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Cantrell pentalojisi, birden fazla dogumsal defektin yer aldigi nadir bir konjenital hastaliktir. Pentalojinin iginde sternal,
perikardiyal, diafragmatik ,kardiyak ve karin 6n duvari patolojileri bulunmaktadir. 1958 yilinda Cantrell ve arkadaglarinin
tanimladig1 pentalojinin prevelansi yaklasik olarak 1/65000 ile 1/200000 arasindadir. Birinci trimesterda tani alan olgumuzda
literatiir bilgileri esliginde medikal yaklasimizi degerlendirdik.

Anahtar Kelimeler: Cantrell, inkomplet, Prognoz.

Incomplete Cantrell Pentalogy Diagnosis Case Report

ABSTRACT

Pentalogy of Cantrell is a rare congenital disease with more than one congenital defect. Pentalogy includes sternal, pericardial,
diaphragmatic, cardiac and anterior abdominal wall pathologies. The prevalence of pentalogy, defined by Cantrell et al. in
1958, is approximately between 1/65000 and 1/200000. We evaluated our medical approach in the light of literature
information in our case diagnosed in the first trimester.
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GIiRiS

Cantrell Pentalojisi, intrauterin ve fetal hayatta birden
fazla dogumsal defektin yer aldig1 nadir bir konjenital
hastaliktir. ~ Pentalojide  sternal,  perikardiyal,
diafragmatik, kardiyak ve karin 6n duvari patolojileri
bulunmaktadir. Tutulan sistem veya organlarin
ciddiyetine gore hastaligin siddeti degismektedir.
Yukarida yazilan tiim organ veya sistemlerin tutulup
tutulmamasina gdre pentaloji, Komplet Cantrell
Pentalojisi veya inkomplet Cantrell pentalojisi olarak
isimlendirilmektedir. Etyolojisinin net olarak tespit
edilememesine ragmen hastaligin sporadik oldugu ve
lateral mesodermin migrasyonunda defekt oldugu
diistiniilmektedir (Cantrell ve ark., 1958). Cantrell
pentalojisinin prevelansi 1/65.000-1/200.000
arasinda olup 1958 yilinda Cantrell ve arkadaslar
tarafindan tanimlanmigtir. Pentalojinin
tanimlanmasinin ardindan Toyama ve arkadaslar1 da
Cantrell ' in tanimladig kriterleri {i¢ farkli tanimlama
ile genisletmistir (Toyama, ve W. M., 1972).

Buna gore sinif 1, kesin tani,bes 6l¢iit de meveut; sinif
2. muhtemel tani, intrakardiyak ve ventral abdominal
defekt ile birlikte dort 6l¢iit de meveut; sinif 3. tam
olmayan ekspresyon ve sternal anormalliklerle
birlikte ¢esitli defektlerin birlikte bulunmasi olarak
bildirilmistir (Toyama, ve W.M., 1972). Olgumuzda
birinci trimesterde prenatal tanist konulan Cantrell
pentalojisi olgusunu literatiir bilgileri 15181nda
inceledik.

OLGU

19 yasinda ilk gebeligi olan hasta, on ikinci gebelik
haftasinda birinci trimester tarama testlerinin
yapilmasi igin klinigimize yonlendirildi. Hastanin
alinan anamnezinde, herhangi bir akrabalik dykiisii ve
ek hastalig1 mevcut degildi. Trans abdominal ultrason
muayenesinde, CRL: 60 mm 12 hafta 4 giin ile uyumlu
fetiis goriildi. Fetal muayenede genis karin 6n duvari
defekti ile beraber omfalosel kesesi go6zlendi
(Fotograf 1). Omfalosel kesesi i¢inde fetal karaciger
ve barsak anslari izlendi (Fotograf 2). Fetal kalbin
toraks diginda oldugu (Ektopia kordis) saptandi.
Santral sinir sistemi muayenesinde, Dbilateral
ventrikiilomegali izlendi (Fotograf 3). Fetal medulla
spinalis  incelemesinde herhangi bir patoloji
gozlenmedi. Ekstremitelerde herhangi bir anormallik
izlenmedi. On ikinci gebelik haftasinda Ektopia
Kordis, omfalosel, supraumbilikal orta hat defekti,
bilateral ventrikiilomegali ve sternal defekti gézlenen
olguya prenatal Cantrell pentalojisi sinif 2 tanisi
konuldu. Aileye fetiisiin post-natal prognozu
hakkinda bilgi verildi. Aile gebeligin sonlandirilmasi
yoniinde kararini bildirdi. Bunun {izerine gebeligin
sonlandirilmasi ve fetiisiin tahliyesi islemi yapildi.
Postmortem incelemede ektopia kordis, omfalosel;
omfalosel kesesi iginde fetal karaciger ve barsaklar
gozlenmesi lizerine prenatal konulan Cantrell
pentalojisi sinif 2 tanis1 dogrulandi.

Arastirmanin etik yonii
Olgu sunumu i¢in hastadan yazili ve so6zli
aydinlatilmig onam alinmistir.

Sekil 1. Karin 6n duvar defekti

Sekil 2. Fetal karaciger

TARTISMA

Cantrell pentalojisi her vakada farkli bulgularla ve
farkli siddette karsimiza ¢ikmaktadir. Her ne kadar
Cantrell Pentalojisinin nedeni tam olarak bilinmese
de  sporadik  bir nedenden  kaynaklandigi
diisiiniilmektedir. Cantrell pentalojisi nadir bir
sendrom olmakla birlikte ortalama insidansi
1.000.000 dogumda 5,5 olarak belirtilmistir (Carmi
ve Boughman, 1992). Bir teoriye gore on dort ile on
sekizinci  fetal glinde lateral mezodermin
migrasyonunda defektin bulgulara neden olabildigi
ongoriilmektedir (Cantrell ve ark., 1958). Mallula ve



arkadaglarinin 2013 yilinda yapmis oldugu bes
olgunun kromozom analizinin dahil edildigi bir
calismada normal kromozomal analiz bulgular
goriilmiistiir (Mallula ve ark., 2013). Cakiroglulari ve
arkadaglarinin 2014 yilindaki calismasinda da ikiz
gebelikte gézlenen Cantrell pentalojisi olgusunda iki
fetiiste de normal karyotip sonucu bulunmustur
(Cakiroglu ve ark., 2014). Olgumuzda da yapilan
fetal karyotip incelemesinde herhangi bir patolojiye
rastlanmadi.

Sekil 3. Fetal aks, ventrikiilomegali

Cantrell pentalojisi, hayati tehdit eden bulgular ile
karsimiza ¢ikabildigi gibi daha hafif bulgularla da
tan1 alabilmektedir (Toyama, ve W. M., 1972).
Diyafragmanin transverse septumundan kaynaklanan
defekt nedeniyle i¢ organlarin olusan bu potansiyel
alandan disar1 protrude olmasi sonucu diyafragmanin
komsulugundaki  organlar  pentalojinin  tipik
ultrasonografi ~ bulgusuna neden  olmaktadir.
Kardiyolojik ve sindirim sisteminde multipl
anomalilere neden olan bu pentalojinin literaturde
prezentasyonlart arasinda kardiyak defektler VSD
100%, ASD 53%, fallot tetralojisi 20%, ve ventricular
divertikulum 20% oraninda goériilmektedir (Carmi ve
ark., 1992). Atrial ve/veya ventiriiler septal
defektlerin yani sira dekstrokardi, Fallot tetralojisi de
bu olgularda goriilebilen kardiyak
anormallliklerdendir. Olgumuzda ektopia kordis
disinda postmortem incelemede ventrikiiler septal
defekt gozlenmistir. Cantrell pentalojisinin, birden
fazla komponentinin olmast nedeniyle diger
sendromlardan ayrimi yapilmalidir. Diger sistemleri
etkilemekte ve ¢ok c¢esitli bulgular ile karsimiza
¢ikmaktadir. Merkezi sinir sisteminde hidrosefali ve
ensefalosel bunlardan sadece bazilaridir (Uygur ve
ark., 2004). Olgumuzda bilateral ventrikiillomegali
gbzlendi. Iskelet sistemi anomalileri arasinda da pes
ekinovarus, hipodaktili, fibula ve tibia yoklugu da
bunlardan bazilaridir (Morales ve ark., 2000).

Erken ultrasonografik inceleme ile tanisinin konmasi
onemlidir. (Polat ve ark., 2005) Omfalosel bulgusu ise
kimi bildirilen vakalarda barsak anslarini igerebildigi
gibi bizim olgumuzdaki gibi karaciger gibi solid
organlar1 da icerebilmektedir.

Kardiyak bulgular sadece ektopia kordis degildir.
Genellikle konjenital kalp defektleri de eslik
edebilmektedir. Amniyotik bant sendromu ayirici
tanida  disliniilmesi  gereken bir  patolojidir.
Amniyotik bant sendromunda da abdominal
organlarin veya fetal kalbin toraks disinda oldugu
olgular  bildirilmistir. Bu tip  olgularda,
ultrasonografinin yaninda MR goriintiilemesi de
faydali  bilgiler verebilmektedir. ~ Olgumuzda,
ultrasonografik fetal degerlendirme ile prenatal tani
konuldugundan, fetal MR incelemesi islemine gerek
goriilmemistir.

Fetal gelisimin ileri haftalarinda kardiyak ve
abdominal defektlerin de etkisiyle akcigerde gelisim
bozukluklari, pulmoner emboli ve dogum
gergeklesirse  ¢ok  farkli  derecelerde  akciger
enfeksiyonlar1 izlenebilmektedir. Tedavisi bulgularin
siddetine bagli olmakla beraber genellikle dogumun
hemen sonrasinda inkomplet veya komplet Cantrell
olmasina bagl tutulan sistemlerin cerrahisidir. Baz1
olgularda tutulan sistemlerin cerrahi diizeltmesi
miimkiin olmamakla beraber, cerrahinin uygulanmast
sonras1 takibinde silyer aktivite bozukluklari ve

kardiyolojik  mortalite  nedeniyle de  hasta
kaybedilebilmektedir. Amniyotik bandin izlendigi
olgularda meydana gelecek ampiitasyon
durumlarinda protez tedavileri de
uygulanabilmektedir.

SONUC

Cantrell pentalojisinde erken ve dogru zamanda
yapilan ultrasonografi ile taninin erken konulmasi,
aileye gerekli danigsmanligin erken verilmesine ve
eger isteniyorsa erken gebelik haftasinda gebelik
sonlandirma igleminin yapilmasina olanak verir. Bu
sayede annenin bebegine baglanma siireci de
kisaltilacagindan islem sonrasi olusabilecek major
depresyon ve yas durumu da en alt seviyeye
indirilebilecektir. Ayn1 zamanda ge¢ tani konulan
olgularda, geg gebelik sonlandirmasinin
olusturabilecegi komplikasyonlarla anne karst
karsiya  kalabilmektedir.  Gebelik sonlandirma
isleminin kabul edilmedigi durumlarda ise fetiisiin
gerekli donanim ve ekipmana sahip merkezlerde
takibinin yapilmasi ve dogum zamaninin planlanmast
uygundur. Dogum sonu takibin pediatrik cerrahi,
pediatrik kardiyoloji, pediatrik noroloji, pediatrik
gastroenteroloji, yeni dogan yogun bakim ve ilgili
diger branglar tarafindan multidisipliner sekilde
yiiriitiilmesi uygun tedavi yaklasimi olacaktir.

Cikar Catismasi

Yazarlar, bu makalenin arastirilmasi, yazarlig1 ve/veya
yayinlanmasi ile ilgili olarak herhangi bir potansiyel
cikar catigmasi beyan etmemistir.
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Plan, tasarim: MSS, OC; Gereg, yontem ve veri
toplama: TC; Analiz ve yorum: MSS, IDC; Yazim
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