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Ozet

Amag: Cantrell pentalojisi torakal ve abdominal defektlere eslik eden, intratorasik-intraabdominal organ evisserasyonlari ile karakteri-
ze, son derece nadir gorlen bir anomali kompleksidir.

Olgu: Bu vaka sunumunda 23 yasinda primigravid, 12. gebelik haftasinda ultrasonografi araciligiyla Cantrell pentalojisi tanisi konulan
bir olgu tanimlanmaktadir. Obstetrik ultrasonografisinde fetusta genis omfalosel, ektopia kordis ve pes ekinovarus anomalileri saptan-
mistir. Ailenin onayi ile gebelik terminasyonu uygulanmustir.

Sonug: Neonatal cerrahi sonuclari genelde kottdir ve erken gebelik haftalarinda tani alan olgulara gebelik sonlandirmasi énerilmek-
tedir.

Anahtar Soézciikler: Cantrell pentalojisi, ektopia kordis, ilk trimester.

First trimester diagnosis of Pentalogy of Cantrell: a case report

Obijective: Pentalogy of Cantrell is a very rare congenital malformation complex, in which the intrathoracic and intraabdominal organs
are completely or partially located outside the body secondary to the thoracoabdominal body wall defects.

Case: In this report, a 23 yearold primigravid woman who admitted to our perinatology clinic in the 12th week of her pregnancy was
presented. Following the first trimester scanning, the fetus was diagnosed as having a large abdominal defect, an ectopia cordis and
club foot. Informed consent was obtained and termination of pregnancy was performed.

Conclusion: Neonatal prognosis of the fetuses with Cantrell pentalogy is generally poor and termination of pregnancy should be
offered in cases prenatally diagnosed at early weeks.

Keywords: Pentalogy of Cantrell, ectopia cordis, first trimester.

droma atrial septal defekt, ventriktler septal de-
fekt ve Fallot tetralojisi gibi kardiyak anomaliler
siklikla eslik etmektedir ve prognozu belirleyen
en onemli faktor intrakardiyak anomalilerin sid-

Giris
ik defa 1958 yilinda Cantrell tarafindan ta-

nimlanan Cantrell pentolojisi ya da torakoabdo-
minal ektopia kordis; toraks disinda yerlesmis

kalple birlikte sternal, anterior diafragmatik, pe-
rikardial ve supraumbilikal abdominal defektler
ile karakterize bir anomali kompleksidir.!". Insi-
danst 100,000 gebelikte 0.5-0.7 olup kesin etiyo-
lojisi bilinmemektedir.?

Prenatal tanisi kolay olmakla beraber, cogu
olgu ikinci trimesterde tani alabilmektedir. Sen-

detidir.” Literatirde neonatal donemde yapilan
diizeltici cerrahi ile yasayabilen nadir olgular
bildirilmektedir.!*>!

Bu olgu sunumunda, 12. gebelik haftasinda
ultrasonografi ile Cantrell Pentalojisi tanist ko-
yulan bir olgu ve yonetimi, mevcut literatiir bil-
gileri esliginde tartisilmaktadir.
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Olgu

22 yasinda Gravida 1 Parite 0 olan hasta kli-
nigimize rutin takip amaciyla 12. gebelik hafta-
sinda basvurdu. Hastanin obstetrik 6zgecmisin-
de ve soygecmisinde dikkat ¢ceken bir bulgu
yoktu. Yapilan obstetrik ultrasonografide tek,
canli, tepe-makat uzunlugu (CRL) 58 mm olan
12 hafta ile uyumlu fetus saptandi. Fetusun ul-
trasonografik incelemesinde sternal defekt, ek-
topia kordis ve batin 6n duvar: defekti saptandi
(Sekil 1).

Batin 6n duvarindaki defekten karaciger ve
intestinal yapilarin herniye olduklar1 goralda.
Renkli dopler sonografisinde duktus venozusta
akim normal olarak degerlendirildi. Mevcut bul-
gular 1s1ginda Cantrell pentalojisi tanist konulan
fetusun ense kalinligi (NT) degeri 2.7 mm (95.
persentilden buiytk) olctildi. Fetal extremiteler-
de major bir anomali saptanmamakla birlikte
her iki alt extremitede pes ekinovarus deformi-
tesi izlendi. Uc boyutlu ultrasonografi ile deger-
lendirme yapilamadi. Mevcut bulgular ve hasta-
ligin prognozu aileye anlatildi. Bilgilendirilmis
onamlart alindiktan sonra toplamda 800 mik-
rogram vajinal misoprostol uygulamasi ile 9 sa-
at icinde gebelik sonlandirildi. 34 gram agirli-
gindaki disi fetusun makroskopik incelemesin-
de batin 6n duvarinit ve torakst iceren genis bir

median defekt ile bu defektten herniye olmus
batin ici organlar ve ektopik yerlesimli kalp iz-
lendi (Sekil 2).

Fetustan genetik inceleme icin cilt biyopsisi
alind1. Genetik inceleme sonucu 46 XX normal
karyotip olarak bulundu. Patolojik incelemede
fetusta sternum defekti ile birlikte torakal ekto-
pia kordis, batin 6n duvari defekti ve intraabdo-
minal organlarin herniasyonu rapor edildi.

Tartisma

Cantrell pentalojisi; torakal ve abdominal de-
fektlere eslik eden intratorasik-intraabdominal
organlarin evisserasyonlarinin bulundugu son
derece nadir gorilen bir anomalidir. Sendro-
mun tim komponentleri nadiren bir arada olur.
Toyoma ve ark.’ nin' 61 olguyu iceren serilerin-
de pentalojiyi olusturan komponentlerin bulu-
nup bulunmamalarina gore li¢ gruba siniflandi-
rilmustir. Tip 1'de tim bes defekt de tanisal ola-
rak mevcuttur. Tip 2’de ise tahmini bir tant ile
birlikte 4 ya da 5 defekt bir aradadir. Tip 3’de ise
degisen derecelerde defektlerin inkomplet eks-
presyonu vardir.[©

Sendromun patogenezi tam olarak bilinme-
mektedir. Torasik ve abdominal duvar gelisimi
embriyonik hayatin 9. haftasinda tamamlanir.
Bu donemde genetik ya da eksternal nedenler-

Sekil 1. Birinci trimesterde karciger dokusu iceren batin 6n duva-
r defekti (beyaz ok) ve ektopik yerlesimli kalbin (+ isare-
ti) gérdnuma.
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Sekil 2. Ektopik kordis (+ isareti), herniye olmus karaciger ve intestinal
segmentler (beyaz ok) ve pes ekinovarusu (PE) olan Cantrell
pentolojili 12 haftalik fetusun géranima .

le embriyonik lateral mezodermlerin orta hatta
fizyonunda bir defekt meydana gelirse defek-
tin yerine ve siddetine gore izole ektopia kordis
tablosundan komplet ventral evisserasyona ka-
dar degisen klinik tablolar olusabilecegi litera-
tirde bildirilmistir."”! Bazi arastirmacilar ise
koryonik ya da yolk kesesi riptirtintin yol actr-
g1 ‘mekanik teratojenite’ etkisi ile Cantrell pen-
talojisinin olusabilecegini bildirmistir.'®’
Komplet olgularda sendromun tanist 10. ge-
belik haftasindan itibaren rahatlikla koyulabilir,
ancak ozelikle sundugumuz fetustaki gibi in-
komplet defektlerin veya izole ektopia kordisli
olgularin %60’ 1inda tani 2. trimesterde koyulabil-
mektedir.” Erken tanisinin koyulabilmesi aci-
sindan olgumuz ozellik gostermektedir. Ultra-
sonografik incelemede kalbin toraks disinda ol-
mast ile birlikte batin 6n duvari defektinden
evisere olmus karaciger ve barsak segmentleri-
nin varligi tant koydurucudur."” Tanida stiphe-
de kalinan ilk trimester olgularinda; 3 boyutlu
ultrasonografi (3D-USG) ya da fetal magnetik
rezonans incelemesi (MRI) hastalik ile ilgili da-
ha fazla bilgi saglayabilir."*" Ozellikle 2. ve 3.
trimesterde stiphelenilen olgularda 3D-USG’nin
aytrict tanida katki sagladigt bildirilmektedir.”
Uc¢ boyutlu ultrasonografik incelemenin bir di-
ger avantajt Cantrell pentalojisine eslik eden is-
kelet malformasyonlarin, vertebral anormallik-
lerin ve intrensek kardiyak defektlerin ayirtedil-
mesine yardimct olmasidir.™ Boylelikle Can-
trell pentalojisi ile ayirict tanist yapilmasi gere-
ken ektopia kordisle iliskili amniyotik band

sendromu, izole ektopia kordis ve body stalk
anomalileri daha rahat ekarte edilebilir.s

Cantrell pentalojisi sporadik bir malformas-
yon grubu olarak kabul edilmekle birlikte sen-
droma hidrosefali, ensefalosel, kloakal ekstrofi
ve intrinsik kardiyak defektler eslik edebilir./+
Olgumuzda da pentalojiye ek olarak bilateral
club foot deformitesi saptanmistir. Pentaloji ile
iliskili en sik tanimlanan kromozomal anomali
ise, olgularin %5-10'unda bulunabilen trizomi
18dir." Sundugumuz olgunun kromozom in-
celeme sonucu 46, XX normal karyotip olarak
bulunmustur. Prognoz konusunda danismanlik
vermeden 6nce, mevcut bulgularla tahliye sece-
negini istemeyen ciftlere mutlaka prenatal tani
onerilmelidir.

Cantrell pentalojisinde prognoz, eslik eden
diger anomalilerin ve intrensek kalp anomalile-
rinin varhigina gore degismektedir, ancak genel-
de sendrom letal olarak kabul edilir.*” Erken
gebelik haftalarinda gebelik terminasyonu uy-
gun yaklasim olarak bildirilmistir.?s izole ekto-
pik kalp anomalisine ve normal karyotipe sahip
olgularda ise atravmatik bir sezaryen dogum ve
takiben diizeltici cerrahi 6nerilmektedir. Bu ol-
gularda neonatal donemde uygulanan duizeltici
cerrahi ile nadiren olumlu sonuclar bildirilmis-
tir.* Kalp ve karaciger gibi visseral organlarin
kavitelerine reduksiyonu ile olusan buytk da-
mar buktlmelerinin diisuk cerrahi basarisina
neden olan en 6nemli faktor oldugu kabul edil-
mistir.
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Sonug

Nadir gortilen bir konjenital anomali grubu
olan Cantrell pentalojisi, prenatal donemde sap-
tandiginda, uygun bir perinatal degerlendirme
plant gerektirmektedir. Fetus eslik eden diger
anomaliler ve intrensek kardiyak defektler act-
sindan incelenmelidir. Literatir bilgilerine gore,
anomali erken gebelik haftalarinda saptandigin-
da ya da eslik eden kromozomal anomalilerin
varliginda terminasyon uygundur. izole ektopi-
a kordisi olan ve 2. trimesterden sonra tant alan
diploid kromozomlu olgularda ise, pediatri ve
pediatrik cerrahi ile konstltasyon altinda atrav-
matik sezaryenle dogum uygulanabilir.
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