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Cantrell Pentalojisi Prenatal Tamisi: Olgu Sunumu

Prenatal Diagnosis of Pentalogy of Cantrell: Case report
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Ozet

Cantrell Pentaloji, nadir goriilen ve omfalosel
iliskili ektopic cordis ve ¢esitli intrakardiak anomalilerin
prognozda Onemli rol oynadigi bir sendromdur. Bu

sendromun spektrumuna bes anomali dahil olmakla
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beraber biitlin anomalilerin birlikte gortldigi komplet
Cantrell Pentaloji goriilme siklig1 cok diisiiktiir ve vakalar
halinde bildirilmistir. Komplet tipinin prognozunun
inkomplet vakalara kiyasla daha koti oldugu bilinir.
Sporadik vakalar halinde rastlanan Cantrell Pentalojisinin
etiyolojisi  bilinmemektedir. Gebelikte, perinatal ve
neonatal donemde prognozun koétii olmasi nedeniyle
multidisipliner yaklasim Onerilir. Biz de bu vaka
takdiminde komplet Cantrell Pentalogy vakamiz literatiir

15181nda tartigtik.
Giris

Cantrell pentalojisi (CP), ilk olarak 1958 yilinda tanimlanmistir. Nadir goriilen ve
genellikle lethal anomalilerle seyreden CP spektrumu bes anomali igerir. Anterior diafragmanin
eksikligi, orta hat supraumblical abdominal duvar defektleri, diafragmatik perikardiumda
defektler, sternumun disiikligli ve cesitli konjenital intrakardiyak anomaliler bu spektrumu
olusturur. Ancak; bu defektlerin tiimiiniin bir arada goriildiigii komplet CP vakalar1 ¢cok nadir
bildirilmistir (1). Genellikle sporadik vakalar halinde bildirilen CP’nin etiyolojisi
bilinmemektedir (2). Konsepsiyondan yaklasik 14-18 giin sonra, intraembriyonik mezodermin

differansiyasyonundaki anormallikler; CP’de goriilen defektlerin gelismesine neden olarak
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gosterilmistir. Ozellikle; sternum ve abdominal duvar defektlerinin mesodermal striiktiirlerin

migrasyonundaki bozukluklarla iliskili olabilecegi diisiiniilmektedir (3).

Vaka Sunumu

36 yasinda nullipar kadin ve 40 yasindaki esi 5 yillik infertilite sonras1 spontan gelisen
ve son adet tarihine gore 20. gestasyonel haftasinda olan ikiz gebelikte erken dogum eyleminin
baslamasi lizerine klinige hospitalize edildi.

Oz ge¢misinde; 5 yil 6nce gebeligin 10. Haftasinda tedaviyle gecirilmis abortus imminens ve 1
y1l 6nce histeroskopik polipektomi dykiisii mevcuttu. Bilinen hipertansiyon, diyabetes mellitus
tanist ve siirekli ila¢ kullanim1 mevcut degildi. Aile anamnezinde diyabetes mellitus tanist ve
ikiz gebelik olmadig1 6grenildi. Fizik muayenesinde TA:110/60 mm/Hg, kalp tepe atim1:85/dk
ve nab1z:85/dk saptandi. Acil olarak bakilan parmak ucu kan sekeri 75 mg/dl olarak bulundu.
Yapilan obstetrik ultrasonografisinde her ikisi de 20. gebelik haftasi ile uyumlu dikoryonik
diamniotik ikiz gebelik mevcuttu. Amniotik kese tek tarafli olarak ileri derecede azalmisti.
Diger amniotik kesenin amniotik s1v1 indeksi normal idi. Vajinal muayenede aktif amniotik s1v1
akist izlendi. Serviks retropoze idi. Karinda kontraksiyonlari mevcut idi.

Hastanin takibinde bakteriyel vajinozis ve idrar yolu enfeksiyon varligini tespit edebilmek
amaciyla tam idrar tahlili ve idrar kiiltiirii testlerinin de dahil edildigi tiim laboratuvar testleri
yapildi ve laboratuvar testlerinde herhangi bir patolojik bulguya rastlanmadi. Ailenin tercihi ve
israrli olmasi iizerine dogum eylemini durdurmak amaciyla antibiyoterapi ve nifedipin ile
tokoliz tedavisine baglandi. Ancak uterin kontraksiyonlarda gerileme olmadi ve klinige
hospitalizasyonunun 5. saatinde fetiisiin vajinal yolla dogumu gerceklesti. Dogumdan sonra tek
tarafli plasentas1 ¢ikarildi. Hastanin genel durumunun iyi olmasi, takibinde vajinal kanama
saptanmamasi ve vital bulgularin stabil seyretmesi lizerine hasta yogun bakim servisinden
cikartilarak klinikte takibine devam edildi. Postpartum kanama sorunu yasanmayan ve vital
bulgulart stabil sereden hastanin kendisinin ve ailesinin istegi iizerine onam formu alinarak
kalan fetuste gebeligin devami icin tedaviye baslandi. Klinikte, 10 giin yakin takip edilen
hastaya antibiyoterapi olarak intravendz seftriakson 1 gr 2x1gr ve metronidazol ampul 2x1gr
ile kombine antibiyotik tedavisine baslandi. 10 giin hastanede takip edilen hastada higbir
komplikasyon bulgusu (infeksiyon, kanama vb.) izlenmemesi iizerine oral antibiyoterapi
saptanmazken; 24. gebelik haftasinda erken dogum eylemi baslamasi {izerine klinige
hospitalize edildi. Nifedipin verilerek tokolize baslanmasina ragmen vaginal dogum

gerceklesti. 550 gr bebek bas gelis ile dogdu. Bebek yogun bakima alinmasina ragmen
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dogumundan 12 saat sonra ex oldu. Takibimizde maternal komplikasyon gelismedi. Hasta
postpartum 3. Giin sifa ile taburcu edildi. Hastadan aydinlatilmig goniillii onam formu
almmustir.verilerek taburcu edildi. Haftada bir kontrole gelen hastada, maternal ve fetal

herhangi bir patolojik bulgu
Tartisma

Ikiz gebeliklere rastlanma oraninin 1/250 oraninda olabilecegi ve ikiz gebeliklerin
2/3’liniin tireme teknikleri kullanilmasiyla meydana gelebilecegi bildirilmistir. Cogul gebelik
gelisiminde; siyah 1rk, maternal obesite, ileri yas, Afrika gibi cografik bolgelerde yasama gibi
pek cok faktor etkili olabilmektedir.

Dizigotik ikiz gdriilme orant monozigot ikiz gériilme oranindan fazladir ve monozigot ikizlerde
konjenital malformasyonlarin daha sik oldugu gésterilmistir. Ikiz gebeliklerde; Preterm dogum,
intrauterin gelisme geriligi goriilmesi diginda iiriner sistem anomalileri, kardiak patolojiler,
spinal anomaliler abdominal duvar defektleri, santral sinir sistemi patolojileri, fasial defektler,
torasik duvar defektleri sikliginin arttig1 goriilmiistiir. Yapilan farkli calismalar sonucunda 1rk,
cografik bolge, maternal 6zellikler etkilemis olsa da; 32-34. gebelik haftalarinda dogumun
gerceklestigi birgok ikiz gebelikte eflizyon ve hidrops gibi komplikasyonlarin varliginin esas
neden olabilecegi bildirilmistir. Konjenital anomalilerin orani her 1k, cografik bolgeye gore
farklihk gostermistir (6). Ikiz gebeliklerde, konjenital anomalilerin gelismesinde maternal
genetigin 13-20% oraninda; fetal genetigin 11-35% oraninda rol oynamasi disinda cevresel
faktorlerin etkili olmasi neden olarak gosterilmistir (7).

Ikiz gebeliklerde fetal anomali ve perinatal morbidite ve mortalitenin artmis olmasi nedeniyle
ultrasonografi yapilmasina erken baslanmasi ve sik aralarla yapilmasi onerilmektedir. Bazi
calisma sonuglarinda, ilk trimesterde ultrasonografi yapilmaya baglanmasmin ve 16- 20.
gebelik haftasi gibi sik araliklarla ultrasonogrofi uygulanmasinin énemli oldugu bildirilmistir.
Ultasonografi yaparak fetal davraniglarin izlenmesinin, gelisebilecek bazi konjenital
anomalilerle iligkili olabilecegini gosteren calismalar vardir. Fetal davranis genetigi ile ilgili
aragtirmalarda fetiisiin norobiyolojik gelisiminin degerlendirilmesinde ve preterm dogumun
tahmin edilmesinde; interfetal biiyiime bozukluklarinin gosterilmesinin 6nemli oldugu
belirtilmektedir. Ornegin; fetal anormal kalp hizinin saptanmasi fetal distresin gostergesi
olabilir. Anormal fetal hareketlerin varlig: ile fetiis beyin disfonksiyonlar1 arasindaki iliski

gosterilmistir ( 8,9).
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Ureme tekniklerinin uygulanmasi ile ¢ogul gebeliklerin artmasi transvaginal multifetal
pregnancy reduction (MFPR) gibi yontemleri 6nemli hale getirmistir. Dikoryonik diamniotik
ikiz gebeliklerde yapilan bir caligmada; fetiisiin birinin rediiksiyon yapilarak diger fetiisiin
gelisimi ve fetiiste gelisen komplikasyonlar takip edilmis ve ¢calismanin sonucunda; rediiksiyon
yapilan calisma grup olgularinda; rediiksiyon yapilmayan dikoryonik diamniotik ikiz
gebeliklere kiyasla prematur dogum riskinin ve intrauterin gelisme geriliginin artmadig1 ancak
maternal hipertansiyon oraninin arttigi gorilmiistir. Hatta bazi ¢alismalarda; MFPR
uygulanmasiyla prematiire riskinin azalabilecegi gdsterilmistir (10). Bu konuda yapilan birgok
caligmalar sonucunda; ikiz gebeliklerde ve multipl gebeliklerde fetal rediiksiyon isleminin
erken donemde Ozellikle 6. giin ile 7. ve 8. gebelik haftasi arasinda yapilmasiyla kalan fetiiste
komplikasyon gelismedigi fakat 2. ve 3. trimesterde yapilan fetiis rediiksiyonu ile kalan fetiiste
komplikasyon oranmnin arttigt ve kalan fetiiste mortalitenin %1- 2 oraninda olabilecegi
goriilmiistiir (11). ikiz gebeliklerde, spontan olarak bir fetiisiin rediiksiyonuna rastlanma orani
20 yil oncesine kiyasla daha fazla goriiliir hale gelmistir. Retrospektif yapilan ve 972 ikiz
gebeligin dahil edildigi ¢alismada; ikiz gebeliklerde spontan olarak uterin kontraksiyon
baslamas1 ve ardindan membran riiptiirii gelisimiyle fetiisiin kaybinin gebeligin 20. Haftasindan
sonra gelisme oraninin 3,3% oldugu bulunmustur (12).

Ikiz gebeliklerde; bir fetiisiin spontan rediiksiyonu sonrasi kalan fetiiste preterm dogum oranini
arastiran bir ¢aligmada; preterm dogum oranlar1 37 gebelik haftasi i¢in 81,3% ve 32. gebelik
haftasi i¢in 41,6% olarak saptanmig ve spontan rediiksiyon olmayan her iki fetiisiin dogdugu
ikiz gebeliklerle karsilastirildiginda preterm dogum oraninin artmadigi izlenmistir. Perinatal
mortalite ise 31,3% olarak bulunmustur. Farkli ¢alisma gruplariin sonuglarinda da; ikiz
gebeliklerde spontan gelisen fetal rediiksiyon orani genel olarak 3,3-3,8 % olarak bildirilmistir.
Genel goriis; ikiz gebeliklerde spontan fetal rediiksiyon sonrasi kalan fetliste prognozu
enfeksiyon gelisiminin belirledigidir (13).

Bu nedenle tek fetiis kaybindan sonra kalan fetiiste dogumu geciktirebilmek amaciyla tokolitik
tedavi ve antibiyoterapi uygulanir. Yapilan birgok ¢alismalarda; ikiz gebeliklerde 6zellikle
dikoryonik diamnionik ikiz gebeliklerde dogumu geciktirmek amaciyla serklaj ve/veya
progesteron uygulanmasinin plasebo ve yatak istirahatine kiyasla tistiinliigii olmadig1 sonucuna
vartlmistir (14). Giliniimiizde, ikiz gebeliklerde spontan rediiksiyon sonrasi kalan fetiiste
komplikasyon ve mortalite oraninin azalmasina ragmen bizim olgumuzda kalan fetiisii
kaybetmemiz redukte olan fetiisiin gebelik haftasi ile agiklanabilir. Caligmalar sonucunda; fetal

rediiksiyonda gebelik haftasi arttik¢a kalan fetliste komplikasyon ve mortalite oraninin arttig
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saptanmistir. Fetal rediiksiyonun 6. giin ile 7.- 8. gebelik haftalarinda gerceklesmesi durumunda
kalan fetiiste perinatal morbidite ve mortalitede en i1yi sonuglarin alinabilecegi bildirilmistir
(12).

Ozetle; bizim olgumuzda kalan gebeligin devamini saglayabilmek amaciyla tokolitik tedavi ve
antibiyoterapi uyguladik ve laboratuvar sonuglariyla enfeksiyon varligini digladik. Sonrasinda
yatak istirahatine alip yakin takip ettigimiz vakamizda kalan fetiisiin mortalitesinin kaybolan
fetiislin gestasyonel yas1 ile iligkili olabilecegini diisliniiyoruz. Giinlimiizde yapilan pek c¢ok
caligmalar sonucunda da multipl gebeliklerde gerek transvajinal fetal rediiksiyon gerekse
spontan fetal rediiksiyon sonrasi kalan fetiiste perinatal ve neonatal morbidite ve mortalitede
prognozu belirlemede enfeksiyon varligindan sonra kaybolan fetiisiin gestasyonel yasinin

onemli oldugu bildirilmistir.
Sonu¢

Multipl gebeliklerin artis1 beraberinde fetal ve maternal komplikasyonlarin artisina
neden olarak toplumu etkileyen énemli bir saglik sorunu haline gelmistir. Bu nedenle MFPR
ve fetlisiin davranislarini inceleyen ndrobiyolojik davranis genetiginde yapilan genis capli
arastirmalar ile fetlis kaybolma riskinin ve gelisebilecek komplikasyonlarin 6nceden
belirlenmesi ile gebeligin erken doneminde tedavi ve dnlemler alinmasinin toplum sagligini ve

ekonomisini olumlu yonde etkileyecegi kanisindayiz.
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