
Özet

Amaç: Cantrell pentalojisi torakal ve abdominal defektlere efllik eden, intratorasik-intraabdominal organ evisserasyonlar› ile karakteri-
ze, son derece nadir görülen bir anomali kompleksidir.

Olgu: Bu vaka sunumunda 23 yafl›nda primigravid, 12. gebelik haftas›nda ultrasonografi arac›l›¤›yla Cantrell pentalojisi tan›s› konulan
bir olgu tan›mlanmaktad›r. Obstetrik ultrasonografisinde fetusta genifl omfalosel, ektopia kordis ve pes ekinovarus anomalileri saptan-
m›flt›r. Ailenin onay› ile gebelik terminasyonu uygulanm›flt›r.

Sonuç: Neonatal cerrahi sonuçlar› genelde kötüdür ve erken gebelik haftalar›nda tan› alan olgulara gebelik sonland›rmas› önerilmek-
tedir.

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

First trimester diagnosis of Pentalogy of Cantrell: a case report

Objective: 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.
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Girifl 
‹lk defa 1958 y›l›nda Cantrell taraf›ndan ta-

n›mlanan Cantrell pentolojisi ya da torakoabdo-
minal ektopia kordis; toraks d›fl›nda yerleflmifl
kalple birlikte sternal, anterior diafragmatik, pe-
rikardial ve supraumbilikal abdominal defektler
ile karakterize bir anomali kompleksidir.[1]. ‹nsi-
dans› 100,000 gebelikte 0.5-0.7 olup kesin etiyo-
lojisi bilinmemektedir.[2]

Prenatal tan›s› kolay olmakla beraber, ço¤u
olgu ikinci trimesterde tan› alabilmektedir. Sen-

droma atrial septal defekt, ventriküler septal de-
fekt ve Fallot tetralojisi gibi kardiyak anomaliler
s›kl›kla efllik etmektedir ve prognozu belirleyen
en önemli faktör intrakardiyak anomalilerin flid-
detidir.[3] Literatürde neonatal dönemde yap›lan
düzeltici cerrahi ile yaflayabilen nadir olgular
bildirilmektedir.[4,5]

Bu olgu sunumunda, 12. gebelik haftas›nda
ultrasonografi ile Cantrell Pentalojisi tan›s› ko-
yulan bir olgu ve yönetimi, mevcut literatür bil-
gileri eflli¤inde tart›fl›lmaktad›r.
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Olgu
22 yafl›nda Gravida 1 Parite 0 olan hasta kli-

ni¤imize rutin takip amac›yla 12. gebelik hafta-
s›nda baflvurdu. Hastan›n obstetrik özgeçmiflin-
de ve soygeçmiflinde dikkat çeken bir bulgu
yoktu. Yap›lan obstetrik ultrasonografide tek,
canl›, tepe-makat uzunlu¤u (CRL) 58 mm olan
12 hafta ile uyumlu fetus saptand›. Fetusun ul-
trasonografik incelemesinde sternal defekt, ek-
topia kordis ve bat›n ön duvar› defekti saptand›
(fiekil 1). 

Bat›n ön duvar›ndaki defekten karaci¤er ve
intestinal yap›lar›n herniye olduklar› görüldü.
Renkli dopler sonografisinde duktus venozusta
ak›m normal olarak de¤erlendirildi. Mevcut bul-
gular ›fl›¤›nda Cantrell pentalojisi tan›s› konulan
fetusun ense kal›nl›¤› (NT) de¤eri 2.7 mm (95.
persentilden büyük) ölçüldü. Fetal extremiteler-
de major bir anomali saptanmamakla birlikte
her iki alt extremitede pes ekinovarus deformi-
tesi izlendi. Üç boyutlu ultrasonografi ile de¤er-
lendirme yap›lamad›. Mevcut bulgular ve hasta-
l›¤›n prognozu aileye anlat›ld›. Bilgilendirilmifl
onamlar› al›nd›ktan sonra toplamda 800 mik-
rogram vajinal misoprostol uygulamas› ile 9 sa-
at içinde gebelik sonland›r›ld›. 34 gram a¤›rl›-
¤›ndaki difli fetusun makroskopik incelemesin-
de bat›n ön duvar›n› ve toraks› içeren genifl bir

median defekt ile bu defektten herniye olmufl
bat›n içi organlar ve ektopik yerleflimli kalp iz-
lendi (fiekil 2). 

Fetustan genetik inceleme için cilt biyopsisi
al›nd›. Genetik inceleme sonucu 46 ,XX normal
karyotip olarak bulundu. Patolojik incelemede
fetusta sternum defekti ile birlikte torakal ekto-
pia kordis, bat›n ön duvar› defekti ve intraabdo-
minal organlar›n herniasyonu rapor edildi.

Tart›flma
Cantrell pentalojisi; torakal ve abdominal de-

fektlere efllik eden intratorasik-intraabdominal
organlar›n evisserasyonlar›n›n bulundu¤u son
derece nadir görülen bir anomalidir. Sendro-
mun tüm komponentleri nadiren bir arada olur.
Toyoma ve ark.’n›n[6] 61 olguyu içeren serilerin-
de pentalojiyi oluflturan komponentlerin bulu-
nup bulunmamalar›na göre üç gruba s›n›fland›-
r›lm›flt›r. Tip 1'de tüm befl defekt de tan›sal ola-
rak mevcuttur. Tip 2’de ise tahmini bir tan› ile
birlikte 4 ya da 5 defekt bir aradad›r. Tip 3’de ise
de¤iflen derecelerde defektlerin inkomplet eks-
presyonu vard›r.[6]

Sendromun patogenezi tam olarak bilinme-
mektedir. Torasik ve abdominal duvar geliflimi
embriyonik hayat›n 9. haftas›nda tamamlan›r.
Bu dönemde genetik ya da eksternal nedenler-
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fiekil 1. Birinci trimesterde karci¤er dokusu içeren bat›n ön duva-
r› defekti (beyaz ok) ve ektopik yerleflimli kalbin (+ iflare-
ti) görünümü.
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le embriyonik lateral mezodermlerin orta hatta
füzyonunda bir defekt meydana gelirse defek-
tin yerine ve fliddetine göre izole ektopia kordis
tablosundan komplet ventral evisserasyona ka-
dar de¤iflen klinik tablolar oluflabilece¤i litera-
türde bildirilmifltir.[6,7] Baz› araflt›rmac›lar ise
koryonik ya da yolk kesesi rüptürünün yol açt›-
¤› ‘mekanik teratojenite’ etkisi ile Cantrell pen-
talojisinin oluflabilece¤ini bildirmifltir.[8]

Komplet olgularda sendromun tan›s› 10. ge-
belik haftas›ndan itibaren rahatl›kla koyulabilir,
ancak özelikle sundu¤umuz fetustaki gibi in-
komplet defektlerin veya izole ektopia kordisli
olgular›n %60’›nda tan› 2. trimesterde koyulabil-
mektedir.[9] Erken tan›s›n›n koyulabilmesi aç›-
s›ndan olgumuz özellik göstermektedir. Ultra-
sonografik incelemede kalbin toraks d›fl›nda ol-
mas› ile birlikte bat›n ön duvar› defektinden
evisere olmufl karaci¤er ve barsak segmentleri-
nin varl›¤› tan› koydurucudur.[7-10] Tan›da flüphe-
de kal›nan ilk trimester olgular›nda; 3 boyutlu
ultrasonografi (3D-USG) ya da fetal magnetik
rezonans incelemesi (MRI) hastal›k ile ilgili da-
ha fazla bilgi sa¤layabilir.[10,11] Özellikle 2. ve 3.
trimesterde flüphelenilen olgularda 3D-USG’nin
ay›r›c› tan›da katk› sa¤lad›¤› bildirilmektedir.[10]

Üç boyutlu ultrasonografik incelemenin bir di-
¤er avantaj› Cantrell pentalojisine efllik eden is-
kelet malformasyonlar›n, vertebral anormallik-
lerin ve intrensek kardiyak defektlerin ay›rtedil-
mesine yard›mc› olmas›d›r.[12] Böylelikle Can-
trell pentalojisi ile ay›r›c› tan›s› yap›lmas› gere-
ken ektopia kordisle iliflkili amniyotik band

sendromu, izole ektopia kordis ve body stalk
anomalileri daha rahat ekarte edilebilir.[13]

Cantrell pentalojisi sporadik bir malformas-
yon grubu olarak kabul edilmekle birlikte sen-
droma hidrosefali, ensefalosel, kloakal ekstrofi
ve intrinsik kardiyak defektler efllik edebilir.[4-6]

Olgumuzda da pentalojiye ek olarak bilateral
club foot deformitesi saptanm›flt›r. Pentaloji ile
iliflkili en s›k tan›mlanan kromozomal anomali
ise, olgular›n %5-10’unda bulunabilen trizomi
18’dir.[1-4] Sundu¤umuz olgunun kromozom in-
celeme sonucu 46, XX normal karyotip olarak
bulunmufltur. Prognoz konusunda dan›flmanl›k
vermeden önce, mevcut bulgularla tahliye seçe-
ne¤ini istemeyen çiftlere mutlaka prenatal tan›
önerilmelidir. 

Cantrell pentalojisinde prognoz, efllik eden
di¤er anomalilerin ve intrensek kalp anomalile-
rinin varl›¤›na göre de¤iflmektedir, ancak genel-
de sendrom letal olarak kabul edilir.[6-9] Erken
gebelik haftalar›nda gebelik terminasyonu uy-
gun yaklafl›m olarak bildirilmifltir.[2-5] ‹zole ekto-
pik kalp anomalisine ve normal karyotipe sahip
olgularda ise atravmatik bir sezaryen do¤um ve
takiben düzeltici cerrahi önerilmektedir. Bu ol-
gularda neonatal dönemde uygulanan düzeltici
cerrahi ile nadiren olumlu sonuçlar bildirilmifl-
tir.[4,5] Kalp ve karaci¤er gibi visseral organlar›n
kavitelerine redüksiyonu ile oluflan büyük da-
mar bükülmelerinin düflük cerrahi baflar›s›na
neden olan en önemli faktör oldu¤u kabul edil-
mifltir.

fiekil 2. Ektopik kordis (+ iflareti), herniye olmufl karaci¤er ve intestinal
segmentler (beyaz ok) ve pes ekinovarusu (PE) olan Cantrell
pentolojili 12 haftal›k fetusun görünümü . 



Sonuç
Nadir görülen bir konjenital anomali grubu

olan Cantrell pentalojisi, prenatal dönemde sap-
tand›¤›nda, uygun bir perinatal de¤erlendirme
plan› gerektirmektedir. Fetus efllik eden di¤er
anomaliler ve intrensek kardiyak defektler aç›-
s›ndan incelenmelidir. Literatür bilgilerine göre,
anomali erken gebelik haftalar›nda saptand›¤›n-
da ya da efllik eden kromozomal anomalilerin
varl›¤›nda terminasyon uygundur. ‹zole ektopi-
a kordisi olan ve 2. trimesterden sonra tan› alan
diploid kromozomlu olgularda ise, pediatri ve
pediatrik cerrahi ile konsültasyon alt›nda atrav-
matik sezaryenle do¤um uygulanabilir.
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