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Cantrel pentalojisi nadir goriilen bir sendromdur. Gelisen teknoloji ile birlikte son yillarda erken haftalarda tani konabilmektedir.

Tan1 konulan hastalarda gebeligin sonlandirilmasi énerilmekte ve bir ¢ok hastada terminasyon uygulanmaktadir. Ancak nadiren

de olsa aile terminasyon segenegini kabul etmediginden dolay: terme ulagan fetuslar goriilmektedir. Bizim vakamiz da terme kadar

ulagan ve dogum esnasinda kaybedilen bir Cantrel pentalojisi vakasidur.

Anahtar kelimeler: Cantrel pentalojisi, prenatal tani, ektopia kordis

Cantrell pentalogy

Pentalogy of Cantrell is a rare congenital malformation. The condition is usually diagnosed prenatally with ultrasound and families

are informed about prognosis. Although many families opt for termination of pregnancies, there are cases of live births. We present a

case of Pentalogy of Cantrell, delivered with cesarean section at full term.
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Giris

Cantrell pentalojisi 1958 yilinda Cantrell ve ark. tarafin-
dan tanimlanmistir. Cantrell-Haller-Rayitsch Sendromu
olarak da adlandrilmaktadir (1). Pentalojiyi supraumbli-
kal karin 6n ytzi defekti, kardiyak anomaliler, sternum
alt ug defekti, diafragmanin anterior kisminda yetmezlik
ve diafragmatik perikard yoklugu olusturur (1). Cantrell
sendromu oldukea nadir gorilir. 1/65000-1/200000 do-
gumda bir rastlanir ve kiz/erkek orani esittir (2).

Konsepsiyonun 14-18. giinlerinde intraembriyonik me-
zodermin ventromedial migrasyonunda yetersizlik pa-
togenezde rol oynamaktadir (1). Ozellikle gestasyonun
14-15. giinlerinde paryetal ve splenik mezodermin dife-
ransiasyonunda patoloji oldugu diisiiniilmektedir. Parye-
tal mezodermdeki problemler diyafram ve abdominal de-
fektlere, splanknik mezodermdeki ise kalp ve perikardda
defektlere neden olur (3). Bu olguda diizenli takip olma-
yan ve ikinci trimesterin basinda Cantrell pentalojisi ta-
nist konan ve aile tarafindan sonlandirma istenmeyen bu
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gebeligin takiplerinde ve dogumdan sonra goriilen prob-
lemleri paylasmak amaglandi.

Olgu

Yirmi bes yasinda ve ilk gebeligi olan hasta klinigimize
25. gebelik haftasinda bagvurdu. Oykiisiinde astim hasta-
111 olan hastanin esi ile akrabalig1 yoktu. Dis merkezde
yapilan ultrasonografide kalbin tamamen toraks disinda
oldugu ve genis bir omfaloseli oldugu gérilmiis ileri de-
gerlendirme i¢in refere edilmistir. Tarama testleri ve pre-
natal tani testleri hastanin hastaneye miiracaat etmemesi
nedeniyle yapilmamstir. Yaptigimiz ultrasonografik de-
gerlendirmede fetusun sternum alt ucu ve supra umblikal
orta hatta karin 6n duvar defekti izlendi. Defekt icerisinde
karaciger, mide, mesane, barsaklar, dalak ve kalp oldugu,
ayrica siddetli bir kifoskolyoz ve polihidroamniyoz (Am-
niyon sivi indeksi 33 cm) oldugu goriildii (Resim 1). Bu
donemde prenatal tani icin kordosentez islemi onerilen
aile bunu da kabul etmeyerek gebeligin devam etmesine
karar verdi. 371/7 haftaya kadar sorunsuz olarak izlenen
hastanin bu haftada spontan membran riiptirii gergek-
lesti. Fetusun mevcut durumunun yasamla bagdagmadig:
konusunda bilgilendirilen ailenin beklentilerinin yiiksek
olmasi ve sezaryen ile dis kisimdaki organlarin daha az
zarar gorecek olmasi nedeniyle hastaya sezaryen yapil-
d1. 1. dakika APGAR skoru 2, 5. dakika APGAR skoru 0
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olan 2770 gram kiz fetus dogurtuldu. Fetusun postpartum
degerlendirmesinde, ultrasonografide goriildagi gibi or-
ganlar1 disarida oldugu, umblikal kordun ¢ok kisa oldugu
gorildi (Resim 2).

Tartisma

Cantrell pentalojisi nadir goriilen agir bir konjenital ano-
malidir. Baltimore-Washington Infant Study raporlarina
gore prevalansi 5,5/1 milyon canli dogumdur (4). Tiim
diinyada yaklasik olarak 115 vaka bildirilmistir. Bu fe-
tuslarin prognozu ise 6n duvar defekt genisligi, sternal ve
kardiak defektlerle iliskilidir. Toyama ve ark. 1972 yilinda
3 gruba ayirmistir. Grup 1de tiim defektler bir arada, grup
2 sadece 4 defekt mevcutsa, grup 3 ise defektlerin farkl
kombinasyonlarda inkomplet olarak goriilmesi seklinde-
dir (5). Bizim olgumuz grup 1 ile uyumludur. Cantrell pen-
talojisinde olgular ¢cogu zaman sporadik olmakla birlikte
ventral orta hat gelisim bozukluklarinda X gegisli kalitim-
dan bahsedilmektedir ve bazi vakalar trizomi 18 ile ilis-
kilendirilmistir (6). Orta hat defektlerinde SHH, BAPX1,
BMP2, MID1 ve MID2 genlerinde anormallik olabilir (7).
Ayrica Matthew BS ve ark. bir vakada 15q21.3 kromozom-
da mikroduplikasyon oldugunu gostermislerdir (8). Bizim
olgumuz aile hikayesinin olmamasi ve belirgin bir sebep
bulunamamasi {izerine sporadik olarak degerlendirildi.
Cantrell Pentalojisinin ayrici tanisinda amniyotik bant
sendromu, viicut ekstremite duvar defekti, izole ekstropia
kordis, basit omfalosel akilda tutulmalidir.

Cantrell Pentalojisinde major defektler ektrofia kordis ve
omfaloseldir. Kalp yerlesimine bakildiginda %60 torakal,
%30 abdominal, %7 torakoabdominal ve %3 servikal dii-
zeyde bulunur (9). Iliskili oldugu kardiyak anomalilere
bakildiginda; ventrikiiler septal defekt %100, atrial septal
defekt %53, Fallot Tetralojisi %20, pulmoner stenoz %33,
sol ventrikiler divertikill %20 bildirilmistir (1). Vasqu-
ez-Jimenez ve arkadaglarinin yaptigi calismada ventri-
kiiler septal defekt %72 olguda rastlanmustir (10). Bizim
olgumuz da ise kardiyak anomali goriilmemistir. Bu yo-
niiyle diger vakalardan farklilik olusturmaktadir.

Diger major bulgu omfaloseldir. Omfalosel %45-55 ora-
ninda tek basina goriiliirken, %30 oraninda trizomiler ile
birlikte goriiliir. Cantrell Pentalojisi ile omfaloselin birlik-
teligi ise %10 oranindadir. Bizim vakamizda da genis bir
omfalosel mevcuttu.
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Resim 1: Ultrasonografide fetal barsaklar, karaciger, mide ve fetal
kalp fetal govdenin disinda

Cantrell Pentalojisine eslik eden diger anomaliler ise ya-
rik damak, yarik dudak, ensefalosel, hidrosefali, frontal
displazi, eksensefali, imperfore aniis, kistik higroma, kra-
niorashisis, club foot, tibia ve radius agenezisi, hipodak-
tili, fokomeli, mesane agenezisi ve polisplenidir (11-13).
Bizim olgumuzda ise bu bulgular mevcut degildi ancak
kifoskolyoz mevcuttu.

Cantrell Pentalojisinin prenatal tanisi artik ilk trimesterde
bile konabilmektedir. Ozellikle transvajinal ultrasonografi
ile tan1 daha da kolaylagmaktadir (14). Bu déonemde go-
riilen ekstropia kordis ve omfalosel birlikteligi, Cantrell
Pentalojisini akila getirmelidir. Tan1 durumunda, aileye
prognoz ile ilgili bilgi verme ve terminasyon secenegini
konusmak y6netimin belirlenmesinde énemli rol oynar.
Bizim hastamizda oldugu gibi terminasyonu kabul etme-
yen hastalar da ise karyotip analizi i¢in prenatal tani test-

Resim 2: Postpartum izlemde fetal kalp, barsaklar, karaciger ve
mide fetal govdenin disinda, ayrica kisa kord ve plasenta goriil-
mekte
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leri sunulmalidir. Anomalilerin detayl: tespiti i¢in, fetal
EKO, ii¢ boyutlu ultrasonografi, ileri hafta gebeliklerde ise
MRG ile fetus detayli olarak degerlendirilmelidir. Ozellik-
le ¢ boyutlu ultrasonografisi karisik malformasyonlar:
gostermede daha hassasdir (15).

Cantrell Pentalojisinin prognozu genel olarak kottidiir.
Yagam oranlari ise cerrahi miidahale sonras1 %40’1n altin-
dadir (13). Bizim olgumuzda doguma kadar kalp atislar:
ve hareketleri normal olan fetusiin dogumdan sonra be-
lirgin fetal hareketi izlenmedi. Kalp atim hiz1 bradikardik
seyreden ve solunum eforu bulunmayan fetiiste dogum-
dan kisa siire sonra kardiak arrest gerceklesti.

Sonug olarak, Cantrell Pentalojisi nadir goriilen bir send-
romdur. Erken tani ilk trimesterde ektropia kordis ve
omfalosel olmasi ile konabilmektedir. Eslik eden anoma-
liler hastaligin prognozunu belirlemekte ve kromozom
anomalileri de eslik edebilmektedir. Mortalite orani ¢ok
yiiksek olan bu anomali tespit edildiginde aileye detayli
bilgilendirme yapilip terminasyon secenegi sunulmalidur.
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