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Cantrell pentolojisi; orta hat supra-umbilikal karmn 6n yiizii defekti, sternum alt
ucu defekti, perikardin diafragma ytiztiniin olmayisi, diafragma 6n ytiz eksikligi
ve gesitli intrakardiyak anomaliler ile tanimlanmustir. Bu olgu sunumunda 20.
gebelik haftasinda prenatal olarak tamimlanmis bir Cantrell sendromlu olgu
sunularak, Cantrell sendromunun literatiir esliginde tartisilmas1 amaclanmustir.
Cantrell sendromunun sebebi kesin olarak bilinmemekle birlikte, patogenezinde
intraembriyonik mezodermin ventromedial yénde migrasyonunda yetersizlik
sonucu olustugu diistiniilmektedir. Bes farkli ektopia kordis tipinden biri olan
torakoabdominal tip ektopia kordis durumu Cantrell pentalojisinin de bilesenleri
icerisinde siklikla yer almaktadir.

Anahtar Kelimeler: Cantrell pentalojisi, ektopia kordis, ventrikiiler septal defekt

ABSTRACT

Pentalogy of Cantrell is a congenital malformation syndrome characterized by
midline thoracoabdominal wall defect, intracardiac anomalies, sternum lower
end defect, and absence of pericardium on diapraghma side and diapraghma
defects.

In this article, we report a case of prenatal diagnosed Cantrell Pentalogy in 20th
gestational weeks. The ethiology of Cantrell syndrome is not certain yet, but
probably the syndrome occurs due to the insufficient migration of
intraembryonic mesoderm to ventromedialis. Thoracoabdominal type ectopia
cordis, one of five different ectopia cordis types, is frequently found in the
components of Cantrell pentalogy.
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Cantrell pentolojisi-sendromu; torakoabdominal  diafragma yiiziiniin olmayisi, diafragma 6n yiiz eksikligi

gelisim bozuklugu olup, ilk olarak 1958 yilinda Cantrell ve
arkadaglar1 tarafindan tanimlanmistir (1). Abdominal
duvar, anterior diafragma, perikardiyum, sternum ve kalp
defektlerini igerir. Sendrom: orta hat supra-umblikal karin
on ylizii defekti, sternum alt ucu defekti, perikardin
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ve cesitli intrakardiyak anomaliler ile tanimlanmigtir.
Cantrell pentalojisi ¢ok nadir goriilen bir durum olup
prevalans 1/65000-1/200000 dogum olarak bildirilmistir (2).
Ayiricl tamda omfalosel, limb body wall, izole ektopia
kordis ve amniotik band sendromu diistiniilmelidir (3). Bu
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olgu sunumunda 20. gebelik haftasinda prenatal olarak
tammmlanmis bir Cantrell sendromlu olgu sunularak,
Cantrell sendromunun literatiir egliginde tartisilmasi

amaclanmustir. Bu olgu i¢in hastadan onam almmusgtir.

OLGU

22 yasinda gravida 1, parite 0 olan hastada ilk kez
gebeligin 20. haftasinda yapilan obstetrik ultrasonografide
toraks 6n duvari izlenmemistir, kalbin orta hat defektinden
protriide oldugu tespit edilmis ve ektopia kordis olarak
tamimlanmustir (Resim 1). Hasta 20.gebelik haftasindan
once takibe gelmedigi i¢in ilk trimester andploidi taramasi
yapilamamistir ve bu doneme ait herhangi bir
ultrasonografik muayene verisi yoktur. Kalpte genis
ventrikiiler septal defekt (VSD) goriiliirken, aort ve
pulmoner arter ¢aprazlanmasi izlenmemistir (Resim 2).
Ayrica hipertelorizm ve sag tarafta unilateral yarik dudak
ve damak goriilmiistiir. Olgumuz, sternum alt ucunun
karin o6n duvar defekti,

olmayisi, supraumblikal

diyafragma oOn yiiz defekti, perikard olmayis1 ve
ventrikiiler septal defektin olmasi nedeniyle pentalojinin
tiim bilesenlerini icermektedir. Aileye genetik ve obstetrik
verilmesi hasta amniosentez

damsmanlik sonrasl

yapilmasini  istememistir.  Perinatoloji ~ konseyinde
degerlendirilen hastaya terminasyon segenegi anlatilmigtir
ve hasta terminasyonu kabul etmedigi igin gebeligin
devamina karar vermistir. Otuz dokuzuncu gebelik
haftasinda 4057 gram Cantrell Pentalojisine sahip erkek
bebek sezaryen ile dogurtulmustur. Hasta dogum sonrasi
takiplerinde anormal bulgu olmamas: iizerine taburcu
edilmistir. Cantrell pentolojisine sahip bu olgu, g¢ocuk
hastaliklari, gocuk cerrahisi, plastik cerrahi ve kalp damar
cerrahisi tarafindan halen takip edilmektedir (Resim 3).
Olgunun yarik dudak ameliyat1 postpartum 3. ayda plastik
cerrahi tarafindan yapilmis olup, kalp damar cerrahisi
tarafindan kardiyak defektler agisindan operasyonu
planlanmaktadir. Hastaya ailenin izni olmadigindan dolay1

karyotip analizi yapilamamustir.

Resim 1: Fetusun kalbinin toraksin disinda oldugu goriilmektedir.
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Resim 2: Genis ventrikiiler septal defekt goriintiisii.

RV: Sag ventrikiil, LV: Sol ventrikiil, VSD: Ventrikiiler septal defekt

Resim 3: Postpartum goriintii- kalbin torakalabdominal defektten disar1 ¢ikmis oldugu goriilmektedir.
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TARTISMA

Cantrell sendromunun sebebi kesin olarak
bilinmemekle birlikte, patogenezinde embriyonik dénemin
14. ve 18. giinlerinde intraembriyonik mezodermin
ventromedial yonde migrasyonunda yetersizlik sonucu
olustugu goriisii savunulmaktadir (4). Bunedenle saptanan
orta hat, abdominal duvar, sternum ve diafragma
defektleri, mezoderm migrasyonun yetersizligi sonucu
olusmaktadir (4). Bildirilen olgularin ¢ogu sporadik
olmakla beraber, ventral orta hat gelisim bozuklugunun X
genlerdeki

kaynaklandig1 diistiniilmektedir ve baz ailesel olgularda X

kromozumunda lokalize mutasyondan
gecisli kalittmdan stiphelenilmektedir (5). Bizim olgumuz
sporadik gegcisli olup ailesel 6zellik bulundurmamaktadir.
Ayrica olgumuzda aile izin vermedigi igin kromozom
analizi yapilmamustir.

Pentalojinin agir formlari olabildigi gibi daha hafif
formlar1 da bulunmaktadir. Cantrell pentalojisi olarak
adlandirilan bu sendromda olgularin tiimiinde 5 bilegsenin
1972 yilinda

arkadaglar1 pentalojinin ekspresyon derecesine gore

tamami bulunmayabilir. Toyama ve
olgular1 iige ayirmuglardir (6). Tip 1'de tiim 5 defekt de
tanisal olarak mevcuttur. Tip 2'de ise kardiyak defekte ek
olarak 3 defekt bulunmasi, tip 3'de ise degisen derecelerde
defektlerin

ekspresyonu vardir (6). Olgumuz bu smuflandirmaya gore

degisik  kombinasyonlarda  inkomplet
tip 1 olarak degerlendirilmistir.

Cantrell pentalojisi tarust ilk trimester ve ikinci
trimesterde  yapilan  ayrintili  ultrasonografi  ile
konulabilmektedir. Ek olarak fetal manyetik rezonans
goriintiileme ve 3 boyutlu ultrasonografi gibi islemler taru
koymada yardimiadir. Bizim olgumuzda, ikinci
basamakta ektopia kordis ve toraks duvar defekti
saptanarak refere edilen hastada, Cantrell pentalojisi
kardiyak

tanisi

tarusindan  siiphelenilmis, ardindan diger

malformasyonlar ~ saptanarak  pentalojinin
ultrasonografik olarak konulmustur.

Kalp anomalileri olgudan olguya degismekle
birlikte sendromun degismeyen bir pargasidir ve dzellikle
prognoz tizerindeki en 6nemli faktordiir (7). Literatiirde
1987 ve 2008 tarihleri arasinda bildirilmis toplam 58
Cantrell Pentalojisi olgusunun 51'i kardiyak anomalilere

bagli olarak hayatim kaybetmistir (8). Anomaliler arasinda

ventrikiiler septal defekt, atriyal septal defekt (ASD) ,
biiyiik
transpozisyon ve sol ventrikill divertikiilii gibi kalp

pulmoner arter hipoplazisi, damarlarda
anomalilerinin daha sik oldugu bildirilmistir (8). Terme
yaklasan bebeklerin ¢ogu agir kardiyak anomaliler
kaybedilmektedir (8).

bebekte sadece genis VSD saptanmustir ve takiplere devam

nedeniyle Bizim olgumuzdaki
etmektedir. Cantrell pentalojisinin prognozunu etkileyen
en 6nemli bilesen kardiyak defekttir.

Ektopia kordis i¢in; servikal, servikotorakal, torakal,
torakoabdominal ve abdominal olmak {izere bes farkli tip
bildirilmistir (9). Cantrel Sendromu’nun da ti¢ farkl: tipinin
tanimlanmis olmasi ve bu tiplerin farkli defektlerin
kombinasyonlarin icerebilmesi nedeniyle
torakoabdominal tip ektopia kordis, Cantrell sendromu
olarak tanumlanabilir (1, 6, 9). Torakoabdominal tip ektopia
kordislerde; yenidogan, bebeklik ve ¢ocukluk déneminde
bildirilen yiiksek mortalite oranlarina ragmen diizeltici
yada bildirilmistir (10,  11).
Torakoabdominal defektlerde sagkalim, kardiyak defekt
varligi, siddeti ve eslik eden konjenital anomalilere bagh
olarak %50 ve flizeri olarak bildirilmektedir (10, 11).

Torakoabdominal tip ektopia kordisi bulunan olgumuza

palyatif  girisimler

kalp damar cerrahisi tarafindan operasyon
planlanmaktadir.

Literatiirde Cantrell pentalojisi bulunan olgularda
bir¢ok anomali bildirilmistir. Bu bulgular; yarik damak ve
dudak, hidrosefali,

anomalileri, mikroftalmi, pulmoner hipoplazi, sol akciger

vertebral anomaliler, parmak
yoklugu ve kloakal ekstrofidir (6, s8). Bizim olgumuzda da
pentalojinin bilesenleri disinda hipertelorizm ile yarik
dudak ve damak saptanmustir.

Sonug olarak; ektopia kordis saptanan hastalarda,
nadir goriilen bir durum da olsa Cantrell pentalojisi géz
bulundurulmalidar.

imkanlariyla birlikte erken haftalarda tan1 koymalk, aileye,

oniinde Gelisen  ultrasonografi

istemesi durumunda terminasyon secenegini sunma
imkam vermektedir. Kromozom analizi ve eslik eden
malformasyonlarin agisindan

saptanmasi  prognoz

Onemlidir.
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