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Olgu Sunumu / Case Report

Pediatrik bir olguda tek ventrikllla kalp ve Cantrell sendromu

Univentricular heart and Canfrell syndrome in a pediafric case
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oz

Cantrell sendromu, cesitli derecelerde orta hat duvar
defektleri ve dogustan kardiyak anomalilerin eslik ettigi
nadir bir sendromdur. Bu yazida, tek ventrikul, pulmoner
darlik, ventrikul divertikulu, iki tarafli superior vena
kava, sternum alt u¢ ve supraumbilikal batin 6n duvar
defekti nedeniyle Cantrell sendromu tanisi konan alt1
yaginda bir kiz olgu sunuldu. Ciddi siyanozu (SpOa2:
%65-70) olmasina ragmen, ailenin karari nedeniyle
daha ©once girisim yapilmayan hasta ameliyata alindi.
Cocuk cerrahisi ig birligi ile iki tarafli Glenn ameliyati,
ventrikul divertikul rezeksiyonu ve batin 6n duvar tamiri
uygulandi. Hasta %80-85 SpO; ile sorunsuz taburcu
edildi. Ameliyat sonrasi altinc1 ay kontroliinde herhangi
bir sorun saptanmadi.

Anahtar sozciikler: Cantrell sendromu; tek ventrikiil; ventrikul
divertikulu.

Cantrell sendromu, supraumbilikal batin 6n duvar
defekti, sternum alt bolum defekti, on diyafram yoklugu,
diyafragmatik perikard defekti ve dogustan kardiyak
malformasyonlarin tumunuin birlikteligi olarak 1958
yilinda tanimlanmistir.™ En sik eslik eden dogustan
kalp anomalisi ventrikiiler septal defekt (VSD) olmakla
birlikte, nadir de olsa daha kompleks kalp anomalileri
gorulebilir. Beraberinde parsiyel veya komplet ektopia
kordis eslik edebilir, fakat bu hastalar cogunlukla erken
bebeklik doneminde mortal seyretmektedir.”” Bu yazida
buyuik ventrikul divertikuluniin eslik ettigi tek ventrikil
ve pulmoner darlig1 olan Cantrell sendromu tanili bir
olgu sunuldu.

ABSTRACT

Cantrell syndrome is a rare syndrome associated with varying
degrees of midline wall defects and congenital cardiac
anomalies. In this article, we report a six-year-old girl with
Cantrell syndrome associated with single ventricle, pulmonary
stenosis, ventricular diverticulum, bilateral superior vena
cava, lower sternal, and supra-umbilical abdominal anterior
wall defect. The patient, who had no previous intervention
despite severe cyanosis (SpOz: 65 to 70%) due to the parent
decision, underwent operation. Bilateral Glenn procedure,
resection of the ventricular diverticulum, and anterior
abdominal wall repair were performed in collaboration with
pediatric surgery. The patient was discharged uneventfully
with a SpO2 of 80 to 85%. No problem was observed in the
postoperative sixth month visit.

Keywords: Cantrell syndrome; single ventricle; ventricular
diverticulum.

OLGU SUNUMU

Sorunsuz gegen gebelik sureci sonrasinda annenin
ilk gebeligi sonucunda dogmus ve su anda alt1 yasin-
da olan kiz hastanin ailesinde herhangi bir kardiyak
anomali 0ykusti yoktu. Daha dnce yapilan incelemeler
sonucunda Cantrell sendromu tanist konulan hastaya,
ailenin onaylamamas1 nedeniyle herhangi bir cerrahi
girisimde bulunulmamisti. Takibinde yakinmalar:
artig gosteren hasta cabuk yorulma, morarma, gobek
ustiinde ele gelen pulsatil sislik sikayetleriyle klini-
gimize bagvurdu. Fizik muayenesinde siyanoz, batin
on duvar defekti ve defekt igerisinde pulsatil kitle
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Aydin ve ark. Tek ventrikulld Cantrell sendromu

Sekil 1. Cantrell sendromu-ameliyat dncesi goruniim.

vardi (Sekil 1). Oksijen saturasyonu (SpO2) %65-70
idi. Yapilan ameliyat oncesi ekokardiyografide atriyal
situs solitus-mezokardi, ¢ift girigli sol ventrikil, vent-
rikuiloarteriyel konkordans, pulmoner darlik ve rest-
riktif bulboventrikiller foramen saptandi. Ameliyat
oncesi bilgisayarli tomografi (BT) anjiyografisinde,
iki tarafli superior vena kava, sol ventrikul divertiku-
I, sternum alt u¢ defekti, batin 6n duvar defekti ve
herni varlig1 saptand: (Sekil 2). Kalp kateterizasyonu

Y
Sekil 2. Sol ventrikull divertikuilu bilgisayarli tomografi
goruintusii.

ve anjiyografi yapildi. Pulmoner arterlerin konfluent
ve iyi gelismis oldugu ve ortalama basincin 14 mmHg
oldugu goruldu.

Hasta ameliyat oncesi hazirliklar1 tamamlana-
rak ameliyata alindi. Midsternal insizyon sonra-
sinda sternum ksifoid bolumunin olmadigi sap-
tandi. Median sternotomi yapildi. Defekt uzerin-
deki membran acildi. Diyafragmatik perikardin
ve diyafram on kisminin gelismedigi, buyuk sol
ventrikill divertikilluniin supraumblikal bolgedeki
defektin icerisine dogru ilerledigi goruldi. Aortik,
iki tarafli superior vena kava ve inferior vena kava
kaniilasyonu yapilarak kardiyopulmoner baypasa
(KPB) girildi. Iki tarafli bidireksiyonel kavopulmo-
ner anastomoz (bilateral Glenn) uygulandi. Otuz iki
santigrad derecede sistemik hipotermi, antegrad kan
kardiyoplejisi ve aortik kross klemp sonrasi kardi-
yak arrest saglandi. Sol ventrikiil divertikulu ¢evre
dokulardan serbestlestirilerek sol ventrikull apeksi
ile baglantisindan ayrildi ve eksize edildi (Sekil 3).
Divertikulin normal miyokard ve endokard dokusu
ve yaklasik 4-5 mm’lik limeni oldugu goruldu. Sol
ventrikill apeksinde olusan defekt perikard destekli
prolen dikislerle lineer olarak tamir edildi. Kross
klemp alind1 ve KPB sorunsuz olarak sonlandirildi.
Batin on duvar ve diyafram defekti cocuk cerrahisi
tarafindan primer onarildi. Ameliyat sonrasi erken
donemde sorun olmayan hasta ikinci giin servi-
se alindi. Oksijen satiirasyonu %80-85 civarinda
seyretti. Servis takibinde silotoraks gelisti, ancak
medikal tedavi ile duzeldi. Hasta 13 gunluk takip
sonras1 sorunsuz taburcu edildi. Ekokardiyografi
kontrollerinde iki tarafli Glenn anastomozlarinin
sorunsuz caligtigi saptandi. Ameliyat sonrasi altin-
c1 ay kontrolinde, Fontan ameliyati adayr olarak
sorunsuz izlenmekteydi.

s

Sekil 3. Sol ventrikiil divertikuli éméiiyat sirast goruniim.
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Cantrell ve ark. 1958°de, diyafram, batin duvari, peri-
kardiyum, alt sternum ve kalp defektleri birlikteligini
Cantrell pentalojisi (torako-abdominal sendrom) olarak
tanimlamiglardir.!"! Insidans1 65000 canli dogumda bir
olarak rapor edilen bu sendromun beg karakteristik
bulgusu, omfalosel, anterior diyafragmatik herni, ster-
nal kleft, ektopia kordis ve intrakardiyak defektlerdir.”
Embriyonik yasamin uciincii haftasinda mezodermal
tabakalarda olusan gelisim defektinin bu sendroma
neden oldugu dugunulmektedir.® Gestasyonun 14. ve
18. gunleri arasinda vitellin kesenin erken perforasyonu
ile birlikte splanknik ve somatik mezodermin anormal
migrasyonu sonucunda orta hat defektlerinin ortaya ¢ik-
t1g1 One surulmektedir.”

Cantrell sendromunda cesitli kardiyak malformas-
yonlar goriilebilir. Cantrell sendromuna goriilen klasik
ektopia kordis tipi torakoabdominal ektopia kordistir.™
Komplet ektopia kordis nadir olmakla birlikte yenido-
ganlarda goriilebilir, fakat genellikle kalp yetmezligi,
sepsis ve hipoksemi nedeniyle erken yaslarda olumcil
seyretmektedir. Ventrikiiler septal defekt, atriyal septal
defekt, Fallot tetralojisi ve pulmoner darlik en sik birlik-
te gorulen kardiyak anomalilerdir.”!

Bizim olgumuzda Cantrell sendromuna tek ventri-
kul ile birlikte olan pulmoner darlik ve buyiik sol vent-
rikul divertikulu eglik etmekteydi. Cantrell sendromu
ile sol ventrikul divertikullu birlikteligi literatiirde
nadir olarak bildirilmistir.”¥ Spontan veya travmatik
ruptur ve tasiaritmi nedeniyle ani dlime yol acabildi-
ginden sol ventrikul divertikiiliniin eksizyonu oneril-
mektedir.!®”! Tek ventrikuil patolojisi de sendroma ¢ok
nadir olarak eglik etmekte ve cogunlukla erken donem-
de dlumcul seyretmektedir.”? Tek ventrikiil patolojisi
ve sol ventrikul divertikilli nedeniyle morbidite ve
mortalite riski yiksek olan hastamizda, alt1 yagina
kadar cerrahi girisimde bulunulmadan herhangi bir
komplikasyon gelismemis olmasinin ilgi ¢ekici oldugu
kanaatindeyiz.

Cantrell sendromu prognozu kot ve mortalitesi
yuksek olan bir sendromdur. Vazguez-Jimenez ve ark.”!
yaptiklar1 bir calismada 153 hastada ameliyat sonrasi
mortalite oranin1 %51.6 olarak bildirmiglerdir. Yazarlar
ayrica mortalite Uzerine etki eden en onemli risk fak-
toriiniin hastanin ameliyat sirasindaki yas1 oldugunu ve
bir yas altinda mortalitenin anlamli derecede arttigini
saptamiglardir. Van Hoorn ve ark.'” 1987-2007 yillar1
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arasinda bildirilen 58 hasta uizerinde yaptiklar1 deger-
lendirmede, gebelik surecinde ve dogumdan hemen
sonra kaybedilen hastalar da eklendiginde, mortalite
oraninin %63.8 oldugunu bildirmislerdir.

Sonu¢ olarak, hastaligin uzun donem prognozu,
kardiyak ve eslik eden diger anomalilerin ciddiyetine
baglidir. Nadir gorilen bir sendrom olmakla birlikte,
cesitli sistem anomalilerini bir arada icermesi nedeniyle
multidisipliner yaklagim gerektiren bir patolojidir.
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