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RESUMO

Introducdo: A Pentalogia de Cantrell é uma doenca congénita rara, descrita em 1958 por
James R. Cantrell, que envolve malformacGes da parede abdominal anterior, pericardio,
diafragma, esterno e coracdo. Sua incidéncia é estimada em 1 caso para cada 65.000-200000
nascidos vivos. O progndstico € reservado, variando conforme o espectro de sua apresentacao,
0 grau de exposicdo do coracdo e as anomalias associadas. Até hoje, poucos relatos da
sindrome em seu espectro completo foram descritos. Objetivo: analisar a importancia do
diagndstico pré natal em conjunto com 0s exames complementares para assim atingir
deteccdo precoce da patologia e indicar a necessidade de cuidados perinatais destes neonatos,
permitindo um melhor aconselhamento aos pais, podendo ainda indicar a via de parto mais
adequada e, em algumas situagdes, orientar a técnica de correcdo cirurgica. Metodos: Neste
relato sera apresentado um paciente do sexo feminino com diagndstico de onfalocele no
periodo pré-natal porém a gestante ndo foi encaminhada para um servigo com atencéo
especializada necessaria. Os métodos utilizados serdo a revisdo do prontuario de internacdo da
paciente em questdo e através de revisao bibliografica realizada a partir de artigos publicados
entre 2008 e 2020 nos bancos de dados Scielo, Pubmed e UptoDate. Conclusédo: A Pentalogia
de Cantrell apesar de rara impde um conhecimento aprofundado e um diagnostico previo para
possibilitar uma avaliacdo mais cuidadosa dos casos suspeitos, para que dependendo do

resultado, a intervencdo e cuidados precoces possam diminuir a mortalidade perinatal.

Palavras Chaves: Pentalogia de Cantrell, pré natal, onfalocele, malformacao.



ABSTRACT

Introduction: Cantrell's Pentalogy is a rare congenital pathology, described in 1958 by James
R. Cantrell, which involves malformations of the anterior abdominal wall, pericardium,
diaphragm, sternum and heart. Its incidence is estimated at 1 case for every 65,000-200000
live births. The prognosis is reserved, varying according to the spectrum of its presentation,
the degree of exposure of the heart and the associated anomalies. To date, few reports of the
syndrome in its full spectrum have been described. Objective: to analyze the importance of
prenatal diagnosis in conjunction with complementary exams in order to achieve early
detection of the pathology and indicate the need for perinatal care for these newborns,
allowing better advice to parents, and also indicating the most appropriate way of delivery in
some situations, guide the surgical correction technique. Methods: In this report, a female
patient with omphalocele in the prenatal period will be presented, but the pregnant woman
was not referred to a service with the necessary specialized care. The methods used will be the
review of the hospitalization record of the patient in question and bibliographic review based
os articles published between 2008 and 20202 in the Scielo, Pubmed and UptoDate databases.
Conclusion: Cantrell's Pentalogy, although rare, requires in-depth knowledge and prior
diagnosis to enable a more careful assessment of suspected cases so that depending on the

result, early intervention and care can decrease perinatal mortality.

Keywords: Cantrell's Pentalogy, prenatal care, omphalocele, malformation.



LISTA DE ABREVIATURAS E\OU SIGLAS
EP Estenose Pulmonar

CIA Comunicacdo Intra-atrial

CIV Comunicacao Interventricular

PC Pentalogia de Cantrell

US Ultrassonografia

UTI Unidade de terapia intensiva

RM Ressonancia magnética

RN Recém Nascido



LISTA DE FIGURAS

Figura 1: Onfalocele gigante ------- pagina 21

Figura 4: Defeito e corregdo cirdrgica do diafragma ----- pagina 21



pagina 22




SUMARIO

1 — INTRODUGAO .....oveieeeeeeeeeeeeees e es s ss s saes s s s ns s, 13-14
2 — REVISAO DA LITERATURA .....ovoivieieeeeeeeene e ses s s st sen s 15-19
I @ =0 = V7@ 1T PR 20
4~ MATEIRAL E METODOS .....ovvvreieeiereesves e es s esssssses s an s s 21
5 RELATO DE CASO ....ooieieeeieeeeeeeseeesees s eeenssssssses s s es s nssnsn st 22-23
B — DISCUSSAOD ...t s es e 24
7 — CONCLUSAOQ. ..ottt es e es s es s s es s 25

8 — REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS ..o e oo, 26-27



(NESTA PAGINA COLOQUEM ALGUMA GRAVURA PARA ILUSTRAR)

SE EXCLUIREM ESTA PAGINA A ENUMERACAO FICARA ERRADA PORQUE A
QUEBRA DE PAGINA FOI FEITA AQUI.

OU DEPOIS QUE IMPRIMIREM PODEM ANULAR ESTA PAGINA



13
1 - INTRODUCAO

A Pentalogia de Cantrell (PC) é uma anomalia congénita rara que consiste na jungdo de
cinco malformacdes: anormalidade na parede abdominal superior, normalmente onfalocele,
defeito esternal inferior, defeito diafragmatico anterior, defeito pericardico diafragmaético e
anomalias congénitas do coragdo, entre elas Comunicagdo Interventricular (CIV),
Comunicacdo Intra-atrial (CIA), Tetralogia de Fallot, Estenose pulmonar, e em casos mais
graves, a Ectopia Cordis. A patogénese dessa condicdo ainda ndo é totalmente conhecida, mas
o0 defeito no mesoderma lateral durante a fase inicial da gravidez é a hip6tese mais aceita, € 0
seu prognostico depende da associacdo de malformacdes e do tipo das anomalias cardiacas.

Ela foi descrita pela primeira vez em 1958 por James R. Cantrell, em que até entdo
tinham 21 casos reportados® tendo até hoje apenas 250 casos?. A pentalogia de Cantrell possui
uma incidéncia de 1:65000 a 1:200000* nascidos vivos com uma pequena predominancia no

sexo masculino.

Anos apds sua descri¢cdo, Toyama concebeu um sistema de classificacdo para definir
melhor a doenca que permanece relevante até hoje3. Ele dividiu os pacientes em trés grupos:
pentalogia certa, provavel ou incompleta. Os pacientes foram considerados certos se possuiam
todos os cinco defeitos e provaveis se tivessem quatro defeitos, incluindo uma anormalidade
intra-cardiaca e um defeito na parede ventral. O terceiro grupo de pacientes classificados
como incompleto, geralmente carecia do defeito intra-cardiaco ou de um ou mais dos defeitos

remanescentes que impediam a classificacdo como certa ou provavel.

O diagndstico precoce é de extrema importdncia para o manejo da gestacdo e
posteriormente para o tratamento do recém-nascido,e pode ser feito, mais comumente,no 2°
trimestre da gestacdo, através da Ultrassonografia pré natal, tendo a Onfalocele como o
principal defeito visualizado. Caso haja suspeita de um defeito no desenvolvimento o
ultrassom 3D fornece um maior detalhamento para elucidar a suspeita. A ressonancia
magnética fetal é frequentemente obtida para confirmar o diagndstico e, se houver suspeita de

pentalogia, o ecocardiograma fetal é extremamente importante para determinar a presencga de
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anormalidades intra-cardiacas*. Como a Pentalogia de Cantrell foi associada & aneuploidia em
Vvarios casos, como por exemplo a Trissomia do cromossomo 18, a andlise cromossdomica
também é importante nesta fase, a fim de melhor informar e aconselhar as familias. De acordo
com as anomalias observadas no ultrassom € possivel que hipoOteses diagndsticas sejam
levantadas, tais como: Ectopia Cordis Toracica Isolada, Sindrome de Beckwith-Wiedemann e

Herniacdo do intestino médio fisiologico®.

No entanto, mesmo que o diagndstico possa ser estabelecido precocemente para um
melhor acompanhamento e conduc¢do do caso, ainda existem casos em que o diagnostico ndo é
feito ou até mesmo negligenciado, quando feito. Dessa forma ndo ocorre o encaminhamento
adequado da gestante para um centro hospitalar de maior complexidade capaz de oferecer
todo o suporte necessario para 0 seguimento da gestacdo, aumentando assim, a taxa de

morbimortalidade da doenca, tanto no periodo fetal quanto apds o nascimento.

Portanto, o objetivo desse trabalho sera analisar a importancia do diagnostico pré natal
em conjunto com 0s exames complementares para que, com isso, 0corra 0 suporte necessario
para a gestante, para o feto e, posteriormente para o recém nascido para assim atingir uma

maior taxa de sobrevida.
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2 - REVISAO DA LITERATURA

A pentalogia de Cantrell ¢ uma malformagdo congénita, descrita em 1958 por James
R. Cantrell, caracterizada por defeitos que envolvem a parede abdominal, parte inferior do
esterno, regido anterior do diafragma e pericardio diafragmatico, bem como anomalias
cardiacas que variam em grau e gravidade, a comunicacao interventricular (CIV) é a mais
prevalente. Além da comunicacdo interventricular, pode apresentar diverticulos ventriculares,
comunicacdo interatrial (CIA), estenose ou atresia da artéria pulmonar, dextrocardia, veia
cava superior esquerda andmala, retorno venoso pulmonar andmalo, truncus arteriosus,
aneurisma ventricular e tetralogia de Fallot.® A sindrome recebeu diversas denominagées com
0 passar do tempo, entre elas ectopia cordis toracoabdominal, Sindrome de Cantrell-Heller-

Ravitch e Sindrome de hérnia peritonio-pericardio-diafragmatico.’

Apresenta uma incidéncia de 1:65000 a 1:200000* nascidos vivos com uma pequena

predominancia no sexo masculino.

A patogénese da sindrome ainda ndo foi completamente elucidada. As anormalidades
sdo decorrentes de um defeito na fusdo medial do mesoderma, responsavel pela formacao da
parede téraco-abdominal. Cantrell et al (1958) sugeriram uma falha no desenvolvimento de
um segmento do mesoderma lateral em torno do 14° a 18° dia da idade gestacional®. Embora
sua etiologia permaneca desconhecida, postula-se que tenha uma origem multifatorial,
envolvendo aspectos hereditarios e ambientais. Suspeita-se que mutacGes nos genes do
cromossomo X estejam relacionadas a génese dos defeitos de fusdo das paredes tdraco-
abdominal® enquanto outros estudos sugerem uma heranca ligada ao X observadas em
algumas familias. Além disso alguns casos foram associados com a trissomia do cromossomo
18 e do 13. Casos pré-natais associados a aumento da translucéncia nucal e higroma cistico

tém sido descritos na literatura, mas sdo raros.

Uma revisdo da literatura médica aponta para a possibilidade de ocorréncia da

sindrome em diferentes graus de severidade. Em 1972, Toyama, através da revisdo de 61
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casos, sugeriu a classificacdo da sindrome em trés classes: 1) Classe | - sindrome completa,
cuja presenca dos cinco defeitos caracteriza o diagndstico de certeza; 2) Classe Il - provavel
sindrome, com quatro defeitos presentes, incluindo as malformacdes intra-cardiacas e da
parede anterior do abdome; e 3) Classe IlIl - sindrome incompleta, com diferentes

combinagdes das malformagcdes, porém com o defeito esternal sempre presente.®

A expressdo dos defeitos pode ser variavel e o progndstico depende da gravidade das
lesbes. Entretanto, pacientes com ectopia cordis usualmente apresentam uma alta taxa de
mortalidade perinatal. Caracteristicamente podem ser encontradas alteragdes em 5 diferentes

sitios, sdo eles: parede abdominal, esterno, diafragma, pericardio e sistema cardiovascular.

Entre os defeitos da parede abdominal, observa-se a onfalocele como a principal
alteracdo encontrada (67%) seguida de diastese do reto abdominal (13%), hérnia epigastrica
(11%) e hérnia umbilical (7%). Os defeitos no esterno séo divididos entre separagédo do terco
inferior com auséncia do apéndice xifoide (10%) e auséncia total do esterno, sendo essa uma

alteracdo menos encontrada (4%).

As anormalidades cardiovasculares podem ser divididas em: Defeito do septo
interventricular (CIV) (presente em quase 100% do casos); CIA (50%); Estenose pulmonar
(EP) (33%); Tetralogia de Fallot (20%); Ectopia Cordis e Diverticulos ventriculares. O defeito
do pericardio parietal € uma alteracdo variavel e permite a comunicacdo por continuidade
entre as cavidades peritoneal e pericardica. Dentre todas as malformacdes citadas observa-se
que o defeito do diafragma anterior, além do defeito do septo interventricular, é a alteracdo

comum a quase todos 0s casos, tendo uma incidéncia de 91%.

Alem dos 5 focos de malformacdes, pode-se observar anormalidades craniofaciais ou
do sistema nervoso central como labioleporino, encefalocele, anencefalia e hidrocefalia, e

defeito em 6rgdos abdominais como agenesia de vesicula biliar e poliesplenia. Manohar et al
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(2013) relataram um caso raro de associacdo da Pentalogia a exencefalia e meningomielocele

em um feto de uma primigesta de 19 anos de idade, com histérico de consanguinidade®®

Sendo assim, a Pentalogia de Cantrell é uma malformacgéo grave, associada a elevados
indices de morbi-mortalidade perinatal, necessitando portanto de uma abordagem
multidisciplinar e uma conduta individualizada para cada caso conforme o tipo e a extensdo
das malformacbes. O diagnostico deve ser feito preferencialmente no pré natal para que
ocorra determinacdo precoce de alguma malformacdo e consequente encaminhamento da
gestante para um centro com atencdo especializada e multidisciplinar para seguir com a
gestacdo e permitir um acompanhamento adequado do feto e futuramente diminuir a morbi-

mortalilade do recém-nascido.

A conduta obstétrica consiste na realizagdo de exames de rotina para avaliar possiveis
alteracdes anatémicas no feto e solicitacdo de caridtipo fetal para analisar a existéncia ou nao
de alteracBes cromossdmicas. O primeiro exame a ser feito é a Ultrassonografia (US), que
permite medir da translucéncia nucal e a visualizar mais detalhada as estruturas fetais, que no
caso da PC tem a onfalocele como principal achado. Apesar de existirem relatos em que o
diagnostico da Sindrome de Cantrell foi estabelecido no primeiro trimestre, sabe-se que o
diagnostico definitivo de um defeito na parede abdominal anterior deve ser evitado antes de
completadas as primeiras 12 semanas de gestacdo, pois durante este periodo, o processo
embriolégico de retorno do intestino a cavidade abdominal a partir da base do cordédo
umbilical ainda esta em evolugdo em fetos considerado normais!!. Caso haja suspeita de um
defeito no desenvolvimento o ultrassom 3D fornece um maior detalhamento para elucidar a
suspeita. A ressonancia magnética (RM) pode ser um complemento a avaliacdo da US em
casos de suspeita de pentalogia de Cantrell. Ela tem sido importante para a confirmacédo
diagnostica, para o delineamento da extensdo da herniacdo dos 6rgdos toracoabdominais e
para a determinacdo das margens exatas dos defeitos esternais, diafragmaticos e da
onfalocele.’® Se houver suspeita de pentalogia, o ecocardiograma fetal ¢ extremamente

importante para determinar a presenca de anormalidades intra-cardiacas*
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Logo o diagnostico da Pentalogia de Cantrell é baseado, principalmente, em exames
de imagem e analise do caridtipo do feto e para complementar pode ser usado a classificacéo
de Toyama.

O tratamento de pacientes com pentalogia de Cantrell representa um grande desafio
multidisciplinar, envolvendo a anestesiologia, cirurgia cardiovascular, cirurgia pediatrica e a

terapia intensiva neonatal.

O reparo cirargico dessa doenga é complexo, devido a estrutura pouco desenvolvida
da caixa toracica e a dificuldade de posicionar o coragdo ectépico no interior do térax. O
tratamento cirdrgico deve ser o mais breve possivel, minimiza assim 0s riscos de ruptura
espontanea, arritmias e formacdo de trombos no diverticulo ventricular presente. A correcédo

precoce do defeito abdominal reduz os riscos de infeccéo e perda de liquidos.

A anestesia para o tratamento cirurgico da pentalogia de Cantrell € um grande desafio.
O fechamento de cada defeito pode comprometer gravemente a funcdo dos Orgaos
subjacentes. O manejo hemodindmico e respiratorio exige atencdo e habilidade, devido a
imaturidade pulmonar, aos defeitos cardiacos e a alta pressdo abdominal ap6s o fechamento

dos defeitos das paredes abdominais e toracica.

A sobrevivéncia é determinada pela gravidade e complexidade das malformacdes
cardiacas. Além disso, podemos afirmar que o resultado do procedimento cirirgico e das

possiveis complicacdes pds-operatdrias definird o progndstico do paciente.

O cuidado intensivo pos-operatdrio ¢ essencial, devido as principais complicacdes
pos-operatorias, como a hipoxia, decorrente da hipoplasia pulmonar, e as alteragdes

hemodindmicas fruto da correcdo cirlrgica da malformagdo congénita e do aumento da
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pressdao abdominal apds o fechamento da parede. Embora historicamente o resultado seja
desanimador, ndo devemos permitir que a escassez de estudos influencie o progndstico

negativo ligado a essa doenca.
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3-OBJETIVOS

1.1 GERAL

Analisar a importancia do diagnostico da patologia abordada no periodo pré-natal em

conjunto com os exames complementares.

1.2 ESPECIFICOS

Identificar os sinais e sintomas da doenca ainda no periodo pré-natal.
Descrever a investigacdo através dos exames complementares.

Descrever as normas para que a Unidade de Saude apresente 0 suporte necessario,
tanto para a gestante quanto para o bebé, no diagndstico e tratamento da patologia

abordada.
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4 — MATERIAIS E METODOS

A metodologia utilizada foi um estudo de caso baseado no periodo de interna¢do de uma
paciente internada no Hospital Municipal Albert Schweitzer, que foi encaminhada, pds
nascimento, para 0 mesmo apenas com o diagnostico de Onfalocele e posteriormente, na

cirurgia de correcdo, diagnosticada com Pentalogia de Cantrell.

Os métodos utilizados para a pesquisa serdo o estudo do prontuario da crianca em
questdo e uma revisdo nao sistematica da literatura realizada a partir de selecdo de artigos
publicados entre 2008-2020, nos bancos de dados Scielo, Pubmed, Up to Date.
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5 - RELATO DE CASO

Recém-nascido (RN) do sexo feminino, nascida com 37 semanas de gestacao
(APGAR 8-9, 3115 g) nascida de cesérea eletiva de mée diabética insulinodependete, em
hospital de média complexidade. A historia pré-natal mostrou um episédio de infeccdo
urinria e sorologias maternas para TORCH negativas. A mae negou uso de drogas ou historia
familiar para outras comorbidades e relatou um gestacdo anterior hd 10 anos, sem
complicagBes. A mée realizou o pré natal corretamente e em um ultrassom obstétrico de 12
semanas foi observado onfalocele e assim foi seguido 0 acompanhamento materno com pré
natal de risco, porém ndo houve encaminhamento para um centro especilizado com suporte

para a mde e para 0 RN.

No nascimento, uma onfalocele gigante contendo parte do figado foi confirmada
(figura 1) e o bebé foi transferido para o Hospital Municipal Albert Schwitzer, no primeiro dia
de vida, com transporte efetivo, onde ficou internado na UTI neonatal para atendimento
cirirgico. Na admissdo, o bebé estava respirando espontaneamente e hemodinamicamente
estavel. Uma massa pulsatil foi observada na parte inferior perto do peito, sugerindo uma

malformacao do esterno.

A estratégia inicial da Cirurgia Pediatrica e as equipes da UTI neonatal foi obter uma
reducdo da onfalocele (apresentando 10cm de defeito da aponeurose transversal) por curativo
de Abello (uma vez que a onfalocele ndo estava rota), a fim de permitir o crescimento da pele
e da fascia e para evitar a sindrome compartimental causado pela desproporc¢do do contetido
(figura 2). O curativo foi feito cortando dois curativos hidrocoldides (Duoderm © / Nuderm
©) em um formato T e para obter uma progressiva reducdo da onfalocele por pressdo
centripeta. Apds reducdo diaria, no dia 21 a pele da RN comecou a apresentar sinais de
infeccdo com contetido exsudativo mas apesar do contetdo abdominal ter sido bem adaptado
dentro da cavidade, a aponeurose ainda ndo permitia fechamento sem tensdo do abdémen,

com o defeito apresentando cerca de 7 cm.
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A equipe decidiu associar Vacuoterapia (figura 3), com o intuito de induzir
granulagéo, seccdes secas e para melhorar neovascularizagdo. Uma pressao negativa constante
de 30 mmHg foi usada por 10 dias. A cirurgia foi programada para fechar o defeito da parede
ventral ap6s 21 dias de reducdo abdominal progressiva pela técnica de Abello e 17 dias de
curativo a vacuo. Na cirurgia, um defeito no lado anterior esquerdo do diafragma, agenesia da
parte inferior do pericardio e do esterno foram observados, causando protrusdo do coragdo
para a cavidade abdominal. Neste ponto, a sindrome de Cantrell foi diagnosticada e a equipe
optou apenas por fechar a parede abdominal e a pele e para obter uma descri¢do detalhada,
estudar a anatomia e funcdo cardiaca, a fim de tracar uma melhor estratégia clinico-cirurgica,
apesar de um ecocardiografia normal anterior. A segunda ecocardiografia mostrou uma
pequena comunicacdo inter-atrial e insuficiéncia tricuspide. Com isso um cirurgido cardiaco

foi consultado, e sugeriu um tratamento conservador para o defeito do pericardio.

O bebé foi reoperado apds 2 dias. A hérnia diafragmatica foi tratada por uma sutura
direta (figura 4) com pontos separados (0,0 Prolene) e o abdémen foi fechado com Vycril,
mas no 11° dia de poOs-operatorio, a paciente teve que ser reoperada devido a evisceracao,
senso assim resolvida a parte cirdrgica da paciente. Depois disso, ela apresentou uma
endocardite/ trombo cardiaco, tratado com antibidticos e anticoagulantes que ocasionou
sindrome da veia cava superior e dificuldades para inserir um novo cateter venoso central,

com consequente lesdo toracica e quilotorax bilateral, maior do lado esquerdo (figura 5).

O vazamento foi tratado com drenagem de térax bilateralmente, nutricdo parental, 14
dias de octreotide e nutricdo enteral de triglicerideos de cadeia media. O bebé foi
encaminhado para a UTI, necessitando de alimentacdo por cateter nasogastrico devido a

distrbio da degluticao, sendo assim agora acompanhada pela pediatria do setor intensivo*?.
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6 — DISCUSSAO

De acordo com os dados clinicos, a paciente pode ser classificada como Pentalogia de
Cantrell Classe | pela classificacdo de Toyama, que é definido pela presenca dos cinco
defeitos principais relacionados a sindrome (defeitos da parede abdominal, parte inferior do
esterno, regido anterior do diafragma e pericardio diafragmatico e anomalias cardiacas que
variam em grau e gravidade). O espectro da sindrome pode também ser classificado como
classe Il (presenca de quatro dos defeitos classicos, incluindo parede cardiaca e anormalidades
abdominais) e classe 111 com menos defeitos.

Neste caso, ap0s o diagndstico pré-natal de uma onfalocele maior, um cirurgido
pediatrico deve estar envolvido para aconselhamento e planejamento do caso, logo faz-se
necessario o encaminhamento da gestante para um centro especializado com uma equipe
multidisciplinar. A ecocardiografia fetal é indicada quando um feto € diagnosticado com
onfalocele. A ressonancia magnética fetal também pode ser Gtil nessa situacdo. Esses exames
seriam fundamentais para facilitar estratégias de tratamento apds o nascimento. Infelizmente,

a assisténcia pré-natal é frequentemente inadequada nos paises de baixo desenvolvimento.

Compensar malformacbes cardiacas e pulmonares para evitar procedimentos
extremamente invasivos € uma prioridade. Realizar o reparo da onfalocele como foi feito
neste caso, adia a probabilidade de cirurgia e consequente anestesia, reduzindo assim a
duracdo da ventilagdo mecénica, o tempo para alta, retorno para alimentacdo completa e o
risco de infeccbes. E importante afirmar que a conduta para reducdo da onfalocele seria a

mesma caso a Pentalogia fosse descoberta desde o pré natal.

Sabe-se que é um doenca de alta morbimortalidade e que sobrevida dessa doenca é
determinada pela gravidade e complexidade das malformacdes cardiacas. Além disso,
podemos afirmar que o resultado do procedimento cirdrgico e das possiveis complicacdes

poOs-operatdrias € o que ira definir o progndstico do paciente.
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7 — CONCLUSAO

A Pentalogia de Cantrell é uma anomalia congénita rara que requer um conhecimento
aprofundado e um diagndstico prévio para que a intervencao e os cuidados precoces ocorram

e assim possam diminuir a mortalidade perinatal.

No caso abordado € importante ressaltar a importancia da abordagem cirurgica
precoce, uma vez que obteve-se sucesso no ponto de vista funcional da doenca. E de extrema
relevancia a orientacdo correta aos pais de que essa doenca é de alta morbimortalidade e que
pode evoluir com disturbios da degluticdo e possivel disfungédo neurologica, sugerindo, assim,
intenso acompanhamento multidisciplinar durante a vida da paciente, como por exemplo

Fonoaudiologia, Pediatria, Cardiopediatria e Fisioterapia.

Conclui-se entdo que a paciente teve uma boa assisténcia médica apds
encaminhamento para o centro especializado, porém por ter uma malformacdo cardiaca
associada, seu prognostico € mais reservado, sendo necessario, portanto, um acompanhamento

rigoroso e rotineiro de sua condicao durante sua vida.
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