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Аннотация. Цель – представить клинический случай порока развития плода – пентады Кантрелла в соче-
тании со скелетной дисплазией, выявленного у одного из плодов при дихориальной диамниотической двойне, 
для обсуждения ведения беременности и возможных путей предотвращения развития порока. Материалы 
и методы. У пациентки 37 лет во время беременности, наступившей после экстракорпорального оплодотворе-
ния, при прохождении первого ультразвукового скринингового исследования была диагностирована дихори-
альная диамниотическая двойня и множественные врожденные пороки развития у одного из плодов: пентада 
Кантрелла в сочетании со скелетной дисплазией (диафрагмальная грыжа, торакоабдоминальная эктопия серд-
ца, врожденные интракардиальные дефекты, дефект в поясничном отделе, деформация крестцово-копчикового 
отдела, обширный срединный надпупочный дефект, печень и петли кишечника вне брюшной полости, дефор-
мация нижних конечностей). Результаты. Пентада Кантрелла – тяжелый вариант сочетанного врожденного 
порока с высоким риском неблагоприятного исхода. Решение о пролонгировании беременности было принято 
ввиду наличия второго жизнеспособного здорового плода. 
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КЛИНИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНАКлинический случай

ВВЕДЕНИЕ
Пентада Кантрелла (синдром Кантрелла – Хелле-

ра – Равича, syndrome Cantrell-Haller-Ravitch) – редкий 
комбинированный врожденный порок развития, пред-
ставленный пятью признаками: торакоабдоминальный 
дефект передней брюшной стенки, эктопия и пороки 
сердца, наличие перикардиального дефекта, отсут-
ствие дистальной части грудины и передней части ди-
афрагмы. С момента публикации J. R. Cantrell и соавт. 
[1] в 1958 г. в литературе описано около 250 случаев 
данного состояния. Классическая форма пентады Кан-
трелла (ПК), включающая все 5 признаков, встречается 
достаточно редко и, по некоторым данным, составляет 
от 1 до 6 случаев на 1 млн живорожденных.

Порок формируется на 2–3-й неделе внутриутроб-
ного развития в результате нарушения дифференци-
ровки внутриэмбриональной мeзодермы. Вследствие 
аномального формирования поперечной перегородки 
возникают дефекты диафрагмы и перикарда, а в связи 
с нарушением процесса миграции мезодермальных 
структур формируются аномалии передней брюш-
ной стенки и грудины [2]. Описаны случаи ПК, сопро-
вождающиеся генетическими мутациями, а именно 
мутациями в гене Xq25-q26.1, а также трисомией 13-й 

и 18-й хромосом [3]. Отмечено влияние изменений 
гена ALDH1A2 в патогенезе развития диафрагмальной 
грыжи и врожденного порока сердечно-сосудистой си-
стемы (в частности тетрады Фалло) [4], а также мутации 
генa BMP2 (костный морфогенетический белок II типа) 
[5]. В 1990 г. было сделано предположение об Х-сце-
пленном типе наследования синдрома Кантрелла [6]. 

В 1972 г. W. M. Toyama [7] выделил следующие фор-
мы ПК: полная – при наличии всех пяти аномалий; ча-
стичная – при обнаружении четырех дефектов, вклю-
чая пороки сердца и аномалии передней брюшной 
стенки; неполный вариант – при наличии комбинации 
различных дефектов, включая аномалию грудины.

В литературе есть данные о более высокой в соот-
ношении 2,7:1 частоте встречаемости порока у маль-
чиков, чем у девочек. ПК может сочетаться с сирено-
мелией (синдром русалки), анэнцефалией, синдромом 
амниотических перетяжек [8]. Из вариантов пороков 
развития сердца, которые являются обязательным при-
знаком ПК, описаны большие вентрикулярные и атри-
альные септальные дефекты, стеноз легочной артерии, 
тетрада Фалло, отсутствие перикарда [9]. Другие соче-
танные пороки могут включать в себя дефекты челюст-
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но-лицевых структур, пороки развития центральной 
нервной системы, мальформации скелета, аномалии 
органов брюшной полости [10]. 

ПК диагностируется при ультразвуковом исследо-
вании уже с 10-й недели беременности. Для установ-
ления тактики ведения беременности в случае мно-
жественных врожденных пороков необходимо про-
ведение дифференциальной диагностики по данным 
эхографии плода, в частности с синдромом Van Allen – 
Mychre и аномалией стебля тела [11]. Так как имеет 
место возможная ассоциация ПК с трисомией, а также 
с синдромом Тернера, целесообразным является про-
ведение хромосомного анализа при выставлении ди-
агноза ПК по данным ультразвукового исследования. 
Перспективными являются современные методы пре-
натальной диагностики, основанной на использовании 
внеклеточной ДНК или РНК плода [12]. Дополнительно 
возможно проведение магнитно-резонансной томогра-
фии с целью уточнения характера поражений органов 
и систем плода [2].

Прогноз в отношении выживаемости неблагопри-
ятный, зависит от многих факторов, главным образом 
от выраженности дефектов и сочетания аномалий. При 
наличии легких форм возможно проведение многоэ-
тапной хирургической коррекции пороков [13]. После-
операционная смертность пациентов с ПК, по данным 
литературы, достигает 62 % [14].

Цель – представить клинический случай пентады 
Кантрелла в сочетании со скелетной дисплазией, выяв-

ленного у одного из плодов при дихориальной диамни-
отической двойне, для обсуждения ведения беремен-
ности и возможных путей предотвращения развития 
порока.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Пациентка 37 лет, медсестра, у которой при обсле-
довании в 2015 г. в Сургутском клиническом перинаталь-
ном центре при ультразвуковом скрининге на аппарате 
Voluson E8 по поводу беременности в 12 недель была 
обнаружена дихориальная диамниотическая двойня, 
а также множественные врожденные пороки развития 
(ВПР) второго плода: пентада Кантрелла в сочетании со 
скелетной дисплазией (диафрагмальная грыжа, торако-
абдоминальная эктопия сердца, врожденные интракар-
диальные дефекты, в поясничном отделе лоцируется 
дефект, деформация крестцово-копчикового отдела, об-
ширный срединный надпупочный дефект, печень и петли 
кишечника вне брюшной полости, верхние конечности 
лоцируются, нижние конечности деформированы, кости 
четко не визуализируются). У первого плода ВПР не об-
наружено.

Данная беременность у женщины вторая. Акушер-
ский-гинекологический анамнез отягощен: в возрасте 
21 год первая беременность, оперативные роды путем 
кесарева сечения (КС) в связи с тазовым предлежани-
ем плода, вес плода 3 020 г. В 26 лет лапароскопически 
была удалена киста правого яичника. В течение 15 лет 
пациентка страдала вторичным бесплодием трубно-пе-
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Abstract. The study aims to present a clinical case of fetal malformation, namely pentalogy of Cantrell 
associated with skeletal dysplasia, detected in one of the fetuses in dichorionic diamniotic twins to discuss 
pregnancy management and possible ways to prevent the progression of malformation. Materials and methods. 
37-year-old patient, who got pregnant via in vitro fertilization, was diagnosed with dichorionic diamniotic twins 
and multiple congenital malformations in one of the fetuses, namely pentalogy of Cantrell associated with skeletal 
dysplasia (diaphragmatic hernia, thoracoabdominal ectopic cordis, congenital intracardial defects, lumbar spine 
malformation, sacrococcygeal deformity, extensive median suprapubic deformity, liver and intestinal loops outside 
the abdominal cavity, deformity of the lower extremities). Results. Pentalogy of Cantrell is a severe variant of 
associated congenital malformation with a high risk of an unfavorable outcome. The decision to prolong pregnancy 
was made due to the other viable and healthy fetus.
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КЛИНИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНА Оригинальное исследование
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ритонеального генеза, получала лечение хроническо-
го эндометрита, произведена одна неудачная попытка 
экстракорпорального оплодотворения (ЭКО) в г. Уфе, 
данная беременность после повторного ЭКО (г. Тюмень). 
Соматический анамнез отягощен аутоиммунным тирео-
идитом, гипотиреозом (принимает левотироксин натрия 
125 мкг/сут). 

В I триместре в сроке 8 недель беременность ослож-
нилась угрозой прерывания с кровотечением, в связи 
с чем пациентка получала лечение в гинекологическом 
отделении Сургутской окружной клинической больни-
цы. По данным скрининга, в 12 недель у второго плода 
обнаружена пентада Кантрелла в сочетании со скелет-
ной дисплазией. В сроке беременности 12 недель 5 дней 
проведен пренатальный консилиум. От предложенной 
биопсии хориона и от редукции плода со множествен-
ными ВПР беременная отказалась. Учитывая наличие 
одного жизнеспособного плода без признаков пороков 
развития, прерывание беременности по медицинским 
показаниям не проведено. С 13 недель беременности 
по поводу угрожающего самопроизвольного выкидыша 
пациентка получала стационарное лечение в отделении 
патологии беременности. Там же был установлен диагноз 
истмико-цервикальная недостаточность, проведена кор-
рекция акушерским пессарием. Проводилась санация 
половых путей (вагинит). В сроке 21 неделя 4 дня были 
диагностированы плацентарные нарушения. В III триме-
стре при сроке беременности 31 неделя 4 дня по данным 
ультразвукового исследования было установлено два 
живых плода. У второго плода обнаружены множествен-
ные ВПР: диафрагмальная грыжа, торакоабдоминальная 
эктопия сердца; врожденные пороки сердца: общий ар-
териальный ствол, общий атриовентрикулярный канал, 
дефект межжелудочковой перегородки, относительная 
гипоплазия левых отделов сердца; пороки развития 
опорно-двигательного аппарата: дефект в поясничном 
отделе позвоночника, деформация крестцово-копчико-
вого отдела, аплазия правой голени, единственная кость 
правой голени, чётко не лоцируется лучевая кость левой 
руки, деформация стоп и кистей; обширный срединный 
надпупочный дефект, печень и кишечник вне брюшной 
полости. 

При проведении допплерометрического исследо-
вания у второго плода определены гемодинамические 
нарушения (ГДН) 1Б степени. У первого плода признаков 
ВПР и ГДН не выявлено. С 34-й недели у беременной диа-
гностирована умеренная преэклампсия.

На 37-й неделе беременности женщина госпитализи-
рована в Сургутский клинический перинатальный центр, 
где подготовлена к оперативному родоразрешению пу-
тем КС в плановом порядке. В 37 недель 1 день проведе-
но КС в нижнем маточном сегменте. Под перидуральной 
анестезией разрезом по Джоэл – Кохену с иссечением 
кожного рубца брюшная полость вскрыта послойно. 
На 4-й минуте без затруднений извлечен первый живой 
доношенный ребенок, девочка, вес 2 800 г, рост 50 см, 
с оценкой по шкале Апгар 8 и 9 баллов. Вслед за первым 
был извлечен второй мертвый доношенный ребенок, 
мальчик, вес 1 900 г, рост 45 см. У второго ребенка имел-
ся выраженный дефект позвоночника, живота и головы. 
В родах проведена профилактика кровотечения – кар-
бетоцин, транексамовая кислота, апротинин 20000 АТрЕ. 
За пуповину удалены два последа массой 500 и 450 
с кальцинатами. Околоплодные воды светлые, общее ко-
личество 3 литра.

В дальнейшем роды осложнились гипотоническим 
интраоперационным маточным кровотечением, прово-
дились мероприятия поэтапного хирургического гемос-
таза: на маточные сосуды и собственные связки яичников 
наложены зажимы, матка ушита двухрядным обвивным 
швом, на матку наложен компрессионный шов по Линчу, 
произведены перевязка внутренних подвздошных ар-
терий, плазмотрансфузия, аппаратная реинфузия аутоэ-
ритроцитов и назначена антибактериальная терапия по 
лечебной схеме. Кровопотеря составила 1 100 мл. 

Послеродовый период протекал без осложнений. 
Женщина выписана с ребенком в удовлетворительном 
состоянии на 5-е сутки после родов.

При исследовании последа первого плода выявлено: 
плодово-плацентарный коэффициент 0,12, смешанное 
восходящее инфицирование последа 2-й стадии, хорио-
децидуит, краевой и субхориальный интервиллузит, про-
дуктивный базальный децидуит, поствоспалительный 
фиброз и склероз стромы; хроническая плацентарная 
недостаточность, диспластическая форма, субкомпен-
сация, гипоплазия последа, диссеминированные очаги 
фиброидной альтерации, очаговые кровоизлияния в ба-
зальную пластину, очаговый тромбоз и дистрофические 
изменения хориального эпителия. Бактериоскопически 
роста патогенной микрофлоры не выявлено. При иссле-
довании второго последа: плодово-плацентарный коэф-
фициент 0,18, плацента массой 338 г, пуповина располо-
жена центрально длиной 20 см, сосудов два. Оболочки 
утолщены, зеленые, тусклые, поверхность плаценты 
крупнодольчатая.

Внутриутробная гибель второго плода наступила 
в результате множественных ВПР с развитием антена-
тальной асфиксии. Врожденные пороки при вскрытии 
подтверждены и зафиксированы. Результаты гистологи-
ческого исследования органов и тканей: головной мозг – 
структура нарушена, кора истончена, раздвоение на слои 
отсутствует, сосуды полнокровны; легкие – безвоздуш-
ные, спавшиеся, стадия незрелых альвеол, сосуды пол-
нокровны; миокард – компактный, кардиомиоциты слабо 
извитой формы с вакуолизацией цитоплазмы с субэн-
докардиальным очаговым склерозом, сосуды полно-
кровны; печень – общая структура соответствует сроку 
гестации, с множественными очагами экстрамедулляр-
ного кроветворения, портальные вены склерозированы, 
гепатоциты с признаками зернистой дистрофии; структу-
ра левой почки нарушена за счет множественных мелких 
кист, выстланных низкопризматическим эпителием.

Патологоанатомический диагноз: Множественные 
ВПР. Пентада Кантрелла (торакоабдоминальный дефект 
передней брюшной стенки с формированием омфалоце-
ле и выходом через дефект печени, селезенки и петель 
кишечника, дефект нижней части грудины, дефект перед-
ней части диафрагмы, врожденный порок сердца – един-
ственный желудочек сердца); агерия головного мозга, ги-
попластическая кистозная дисплазия левой почки, осте-
одисплазия (сколиоз, лордоз, деформация и укорочение 
грудины и ребер, укорочение конечностей, врожденная 
косолапость). Осложнения: антенатальная асфиксия, ме-
кониальный перитонит, дистрофия паренхиматозных ор-
ганов, острое диффузное полнокровие.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ

На сегодняшний день тенденция к рождению де-
тей после процедуры ЭКО стремительно возрастает, 
так как использование современных вспомогательных 
репродуктивных технологий является эффективным 
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способом решить проблемы фертильности и насту-
пления беременности, однако гарантировать рожде-
ние здорового потомства без проведения предим-
плантационного генетического исследования невоз-
можно. 

В нашем случае у женщины с длительным вторич-
ным бесплодием, которой после второй попытки ЭКО 
удалось забеременеть дихориальной диамниотиче-
ской двойней, решение о пролонгировании беремен-
ности было принято ввиду наличия второго жизнеспо-
собного здорового плода, что и представляет особый 
интерес к изучению. В описанном случае представле-
на полная форма порока – пентада Кантрелла в соче-
тании со скелетной дисплазией. В 2019 г. данная паци-
ентка в возрасте 42 лет в сроке 37 недель 5 дней с по-
мощью КС родила еще одного ребенка, мальчика, без 
ВПР, без признаков плацентарных нарушений, массой 
3 850 г.

Е. В. Шелаевой и соавт. [15] был описан похожий 
клинический случай ранней диагностики пентады 
Кантрелла у первого плода из двойни при беремен-
ности, наступившей после ЭКО у женщины с труб-
но-перитонеальным бесплодием в анамнезе. В дан-
ном случае в 12 недель беременности производилась 
редукция первого плода с ВПР. В дальнейшем женщи-
на вынашивала беременность, которая осложнилась 
развитием плацентарных нарушений и маловодием, 
в 38 недель через естественные родовые пути родила 
ребенка с признаками задержки роста плода.

Известно, что во время беременности, наступив-
шей после ЭКО, повышается риск как акушерских, так 
и перинатальных осложнений, учитывая отягощенный 
анамнез у большинства женщин, поздний возраст, на-
личие экстрагенитальных заболеваний и хронических 
очагов инфекции. На формирование эмбриона могут 
оказывать влияние различные факторы, связанные 
с самой процедурой ЭКО [2, 15].

В данном случае беременность осложнилась та-
ким ВПР плода, как пентада Кантрелла, который пред-
ставляет собой довольно редкий комбинированный 
порок с неблагоприятным прогнозом. При полной 
или классической форме пентады Кантрелла реко-

мендуется прерывание беременности. При желании 
родителей сохранить ребенка решением консилиума 
допустимо дальнейшее вынашивание беременности 
с решением метода родоразрешения и тактикой веде-
ния ребенка в раннем неонатальном и постнатальном 
периоде. 

При оценке факторов, осложняющих течение бе-
ременности после ЭКО, у нашей пациентки можно 
отметить возраст, наличие отягощенного акушерско-
го-гинекологического (рубец на матке после КС, киста 
правого яичника, вторичное бесплодие, 1 неудачная 
попытка ЭКО) и соматического (аутоиммунный тире-
оидит, гипотиреоз, нейроциркуляторная дистония 
по гипертоническому типу) анамнеза, многоплодие. 
В связи с этим целесообразно говорить о том, что 
имеют значение своевременная оценка риска и диа-
гностика осложнений, более широкое использование 
методов преимплантационной генетической диагно-
стики для изучения генома эмбриона до его переноса 
в полость матки, что позволит снизить риски возник-
новения таких случаев. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Пентада Кантрелла – тяжелый вариант сочетан-
ного врожденного порока с высоким риском небла-
гоприятного исхода. Знание такой редкой патологии 
акушерами-гинекологами, репродуктологами, нео-
натологами, детскими хирургами и особенно специ-
алистами ультразвуковой диагностики крайне необ-
ходимо и представляется важным, так как это позво-
ляет проводить высококвалифицированную раннюю 
диагностику врожденных форм сочетанной патологии 
у детей. Таким образом, применение современных ме-
тодов исследования и совокупная оценка риска име-
ют большое значение для выбора тактики ведения 
беременности, что позволит получить здоровое буду-
щее поколение. 
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