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OZET:

Giris ve Amacg: Epigastrik omfalosel, sternum alt
ug defekti, diafragma hernisi, perikardin diafragma
yiiziiniin eksikligi ve kardiak anomalilerden olusan
Cantrell pentalojisi nadir goriilen bir sendromdur.
Olgularin ¢cogunlugunu dogumu takiben agir
kardiak malformasyonlar nedeniyle kaybedil-
mektedirler. Cok nadiren goriilmesi nedeniyle
epigastrik omfalosellerin Cantrell pentalojisinin
bir parc¢asi olabilecegini hatirlatmak amaciyla
olgumuz sunuldu.

Olgu sunumu: Aralarinda akrabalik olmayan anne
ve babanin ilk bebegi olarak 36 haftalik gebelik
sonunda sezaryen ile dogan erkek bebekte omfalosel
olmasi nedeniyle klinigimize sevkedildi. Fizik
muayenesinde, sternumu normalden kisa palpe
edildi, sternumun hemen altinda pulsatil bir kitle
ve bunun hemen altinda yaklasik 8 cm ¢apinda
epigastrik omfalosel mevcuttu. Oskiiltasyonda 2-
3/6 kardiak sistolik iifiiriim saptanan olguda siyanoz
ve solunum sikintist ilk saatlerde yoktu. Ameliyat
strasinda karin on duvart defekti ve omfalosel
kesesi icinde biiyiik bir karaciger, ince ve kalin
barsaklar mevcut olup diafragmanin sternal ucunda
actklik ve bu acikliktan kismi olarak karina dogru
protrude olan perikardial defektli kalp gozlend.
Diyafragma onarimi sonrasi karmm duvart fascia s
primer kapatilamayinca cilt iizerinden primer
onarim yapilan hasta ameliyat sonrasi entiibe
olarak yogun bakim iinitesine alindi. Ameliyat
sonrasi 24. giin agwr kardiolojik anomali nedeniyle
kaybedildi.

Sonuc: Hafif formlarda yasam oranmin %20 lerde
oldugu bildirilen Cantrell pentalojilerinde,
epigastrik omfaloselin olmasi gerek prenatal
donemde gerekse postnatal donemde tanilama
acisindan ekibi yonlendirici olmaktadir. Prenatal
tanilanan olgularda c¢ocuk cerrahisi
konstiltasyonunun yapilmasi agir anomalilerde
aileye terminasyon segceneginin de sunulmasini
saglayacaktir.

Anahtar Kelimeler: Fitik, umbilikal, Dogumsal
anomaliler.

ABSTRACT:

Beware Of Cantrell Pentalogy in Epigastric
Omphaloceles

Background and aim: The incidence of Cantrell
pentalogy is very rare; and composed of epigastric
omphalocele, diaphragma defect, lower sternal
defect, defect of diaphragmatic surface of
pericardium and cardiac anomalies. There are a
few cases reported in the literature presenting all
components of the syndrome. Because of this
syndrome’s rarity, this case report was presented.

Case Report: A baby born with C/S delivery on
the 36th gestational weeks as the first baby of a
non-relative couple; he referred to our department.
In physical examination, sternum was found shorter
than normal, and an epigastric omphalocele with
a diameter of 8 cm was present, a pulsatile mass
Just above omphalocele was palpated, 2-3/6 systolic
murmur was auscultated. In the few hours after
the birth the patient showed no cyanosis or dispnea.
Liver and intestines presented in the omphalocele
sac; a small diaphragmatic defect inferoposterior
to sternum,; and heart with pericardial defect
protruding into abdomen through this defect were
observed during the operation. After diaphragmatic
repair, primary skin closure was performed since
attempt to repair the fascia was unsuccessful.
Postoperatively the patient was placed in the
intensive care unit as entubated. The patient died
24 days later.

Conclusion: In mild forms of Cantrell pentalogy,
survival rates of %20 are reported. In presence of
epigastric omphaloceles whether prenatally or
postnatally must be kept in mind high incidence of
associated anomalies; and Pentalogy of Cantrell
should be ruled out in each infant with epigastric
omphalocele. Making of pediatric surgery
consultation in prenatally diagnosed severe
anomalies when diagnosed before 25th gestational
weeks provides to give the choice of early
termination of pregnancy to the family.

Key Words: Hernia, Umbilical, Congenital
Abnormalities
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Cantrell pentalojisi 1/65.000-100.000
dogumda bir goriilen sendromdur (3). Epigastrik
yerlesimli omfalosel, 6n diyafragma defekti,
alt sternal u¢ eksikligi, perikardiumun
diyafragmatik ytiziinde defekt ve kardiak
anomaliden olusan bu sendromda her zaman
bu bes patoloji bir arada goriilmez, en az ii¢
komponentin olmasi Cantrell pentalojsi
tanimlamasi i¢in yeterlidir (2). Hastalar
genellikle agir kardiak anomali nedeniyle erken
postnatal donemde kaybedilmektedirler.
Literatiirde sendrom icin 6zgiin olan bu
defektlerin tamamin1 gosteren az sayida olgu
rapor edilmistir. Olgularin ¢cogu dogumu takiben
agir kardiak malformasyonlar nedeniyle
kaybedilmektedirler. Cok nadir goriilmesi ve
tim komponentlerin her zaman bir arada
bulunmamasi nedeniyle omfaloselli olgularda
Cantrell Pentolojisi olasiligina dikkat ¢cekmek
amaciyla olgu sunumu yapilmistir.

OLGU SUNUMU

Aralarinda akrabalik olmayan anne ve
babanin ilk bebegi olarak 36 haftalik gebelik
sonunda C/S ile dogan erkek bebekte, omfalosel
olmasi nedeniyle klinigimize sevkedildi. Bir
dis merkezde prenatal donemde omfalosel
oldugu saptanmis olan olguda ¢ocuk cerrahisi
konsiiltasyonu yapilmamisti. Fizik
muayenesinde, aktif ve reaksiyonlar1 canli olan
bebegin sternumu normalden kisa palpe edildi.
Sternumun hemen altinda pulsatil bir kitle ve
bunun hemen altinda yaklasik 8 cm capinda
epigastrik omfalosel mevcuttu. Oskiiltasyonda
2-3/6 kardiak sistolik tifiiriim saptanan olguda
siyanoz ve solunum sikintist ilk saatlerde yoktu.
Diiz grafisinde ek bir patoloji izlenmedi.
Ameliyat sirasinda yaklasik 7-8 cm capinda
karin 6n duvari defekti ve omfalosel kesesi
icinde biiyiik bir karaciger, ince ve kalin
barsaklar mevcut olup diyafragmanin sternal
kenarinda yaklasik 2x3 cm gibi kii¢iik bir
aciklik ve bu agikliktan kismi olarak karina
dogru protrude olan perikardial defektli kalp
gozlendi (Resim 1). Kalp atislariyla birlikte
her defasinda defektten disariya dogru kalbin
hareketi izlenmekteydi. Diyafragma defektinin
primer onarimi sirasinda kalp atiglarinda
degisiklikler olmasi nedeniyle 1 cm c¢apinda
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defekt onarilmadan birakildi, karin duvari
fascia’s1 primer kapatilamadi. Defekt cilt ile
kapatilarak hasta ameliyat sonrasi entiibe olarak
yenidogan yogun bakim tinitesine alindi.
Ameliyat sonrasi 24. giin agir kardiak anomali
nedeniyle kaybedildi. Hasta ebeveynleri otopsi
yapilmasini istemedi.

Resim 1: Omfalosel onarimi sirasinda saptanan 2X3
cm’lik bir diyafragma defektinden abdomene dogru yer
degistiren kalp ve perikard defektinin ameliyat sirasindaki
fotografi goriilmektedir.
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Hastanin babasindan, hastanin yatisi
strasinda hastanin adin1 acklamadan gerekirse
bilimsel amacl ¢alismalarda sunulabilecegi ve
bilimsel yazi haline doniistiiriilecegi konusunda
yazili onam alinmustir.

TARTISMA

Cantrell pentalojisi ilk olarak 1958°de
Cantrell ve arkadaglar tarafindan tanimlanmustir
(1). Cantrell ve arkadaslar1 tarafindan ileri
stirtilen ve de genis kabul goren teoriye gore;
embiryonik hayatin 14-18’nci gestasyonel
giinlerinde diafragmanin transvers septumunun
gelisim bozuklugundan ve tist abdominal
mezodermal katlanti ¢iftinin ventromedial
goctindeki aksakliklar sonucu olustugu ileri
siriilmistiir (1). Bu sendrom pentalojiyi
olusturan anomalilerin sayisina gore complete
ve incomplete olarak ikiye ayrilmistir (2).
Literatiirde 1987-2007 arasinda 20 yillik siirede
toplam 58 vaka bildirilmistir (7). Bunlardan
33 tanesi komplet, 23 tanesi inkomplet, 2 tanesi
ise siniflanmamistir (7). Hastamizda 5
komponentin hepsinin bulunmasi nedeniyle
komplet bir olgu idi ancak olgumuzdaki
diyafragma defekti ve perikard defektini
ameliyat Oncesi tesbit etmedigimiz i¢in
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preoperatif tanimiz Cantrell olarak
yorumlanmamisti.Cantrell Pentalojisi tanisi
koymak i¢in en az ti¢ komponentin olmasi
yeterlidir (2). Anterior diyafragma hernisi, kisa
sternum ve omfaloselin eslik ettigi hafif
formdaki Cantrell pentolojisi olgularinin daha
basit seyirli olan Morgagni hernisinden ayirici
tanis1 gereklidir (8). Morgagni hernilerinde
fitik kesesi mevcut olup Cantrell olgularinda
herni kesesinin olmamasi ay1rici tanida yardimei
olmaktadir (8). Nispeten hafif seyirli inkomplet
Cantrell olgularmin dikkatli ayiric1 yapilmamis
olmasi nedeniyle gercekte Cantrell pentalojisi
sikliginin literatiirde bahsedilenden daha ¢ok
olacagini distindiirmektedir (8,9). Prognozu
kardiak anomalinin agirlig1 ve perikard
defektinin agirligi belirlemekle beraber, hafif
seyirli Cantrell olgularinda dahi yasam orani
%20 olarak bildirilmistir (2). En sik gézlenen
kardiak defektler VSD (%100), ASD (%53),
pulmoner stenoz (%33), fallot tetralojisi (%20),
sol ventrikiiler divertikiil (%20)’dir
(1).Hastamizin kardiak defektinin ne oldugu
konusunda ekokardiografi yapilamadan
kaybedildigi i¢in kesin bir sey sdylenememekle
birlikte; dogum sonrast ilk giin kardiak
ifirimin duyulmasi, ameliyatta kalbin
defektten asagiya dogru pulsatil olmasi ve
perikardial defektin olmasi nedeniyle ektopya
kordise eslik eden agir bir kardiak anomali
oldugu tahmin edilmekteydi. Olgumuzun
ameliyattan sonraki donemde oksijen
satlirasyonlariin 85 lerin altinda seyretmesi
ve ekstiibe edilemeden kaybedilmesi agir
kardiyak malformasyon oldugunun
gostergesiydi.

Cantrell pentalojisi tanimlandig ilk giinden
itibaren bes ana defekten baska olgularda ek
patolojiler de tanimlanmustir (4). Fernandez ve
arkadaslar1 (4) 4 olguda sag bobrek agenezisi,
Pollio ve arkadaglar1 (5) bir olguda displastik
sol bobrek, Aslan ve arkadalari (8) bir olguda
sol renal agenezisi, Shi-Min Yuan ve arkadaslari
(6) bir olguda asimetrik boyutlu normal
patolojili bobrek tespit etmislerdir. Club-foot,
tibia ve radius yoklugu, hipodaktili gibi
ekstremite deformiteleri yaninda yarik damak
ve/veya yarik dudak, ensefalosel, hidrsefali,
kraniorasizis gibi kraniofasial ve santral sinir
sistemi ile ilgili anomaliler de gézlenmistir (7).
Bizim olgumuzda Cantrell pentalojisi disinda
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ek anomali saptanmadi. Epigastrik ve
hipogastrik omfalosellerde ek anomalilerin
daha yiksek oranda gorialdigu
unutulmamalidir. Dolayisiyla ilk prenatal tani
konuldugu andan itibaren ek anomaliler
acisindan fetal tarama yapilarak 6n taninin
dogru yapilmasi; anomalilerle iliskili branslarda
konsiiltasyonun erken yapilmasini saglayacaktir.
Cantrell pentalojili olgularda diizeltici veya
palyatif kardiovaskiiler cerrahi onarimi, ventral
herni, diafragmatik defektin ve de varsa ek
anomalilerin ilgili branslarca onarimi i¢in
multidisipliner bir sekilde hastanin ilk tani
konuldugu andan itibaren takip ve tedavi
edilmesinin sag kalimi arttiracagi 6ngoriil-
mektedir. Ayn1 zamanda prenatal erken
donemde saptanmis olgularda yasamla
bagdasmas1 zor agir konjenital anomalilerin
varligr aileye gebeligin sonlandirilmasi
seceneginin sunulmasini saglayacaktir
(11,12,13).

Not: Bu olgu poster presentasyon olarak, 2009
yilinda Misir Luxor’da yapilan 25.Annual
Congress of the EPSA (Egyptian Pediatric
Surgical Association) & TAPS (Turkish
Association of Pediatric Surgeons) & SECI
(South Egypt Cancer Institute) kongresinde
sunulmustur.
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