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Ozet

Cantrell pentalojisi oldukga nadir goriilen ve orta hat supraumbilikal abdominal defekt, sternum alt u¢ defekti,
diafragma 6n kisminda defekt, perikardin diafragma yuzinun eksikligi ve intrakardiak anomaliler ile karakterize
bir sendromdur. Az gérilen bir anomaliler grubu olmasi nedeniyle ilgili literatiir gézden gegirilerek olgumuza ait

Ozellikler sunulmustur.
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Abstract

Pentalogy of Cantrell is a rare congenital malformation. It's composed of defects of lower sternum, anterior
diaphgram, midline supraumbilical abdominal wall, diaphragmatic pericardium with ectopia cordis. In this article
we discussed Cantrell’s pentalogy with the literature findings.
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Girig

Cantrell pentalojisi, ilk olarak 1958 yilinda
Cantrell, Haller ve Ravitch tarafindan 5 vakalik
bir seride tanimlanan karin duvari, sternum,
diafram, perikard ve kalp defektlerini iceren
bir sendromdur [1]. Cantrell-Haller-Ravitch
Sendromu, pentaloji sendromu, peritoneo-
perikardial diafram hernisi ve torako-abdominal
ektopia kordis isimleriyle de anilan Cantrell
pentalojisi 1/65.000-1/200.000 dogumda
gorulen nadir bir sendromdur. Erkek/kiz orani
1/1°dir [2].

Sendroma 6zgu olan anomalilerde farklliklar
olabildigi gibi, bazi olgularda bes grup anomali
disinda cantrell pentalojisine eslik eden degisik
anomaliler de literattrde bildirilmistir [3, 4].
Ensefalosel, meningomiyelosel, anensefali,
spina bifida ve kraniyorafliflizis gibi noral
tip defektleri Cantrell pentalojisi ile birlikte
gorulebilmektedir [5, 6]. Konsepsiyonun 14-
18. gunlerinde intraembriyonik mezodermin
ventromedial migrasyonunda yetersizlik
patogenezde rol oynamaktadir [7]. Ozellikle

gestasyonun 14-15. gunlerinde paryetal ve

splenik  mezodermin diferansiasyonunda
patoloji oldugu dusinulmektedir. Paryetal
mezodermdeki  problemler  diyafram ve

abdominal defektlere, splanknik mezodermdeki
ise kalp ve perikardda defektlere neden olur [8].

Bu olguda dizenli takip olmayan ve
ikinci trimesterin sonunda Cantrell pentalojisi
tanisi konan ve aile tarafindan sonlandirma
istenmeyen ikiz gebelikte Cantrell sendromunun
literatur esliginde tartisilmasi amaclanmistir.

Olgu sunumu

Son adet tarihi 19/05/2017 olan 29 yasindaki
hastamiz 21 hafta 4 gin ikiz gebelik ve fetal
anomali suphesi ile klinigimize sevk edildi.
Ozgegmisinde o6zellik olmayan hastamizda
ve ailesinde konjenital anomali d6ykisl
bulunmuyordu. ikiz gebeligi mevcut olan
hastamizin gegcirilmis operasyon ve gebelik
OykusU de yoktu. Kadin Hastaliklari ve Dogum
Anabilim Dali ve Radyoloji Anabilim Dali’nda
ayri ayri yapilan obstetrik ultrasonografi
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incelemelerinde dikoryonik diamniyotik 21
hafta 6 glinlik ve 20 hafta 6 ginlik intrauterin
ikiz canli gebelik saptandi. Oligohidramniyoz
olan fetusta fetal karin 6n duvarinda genis
bir defektin bulundugu, karaciger, mide ve
kalbin blyUk bir kisminin bu defekt dizeyinde
ekstrakorporal yerlesimli oldugu, defektin zarla
cevrili olup umblikal kordun bu kese iginde
oldugu, hidrosefali izlendi (Resim 1a, 1b ve
1c). Hastada fetal omfalosel ve ektopia kordis
bulgulari ile Cantrell pentalojisi disunildi.
Hastamiza Perinatoloji poliklinigimizde
fetosit onerildi. Hastamiz gebelik devamini
istedi. Baska sehirde ikamet eden hastamiz
kontrollerine gelmedi. Hasta gebeliginin 32
hafta ve 4. gininde (02/01/2018) yeniden
kuvvetli sancilari ile poliklinigimize basvurdu.
Daha 6nceden de Cantrell pentalojisi olarak
tanimlanan fetusta kardiyak aktivite izlenmedi
ve ex fetus olarak kabul edildi. Canl fetusun
transvers durusu nedeniyle kuvvetli kasiimalari
olangebemiz C/Sile dogumunu yapti. Canlifetus
1860 gr kiz iken, iuex olan fetus 1430 gr erkek
gorantimliydd. Dogumda patolojiye gonderilen
plasentalardan canl fetusun kordonunda 2
arter 1 ven gorulurken, ex fetusun kordonunda
yalnizca 2 arter igerdigi raporlanmistir.
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Resim 1a. O: Omfalosel kesesi, H: Hidrosefali,
E: Ektopia kordis ve anormal kalp yapisi, K:
Anaekoik kistik yapi, M: Meningomyelosel.
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Resim1b. E: Ektopiakordis, M:Meningomyelosel
kesesi.

Resim 1c. H: Hidrosefali.

Ex fetusun yapilan makroskopik
incelemesinde toraks ve batin 6n duvarinin
tamamen acgik oldugu ve bu defektten i¢
organlarin protriize oldugu gozlenmistir (Resim
2a, 2b ve 2c). Ayrica vertebral fizyon bozuklugu
dikkat c¢ekmistir. Otopsisi ailesi tarafindan
reddedilen ex fetusa kromozom incelemesi
yapilamadi. Takiplerinde komplikasyon
gelismeyen hasta postoperatif 2. glinde taburcu

edildi.
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Resim 2a. Kirmizi ok ektopi kordis, mazi ok
mide, beyaz yildiz pes ekinovarus.

Resim 2b. Sari ok skolyoz (vertebra anomalisi),
Pembe yildiz karaciger, mor ok pes ekinovarus.

Resim 2c. Kirmizi ok ektopi kordis, beyaz ok
dalak, kahverengi ok barsaklar, beyaz yildiz
pes ekinovarus, sari ok kistik yapi, siyah yildiz
karaciger.

Tartisma

Epigastrik omfalosel,sternum alt u¢ defekti,
diafragma  hernisi, perikardin  diafragma
yuzinian eksikligi ve kardiak anomalilerden
olusan Cantrell pentalojisinin tanisini koymak
icin en az u¢ komponentinin olmasi yeterlidir
[9]. Literatirde 1987-2007 arasinda 20 yillik
surede toplam 58 vaka bildirilmistir [10]. Cantrell
pentalojisi, Toyama ver ark. tarafindan 1972
yiinda 3 gruba ayriimigtir. Birinci grupta tim
defektler yer alir. ikinci grupta sadece 4 defektin
gorilmesi mevcutken, Uglincli grupta ise
defektlerin cesitli kombinasyonlari ile inkomplet
olarak gorilmesi yer alir [9]. Olgumuz tim
komponentlerin izlenmesi nedeniyle Toyama
siniflamasina goére birinci grupta yer almaktadir.

Omfalosel bu sendromun anomali kompleksi
icerisindeki temel bilesendir. Embriyonik
yasamin 3. haftasindan itibaren mezoderm
migrasyonunun sefalik ve kaudal kisminda
yetersizligi omfaloselin patogenezindeki
temel mekanizmadir. Fuzyon vyetersizligi
sefalik kisimda olursa dudak ve damak
yariklari, sternum defektleri ve omfalosel
geligir [11]. Abdomendeki defektlerin
gelismesi ise farkli bir mekanizma sonucunda
mezodermin ventral migrasyonu yetersizligi
nedeniyle olugur. Bu tur olgular genellikle
sporadiktir ve ¢odu X kromozomunun lokal
genlerindeki mutasyonlarindan dolayi gelistigi
dusunulmektedir [12]. Bizim olgumuzun ailesel
hikayesi bulunmamakla birlikte sporadiktir.
Postpartum dénemde ailesi tarafindan karyotip
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analizine izin verilmediginden, ex fetusun
kromozom yapisi tespit edilememistir.

Cantrell pentalojisinde prognozu belirleyen
en d6nemli etken kalp anomalileridir. Ventrikiler
septal defekt (VSD), atrial septal defekt (ASD),
biylk damarlarin transpozisyonu, pulmoner
arter hipoplazisi gibi anomaliler daha sik
gorilen kardiak patolojilerdir [13]. Kendi
olgumuzda torako-abdominal tip ektopia kordis
saptanmistir. On duvar defektinin blylk olmasi
fetusun yasam ihtimalini azaltir. Bizim olgumuz
intrauterin mort fetus olarak tespit edilmistir.

Cantrell pentalojisi tanimlandidi ilk ginden
itibaren bes ana defektten baska olgularda ek
patolojiler de tanimlanmistir [14]. En ¢ok yarik
damak ve dudak, vertebral anomaliler, pulmoner
hipoplazi, ensefalosel ve club foot anomalileri
bildirilmistir [15, 16]. Bizim olgumuzda pes
ekinavarus,ektopi  kordis, meningomyelosel,
akciger hipoplazisi, omfalosel, kifoskolyoz,
hidrosefali gdzlenmistir. Ayrica ikiz gebelikte
fetusun biri saglikli olup birininde cantrell
sendromuna sahip oldugu diinya genelinde gok
nadir vaka vardir. Ustelik meningomyelosel,
hidrosefali ve pes ekinavarus gibi ek anomalilerin
gorulmesiyle vakamiz daha da ilginglesmistir.

Prenatal dénemde Cantrell sendromu tanisi
USG veya magnetik rezonans (MR) ile c¢ok
rahat konulabilmektedir. Ozellikle son yillarda
teknolojinin gelismesiyle birlikte bu sendrom ilk
trimesterde de rahatga tespit edilebilmektedir.

Birinci trimester taramasinda artmis ense
kalinhgr ve kistik higroma akla Cantrell
sendromunu  getirmelidir.  Bizim  olgumuz

takipsiz oldugundan birinci trimester taramasi
yapillamamistir. USG’de omfalosel tespit
edilmesi durumunda Cantrell pentalojisinden
stphelenilmelidir. Ektopia kordisin gosterilmesi
tani igin kritikti. Omfalosel ile birlikte ektopia
kordis genellikle torako-abdominal 6én duvardan
birlikte protriize olmaktadir [17].

Prenatal donemde Cantrell pentalojisi
tespit edilen olgular i¢in aileye ayrintil bilgi
verilmelidir. Gebeligin devamina karar verilen
olgularda dogum oOncesinde pediatrik cerrah
hazirda tutulmalidir.

Sonu¢ olarak fetusta omfalosel tespit
edilmesi durumunda ultrasonografik muayuene
ayrntili yapiimalidir ve akla Cantrell pentalojisi
getirilmelidir. Cantrell pentalojisi tanisi konan
olgular tersiyer merkezde perinatolog, ¢ocuk
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edilmelidir.

genetik danismanlhkla takip

Gikar ligkisi: Yazarlar cikar iliskisi olmadigini
beyan eder.
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