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OZET

CANTRELL SENDROMU

Cantrell Sendromu bes adet belirgin anomali ile 6zellenen bir pentaloji olarak tarif edilmistir. Bu sendrom igin 6z-
gln anomaliler sirasiyla; Orta hat supraumbilikal abdominal defekt, sternum alt u¢ defekti, diafragma én kisminda
defekt, perikardin diafragma ylziinin eksikligi ve intrakardiak anomalilerden olugsmaktadirlar. Gebeliginin 36. haf-
tasinda bas vuran olguda sendromun belirgin anomalileri ultrasonografik olarak tanimlanmistir. Normal karyotipe
sahip olan fetus terminde vaginal yoldan dogurtulmustur. Dogum sonrasi yapilan karin defekti diizeltme ameliya-
tinda ve postmortem incelemelerde Cantrell pentalojisi icin 6zgiin olan anomaliler saptanmigtir. Az gérulen bir ano-
maliler grubu olmasi nedeniyle ilgili literatiir gézden gegirilerek olgumuza ait ézellikler sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Omfalosel, Ektopia kordis, Kardiak malformasyon (Cantrell Sendromu)

SUMMARY

PENTALOGY OF CANTRELL

Background. Cantrell’s pentalogy is a rare syndrome.lt's composed of defects of lower sternum, anterior diaph-
gram, midline supraumbilical abdominal wall, diaphragmatic pericardium with ectopia cordis.This syndrome ca-
uses high mortality and morbidity according to the severity of including and associated anomalies.

Observation: We present a case of complete Cantrell’s pentalogy in which the diagnosis was made at 36th. week
of gestation with the typical view of the fetal ultrasonography, fetal and neonatal echocardiography and intraope-
rative and postmortem autopsy findings. One month after the vaginal delivery, omphalocele correction surgery

was done and in post operative period the newborn died because of cardiopulmunory arrest.
Conclusion: In this article we discussed Cantrell’s pentalogy with the literature findings.
Key Words: Omphalocele, Ectopia cordis, Cardiac malformations (Cantrell’s syndrome)

C antrell Pentalojisi bes anomali ile 6zellenen bir
sendromdur. Cantrell-Haller-Ravitch Sendro-
mu, pentaloji sendromu, peritoneo perikardial diaf-
ram hernisi ve torako-abdominal ektopia kordis
isimleriyle de anilan sendrom Cantrell ve arkadas-
lart tarafindan 1958 yilinda tanimlanmistir. Send-
rom orta hat supra-umbilikal karin 6n ylzu defek-
ti, sternum alt ucu defekti, perikardin diafragma yu-
zinln olamayisi, diafragma 6n yiz eksikligi ve ce-
sitli intrakardiak anomaliler ile tanimlanmustir (1).
Sendroma 6zgli olan anomalilerde farklidiklar
olabildigi gibi, bazi olgularda bes grup anomali di-
sinda cantrell pentaloji sine eslik eden degisik ano-
maliler de literatiirde bildirilmistir (2-6). Sternum
alt ucu ile gobek Ustii orta hat karin duvari defekt-
leri, bunlara eslik eden diafragma ve perikard 6n
yuz defektleri sendromun 6zgiin anomaliler grubu
olarak kabul edilmektedir. Pentaloji icinde yer alan
kalp anomalileri prognoz tizerinde 6nemli ol¢iide
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etkilidirler ve cok cesitlilikler gostermektedirler. Li-
teratiirde sunulan olgularda kalp anomalileri ara-
sinda atriyal septal defekt (ASD), ventrikiiler septal
defekt (VSD) ve Fallot tetralojisinin daha sik gortl-
dugu bildirilmektedir (7).

Literatiirde sendrom icin 6zgiin olan bu bes de-
fektin tamamini gosteren az sayida olgu rapor edil-
migtir. Olgularin cogunlugu dogumu takiben tama-
men kardiak malformasyonlarin agirlig: ile yakin-
dan ilgili olarak kaybedilmektedirler. Yazimizda
antenatal donemde tanist konmus Cantrell Pentalo-
jisinin tipik bes malformasyonunu tastyan bir ol-
gu,yasamsal onemi olan sendroma dikkat ¢ekmek
amactyla, mevcut literattr verileri incelenerek su-
nulmustur.

OLGU

Olgumuz 28 yasinda olup daha 6nce saglikli bir
cocuk dogurmus. Bayan F.T. klinigimize 2. gebeli-
ginin 36. haftasinda izleyen doktoru tarafindan ta-
nimlanmamis anormal fetal ultrasonografik bulgu-
lar nedeniyle klinigimize gonderilmistir.
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Yapilan ultrasonografide fetusta; sternum alt
ucu ve gobek Ustl orta hatta karin 6n duvarinda
yukardan asagt uzunlugu 2 cm, ve genisligi 3 cm
olan defekt saptandi. Orta hat defektinden kismen
karaciger ile birlikte kalp ventrikiilinin disart ¢ik-
makta oldugu, 6n tarafta parsiyal diafragma defek-
tinin oldugu gorildi. Toraks icinin kismi bosalma-
st sonucu toraks boslugunun kiictilmiis oldugu be-
lirlendi. Buytk damarlara bakildiginda da pulmo-
ner arterin aorta gore hipoplastik goriinimde oldu-
gu gozlendi. Parsiyel ektopia kordis ve omfalosel
on tanist koyuldu.Bu anomaliler disinda ilave bas-
ka anomali saptanmadi.

Takiben yapilan fetal ekokardiografide; omfalo-
sel halkast icinde sol ventriktlin iki bogumlu hale
geldigi, pulmoner arterde hipoplazi ve sag ventri-
kulde hipoplazi saptanmistir. Bu bulgular disinda
vendz doniisim, aort ve pulmoner arter iliskileri
normal bulunmustur. Sonug olarak fetal ekokardi-
ografide; parsiyel ektopia kordis, cift cikisli sol
ventrikiil (transpoze tip) pulmoner stenoz tespit
edildi.

Kordosentezle yapilan kan orneklemesi ile fetal
karyotip yapildi. Fetal karyotip 46 XY olarak bulun-
du. Gogls alt ve karin st orta hat defektlerine
kalp malformasyonlar1 da eklenice bu bulgulara
dayanarak Cantrell pentalojisi tanist koyuldu. Olgu
neonatoloji ve cocuk kardiyolojisi ile birlikte deger-
lendirilerek, dogumun obstetrik endikasyonlara
bagli kalinarak yapilmasina karar verildi. Daha son-
ra gebe doguma kadar fetal iyilik halini belirleyen
testler ile miadina kadar haftalik olarak izlendi.
18.10.1999 da 3000 gr agirhiginda 1. dakika apgar
skoru 7 ve 5. dakika apgar skorlamast 9 olan bir er-
kek bebek normal vaginal dogum ile dogurtuldu.

Dogum sonrast yogun bakim {nitesinde izle-
nen bebegin ekokardiyografik incelemesinde; ek-
topia kordis, trikuspit atrezisi, atrial septal defekt,
pulmoner stenoz ve bilgisayarli tomografisinde ise
omfalosel kesesi icinde ince bagirsaklar ve ventri-
kiltn bir bolimintn oldugu belirlendi.

Dogumdan bir ay sonra omfalosele miidahale
icin cocuk cerrahisi bolimiinde ameliyata alindi.
Operasyonda omfalosel kesesi icerisinde karacige-
rin bir kismi, ince barsaklarin bir kismu ve kalbin
mevcut olan tek ventrikiilinden divertikiile olan
anevrizmal kisim gozlendi. Sternum alt ucunda kii-
cik bir yarik ve diafragma 6n kistminda minimal
bir defekt izlendi. Omfolosel onarimi yapilan be-
bek operasyon sonrast ¢oguk cerrahisi yogun ba-
kim {Unitesinde kardiyopulmoner arrest neticesi
eksitus olmustur.

Postmortem otopsi incelemesinde klinik olarak
saptanan Cantrell pentalojisi tanisin1 desteklenmis-
tir. Otopside kalpte ASD, hipoplazik sag ventrikiil,
pulmoner arter hipoplazisi ve tek koroner arter ¢i-

kist bulunmustur.
TARTISMA

Cantrell ve arkadaslarinin tariflemis olduklari
bu nadir sendromun etiyolojisi bilinmemektedir.
Patogenezinde embriyonik hayatin 14. ve 18. giin-
lerinde intra embriyonik mesodermin ventromedi-
al yonde migrasyonunda yetersizlik sonucu oldugu
distiniilmektedir (1). Bu ytizden saptanan orta hat,
sternum ve diafragma defektleri mezoderm migras-
yonun yetersizligi olclisiinde olusmaktadir. Cant-
rell pentalojisinin olusumunda tamamen tesadufi
faktorlerin rol oynadigi kabul edilmektedir.

Sendroma ait anomali kompleksi icinde baglan-
gi¢ yada temel malformasyon omfaloseldir. Omfa-
losel patogenezinde gebeligin 3. haftasindan itiba-
ren baslayan mezoderm migrasyonunun sefalik,
kaudal, ve/veya lateral konumda yetersiz olusunun
rol oynadigi bilinmektedir. Sefalik kisim flizyonu-
nun yetersizlik derecesi Ol¢lsiinde dudak, damak,
sternum yariklar ve epigastirumda omfalosel olus-
maktadir. Omfalosel %45-55 oraninda tek basina
gorilmekte olup, kalp anomalileri ile %15 ve oto-
zomal trizomiler ile %30 oraninda beraberlik icin-
dedir. Omfaloselin Cantrell pentalojisi ile birlikteli-
ginin %10 oraninda oldugu saptanmistir. Gebeligin
ikinci trimesterinde saptanan omfalosel o6zellikle
kalp anomalileri, otozomal trizomi ve Cantrell
sendromu bakimindan uyarict bir bulgu olma nite-
ligindedir. Omfalosel ile her zaman birlikte olan
Cantrell pentalojisine degisik organ ve sistem ano-
malileri eslik edebilmektedir. Yaymlanmis vakalar
incelendiginde eslik eden anomalilerin frontonasal
displazi, eksensefali, yartk damak ve dudak, noral
ttip defekti, imperfore aniis ve kistik higroma oldu-
gu gorilmektedir (2-6). Bizim olgumuzda pentalo-
ji anomali unsurlart disinda ilave ek anomaliye
rastlanmamustir. Aynt zamanda fetal karyotip de
normal bulunmustur.

Cantrell pentalojisinin 5 anomalisinin 4'inl tam
olarak tarifleyip, kalp malformasyonu olmayan ve-
ya intakt diaframi olan, inkomplet olgular da litera-
tirde yer almaktadir (8-11). Bizim olgumuzda
sendrom icin 6zgiin olan bes anomali ve malfor-
masyonun tamami saptanmistir.

Ultrasonografideki gelismeler sayesinde, birinci
trimesterde bircok anomalinin tanisini koyabilmek
son yillarda imkan dahiline girmistir. Literatlr ince-
lendiginde tim unsurlart olmasa bile ¢zellikle ek-
topia cordis ve omfalosel tanisina dayanarak 1. tri-
mesterde Cantrell sendromu tanisina gidildigi go-
rilmektedir. Bu iki major ultrasonografik bulguya
dayali olarak erken 12. gebelik haftasinda Cantrell
pentalojisi tanis1 koyulmustur. Ancak bu olguda in-
tarkardiyak defekt tam olarak gosterilememistir (5).
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Resim 1: Diafragma hizasindan yapilan transvers kesitte, sternum
alt ucu, diafragma on ytizii defekti ve bu defektden disart ¢ikan
iki bogumlu hale gelmis kalp ventrikiilii ve kalp bogluklarinin
anormal goriintimti

Major konjenital kalp hastaliklar: ile 10-14 gebe-
lik haftast nukal translusensi kalinliginin 2.5 mm
tzerinde olusu ve kistik higroma birlikteligi arasin-
da yakin bir iliskinin oldugu yapilan calismalarda
gosterilmistir (12). Birinci trimesterde kistik higro-
ma tespit edilen 2 olguda daha sonra Cantrell
sendromunu diger usurlarnida saptanmustir.Yazar bu
olgulari g6z 6niine alarak birinci trimesterde sapta-
nan kistik higromanin, Cantrell sendromuna eglik
eden, dikkat ¢cekmesi gereken, erken bir bulgu ola-
bilecegini bildirmektedir (5). Ayni sekilde nukal
tanslusensinin (NT) 2.5-3 mm’nin zerinde olmasi
durumunda, kromozom anomalileri ve kalp ano-
malileri ile birlikte Cantrell pentalojisi de dustntil-
melidir. Birinci trimestir NT kalinligindaki artis, s6-
zi edilen anomalilerin erken bulgusu olarak de-
gerlendirilmelidir. Bizim olgumuz gebeligin 36.
haftasinda klinigimize basvurdugundan gebeligin
erken donemleri hakkinda bilgi edinilememistir.

Sendromun diger bir 6nemli unsuru ektopia
kordis ve kardiak malformasyonlaridir. Ektopia
kordis servikal, torakal, torako-abdominal ve abdo-
minal bolgelerde olusabilmektedir. Cantrell send-
romunda gortilen ektopia kordis kismi sternum alt
u¢ ve diafragma defekti ile birlikte olup torako-ab-
dominal konumdadir. Diger taraftan kalp anomali-
lerinde de cesitlilk gorilmektedir. Literatiirde ya-
yinlanmis olgularin cogunlugunu toplayarak ince-
leyen Toyama, ASD, VSD, Fallot tetralojisi, pulmo-
ner arter hipoplazisi, biyiik damarlarda transpozis-
yon ve sol ventrikiil divertikiili gibi kalp anomali-
lerinin daha siklikla gortldigint belirtmektedir
(13). Bizim olgumuzda saptanan ektopia kordis,
Cantrell sendromumda goriilen torako-abdominal
bolgededir. Diger taraftan kalp malformasyonlarina
bakildiginda sik goriilen anomaliler bizim olgu-

Resim 2: Karinda gobek iistii ile sternum alt ucu detketi sonucu
olusmus omfalosel kesesi i¢cinde kalp ventrikiilii ile karacigerin
birlikteligi

muzda da saptanmustir. Ancak olgumuzda sapta-
nan tek koroner arter ¢ikist anomalisi bu vakaya
Ozgt bir anomali olarak degerlendirilmistir.

Cantrell pentalojisi antenatal tanisinda izole ek-
topia kordis ve amniotik band sendromu arasinda
ayirict tantya gidilmelidir. Olgumuzda omfalosel ve
diafram alt ucu defekti, ve buradan disartya kalp
ventrikiilintin karaciger ile disartya ¢ikmis olmast
bizi Cantrell sendromu tanisina gotirmustir.

Literatirde 6zellikle ektopia kordis olgularinda
sezeryan dogum ile normal dogum arasinda prog-
noz acisindan fark olmadigt bildirilmektedir (14).
Biz de bu gortuse katilarak olgumuz icin dogum
seklini belirlerken tamamen obstetrik endikasyon-
lara bagh kaldik. Fetusun iyilik halini belirleyen
testlerle gebelik terme kadar izlenerek vajinal do-
gum yapilds.

Boyle olgularda prognoz daha ¢ok kalp anoma-
lilerinin agirligr ya da dizeltilebilir olusu ile yakin-
dan ilgi olmaktadir. Toyama'nin 1972’de derledigi
vaka serisinde Cantrell pentalojisinin ¢ok hafif
formlarint veya inkomplet formlarint da dahil ede-
rek sag kalim oraninin %20 oldugunu bildirmekte-

Resim 3: Dogum sonrast defekti gésteren resim.
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dir (13). Bir baska yayinda 59 tam Cantrell penta-
lojisi olgusu incelenmis, bu olgulardan sadece 5 ol-
gunun yasadigi, prenatal teshis konulmus olgular
arasinda yasayanin olmadig belirtilmistir (3). Bizim
olgumuzda prenatal teshis konmus, dogum sonra-
st yapilan degerlendirmede karin duvart defektinin
kapatilmasi, kalp patolojisinin dutizeltilmesinin daha
sonraya birakilmast distinilmustiir. Bebek omfolo-
sel icin opere edilmis, postoperatuar donemde ek-
situs olmustur.

Sonug olarak; Cantrell pentalojisi nadir goriilen
bir sendromdur. Olustugu zaman fetus icin dogum
sonrast yagami zorlayan malformasyonlar icermek-
tedir. Gebeligin erken donemlerinde bile rahatlikla
saptanabilen omfalosel ve ektopia kordis gibi iki
onemli major anomalinin olusmasi erken taniy1 ko-
laylastirmaktadir. Erken tanida gebeligin 10-14 haf-
talarinda birinci trimester tarama testi olarak yapi-
lan NT 6l¢timii kromozom anomalilerinin taranma-
sinda oldugu kadar kalp anomalileri ve dolayisi ile
Cantrell sendromu tanist icin de uyarict bir bulgu
niteligindedir. Bu hususlara dikkat edildiginde di-
ger anomalilerde oldugu gibi, gebeligin 20. hafta-
sindan o6nce Cantrell sendromu tanisinin da yapil-
ma imkani 6nemli ol¢tide artmaktadir. Boylece ya-
sama olana@t azalmis fetuslar icin gebeligin tahliye
edilmesi yolu acilarak aile énemli sikintilardan kur-
tartlacaktir.

KAYNAKIAR

1. Cantrell JR, Haller JA, Ravitch MM. A syndrome of congeni-
tal defects involving the abdominal wall, sternum, diaph-
ragm, pericardium and heart. Sur. Gynecol Obstet, 1958;
107:602-604.

10.

11.

12.

13.

14.

Carmi R, Boughmann JA. Pentalogy of Cantrell and associ-
ated midline anomalies: a possible ventral midline develop-
mental field Am ] Med Genet, 1992; 42:90-95.

Fernandes MS, Lopez A. Cantrell’'s pentalogy. Report of fo-
ur cases and their management. Pediatr Surg Int, 1997,
12:428-431.

Fareed M.Beneath, Romano Walter. Ultrasonographic fin-
dings of exencephaly in pentalogy of Cantrell: Case report
and review of the literature. J Clin Ultrasound, 1994; 22:351-
354.

Hsieh YY, Lee CC. Prenatal sonographic diagnosis of Cant-
rell's pentalogy with cystic hygroma in the first trimaster.
Journal of Clin Ultrasound, 1998; 26:409-412.

Bognoni V, Quartuccio A. First trimester sonographic diag-
nosis of Cantrell’s pentalogy with exencephaly. Journal of
Clin Ultrasound, 1999; 27:276-278.

Gongcalves LF, Philippe Jeanty BD. Ultrasonographic diag-
nosis of fetal abdominal wall defects. Callen’s Ultrasonog-
raphy in Obstetrics and Gynecology Ed.Peter.W.Callen.
third Edition, Philadelphia, 1997; 432-433.

Reese HE, Stracener CE. Congenital defects of the abdomi-
nal wall, sternum, diaphragm, and pericardium. Ann Surg,
1996; 163:391-393.

Ravitch MM., Synder WH. Pediatric surgery Chicago, Year
Book Publishers, 1969, 317.

Prendergast HJ. Ectopia cordis. Minn Med, 1943; 26:182-
183.

Crenil ES.An unusual ectopia cordis in a human stillborn in-
fant. Yale J Biol Med, 1957; 30:38-39.

Snijders RJM, Pandya P, Brizot ML, Nicolaides KH. First tri-
mester fetal nuchal translucency. In Snijders RJM, Nichola-
ides KH (eds) Ultrasound Markers for Fetal Chromosomal
Defects. The Parthenon Publishing Group, London, 1996;
121-153.

Toyama WM. Combined congenital defects of the anterior
abdominal wall, sternum, diaphragm, pericardium and he-
art: a case report and review of syndrome. Pediatrics, 1972;
50:778-780.

Carpenter MW, Curci MR, Dibbins AW, et al. Perinatal ma-
nagement of ventral wall defects. Obstet Gynecol, 1984;

64:046 -651.



