4,5 Existem  complicações  relacionadas  com  o  reparo
om  telas,  o  que  foi  evitado  na  reconstrução  diafragmática
m  nossa  paciente.

A  hipóxia  intraoperatória  estava  provavelmente  ligada
os  defeitos  anatômicos  cardíacos  característicos  da  pen-
alogia  de  Cantrell.  Além  disso,  é  descrito  que  pacientes
om  essa  malformação  comumente  nascem  com  hipopla-
ia  pulmonar  e  tal  fato  não  está  relacionado  à  compressão
elos  órgãos  abdominais,  mas  a  um  defeito  genético  pré-
existente.4 Portanto,  a  baixa  saturação  tecidual  de  oxigênio

 um  achado  previsível  nessa  patologia.
Foi  demonstrado  que  os  pacientes  com  pentalogia  de

antrell  podem  tolerar  uma  pressão  intra-abdominal  de
té  25-35  cm  de  H2O2.  Por  outro  lado,  são  vulnerá-
eis  à  instabilização hemodinâmica  após  fechamento  da
arede  abdominal,  como  observado  em  nossa  paciente,
,  portanto,  requerem  uma  atenção diferenciada  quanto

 monitoração.
O  tratamento  da  malformação  abdominal  deve  ser  plane-

ado  de  acordo  com  sua  extensão  e  tipo.  Há  referências  que
 reparo  do  defeito  da  parede  abdominal  deve  ser  feito  de
orma  tardia,  em  virtude  dos  riscos  e  das  dificuldades  com

 manejo  respiratório.  Pacientes  que  fizeram  correção  pre-
oce  da  onfalocele  ficaram  mais  dependentes  da  ventilação
ecânica.2 Tal  fato,  assim  como  descrito  na  literatura,  foi
resenciado  durante  nosso  procedimento  cirúrgico.

Em  geral,  o  prognóstico  é sombrio.  Em  relato  de  caso
om  cinco  pacientes,  três  sobreviveram,  mas  nenhum  tinha
ctopia  cordis  classificada  como  verdadeira.1 Divkovic  rela-
ou  taxa  de  20%  de  sobrevida  em  sua  revisão.2 Em  estudo
om  17  pacientes  diagnosticados  no  pré-natal  não  houve
obrevivente.3

A  pentalogia  de  Cantrell  é  uma  malformação  rara.  As  con-
utas  anestésicas  são  decisivas  e  repercutirão  em  potenciais
omplicações  intraoperatórias,  com  especial  atenção à  ins-
abilidade  hemodinâmica  associada  ao  aumento  da  pressão
ntra-abdominal  devido  ao  fechamento  primário  do  defeito
a  parede  abdominal.  Uma  avaliação  pré-operatória  com-
leta,  uma  abordagem  multidisciplinar  e  o  cuidado  quanto

 anatomia  e  função  dos  órgãos  envolvidos  são  essenciais.
O  cuidado  intensivo  pós-operatório  é  essencial,  devido

s  principais  complicações  pós-operatórias,  como  a  hipó-
ia,  decorrente  da  hipoplasia  pulmonar,  e  às  alterações

emodinâmicas  fruto  da  correção cirúrgica  da  malformação
ongênita  e  do  aumento  da  pressão  abdominal  após  o  fecha-
ento  da  parede.  Embora  historicamente  o  resultado  seja
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desanimador,  não  devemos  permitir  que  a  escassez  de  estu-
dos  influencie  o  prognóstico  negativo  ligado  a  essa  doença.
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