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Nadir Bir Sendrom, Cantrell Pentalojisi: Olgu Sunumu
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0z

Cantrell pentalojisi, omfalosel ve torako-abdominal 6n duvar defektiyle birlikte ektopia kordisin beraber goriildiigi nadir bir sendromdur. Etyopatogenezi net
olarak bilinmeyen bu sendromlu fetuslarin prognozu kotidiir. Gebeligin 25.haftasinda klinige bagvuran olgunun yapilan ultrasonografik muayenesinde Cantrell
pentalojisinin tiim 6zellikleri saptanmigtir. Bu yazida Cantrell pentalojisi giincel literatiir esliginde tartigiimigtir.

Anahtar Kelimeler: Cantrell pentalojisi, omfalosel

ABSTRACT

Pentalogy of Cantrell is a rare syndrome; characterized by ectopia cordis with omphalocele and anterior wall defect of thoraco-abdominal. Prognosis of fetuses
with this syndrome which etiopathogenesis is unknown, is poor. The patient who admitted to our clinic at 25" week of gestation, had all signs of pentalogy of
Cantrell in ultrasonography. In this article, we discussed the pentalogy of Cantrell with review of the literature.
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Giris

Cantrel pentalojisi, orta hat gelisimsel bozukluklarinin nadir bir birlikteligi olup
ilk kez 1958 yilinda Cantrell ve arkadaslar tarafindan tanimlanmigtir (1). Bu
sendrom pentaloji sendromu, Cantrell-Haller-Ravitch Sendromu, torako-ab-
dominal ektopia kordis ve peritoneo perikardial diafram hernisi isimleriyle de
anilir (2). Cantrell pentalojisinde ektopia kordisin tam veya parsiyal formu ile
birlikte konjenital kalp hastaliklari, omfalosel ve perikardiyumun, sternum alt
kesiminin ve anterior diyaframin defektleri yer alir (3). Bu sendromda kalp ano-
malileri prognozu belirlemede dnemli derecede etkilidir. Ektopia kordis, Cantrell
pentalojisinin en 6nemli bilesenidir ve mortaliteyi etkileyen en 6nemli unsurdur
(4). Cantrell pentalojisinde biitiin anomalilerin birlikte goriilmesi nadirdir ve bu
tur olgular dogumdan hemen sonra saatler icerisinde kaybedilir (5).

Bu yazida prenatal tamisi konmus ve Cantrell pentalojisinin biitiin bilegenlerini
iceren bir olgu sunulmustur.
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Olgu Sunumu

28 yasinda G5P3A1Y3 olan ve son adet tarihini bilmeyen yaklasik 25 haftalik
gebeligi bulunan takipsiz hasta vajinal kanama sikayeti ile klinigimize bagvurdu.
Hastanin 6zgegmisinde Gzellik yoktu ve ailesinde konjenital anomali 6ykisi
bulunmuyordu. Hastanin tansiyon arteryel (TA) 90/60 mmHg ve nabiz 118
atim/dk idi. Aktif masif vajinal kanamasi olan hastanin ultrasonografisinde
(USG) 25 hafta ile uyumlu olan fetusun toraks ve karin 6n duvar izleneme-
mistir. Bu defektten karaciger, mide, barsaklar ve kalbin biiy(ik bir kisminin di-
sari ¢iktign izlenmistir (Resim 1). Fetal kalp atiminin olmadigi izlendi. Vertebral
kolonda diizensizlik dikkati gekmistir. Ayrica plasenta previa tespit edilmistir.
Cantrell pentalojisi diisiiniilen ve plasenta previaya bagl olarak aktif masif ka-
namsi olan hasta acil sezeryana alindi. Ex fetusun yapilan makroskopik ince-
lemesinde toraks ve batin 6n duvarinin tamamen agik oldugu ve bu defektten
ic organlarin protriize oldugu gozlenmistir (Resim 2). Ayrica vertebral fiizyon
bozuklugu dikkat cekmistir. Otopsisi ailesi tarafindan reddedilen ex fetusun kro-
mozom incelemesi yapilamadi. Takiplerinde komplikasyon gelismeyen hasta
postoperatif 4. giinde taburcu edildi.
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Resim 1: Ultrasonografide toraks ve karin 6n duvar yoklugu

Resim 2: Ex fetusun makroskopik goriintiisii
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Tartisma

Cantrell pentalojisi, Toyama ver ark. tarafindan 1972 yilinda 3 gruba ayril-
mistir. 1. Grupta tim defektler yer alir. 2. grupta sadece 4 defektin goriilmesi
mevcutken, 3. grupta ise defektlerin gesitli kombinasyonlari ile inkomplet ola-
rak gorilmesi yer alir (6).

Cantrell sendromunun sikligi 1/65.000 civarinda iken erkek fetuslarda daha
sik gorilir (7,8). Bu sendromun etyolojisi net olarak bilinmemekle beraber pa-
togenezinde embriyonik yagamin 3. Haftasinda intraembriyonik mesodermin
ventromedial yonde migrasyonunda yetersizlikten dolay! ortaya ¢iktigi dusi-
nillmektedir. Bundan dolayi da tespit edilen orta hat, sternum ve diafragma
defektleri mesoderm migrasyonun yetersizligi sonucu olugmaktadir (9). Abdo-
mendeki defektlerin gelismesi ise farkli bir mekanizma sonucunda mezoder-
min ventral migrasyonu yetersizligi nedeniyle olusur. Bu tiir olgular genellikle
sporadiktir ve cogu X kromozomunun lokal genlerindeki mutasyonlarindan do-
layr gelistigi dustintilmektedir (10). Bizim olgumuzun ailesel hikayesi bulunma-
makla birlikte sporadiktir. Postpartum donemde ailesi tarafindan karyotip ana-
lizine izin verilmediginden, ex fetusun kromozom yapisi tespit edilememistir.

Omfalosel bu sendromun anomali kompleksi igerisindeki temel bilesendir.
Embriyonik yasamin 3. haftasindan itibaren mezoderm migrasyonunun sefalik
ve kaudal kisminda yetersizligi omfaloselin patogenezindeki temel mekaniz-
madir. Fiizyon yetersizligi sefalik kisimda olursa dudak ve damak yariklar,
sternum defektleri ve omfalosel gelisir (11). Omfalosel tespit edildiginde kalp
anomalileri ve Cantrell pentalojisi yoniinden dikkatli olmak gerekir.

Cantrell pentalojisinde prognozu belirleyen en dnemli etken kalp anomalileridir.
Ventrikiller septal defekt (VSD), atrial septal defekt (ASD), bilyiik damarlarin
transpozisyonu, pulmoner arter hipoplazisi gibi anomaliler daha sik goriilen
kardiak patolojilerdir (12). Kendi olgumuzda torako-abdominal tip ektopia kor-
dis saptanmistir. On duvar defektinin bilyilk olmas fetusun yasam ihtimalini
azaltir. Bizim olgumuz intrauterin mort fetus olarak tespit edilmistir.

Cantrell pentalojisinde birgok degisik anomaliler goriilmektedir. En ¢ok yank
damak ve dudak, vertebral anomaliler, pulmoner hipoplazi, ensefalosel ve club
foot anomalileri bildirilmistir (13-15).

Prenatal ddnemde Cantrell sendromu tanisi USG veya magnetik rezonans (MR)
ile ok rahat konulabilmektedir. Ozellikle son yillarda teknolojinin gelismesiyle
birlikte bu sendrom ilk trimesterde de rahatca tespit edilebilmektedir. Birinci
trimester taramasinda artmis ense kalinh§ ve kistik higroma akla Cantrell
sendromunu getirmelidir. Bizim olgumuz takipsiz oldugundan birinci trimester
taramasi yapilamamigtir. USG’de omfalosel tespit edilmesi durumunda Cantrell
pentalojisinden stiphelenilmelidir. Ektopia kordisin gosterilmesi tani igin kritiktir.
Omfalosel ile birlikte ektopia kordis genellikle torako-abdominal 6n duvardan
birlikte protriize olmaktadir (16).

Prenatal dénemde Cantrell pentalojisi tespit edilen olgular icin aileye ayrintil
bilgi verilmelidir. Gebeligin devamina karar verilen olgularda dogum éncesinde
pediatrik cerrah hazirda tutulmalidir.

Sonug olarak fetusta omfalosel tespit ediimesi durumunda ultrasonografik
muayuene ayrntili yapiimalidir ve akla Cantrell pentalojisi getirilmelidir. Cantrell
pentalojisi tanisi konan olgular tersiyer merkezde takip edilmelidir.
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