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Cantrell Sendromlu Bir Yenidogan

A Neonate with Cantrell Syndrome
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Ozet

Abstract

Cantrell sendromu sternum, karin duvari, perikard, diyafram, kalp
gibi orta hat olusumlarinin nadir gérilen bir malformasyonudur.
GUnumuze kadar ylz olgu bildirilmistir. Ektopia kordise bagli
mortalitesi oldukca yUksektir. Bu yazida torakoabdominal ektopia
kordisli bir Cantrell sendromlu olgu ekokardiyografik ve BT anjiyo
bulgulari ile sunulmustur. (Haseki Tip Bllteni 2013; 51: 128-30)

Anahtar Kelimeler: Cantrell sendromu, ektopik kalp, yenidogan

Cantrell's syndrome is a rarely encountered midline malformation
involving the structures such as the sternum, abdominal wall,
pericardium, diaphragm and the heart. Approximately one
hundred cases have been reported up to date. The mortality
due to ectopia cordis is substantial. In this study, we present
a case of Cantrell's syndrome with thoracoabdominal ectopia
cordis along with its echocardiographic and computerized
tomography (CT) angiography findings. (The Medical Bulletin of
Haseki 2013, 51: 128-30)
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Giris

Cantrell sendromu veya Cantrell pentalojisi sternum,
karin duvari, perikard, diyafram, kalp gibi orta hat
olusumlarinin nadir gérilen bir malformasyonudur (1). Bu
sendromu olusturan bilesenlerin her biri farkli klinik siddette
ortaya cikabilir. Ektopia kordis, Cantrell pentalojisininin en
sik gorllen bilesenidir ve birlikte olduklarinda mortalite
orani yukselir. Seyrek gortlmesi ve klinik siddetin
degiskenlik géstermesi hastaligin tani almasini ve deneyim
yetersizligi sonucu uygun cerrahi yaklasim yapilmasini
glclestirmektedir (2). Bu yazida torakoabdominal ektopia
kordisli bir Cantrell sendromlu olgu ekokardiyografik ve BT
anjiyo bulgulari ile sunulmustur.

Olgu

Bir glinlik yenidogan erkek bebek, aralarinda akraba
evliligi olmayan anne ve babanin ikinci ¢ocugu olarak
takipsiz bir gebelik sonrasinda 37. gebelik haftasinda
C/S ile 2900 g agirhginda hastanemiz disinda bir
merkezde dogmus. Oli dogum ve disik 6ykisi
olmayan annenin ilk c¢ocugunda herhangi bir saglk
problemi bulunmamaktaydi. Gebelik siresince anne

herhangi bir teratojen ajan ile karsilasmamis, enfeksiyon
gecirmemis. Hasta dogumdan sonra tarafimiza getirildi.
Fizik muayenesinde toraks disinda ritmik olarak attigi
gb6zlenen kalp, supraumbilikal abdominal duvar defekti ve
omfaloseli oldugu gézlendi (Resim 1). Hastada herhangi
bir kraniyofasiyal malformasyon, ekstremite anomalisi
veya noral tlp defekti yoktu. Ekokardiyografik incelemede
ventrikiler septal defekt, patent duktus arteriyozus (PDA)
saptandi (Resim 2). Arkus asirl elongene olan hastaya 3
boyutlu BT anjiyo cekildi (Resim 3). ilk alinan hemogram,
biyokimyasal tetkikler ve kan gazi degerleri normaldi.
Prokalsitonin 0.1 ng/ml (<0.05) ve CRP 7 mg/L (0-5) hafif
yUksekti. Entlbe ve mekanik ventilatore bagh sekilde
kiivézde izlenen hastaya, genis spektrumlu antibiyotik
tedavisi ve total parenteral nutrisyon baslandi. insensibl
sivi ve 1sI kaybini dnlemek igin abdominal duvar defekti
Ozel yama ile sarildi. Cocuk cerrahisi ile ayni seansta kalbin
toraks bosluguna alinmasi ve abdominal duvar defektinin
kapatilmasi seklinde opere edilmesi planlandi. Cocuk
cerrahisinin istegi dogrultusunda bir slire beklenmesi
istenen hastanin operasyonu ertelendi. Hastanin dérdiinci
glinde genel durumu kétilesti. Kan gazinda metabolik
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asidoz gozlendi. Laktat degeri 13 mmol/L (normali 0.4
1.8)'ye, prokalsitonin 20 ng/ml ve CRP 248 mg/L'ye
yUkseldi. Hemograminda trombosit sayisi 86 bine dustu.
ilerleyen takiplerde milrinon, adrenalin, dopamin ve
dobutamin inotrop destegine ragmen tansiyonu ve kalp
tepe atimi dusen hasta muhtemel sepsise bagl coklu
organ yetmezligi gelismesi olgu kaybedildi.

Tartisma

Cantrell sendromu ilk kez 1958 yilinda tanimlanmis
ve glinimUze kadar yaklasik yiz olgu bildirilmistir (3).
Etiyopatogenezi tam bulunmamis olsa da embriyonik
gelisimin  Gg¢linch  haftasinda

mezoderm hucrelerinin

Resim 2. Modifiye subkostal pozisyonda yapilan transtorasik
ekokardiyografik inceleme. Ok isareti Ventrikller septal defekti
(VSD) gostermektedir. Kc: karaciger, RV: Sag ventrikll, LV: sol
ventrikdl; RA: sag atrium

kusurlu olusum ve migrasyonundan kaynaklandig
disinulmektedir. Bu hicrelerin somatik ve splanknik
tabakalara farklilasmasindaki sorun, kalp, perikard, karin
duvari ve diyafram gelisiminde hata ile sonuclanir. Herhangi
bir genetik gecis sekli saptanmamistir (4).

Toyama (5) Cantrell sendromunu 3 sinifa ayirmistir:
Grup 1; tim defektlerin bir arada olmasi, Grup 2;
sadece 4 defektin gorilmesi, grup 3 ise defektlerin cesitli
kombinasyonlarda inkomplet olarak gértlmesi durumudur.
Bizim olgumuzda sendrom i¢in 6zgin olan bes anomali ve
malformasyonun tamami saptanmistir.

Cantrellpentalojisindekarinduvarimalformasyonlarindan
omfalosel, diyastazis rekti, epigastrik ve umbilikal herni
defektleri gorilebilir. En sik gorilen abdominal duvar defekti
olgumuzda da bildirilen omfaloseldir (2,3).

Kalp anomalileri agisindan  sendrom  cesitlilik
gostermektedir ve prognoz Uzerinde oldukga etkilidir. Canli
dogan olgularin ¢cogu agir kardiyak anomaliler nedeniyle
kaybedilmektedir. Ventrikiler septal defekt (VSD) tdm
olgularda gorilmistdr. Bunun yaninda bazi olgularda
Fallot tetralojisi, atrial septal defekt (ASD), pulmoner
arter hipoplazisi, buytk damarlarda transpozisyon ve sol
ventrikll divertikali gibi kalp anomalileri bildirilmistir (6,7).
Bizim olgumuzda da torakoabdominal tip ektopia kordis,
ventrikller septal defekt ve patent duktus arteriyozus
saptanmistir.

Cantrell sendromlu olgularin yonetiminde
anatomik ve fonksiyonel durumun degerlendirmesinde

Resim 3. Olgunun kardiyak bilgisayarli tomografisi. Kc: Karaciger;
Ao: aorta; Ac: Akciger; LV: sol ventrikil
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gorintileme yontemleri buylk &énem tasimaktadirlar.
Rutin ultrasonografide (USG) prenatal tanisi konulup,
aileye gebeligin sonlandirilmasi icin danismanlik verilmesi
mumkdnddr. Ekokardiyografi ile kalp anatomisi, kapaklarin
durumu ve intrakardiyak defektler saptanabilir. U¢ boyutlu
kardiyak BT ve anjiyografi ile kalp ve biyik damarlarin
yapisi de@erlendirilebilir (6,7). Olgumuzda ekokardiyografi
ve BT anjiyo kombinasyonu ile cerrahi planlamayi
gerceklestirdik. Gebelik takipsiz oldugu icin fetal USG
incelemesi gerceklestiremedik.

Cantrell sendromunun mortalitesi yuksektir (%95'in
Uzeri) ve yasayanlarda bile ciddi morbidite gelismektedir
(3.4).

Sonu¢ olarak Cantrell sendromu orta hat gelisimsel
bozukluklarinin  ¢cok  seyrek gdrilen bir sebebidir.
Beraberinde ektopia kordis bulunmasi nedeniyle bu olgu
sunumuyla nadir gérilen bu sendromu vurgulamak istedik.
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