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Girifl
Cantrell pentalojisi, ilk olarak 1958 y›l›nda Cantrell

ve ark. taraf›ndan tan›mlanan kar›n duvar›, sternum, di-
afram, perikard ve kalp defektlerini içeren bir sendrom-
dur.[1] Bu sendrom; orta hat supra-umbilikal kar›n ön
yüzü defekti, sternum alt ucu defekti, perikard›n diyaf-
ram yüzünün olmamas›, ön diyafram eksikli¤i ve çeflitli
kardiyak anomalileri içeren befl defektten oluflmakta-
d›r.[2] Cantrell sendromu oldukça nadir olup insidans›
yaklafl›k olarak 1/100.000 olarak bildirilmifltir.[3]

Komplet pentaloji oldukça nadir olup mevcut sen-
dromu oluflturan komponentlerin bir veya daha fazlas›-
n›n bir arada oldu¤u inkomplet vakalar daha s›k görül-
mektedir. Erkeklerde 2:1 oran›nda daha s›k görülmek-
tedir.[3] Ensefalosel, meningomiyelosel, anensefali, spina
bifida ve kraniyorafliflizis gibi nöral tüp defektleri Can-
trell pentalojisi ile birlikte görülebilmektedir.[4,5] Bu ça-
l›flmada 12. gebelik haftas›nda ultrasonografik olarak
akraninin efllik etti¤i Cantrell pentalojisi tan›s› konulan
olgunun literatür eflli¤inde sunulmas› amaçlanm›flt›r. 
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künyeli yaz›n›n Türkçe sürümüdür.

Özet

Amaç: Bu çal›flman›n amac› gebeli¤in 12. haftas›nda tan›s› konu-
lan nöral tüp defektinin efllik etti¤i Cantrell pentalojisi olgusunu
literatür eflli¤inde tart›flmakt›r. 

Olgu: Yirmi sekiz yafl›nda, bir yaflayan› olan gebenin ilk trimester
ultrasonografi taramas› esnas›nda fetusta ektopia kordis, omfalose-
li içeren genifl torakoabdominal defekt ve akrani izlendi. Aileye ge-
belik prognozu hakk›nda bilgi verildi. Ailenin terminasyon yönün-
de karar vermesi nedeniyle yaz›l› onam al›nd›ktan sonra gebelik
termine edildi. Postmortem patolojik inceleme sonucu prenatal ta-
n› do¤ruland›.

Sonuç: ‹lk trimester prenatal ultrasonografi taramas›nda bat›n ön
duvar› defekti ile birlikte ektopia kordis varl›¤›nda Cantrell penta-
lojisi akla gelmelidir. Nöral tüp defektleri bu olgularda oldukça
nadir görülmektedir.

Anahtar sözcükler: Cantrell pentalojisi, ektopia kordis, omfalo-
sel, nöral tüp defekti.

First trimester diagnosis of pentalogy of Cantrell: a
rare case associated with neural tube defect  
Objective: The aim of this paper is to discuss a case of pentalogy
of Cantrell with neural tube defect diagnosed at the 12th week of
pregnancy.

Case: Ectopia cordis, omphalocele with large thoracoabdominal
defect and acrania were detected in a fetus during the first
trimester ultrasound scan of a 28-year-old, G2, P1 pregnant. The
family was informed about the prognosis of pregnancy. After
obtaining written informed consent due to the family’s decision of
termination, the pregnancy was terminated. As a result of post-
mortem pathological examination, the prenatal diagnosis has been
confirmed. 

Conclusion: Pentalogy of Cantrell should be considered in the
presence of anterior abdominal wall defect and ectopia cordis in
the first trimester prenatal ultrasound screening. Neural tube
defects are extremely rare in these cases.

Key words: Pentalogy of Cantrell, ectopia cordis, omphalocele,
neural tube defects.
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Olgu Sunumu
Yirmi sekiz yafl›nda, bir sa¤l›kl› yaflayan› olan gebe

poliklini¤e 12 hafta 3 günlük gebeli¤i varken rutin ilk
trimester tarama testi için baflvurdu. Hastan›n obstetrik
özgeçmiflinde ilk gebeli¤inin 32 haftal›k intrauterin
exitus nedenli sonland›r›ld›¤› ö¤renildi. Yap›lan obstet-
rik ultrasonografi de¤erlendirmesinde intrauterin, tek,
canl› ve tepe-makat uzunlu¤u 60 mm olan 12 hafta ile
uyumlu fetus saptand›. Ultrasonografik incelemede ak-
rani, sternal defekt ve ektopia kordis izlendi (fiekil 1).
Bununla birlikte, kar›n ön duvar› defekti ve bu defekt-
ten d›flar› protrüze olmufl barsak anslar› izlendi. Mev-
cut bulgular varl›¤› ile olguya Cantrell pentalojisi tan›-
s› konuldu. Kardiyak de¤erlendirmede dört odac›k gö-
rüntüsü net olarak izlenemedi. Ekstremite de¤erlendir-
mesinde her iki alt ekstremitede pes ekinovarus saptan-
d›. Aileye mevcut bulgular ve gebelik prognozu hakk›n-
da ayr›nt›l› bilgi verildi. 

Ailenin gebelik terminasyonu yönünde karar ver-
meleri nedeniyle yaz›l› onamlar› al›narak 400 mikrog-
ram vajinal misoprostol uygulamas› ile 12 saat sonra
abortus gerçeklefltirildi. Abortus sonras› herhangi bir
sorunu olmayan hasta ertesi gün taburcu edildi. Abor-
tus sonras› fetusun makroskopik incelemesinde torakal
ve abdominal duvarda defekt, akrani ve nöral tüp de-
fekti izlendi. Barsak anslar› bat›n d›fl›nda, kalp toraks
d›fl›nda (ektopia kordis) izlendi (fiekil 2 ve 3). Patolojik

inceleme sonucu torakal defekt ile ektopia kordis, bat›n
ön duvar defekti ile barsak anslar›n›n herniasyonu, ak-
rani ve nöral tüp defekti oldu¤u rapor edildi.

Tart›flma
Cantrell pentalojisi nadir bir sendrom olup tan›

koymada ilk dikkat çeken özellikler bat›n ön duvar de-
fektine ba¤l› omfalosel ve sternal defekte ba¤l› ektopia
kordis ile kalp anomalisinin birlikte bulunmas›d›r.
Komplet ve büyük defektlerin oldu¤u, özellikle ektopi-
a kordis ve büyük omfalosel varl›¤›nda olgulara tan› ilk
trimesterde konulabilmekle birlikte; defektlerin küçük
oldu¤u ve inkomplet olgularda tan›n›n ikinci trimeste-
re kaymas› söz konusudur.[6] Bizim olgumuzda büyük
bat›n ön duvar defekti ve ektopia kordis birlikteli¤i ta-
n›n›n ilk trimesterde konulmas›nda etkili olmufltur.
Pentalojinin tüm komponentleri her olguda olmayabi-
lir. Toyoma ve ark.[3] pentalojiyi oluflturan komponent-
lerin bulunmalar›na göre üç grupta s›n›flama yapm›flt›r.
Buna göre Tip I’de tüm komponentler mevcut iken
Tip II’de dört defekt ve Tip III’de defektlerin çeflitli
kombinasyonlar› inkomplet olarak bulunmaktad›r. Bu
olguda tüm komponentler mevcut olup olgu Tip I ola-
rak de¤erlendirilmifltir. 

Sendromun etyolojisi tam olarak bilinmemekle bir-
likte, erken embriyonik hayatta mezodermin orta hatta
ventromedial yönde migrasyonundaki yetersizlik sonu-

fiekil 1. Fetüsün ultrasonografik görüntüsü.



Perinatoloji Dergisi

Çakmak B ve ark.

40

cu olufltu¤u düflünülmektedir.[7] Bunun d›fl›nda koryo-
nik veya yolk kesesi rüptürüne ba¤l› mekanik teratoje-
nite etkisi ile de oluflabilece¤i belirtilmifltir.[8] Etyoloji-
ye yönelik genetik çal›flmalarda, DNA analizlerinde to-
rakoabdominal sendrom geninin Xq22-Xq27 bölgesi
veya Xq25-Xq26 bölgesi ile iliflkili oldu¤u bildirilmifl-
tir.[9,10] Bununla birlikte baz› ailesel olgularda X kromo-
zomunda lokalize genlerdeki mutasyonlar nedeniyle X
geçiflli kal›t›mdan söz edilmektedir.[11] Ancak bugüne
kadar etyolojiyi aç›klayacak spesifik genetik bozukluk
tam olarak ortaya konulamam›flt›r. Ço¤u olgu bizim
sundu¤umuz olguda oldu¤u gibi ailesel yatk›nl›k öykü-
sünün olmad›¤› sporadik vakalard›r. 

Cantrell pentalojisinda prognoz, kalp anomalisinin
derecesi ile efllik eden di¤er anomalilerin varl›¤› ve flid-
detine ba¤l› olmaktad›r, ancak sendrom genel olarak le-
tal kabul edilir. Sendroma bazen di¤er sistemleri ilgilen-
diren anomaliler de efllik edebilmektedir. Baz› vakalarda
vertebral anomaliler bildirilmiflken.[12] baz› vakalarda ise
vertebral anomaliler ile pes ekinovarus birlikteli¤i bildi-
rilmifltir.[6] Alanbay ve ark. 16 haftal›k bir gebelikte pen-
taloji ile birlikte yar›k damak-dudak, üst ekstremite hi-
poplazisi, pes ekinovarus ve vertebral anomali varl›¤›n›
bildirmifllerdir.[13] Pentaloji ile birlikte bildirilen di¤er
anomaliler ise nöral tüp defekti ile iliflkili anomaliler-
dir.[14] Polat ve ark. prenatal tan›s› konulmufl üç pentalo-
ji vakas›n›n ikisinde birlikte kraniorafliflizis varl›¤›n› bil-
dirmifllerdir.[15] Baflka bir olgu sunumunda ilk trimester-
de prenatal tan›s› konulmufl Cantrell pentalojisinde en-

sefalosel saptanm›flt›r.[16] Bizim sundu¤umuz olguda da
pentaloji ile birlikte akrani, nöral tüp defekti ve pes eki-
novarus saptanm›flt›r. Bu olguda özellikle akrani varl›¤›
fetal prognoz üzerine belirgin olumsuz etkisi olaca¤›n-
dan aileye verilen ayr›nt›l› bilgi sonucu aile gebelik ter-
minasyonu yönünde karar vermifltir.

Sonuç
Sonuç olarak; kar›n ön duvar› defekti ile birlikte

kalp anomalisi ve/veya ektopia kordis saptanan olgular-
da Cantrell pentalojisi olas›l›¤› ak›lda tutulmal›d›r.
Cantrell pentalojisi saptanan olgularda di¤er sistem
anomalilerinin de olaya efllik edebilece¤i unutulmama-
l› ve bu yönde de detayl› ultrasonografik de¤erlendirme
yap›lmal›d›r.

Ç›kar Çak›flmas›: Ç›kar çak›flmas› bulunmad›¤› belirtilmifltir.
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