
antrell pentalojisi, 1958 yılında tanımlanmış olup abdomino-torakal
yetersiz füzyon defektidir. Pentaloji umbilikus üstü karın defektini,
sternum alt uç defektini, kardiyak anomalileri, diyafragma anterior

kısmında yetmezliği ve diyafragmatik perikard yokluğunu içermektedir.1

Bu anomali 1/65.000 ile 1/200.000 arasında bir prevalansa sahip, nadir bir
konjenital defekttir.2 Etiyolojisinde, intraembriyonik mezodermin 14-18.
günler arasında farklılaşmasında anomalilik sonucu diyafragma, perikard ve
ön karın duvar defektler olabileceği düşünülmektedir.3 Cantrell pentaloji-
sine birçok anomali eşlik edebilmektedir. Bunlardan bazıları; amniyotik
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Ensefalosel ve Kistik Higromanın
Eşlik Ettiği Cantrell Pentalojisi

ÖÖZZEETT  Cantrell pentalojisi, 1958 yılında tanımlanmış olup abdomino-torakal yetersiz füzyon de-
fektidir. Umbilikus üstü karın defekti, sternum alt uç defekti, kardiyak anomali, diyafragma ante-
rior kısmında yetmezlik ve diyafragmatik perikard yokluğunu içeren beş bulguya sahiptir. Cantrell
pentalojisi canlı doğumlar arasında milyonda 5,5 ila 7,9 arasında görülmektedir. Otuz dört yaşın-
daki olgunun, gebeliğinin 12. haftasında yapılan ultrasonografik incelemesinde omfalosele eşlik
eden ektopia kordis görülmesi üzerine Cantrell pentalojisi düşünüldü. Aileye obstetrik ve genetik
danışmanlık verildi ve prognoz hakkında bilgilendirilme yapılarak, aileye terminasyon seçeneği
sunuldu ve aile gebeliği sonlandırma yönünde karar verdi. Ultrasonografik değerlendirmede omfa-
losel ile eşlik eden ektopia kordis birlikteliği varsa akla ilk olarak Cantrell pentalojisi getirilmelidir.
Prenatal dönemde Cantrell pentolojisi tanısı rahatlıkla ilk trimesterde konulabilmektedir. Bu yazıda
ensefalosel ve kistik higromanın eşlik ettiği, nadir görülen Cantrell pentalojili bir olgunun sunul-
ması amaçlanmıştır.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Cantrell pentalojisi; ensefalosel; lenfanjiyom,kistik   

AABBSSTTRRAACCTT  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.

KKeeyywwoorrddss::  Pentalogy of Cantrell; encephalocele; lymphangioma, cystic 
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bant sekansı, perikardiyal efüzyon, ekzensefali, kis-
tik higroma, kloakal defektlerdir.4,5

Bu çalışmada, ensefalosel ve kistik higromanın
eşlik ettiği, nadir görülen Cantrell pentalojili bir ol-
gunun sunulması amaçlanmıştır.

OLGU SUNUMU

Otuz dört yaşındaki (Gravida 2 parite 1 yaşayan 1),
son âdet tarihine göre 12 hafta üç gün gebeliği olan
olgu, dış merkezde omfaloseli tanısı konularak fetal
anomali açısından tarafımıza refere edildi. Eşi ile
akrabalığı olmayan olgunun tarafımızca yapılan
ultrasonografisinde getüs baş-popo uzunluğu: 74
mm olup, 13 hafta dört gün ile uyumlu tek canlı
fetüs izlendi. Ense saydamlığı: 7 mm ölçüldü ve kis-
tik higroma olarak değerlendirildi. Kraniyum fron-
tal bölgede ensefalosel ile uyumlu kistik görünüm,
toraka-abdominal duvar defekti ve defektten intra-
abdominal organların ve kalbin amniyon sıvı içeri-
sine herniasyonu gözlendi ve Cantrell pentalojisi
olarak düşünüldü. Aileye obstetrik ve genetik da-
nışmanlık verilerek, kromozom analizi ve termi-
nasyon seçeneği önerildi. Kliniğimize terminasyon

amacıyla yatırılan olgu, genetik incelemeyi kabul
etmedi, amniyosentez yapılmadı. Gebelik haftası
erken olduğundan fetal eko yapılamadı. Vajinal 
mizoprostol uygulamasıyla abort edilen fetüste
gross incelemede; sternum alt ucundan batın alt
bölgesine kadar uzanan, kalbin ve batın organları-
nın defektten dışarı protrüze olan orta hat füzyon
defekti izlendi (Resim 1). Aile patolojik incelemeyi
kabul etmedi. Gross incelemede olgunun, ensefa-
losel ve kistik higromanın eşlik ettiği Cantrell pen-
talojisi varyantı ile uyumlu olduğu gözlendi.

TARTIŞMA

Cantrell pentalojisi; nadir görülen ağır konjenital,
başarısız toraka-abdominal füzyon defektidir. 
Cantrell pentalojisi canlı doğumlar arasında mil-
yonda 5,5 ila 7,9 arasında görülmektedir.6 Hastalığın
prognozu füzyon defektinin genişliğiyle ilişkilidir.
1972 yılında Toyama ve ark. bu pentalojiyi üçe ayır-
mış, 1. grupta; defektlerin hepsinin bir arada olması,
2. grupta; sadece dört defekttin birlikte olması, 3.
grupta ise defektlerin farklı kombinasyonlarda in-
komplet görülmesi şeklinde belirtmiştir.7 Olgu, pa-
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RESİM 1: Sol resimde kistik higroma artı (+) ile ensefalosel ise kırmızı ok (←) ile gösterilmektedir. Sağ resimde kalp, karaciğer, mide ve barsakların dışarıya prot-
rüzyonu izlenmektedir.



tolojik incelemeye izin vermediğinden Toyama
gruplandırmasıyla değerlendirilememiştir. Bu sen-
dromun patogenezinde embriyonik hayatın 14 ile
18. günler arasında, intraembriyonik mezodermin
ventromediyal gelişiminin migrasyonunda yeter-
sizlik sonucu olduğu düşünülmektedir. Çoğu
hastada sporadik olduğu düşünülen Cantrell pen-
talojisinin, orta hat defektlerine neden olan bazı
genlerle de ortaya çıkabileceği düşünülmektedir.8

Yapılan araştırmalarda, Xq25-q26.1 bölgesindeki
TAS gen mutasyonunun, ön abdomino-torakal füz-
yon defektine ve Cantrell sendromuyla ilişkili bul-
gulara yol açtığı gözlenmiştir.7,6 Buna rağmen
Cantrell pentalojisi birçok anomalilerle birlikte ola-
bileceğinden; majör kromozom anomalileri, meka-
nik teratojenler, majör gen mutasyonları (trizomi
13,18 vb.) gibi pek çok faktör bu sendroma sebep
olabilmektedir.9 Ultrasonografi ile teşhisi konulan
hastalarda kromozom analizi önerilmektedir.10

Carmi ve ark. olgumuzda olduğu gibi ensefa-
losel ile bazı vakalar bildirmişlerdir (Resim 2).6

İntra ve ekstrakardiyak defektlerin derecesi, pul-
moner hipoplazi, karın duvar defekti, serebral ano-
maliler ve diyafragmatik herni varlığı prognozu
etkilemektedir. Viyabilite sınırlarına ulaşan hasta-
larda, doğum sonrası ileri cerrahi ile bile ortalama
sağ-kalım oranı 36 saat olarak belirlenmiştir.11 Ayı-
rıcı tanıda; amniyotik bant sendromu, vücut ektre-
mite duvar defekti, basit omfalosel ve izole ektopia
kordis düşünülmelidir.

Cantrell pentalojisinden şüphelenildiğinde; ai-
leye gebeliğin devamı açısından bilgi verilmeli,
kromozom analizi önerilmeli ve terminasyon seçe-
neği belirtilmelidir. Terminasyonu kabul etmeyen
hastaların izleminde fetal eko ve üç boyutlu ultra-
sonografi önerilmektedir. Özellikle kardiyak de-
fektin ve pentalojiyi oluşturan diğer defektlerin
derecesi prognozu belirlediğinden, ileri haftalarda
fetal manyetik rezonans görüntüleme ile değerlen-
dirme önerilmektedir.12,13 Olgumuzda, erken gebe-

lik haftasından dolayı fetüs, manyetik rezonans gö-
rüntüleme ile değerlendirilmemiştir.

Cantrell pentolojisi prenatal tanısı ilk trimes-
terde rahatlıkla konulabilmektedir. Transvajinal
ultrasonografide omfalosel gözlenmesi hâlinde
orta hat defektlerine yönelik özelleşmiş sonografi
yapılmalı, eşlik eden ektopia kordis birlikteliği
varsa akla ilk olarak Cantrell pentalojisi getiril-
melidir.
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RESİM 2: Frontal ensefalosel izlenmektedir.
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