RELATOS DE CASOS

Complexo de parede abdominal-membros:
relato de caso

Limb-body wall complex:
case report

SINOPSE

Os autores relatam o caso de uma gravidez de 27 semanas, cujo feto era portador de
varias anomalias anatdbmicas compativeis com o diagndstico de Complexo de Parede Ab-
dominal-Membros.

O Complexo de Parede Abdominal-Membros € uma malformacéo congénita, esporéa-
dica, definida como uma combinagdo de no minimo 2 a 3 caracteristicas: (1) alteracdo dos
membros; (2) téraco e/ou abdominoesquise; (3) exencefalia ou encefalocele, com ou sem
fendas faciais. Existem trés maneiras de explicar tais malformagdes: ruptura precoce do
amnio, ruptura vascular e disgenesias embrionarias. A raridade dessa patologia e a impor-
tancia de um centro de medicina fetal em um hospital de referéncia motivaram o relato do
caso.

UNITERMOS: Complexo de Parede Abdominal-Membros, Malformagéo Fetal, Diagnosti-
co Pré-Natal.

ABSTRACT

The authors have reported a case of a 27 weeks gestation with several structural
anomalies associated to Limb-body wall complex.

Limb-body wall complex is a rare, sporadic, congenital defect defined as a combina-
tion of at least two or three characteristics: (1) limb defects; (2) thoraco and/or abdomi-
noschisis; (3) exencephaly or encephalocoele with/without facial clefts. Three pathogenic
mechanisms have been proposed: early amnion rupture, vascular disruption and embryo-
nic dysgenesis. The fact of this pathology being rare and the importance of a Fetal Medi-

cine Center at a reference hospital have motivated the report of this.

KEY WORDS: Limb-Body Wall Complex, Fetal Defects, Prenatal Diagnose.

o NTRODUCAO

A incidéncia do Complexo de Pa-
rede Abdominal-Membros (CPAM)
tem sido estimada em cerca de um caso
para 5.000 a 10.000 gestagdes. Carac-
teriza-se por ser uma doenga espora-
dica, sem conotacao genética, sem re-
lagdo com traumas, exposicdo a dro-
gas, radiacbes ou infecgdo (1, 2), e que
ndo apresenta influéncia de sexo ou raca.

Acredita-se que o CPAM resulte da
ruptura parcial do &mnio, originando
bandas mesodérmicas que se formam
no lado coriénico do @mnio e que se
aderirdo e se entrelagardo ao corpo fe-
tal, podendo causar malformagdes as-
sociadas a varios graus de severidade.
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A ruptura precoce do amnio podera
ocasionar graves deformidades nas
extremidades, no corpo e na regido cra-
niofacial fetal; a ocorréncia de ruptura
mais tardiamente no ciclo gestacional
podera provocar constricdo de extre-
midades ou digital, motivando ampu-
tacdes (1, 2, 3).

As bandas s&o corddes fibrosos que
se estendem da superficie externa do
crio a cavidade amniética. As extre-
midades fetais moveis podem ficar
entrelacadas, podendo restar presas,
constritadas e imobilizadas (1).

Os achados ultra-sonograficos sao
inconstantes, ainda que factiveis a par-
tir da 208 semana, e as suas identifica-
¢Oes dependerdo do segmento corpo-
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ral envolvido ou comprimido (1). O
diagnostico pode ser feito antes do par-
to, pela identificacdo ultra-sonografi-
ca das bandas, ainda que quadros de
diminuicdo do liquido amniotico pos-
sam de alguma maneira interferir na
visualizacdo das bridas. O pé torto é
achado comum, bem como oligodram-
nio. Se o feto deglutir um cordéo fi-
broso, ocorrerdo defeitos na face e
mandibula (3, 4).

@ ELATO DO CASO

Paciente de 17 anos, primigesta,
cursando a 272 semana de gravidez
(idade gestacional ultra-sonografica),
sem assisténcia pré-natal até entdo, rea-
liza o0 seu primeiro exame ultra-sono-
grafico ap6s atendimento de urgéncia
motivado por sangramento vaginal.
Nessa ocasido, alguns achados ecogra-
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ficos mereceram relevo: (1) sistema
nervoso central: ndo foram identifica-
das a calota craniana e estruturas da
linha média; (2) perfil facial dificil de
ser avaliado, em virtude de aparente
micrognatia e somente um globo ocu-
lar; (3) coluna vertebral encurtada em
toda sua extenséo e tortuosa no corte
longitudinal; (4) contorno toracico mal
definido, ndo sendo observado o pa-
rénquima pulmonar na sua topografia
habitual; protuso do coragéo (ectopia
cordis), conforme a Figura 1; (5) ex-

gem amnica.

tensa solucdo de continuidade, acome-
tendo toda a parede abdominal, com
exposicdo de algas intestinais, figado
e demais 6rgdos abdominais; presenca
de imagens septadas livres na cavida-
de amniética, possivelmente de origem
amnica (Figuras 2, 3 e 4); (6) mem-
bros inferiores com alteragdo da angu-
lacdo de insercdo de sua extremidade
com a perna, sugestivo de pé torto con-
génito (Figura 5); (7) corddo umbili-
cal de dificil visualizagdo, com redu-
¢do significativa de comprimento.

Figura 2 — Imagens septadas livres na cavidade amnidtica, possivelmente de ori-
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Apos o parto vaginal, rapido, o re-
cém-nascido, natimorto, pesou 646,5g.
A necropsia (exame ne 1147-01AP de
26/06/02, do Servico de Anatomia Pa-
tolégica do HG/FUCS) revelou feto do
sexo masculino, com multiplas malfor-
mac0es, apresentando, aderido a pare-
de abdominal, porcéo de tecido placen-
tario, pesando em conjunto 59,5g. Em
separado, o feto pesou 587g e mediu
cerca de 18cm de comprimento. No-
tou-se auséncia de calota craniana, de-
formidade da coluna, pés equino-va-
ros, pescoco curto, defeito de fecha-
mento de parede toracica e abdominal
com exposi¢do dos 6rgdos, meningo-
mielocele, assimetria facial, macro-
glossia, hipertrofia peniana e apéndi-
ce cutaneo em dorso na linha média.
Nas cavidades, identificou-se coracéo,
figado, rins, tecido nervoso primitivo
e intestino, todos em localizagdo and-
mala. A placenta encontrava-se parcial-
mente aderida @ membrana peritoneal
fetal e mostrava lébulos parcialmente
fusionados com alguns coagulos. O
diagndstico histopatologico foi de
anencefalia, onfalocele, meningomie-
locele, deformidade dos membros, as-
simetria facial, macroglossia, anoma-
lias no nimero e posicdo dos 6rgdos
cavitarios. As multiplas malformacdes,
bem como a implantacdo an6mala e as
alteracdes anatdmicas da placenta eram
compativeis com o CPAM.

@ ISCUSSAO

O CPAM é um processo moérbido
ndo-familiar e de prevaléncia variavel,
de natureza esporadica, com mdaltiplas
manifestacBes desfigurantes e incapa-
citantes; a etiologia e a fisiopatologia
ainda permanecem pouco elucidativas
para aqueles que a estudam profunda-
mente. O seu estudo continua a incitar
questBes que permanecem sem respos-
ta (2).

Bodamer et al., em 2001, ao enfa-
tizar as controvérsias relacionadas a fi-
siopatologia do CPAM, sugeriram pes-
quisas nos periodos criticos da embri-
ogénese e/ou organogénese, e afirmam
que investigacOes nessa etapa do de-
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Figura 3 — Imagem do recém-nascido natimorto mostrando a exteriorizagdo das
alcas intestinais, membro e um globo ocular.

Figura 4 — Imagem do recém-nascido natimorto.

senvolvimento humano poderiam aju-
dar na compreensdo dos mecanismos
patolégicos que levam a ruptura do
amnio e a formagéo da SBA (3).

Em 1993, Bower et al. pesquisaram
0 CPAM em populagdo australiana e
determinaram uma prevaléncia de 2,03
por 10.000 nascimentos, bem como
proporcdes idénticas de recém-nasci-
dos masculinos e femininos acometi-
dos, e ocorréncia maior da sindrome
em mulheres nuliparas e com idade
inferior a 25 anos (4). Bodamer et al.,
em contrapartida, citam que a preva-
Iéncia do CPAM em seus estudos foi
de 1:1.200 a 1:15.000 nascidos vivos,
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e mais alta em natimortos (3). A inci-
déncia da patologia no Hospital Geral
de Caxias do Sul, até a presente data, é
de 1:8.500 nascimentos.

Em 1965, Torpin (apud Martinez-
Frias et al.) concluiu que as constri¢des
fetais e amputagOes estavam relacio-
nadas a ruptura precoce da membrana
amniotica; desde entdo, esse ponto de
vista passou a ser aceito de maneira
inquestionavel, embora diferentes ter-
mos fossem usados para defini¢do dos
tipos de anomalias associados (5).

Huang et al. (1995) e Walter et al.
(1998) definiram o CPAM como um
conjunto de deformidades congénitas

presumivelmente originadas da ruptu-
ra do saco amnidtico, que promovem
danos através de trés mecanismos béa-
sicos: malformacdes, rupturas e defor-
macdes. As anomalias associadas va-
riam de pequenas alteragdes digitais e
bandas de constricdo a malformacg6es
craniofaciais, viscerais, tuboneurais, de
membros, defeitos da parede abdomi-
nal e toracica (6, 7).

Entretanto, a quase totalidade dos
autores relaciona a patologia a ruptura
precoce do amnio, a resultante oligo-
drdmnia e ao subsequente desenvolvi-
mento de bandas mesodérmicas entre
0 cdrio e o feto. O grau de deformida-
de dependera da extensdo das bandas
e da idade gestacional da ocorréncia.
As bandas podem envolver todos 0s
segmentos ou extremidades fetais, mas
apresentarem-se como clinicamente
insignificantes; as mais extensas po-
dem ser fatais e causar abortos, partos
pré-termo e natimortos (8). No caso em
discussdo, face a ndo realizacdo de
consultas de pré-natal, inexistem rela-
tos de situagdes clinicas que possam
caracterizar fatos correlatos as diferen-
tes etiopatogenias citadas na literatura
atinente.

Na literatura coligida, além das al-
teracBes congénitas mencionadas, é
comum a citacdo de amputacédo de ex-
tremidades de membros superiores e
inferiores, sindactilia (9), deformida-
des de troncos (10), encefalocele (11),
pé torto (12), atrofia distal, acrosindac-
tilia, linfedema, anencefalia (13, 14,
15).

Pedersen e Thomsen, bem como a
maior parte da literatura copilada, re-
latam que alguns casos sao incompati-
veis com a vida, ainda que um selecio-
nado grupo possa apresentar lise es-
pontanea de bandas (16). No caso apre-
sentado, as multiplas malformacdes
observadas (Figura 3) corroboram o
descrito pelos autores.

Russo et al., em 1993, descreveram
dois fendtipos claramente distinguiveis
de CPAM: o primeiro fenétipo carac-
terizado por defeitos craniofaciais com
bandas amnioéticas e/ou adesdes, o se-
gundo, por auséncia de defeitos cranio-
faciais, presenca de anomalias uroge-
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Figura 5 — Imagem ultra-sonografica de membro inferior que mostra alteracéo da
angulacéo de insercéo de sua extremidade com a perna, sugestivo de pé torto con-
génito.

nitais, atresia anal e adesdo da placen-
ta a parede abdominal fetal, associado
a persisténcia do celoma extra-embri-
onario. A etiopatogenia do primeiro
tipo esta associada a ruptura vascular
precoce e a do segundo, a0 mau de-
senvolvimento embriondrio intrinseco
7).

Apesar da citagdo Unica, 0 CPAM
ja foi correlacionado a amniocentese
(13, 18) e a dependéncia materna a
metadona (19).

E unanimidade entre os autores en-
volvidos com a patologia que o diag-
nostico pré-natal do CPAM pode ser
feito através de exame ultra-sonogra-
fico (8).

Em conclusdo, merecem citacdo e
discussédo as diferentes terminologias
(Complexo de Parede Abdominal-
Membros vs. Sindrome da Banda Am-
niética) usadas para conceituar as mal-
formagdes citadas, aparentemente si-
milares. Relatos da literatura conside-
ram as duas terminologias como sind-
nimos; entretanto, alguns autores re-
ferem etiopatogenias diferentes para
cada entidade. O Complexo de Parede
Abdominal-Membros estaria relacio-
nado a ma funcédo do ectoderma, sen-
do considerado, entdo, uma displasia

embrionaria, enquanto que a Sindro-
me ou Seqliéncia da Banda Amniotica
estaria associada, ainda que de forma
discutivel, a ruptura precoce do amnio,
com subsequente entrelagamento de
partes fetais (mormente os membros)
pelas bandas amniéticas (5, 12, 17, 18,
19).
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