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Ensefalosel ve Kistik Higromanin
Eslik Ettigi Cantrell Pentalojisi

Pentalogy of Cantrell with Encephalocele and
Cystic Hygroma

OZET Cantrell pentalojisi, 1958 yilinda tanimlanmis olup abdomino-torakal yetersiz fiizyon de-
fektidir. Umbilikus st karin defekti, sternum alt ug defekti, kardiyak anomali, diyafragma ante-
rior kisminda yetmezlik ve diyafragmatik perikard yoklugunu igeren bes bulguya sahiptir. Cantrell
pentalojisi canli dogumlar arasinda milyonda 5,5 ila 7,9 arasinda goriilmektedir. Otuz dort yasin-
daki olgunun, gebeliginin 12. haftasinda yapilan ultrasonografik incelemesinde omfalosele eslik
eden ektopia kordis goriilmesi tizerine Cantrell pentalojisi diisiiniildii. Aileye obstetrik ve genetik
danigsmanlik verildi ve prognoz hakkinda bilgilendirilme yapilarak, aileye terminasyon secenegi
sunuldu ve aile gebeligi sonlandirma yoniinde karar verdi. Ultrasonografik degerlendirmede omfa-
losel ile eslik eden ektopia kordis birlikteligi varsa akla ilk olarak Cantrell pentalojisi getirilmelidir.
Prenatal dénemde Cantrell pentolojisi tanis1 rahatlikla ilk trimesterde konulabilmektedir. Bu yazida
ensefalosel ve kistik higromanin eslik ettigi, nadir goriilen Cantrell pentalojili bir olgunun sunul-
mas1 amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Cantrell pentalojisi; ensefalosel; lenfanjiyom,kistik

ABSTRACT Cantrell pentalogy is described in 1958 and is an abdomino-thoracic inadequate fu-
sion defect. It has five findings that include abdominal wall defect, sternum lower end defect, car-
diac anomalies, insufficiency in anterior portion of diaphragm, and absence of diaphragmatic
pericardium. Cantrell pentalogy is seen between 5.5 and 7.9 per cent of live births. Thirty four years
old women, ectopia cordis accompanied by omphalocele was seen during ultrasonographic exami-
nation at 12 week and Cantrell pentalogy was considered. The prognosis was informed by giving
obstetric and genetic counseling to the family. The family decided to end the pregnancy. If trans-
vaginal ultrasonography is accompanied by omphalocele and accompanying extrapyramidal cord,
Cantrell pentalogy should be introduced first. The prenatal diagnosis of Cantrell pentalogy can be
easily established in the first trimester. In this article we report a rare Cantrell pentalo geography
with encephalocele and cystic hygroma.

Keywords: Pentalogy of Cantrell; encephalocele; lymphangioma, cystic

antrell pentalojisi, 1958 yilinda tanimlanmis olup abdomino-torakal
yetersiz fiizyon defektidir. Pentaloji umbilikus tistii karin defektini,
sternum alt u¢ defektini, kardiyak anomalileri, diyafragma anterior
kisminda yetmezligi ve diyafragmatik perikard yoklugunu icermektedir.'
Bu anomali 1/65.000 ile 1/200.000 arasinda bir prevalansa sahip, nadir bir
konjenital defekttir.? Etiyolojisinde, intraembriyonik mezodermin 14-18.
giinler arasinda farklilasmasinda anomalilik sonucu diyafragma, perikard ve
on karin duvar defektler olabilecegi diisiintilmektedir.> Cantrell pentaloji-
sine bircok anomali eslik edebilmektedir. Bunlardan bazilari; amniyotik
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bant sekansi, perikardiyal eftizyon, ekzensefali, kis-
tik higroma, kloakal defektlerdir.*>

Bu ¢alismada, ensefalosel ve kistik higromanin
eslik ettigi, nadir goriilen Cantrell pentalojili bir ol-
gunun sunulmasi amaclanmigtir.

OLGU SUNUMU

Otuz dort yagindaki (Gravida 2 parite 1 yasayan 1),
son adet tarihine gore 12 hafta {i¢ giin gebeligi olan
olgu, dis merkezde omfaloseli tanisi konularak fetal
anomali agisindan tarafimiza refere edildi. Esi ile
akrabaligi olmayan olgunun tarafimizca yapilan
ultrasonografisinde getiis bas-popo uzunlugu: 74
mm olup, 13 hafta dort giin ile uyumlu tek canh
fetiis izlendi. Ense saydamlig1: 7 mm 6l¢iildii ve kis-
tik higroma olarak degerlendirildi. Kraniyum fron-
tal bolgede ensefalosel ile uyumlu kistik goriintim,
toraka-abdominal duvar defekti ve defektten intra-
abdominal organlarin ve kalbin amniyon siv1 igeri-
sine herniasyonu gozlendi ve Cantrell pentalojisi
olarak diisiiniildii. Aileye obstetrik ve genetik da-
nmigmanlik verilerek, kromozom analizi ve termi-
nasyon secenegi 6nerildi. Klinigimize terminasyon

amaciyla yatirilan olgu, genetik incelemeyi kabul
etmedi, amniyosentez yapilmadi. Gebelik haftas:
erken oldugundan fetal eko yapilamadi. Vajinal
mizoprostol uygulamasiyla abort edilen fetiiste
gross incelemede; sternum alt ucundan batin alt
bolgesine kadar uzanan, kalbin ve batin organlari-
nin defektten digar1 protriize olan orta hat fiizyon
defekti izlendi (Resim 1). Aile patolojik incelemeyi
kabul etmedi. Gross incelemede olgunun, ensefa-
losel ve kistik higromanin eglik ettigi Cantrell pen-
talojisi varyant: ile uyumlu oldugu gozlendi.

TARTISMA

Cantrell pentalojisi; nadir goriilen agir konjenital,
basarisiz toraka-abdominal fiizyon defektidir.
Cantrell pentalojisi canli dogumlar arasinda mil-
yonda 5,5 ila 7,9 arasinda goriilmektedir.® Hastaligin
prognozu fiizyon defektinin genisligiyle iligkilidir.
1972 yilinda Toyama ve ark. bu pentalojiyi tige ayir-
mus, 1. grupta; defektlerin hepsinin bir arada olmasi,
2. grupta; sadece dort defekttin birlikte olmasi, 3.
grupta ise defektlerin farkli kombinasyonlarda in-
komplet goriilmesi seklinde belirtmigtir.” Olgu, pa-

RESIM 1: Sol resimde kistik higroma art (+) ile ensefalosel ise kirmizi ok (<) ile gosterilmektedir. Sag resimde kalp, karaciger, mide ve barsaklarin disariya prot-

rizyonu izlenmektedir.
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tolojik incelemeye izin vermediginden Toyama
gruplandirmasiyla degerlendirilememistir. Bu sen-
dromun patogenezinde embriyonik hayatin 14 ile
18. giinler arasinda, intraembriyonik mezodermin
ventromediyal gelisiminin migrasyonunda yeter-
sizlik sonucu oldugu disiiniilmektedir. Cogu
hastada sporadik oldugu diistiniilen Cantrell pen-
talojisinin, orta hat defektlerine neden olan bazi
genlerle de ortaya ¢ikabilecegi distintilmektedir.®
Yapilan aragtirmalarda, Xq25-q26.1 bolgesindeki
TAS gen mutasyonunun, 6n abdomino-torakal fiiz-
yon defektine ve Cantrell sendromuyla iligkili bul-
gulara yol a¢tify gozlenmistir.”® Buna ragmen
Cantrell pentalojisi bir¢ok anomalilerle birlikte ola-
bileceginden; major kromozom anomalileri, meka-
nik teratojenler, major gen mutasyonlar (trizomi
13,18 vb.) gibi pek ¢ok faktor bu sendroma sebep
olabilmektedir.’ Ultrasonografi ile teshisi konulan
hastalarda kromozom analizi 6nerilmektedir.'

Carmi ve ark. olgumuzda oldugu gibi ensefa-
losel ile baz1 vakalar bildirmislerdir (Resim 2).6
Intra ve ekstrakardiyak defektlerin derecesi, pul-
moner hipoplazi, karin duvar defekti, serebral ano-
maliler ve diyafragmatik herni varligi prognozu
etkilemektedir. Viyabilite sinirlarina ulagan hasta-
larda, dogum sonras: ileri cerrahi ile bile ortalama
sag-kalim orani 36 saat olarak belirlenmistir.!! Ay1-
ric1 tanida; amniyotik bant sendromu, viicut ektre-
mite duvar defekti, basit omfalosel ve izole ektopia
kordis digiintilmelidir.

Cantrell pentalojisinden siiphelenildiginde; ai-
leye gebeligin devami agisindan bilgi verilmeli,
kromozom analizi 6nerilmeli ve terminasyon sege-
negi belirtilmelidir. Terminasyonu kabul etmeyen
hastalarin izleminde fetal eko ve ii¢ boyutlu ultra-
sonografi onerilmektedir. Ozellikle kardiyak de-
fektin ve pentalojiyi olusturan diger defektlerin
derecesi prognozu belirlediginden, ileri haftalarda
fetal manyetik rezonans gortintiileme ile degerlen-
dirme 6nerilmektedir.'>!®* Olgumuzda, erken gebe-
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RESIM 2: Frontal ensefalosel izlenmektedir.

lik haftasindan dolayi fetiis, manyetik rezonans go-
riintilleme ile degerlendirilmemisgtir.

Cantrell pentolojisi prenatal tanisi ilk trimes-
terde rahatlikla konulabilmektedir. Transvajinal
ultrasonografide omfalosel gozlenmesi halinde
orta hat defektlerine yonelik 6zellesmis sonografi
yapilmali, eslik eden ektopia kordis birlikteligi
varsa akla ilk olarak Cantrell pentalojisi getiril-
melidir.

Cikar Catigmasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi veya finansal destek bil-

dirmemigtir.
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