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RELATO  DE CASO: PENTALOGIA DE CANTRELL
CASE REPORT: PENTALOGY OF CANTRELL

Ana Caroline V. Aurione, Anselmo de P. Orlando, Camila de P. Orlando, Carolina 
Rocha Machado, Ernesto Q. Mendonça, Waldemar N. do Amaral

RESUMO
A Pentalogia de Cantrell é uma rara síndrome congênita que envolve anomalias na parede abdominal, esterno, diafragma, 
pericárdio e coração. Relatamos um caso de uma paciente de 19 anos gestante de um feto portador de Pentalogia de Cantell 
completa, evidenciada pela ultrassonografia, na 18ª semana de gestação. O aborto foi autorizado judicialmente e a paciente 
evoluiu bem.
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ABSTRACT
Pentalogy of Cantrell is a rare entity of congenital defects involving the abdominal wall, sternum, diaphragm, pericardium and 
heart. The complete pentalogy and its variants have been described in the literature. We report a 19 years old girl pregnant of 
a fetus with a complete pentalogy of Cantrell, diagnosis by ultrasound at 18ª week’s gestation. The miscarriage was allowed by 
judge authorization and the patient developed well.
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Relato de caso
T. J. S., sexo feminino, 19 anos, estudante, G1, P0, A0. O exame 

de ultrassonografia (figuras 1 e 2) evidenciou gestação tópica de 18 
semanas e feto com defeito de fechamento tóraco-abdominal se-
vero, sendo diagnosticado feto portador de Pentalogia de Cantrell. 
Realizou-se a interrupção da gestação, autorizado judicialmente. 
Antes da indução apresentava-se em bom estado geral, com útero 
palpável a dois cm abaixo da cicatriz umbilical e batimentos cardí-
acos fetais não audíveis. A paciente não apresentava perdas vaginais. 
A indução foi realizada com Misoprostrol e durou horas.

Ao exame físico do feto, após o abortamento, observou-se 
onfalocele e escoliose importantes, coração exposto, defeito aberto 
de parede abdominal com evisceração total, ausência de membro 
superior esquerdo e membros inferiores com malformação, além 
de hematoma importante na região sacral, achados esses que 
podem ser observados nas figuras 3 e 4.

A paciente evolui bem, foi realizada curetagem uterina após a 
ultrassonografia revelar grandes quantidades de restos ovulares. 

Discussão
Esta síndrome congênita possui prognóstico reservado, depen-

dendo do grau de malformação intracardíaca e de malformações 
associadas, além do grau de exposição do coração. A maioria das 
crianças falece nas primeiras horas ou dias de vida5.

Com o advento da ultrassonografia bi e tridimensional, o 
diagnóstico pré-natal de Pentalogia de Cantrell tournou-se pos-
sível no primeiro trimestre da gestação através da visualização de 
defeito de fechamento da parede abdominal anterior6. 

Apesar da baixa prevalência da síndrome de Cantrell, ela re-

Introdução
Em 1958, Cantrell, Haller e Ravitch, descreveram a Síndrome de 

Cantrell, uma síndrome congênita, rara, caracterizada pela presença 
de cinco anomalias: malformação da porção inferior do esterno, da 
parede abdominal supra-umbilical, da região ventral do diafragma, 
do pericárdio diafragmático e anomalias cardíacas1. 

A prevalência desta doença é baixa (especula-se que atinja um 
a cada 65.000 nascidos vivos)2. A síndrome é usualmente detectada 
ao nascimento, constituindo-se, ainda hoje, em um desafio cirúr-
gico pela complexidade das malformações congênitas presentes, 
as quais determinam uma baixa expectativa de vida3.

Supõem-se que a etiogenia esteja ligada à falhas no desen-
volvimento do mesoderma anterior, entre o 14º e o 19º dia de 
vida embrionária1. Os defeitos na diferenciação do mesoderma 
podem promover malformação cardíaca, onfalocele e defeitos na 
coaptação das bandas esternais e costelas, além de evisceração de 
órgãos através do defeito do esterno e da parede abdominal4.
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Figura 2 – US de 18 semanas, evidenciando 
anomalia no fechamento tóraco-abdominal

Figura 3 – Anatomo-patológico mostrando evisceração, 
exposição cardíaca e ausência de membro superior esquerdo

Figura 4 – anatomo-patológico evidenciando acentuada 
escoliose e importante hematoma em região sacral
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Figura 1 – US 3D de 18 semanas, mostrando defeito de 
fechamento tóraco-abdominal com exposição de vísceras

presenta um desafio ao cirurgião, pela variedade e severidade das 
malformações cardíacas e abdominais e alta mortalidade relatada7. 
A Pentalogia de Cantrell completa tem um prognóstico reservado, 
e a taxa de sobrevivência foi de somente 5/59 (8,5%) de acordo 
com Fernández et al8. Pentalogia de Cantrell é letal na ausência 
de cirurgia, porém, nas formas incompletas da doença, cirurgias 
corretivas ou paliativas vem sendo feitas com sucesso9. 

O feto, motivo deste relato de caso, tinha a forma completa da 
Síndrome de Cantrell: anomalia cardíaca, onfalocele, malformação 
do esterno e da parede abdominal supraumbilical. Tais achados 
são incompatíveis com a vida, portanto, neste caso, a decisão de 
interrupção da gestação foi acatada judicialmente.

Concluímos que o diagnóstico pré-natal de Pentalogia de 
Cantrell, através da ultrassonografia, foi de grande importância 
na programação da interrupção da gestação em estrutura hos-
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pitalar preparada. Apesar de a sobrevivência deste feto ter sido 
inviável, o diagnóstico precoce de Pentalogia de Cantrell em 
outros casos pode possibilitar o preparo ideal para uma possível 
cirurgia de reparo.
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