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SUMMARY

AMNIOTIC BANDS SYNDROME ASSOCIATED WITH CANTRELL’S PENTAD

Keywords: malformations, morphopathology, amniotic bands syndrome, Cantrell's pentad

Objective of the study. 4 rare case of morphopathologic diagnosis associated with malformations - amniotic bands
syndrome with Cantrell's pentad, diagnosed in fetus after the abortion at 21 weeks of gestation - is presented.

Material and methods. As material for morphopathologic examinations served as follows: pathological bulletin
(No. 92), fetus and placental complex. Morphological examination was performed by morphometric, histologic exami-
nation of tissue samples from organs of fetus and placenta in accordance with accepted histological standards using
methods of hematoxylin-eosin staining and by Van - Gieson.

Results. As a result of the study performed there were identified and described morfopatologicheskie signs in fetus
of 2 combined rare congenital malformations, such as the syndrome of amniotic bands with classic Cantrell s pentad
and placental complex, which were regarded as blastopatiya with delayed clinical effect due to violation of morphoge-
nesis of fetoplacental complex at pro-embryonic and embryonic periods in combination with the inflammatory-infectio-
us lesions of placenta and fetus.

Conclusion. The presented case promotes awareness in obstetricians, in functional diagnostics physicians, mor-
phopatologists with morfopatological changes of rarest congenital malformations of development and the possibility
of their combination for early prenatal diagnosis, deciding on termination of early pregnancy and careful examination,
both for genetic and persistent infection of parents to forecast the future pregnancies.

PE3IOME

COYETAHUE CUHIPOMA AMHUOTUYECKHX TSAXKEN C TEHTAJION KAHTPEJLIIA

KuaroueBsle ciioBa: nopoku pazeumust, Mopgonamonoaus, CUHOPOM amMHUOmu4eckux msicetl, nenmaoa Kanmpenna

Hensw. IIpeocmasnsemes pedkuti cryuai Mop@honocuieckol OUaeHOCMUKY COYEeMaHHOU 8POAICOEHHOU AHOMATUU
Pazeumus — CUHOPOM AMHUOMUYECKUX msicell ¢ nenmaool Kanmpenna, ouazHoCmupoganHulil y nioda nocie npepul-
sanus bepemennocmu 6 cpoke 21 nedenu.

MarepuaJn u MeToabl. Mamepuanom 0Jist MOPHOI02UHECKOU OUACHOCIMUKY ROCTYHCUNO0: Hanpagierue (Ne 92), nioo
u naayenmapHwlii komniexc. Mopgonoeuueckoe ucciedosanue npogoOUIOCH MEMOOAMU MOPPOMEMPULU, SUCMONIOZUYe-
CKO20 UCCNIe008ANUSL MKAHEBbIX NPOO U3 OP2AHO8 NA00A U NAAYEHMbL COLNACHO NPUHAMBIX 2UCOL02UYECKUX CIMAHOAp-
MO8 C UCNONb308AHUEM MEMOO08 OKPACKU 2EMAMOKCULUH-D03UHOM U no Ban — I'uzony.

Pe3yabrathl. B pesynvmanme nposedenno2o uccied08anus Obliu GbisigleHbl U ONUCAHbL Y N100a Mopgonamonozute-
CKUe NPUIHAKU COYEMalouuxcst 08YX 8POICOEHHBIX PEOKUX AHOMANULL PA3GUMUSL, MAKUe KAK CUHOPOM AMHUOTMUYECKUX
msdicell ¢ Kaaccuveckot nenmaoou Kanmpeinna u niayenmaprno2o komniexca, Komopwvie Obliu pacyenenvl Kak o1acmo-
namusi ¢ OMCPOYEHHbIM KUHUYECKUM P hekmom 6ciedcmeue HapyuleHus Mopgozenesa hemo-niayeHmapHo2o Kom-
nieKca Ha nposMOPUOHATLHOM U SIMOPUOHATLHOM NEPUOOAX 8 COYEMAHUU C BOCNANUMENbHO-UHDEKYUOHHBIMU NOPA-
JHCEHUSAMU NIAYEHMBL U NI00A.

3akiiouenue. [Ipedcmasnennulii cayyail cnocobocmeayen no8blULeHUI0 0C8eOOMIEHHOCMU 8padell aKyuepos, yHK-
YUOHATLHOU OUASHOCMUKU U MOPPONAMono206 ¢ MOPOONAmMono2udeckuMy U3MEeHEeHUAMU PeOYauUUX 8POHCOECHHBIX
aHomManuil pazeumus U 603MONCHOCIU UX COYeMAaHUsl 05l panHell NPeHAmalbHOU OUASHOCMUKY, PeUeHUs BONpoca O
npepvisanuu OepemMeHHoCmU Had PAHHUX CPOKAX U MUAmenbHOl KAK 2eHemUu4eckol, max u 6 nidane nepcucmupyiomux
uH@exyuil ucciedosanuu pooumeneil 0Jist NPOSHOZUPOBAHUSL NOCEOVIOWUX bepeMeHHOCmel.
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Actualitate. Patologia malformativa (PM) atestata
la nou-nascuti sau la copii in diverse perioade ale vie-
tii este definitd ca o anomalie a morfologiei structura-
le sau/si functionale ale unui organ, sistem sau a mai
multor sisteme, fiind intilnite cu o diversa frecventa,
printre care se inscriu i unele extrem de rare ca Sin-
dromul benzilor amniotice (SBA) si pentalogia Can-
trell (PC). Desi in ultimele decenii factorii etiologici
ce determina evolutia sau aparitia unor tipuri de mal-
formatii sau sindroame malformative sunt cunoscute,
aproximativ n 40-50% din cazuri etiologia acestora
nu poate fi legata cert de o anumita cauza sau factori
de risc. Astfel, multe patologii malformative sunt cla-
sate dupa spectrul morfopatologic in anomalad sau
sindrom malformativ fetal.

in actuala publicatie tinem si prezentim un caz
de patologii malformative, ca SBA cu PC. Conform
datelor de literatura de specialitate, patologia benzi-
lor amniotice, cunoscuta si sub notiunea de displazie
Streeter, in functie de numarul de populatie, variaza
cu o frecventa de la 1:18000 de nou-nascuti la 1:3000
— 1:1200 de sarcini [11, 12], iar pentalogia Cantrell
fiind estimata cu 5,5 — 7,9 1a 1 000 000 de nou-nascuti
[2,3,4,6,7].

Scopul actualei publicatii vizeaza particularitatile
morfopatologice ale sindromului benzilor amniotice
coasociat cu pentalogia Cantrell atestate n cadrul in-
vestigatiei morfopatologice ale unui fetus din nastere
declansata la termenul de 21 saptiméani gestatie la o
primipara cu varsta de 20 ani.

Material si metode. Material pentru examinarile
morfopatologice efectuate de noi a servit Buletinul
morfopatologic al fetusilor de la 13-22 s/g (nr. 92) cu
diagnosticul de malformatie multipla a fetusului; fetu-
sul si complexul placentar. Explorarile morfopatolo-
gice au inclus macroscopia cu utilizarea morfometriei
(antropometria, organo- $i macrometria) examinarile
histomorfologice 1n probe tisulare din organele fetu-
sului si complexul placentar. In prealabil, probele s-au
fixat in sol.formol de 10% timp de 6 ore, ulterior fiind
procesate conform standardului morfopatologic prin
aplicarea histoprocesorului automat DIAPATH. La
etapa de coloratie s-a utilizat metoda clasicd cu hema-
toxilind-eozina si selectiv metoda Van Gieson in esti-
marea tesutului conjunctiv. La examinarea microsco-
pica la microscopia fotonicd s-a utilizat microscopul
Axiolab, Carl Zeizz.

Prezentare de caz.

Istoricul clinic. Un fetus nascut mort insotit de bu-
letinul morfopatologic cu diagnosticul de Sarcina 21
saptdmani gestatie, fat cu anomalii multiple de dez-
voltare, avort indus la indicatii medicale, a fost adus in
Serviciul de Morfopatologie profil pediatric, obstetri-
ca si ginecologie al IMsiC, Centrul de Perinatologie,
subdiviziunea Maternitate pentru continuarea proce-
sului clinico-diagnostic post-mortem prin examinarile
morfopatologice. Conform buletinului morfopatolo-
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gic, fetusul provine din 1 sarcind, de la o primipara
de 20 ani, nascut prin avort medical in legdturd cu
diagnosticarea la USG prenatald a multiplelor malfor-
matii congenitale. Anamnesticul si evolutia sarcinii
pana la termenul respectiv, conform buletinului, fara
particularitati.

Decursul examindrilor morfopatologice. in con-
formitate cu datele Serviciului de Morfopatologie Pe-
diatrica a IMSP IMsiC, in R. Molodova pe perioada
a.a.1983-2014, inclusiv 9 luni ale anului 2015, sindro-
mul benzilor amniotice s-a Inregistrat cu o frecventa
de 6:7918 (0,08%), iar pentalogia Cantrell de 2:7918
(0,03%) de necropsii, incluzand in numarul total avor-
turile spontane, sarcinile oprite in evolutie in perioada
14-21s/g, precum si nou-nascutii morti sau decedati in
perioada neonatala de la 22 s/g pana la 28 zile.

Examinarile exterioare au constatat un fetus de sex
feminin, la 90% malformat cu implicarea regiunii cra-
nio-faciale, corpului si membrelor inferioare si supe-
rioare (fig.1), masa ponderald — 0,495 g, talia 27 cm,
ceea ce corespunde termenului de 21-22 s/g.

Morfologia malformativa a inclus dismorfia cra-
nio-oro-maxilo-faciald (COMF) cu prezenta de bride
amniotice prin implicarea regiunii fronto-faciale, cu
predilectie a maxilarului, nasului cu formarea ence-
falocelului frontal, disostoza cranio-faciala cu despi-
caturi ale buzei superioare si nasului. La examinarea
encefalului s-a atestat hipoplazia osului frontal. Bride-
le amniotice erau aderente prin benzi cranio-palmare
ale membrului superior sting cu amputarea falangelor
degetelor (fig.1-3). Membrul superior din dreapta, cu
prezenta unei linii de strangulatie congenitala a ante-
bratului cu indezvoltarea oaselor i amputarea conge-
nitala a degetelor I si 1.

La nivelul corpului s-a atestat o scolioza severa
toraco-sacrald de stdnga a coloanei vertebrale cu de-
formarea bazinului. Regiunea toracica si abdominala
hipoplaziata, redusa in volum comparativ cu valorile
normale. Pe suprafata toraco-abdominala s-a con-
statat prezenta unui defect oblic supraombilical pre-
ponderent din stanga liniei mediane, pana la treimea
superioard a sternului pe linia medie cu exterioriza-
rea ficatului, anselor intestinului subtire si celui gros,
ultimele avand un mezou comun. In zona toracici
a defectului, era prezenta exteriorizarea pulmonului
stang si a cordului, ultimul fiind partial acoperit de
pericard (fig.1-4). La disectie s-a atestat un defect
al diafragmului, ce se extindea de la coloana verte-
brala din stanga pana la regiunea lateral-posterioa-
rd pe dreapta, cu lipsa pericardului diafragmatic si
prezenta deplasarii moderate a pulmonului stdng in
regiunea abdominald. La nivelul sistemului cardio-
vascular s-a atestat un defect de 0,5 cm al septului
ventricular in regiunea medie, foramenul oval par-
tial deschis — 0,2 cm. Alte malformatii ale organelor
interne n-au fost relevate Organele genitale externe
indicau un fenotip feminin normal corespunzator ter-



menului de gestatie. Membrele inferioare cu prezen-
ta echinovarusului membrului inferior drept.
Examenul histomorfologic in probe tisulare a sta-
bilit prezenta dereglarilor circulatorii cu fenomene de
agregatie eritrocitard, edeme interstitiale moderate.
Organele sistemului nervos central prezentau dere-

glari de citoarhitectonicd a parenchimului cerebral,
imaturitate si dismaturitie. S-au constatat de asemenea
modificari segmentare displazice pulmonare, hepatita
interstitiald focald polimorfocelulara cu predilectie in
lobul stang hepatic (fig.5).

Fig. 1. Aspect de ansamblu al sindromului benzilor
amniotice asociat cu pentalogia Cantrell.

Fig. 3. Benzi amniotice cranio-palmare din stanga cu
amputarea falangelor degetale.

La examinarea complexului placentar s-a stabilit
placenta circumvallata (placentd cu burelet), cordon
ombilical inserat excentric §i multiple bride amniotice
edematiate spre corioamniosul placentar $i membra-
nic. Cotiledoanele sunt moderat atenuate cu leziuni
focare, greutatea fara anexe 260 gr. In cadrul exami-
narilor histomorfologice s-a constatat predominarea
vilozitatilor tronculare si intermediare, unele cu as-
pect monstruos, cu o vascularizare variatd. Reteaua
vasculard In majoritate cu migrare spre periferia vi-
lozitatilor, In unele vilozitdti intravascular fiind ob-
servati trombi solitari polimorfi (fig.5-6). La nivelul
membranei bazale s-a atestat un proces inflamator ne-
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Fig. 2. Encefalocel frontal cu dizostoza cranio-faciala
prin bride si benzi amniotice: despicaturd de buza
superioard i a nasului.

Fig. 4. Defect toraco-abdominal cu exteriorizarea
cordului, pulmonului, ficatului si anselor intestinale.

specific cu o vilezita focald productiva a vilozitatilor
de ancora. Examinarile histologice ale bridelor amni-
otice au constatat prezenta edemului marcant, inclu-
siv a membranelor cu acumulari de lichid cu transfor-
marea in cavitati fluide care pe diverse arii marcau o
tendinta spre confluere, formand astfel spatii cavitare
mari (fig.8-9). Cele din regiunea craniului prezentau
o densitate sporita a tesutului conjunctiv, segmentar
fiind tapetate cu epiteliu epidermal cu aspect de kera-
tinizare (fig.10 ).

Rezultate si discutii. Ca rezultat al examindrilor
morfologice, in studiul de fata, s-a stabilit o combina-
tie de malformatii rarisime cu implicarea complexului
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Fig. 5. Infiltratie polimorfocelulara Fig. 6. Vilozitati monstruoase voluminoase
in aria traiectelor portale, mieloza microfocara cu fenomen de migrare a capilarelor la periferie. x 75
hepatica . x 50 Coloratie H&E Coloratie H&KE x 75 Coloratie H&E

e - D

Fig. 7. Vilozitati coriale cu edem moderat si trombi Fig. 8. Deciduita focala bazala limfocitara. x 75
polimorfi in lumenul unor vase. % 75 Coloratie H&E Coloratie H&KE

x 75 Coloratie H&E

Fig. 9 Amniosul membranic - hidrops marcant, cu Fig. 10. Bridda amniotica tapetatd cu epiteliu epidermal
disjunctie, in pseudochisturi lichidiene. x 75 Coloratie cu hipercheratinizare. x 100 Coloratie H&E
H&E % 75 Coloratie H&E x 75 Coloratie H&E
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placentar si fetusului, care, conform datelor literaturii
de specialitate, n-au nici un factor de risc teratogen
special si nici dependenta teritorial-geografica, etnica
sau rasiald. Placenta circumvallata, sau placenta cu
burelet complet (PBC), este o forma de placenta ex-
tracoriala cauzata de faptul ca placa corioamnionald
fetald este mai mica decét cea bazala, ca rezultat al
dereglarilor de implantare in perioada de placentatie,
si ea poate aparea in sarcini la diverse termene. Are o
frecventa de 0,4-3% din totalitatea de nasteri, iar cu o
frecventd de 1% din sarcini este diagnosticata ultra-
sonografic. Conform unor opinii, perioada de 13-14
sdptamani de sarcina constituie deja un termen optim
pentru diagnosticul sonografic al placentei circumval-
lata [15].

Conform datelor de literatura, SBA sunt cauza unei
game largi de malformatii congenitale, Insa ele toate
afecteaza cu predilectie degetele membrelor superi-
oare si celor inferioare, cu o frecventd de 80% si ale
regiunea craniofaciald diagnosticate la circa 50% din
nou-nascutii vii, [13, 11, 17], pe cand cele cu impli-
carea toracelui sau abdomenului sunt cu mult mai rar
intlnite [8]. In studiul nostru bridele amniotice s-au
relevat in aspect de adeziuni amniotice, bride constric-
tive cu implicarea extremitatilor fetusului avand o di-
versa densitate a partii conjunctive. Cele cranio-facia-
le marcau o metaplazie a epiteliului de invelis, acesta
fiind de origine epidermald cu aspecte de keratinizare
si descuamare. In ansamblul de bride amniotice ates-
tate la fat, la nivelul placentei, histomorfologic s-au
atestat monstruozitati ale corionului vilar, accelerarea
perfuziei la nivelul barierei placentare prin migrarea
periferica a vaselor ce indicd instalarea insuficientei
feto-placentare. Astfel, tinem sa remarcam ca placenta
cu burelet este consecinta unei blastopatii, acest fapt
este accentuat si prin faptul clasificarii ei, conform
CIM X-ea, la rubrica blastopatiilor cu retard al efectu-
lui clinic cu codul O43.1, opinie similard mentionata
si de altii autori [18].

Conform unor studii, sindromul benzilor amnioti-
ce nu este considerat cert ca un sindrom genetic sau cu
o componenta ereditard, ci este un eveniment acciden-
tal ce apare in cazul unor rupturi ale sacului amniotic
si care implica doar amnionusul fara placa coriala sau
fiind consecinta perturbarilor vasculare [1, 8].

O alta malformatie atestatd a constituit-o pentalo-
gia Cantrell, caracterizatd prin urmatoarele malforma-
tii, care au fost prezente si in studiul nostru, ce s-au
manifestat prin defect toraco-abdominal supraom-
bilical, defect al treimei inferioare a sternului, lipsa
segmentului diafragmului pericardic, lipsa la 90%
din diafragm, malformatie cardiacd — DSV -0,5 cm.
Pentalogia Cantrell mai este cunoscuta ca deformatia
Cantrell si sindromul Cantrell.

Unele studii efectuate de Toyama W.M. (1972) in
functie de cele cinci defecte caracteristice atestate, a
clasificat pentalogia Cantrell (PC) in trei clase: PC —
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expresie clasica, caracterizatd prin prezenta defectelor
enumerate mai sus, atestate si in studiul nostru; PC
— expresie incertd, cu patru defecte prezente, inclusiv
defectul peretelui ventral si malformatii ale cordului;
PC — expresie incompleta - diverse defecte prezente,
inclusiv o anomalie a sternului. In ceea ce priveste eti-
ologia, conform surselor de literatura, aceasta nu este
determinata, cele mai multe cazuri fiind sporadice
[14, 16]. Unele date de literatura afirma ca etiologia
este multifactoriald, inclusiv actiunea factorilor tera-
togeni mecanici, PC fiind intalnita si in mutatii majore
de gene, maladii cromozomiale, asa ca trisomia XIII
si XVIII [5]. Unele raportari releva asocierea PC cu
encefalocelul, dispicatuti de buze si ale palatinului, si-
renomegalia, anencefalia, scurtari de membre, echino-
varusurile etc [4, 5, 9] . Conform majoritatii opiniilor
PC este rezultatul perturbarilor mezodermului lateral
embrionar ce are loc in primele 14-18 zile dupa con-
ceptie [10].

Rezultatele investigatiei noastre prezintd interes
prin faptul ca ambele patologii malformative coexis-
tente si ale complexului placentar evolueaza de fapt
aproximativ in aceeasi perioada de dezvoltare a con-
ceptului fetal. Se impune concluzia cd malformatiile
depistate reprezinta rezultatul unor conditii nefavora-
bile suportate in perioadele conceptului fetal, adica in
perioadele preembrionara, de implantare si diferenti-
ere embrionar-placentard (6-15 zile de conceptie) si
cea embrionard (3-4 pana la 8-11 saptamani), fiind o
blastopatie, uneori cu retard al efectului clinic. Pre-
zenta procesului inflamator la nivel de placenta si la
nivelul unor organe, in special al ficatului, dupd cum
s-a atestat 1n cazul dat, conduce la supozitia efectu-
lui factorului teratogen infectios in aceastd perioada.
Asadar, diagnosticarea malformatiilor in perioada
conceptului fetal (pana la 11-12 s/g) si cea precoce
fetala (13-20 s/g) releva prezenta tulburarilor morfo-
genezei complexului feto-placentar §i necesitd o evi-
denta strictd in pregatirea femeilor si prognosticarea
urmatoarelor sarcini prin investigatii minutioase ale
parintilor atat in plan genetic, cat si in planul unor in-
fectii cu caracter persistent.

Concluzie. Raportarea de caz va contribui la cu-
noasterea acestor afectiuni in patologia malformati-
va rarisima prenatald de catre medicii obstetricieni,
ultrasonografisti si morfopatologi, ceea ce va faci-
lita un diagnostic prenatal de certitudine, precum si
evaluarea conduitei sarcinii, inclusiv intreruperea
precoce a acesteia, evidenta medicald cu examinarea
genetica si depistarea precoce a patologiei infectioa-
se persistente la parinti pentru prognosticul urmatoa-
relor sarcini.
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