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Olgu Sunumu Case Report

Dekstrokardi ve ¢ift gikish sag ventrikiillii bir olguda
Cantrell’s sendromu

Dextrocardia and double outlet right ventricle in a patient with Cantrell’s syndrome
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Giris

Cantrell's Sendromu; ilk defa 1958 yilinda Cantrell ve ark.lari
(1) tarafindan abdominal duvarda, sternumda, diyafragmada,
perikard ve kalpte konjenital defektlerle seyreden, oldukca nadir
goriilen bir sendrom olarak tanimlanmigtir. Bu sendrom omfalo-
sel nedeniyle opere edilmesi planlanirken; sternum altinda pul-
satil bir olusumun saptanmasi nedeniyle klinigimize génderilen
15 giinliik kiz hastada tanimlandi.

Nadir gériilen bu olgu, literatiir taramasinda dekstrokardi ve
cift cikigh sag ventrikiil ile Cantrell's sendromu birlikteligine
rastlanilmamasi nedeniyle sunuldu.

Olgu

Aralarinda akrabalik olmayan anne-babanin ilk cocugu ola-
rak normal spontan vajinal yolla 3240 gr agirhginda dogan 15
glinliik kiz bebek omfalosel nedeniyle opere edilmesi planlanir-
ken sternum altinda pulsatil bir olusumun saptanmasi ve kalbin-
de Gflirlim duyulmasi nedeniyle klinigimize génderildi. Fizik ince-
lemesinde sternum normalden kisaydi. Sternumun altinda pulsa-
til bir kitle ve bunun hemen altinda omfalosel mevcuttu (Resim
1). Kalp sesleri sag hemitoraksta daha iyi duyulan hastanin ster-
numun sagi boyunca 2-3/6 siddetinde sistolik ejeksiyon {fiiriimii
mevcuttu. Pulsatil kitleye yapilan basinin hastada disritmiye yol
actigi izleniyordu. Karaciger midklavikiiler hatta kot altinda 3 cm
palpe ediliyordu. Telekardiyografide kalp sag hemitoraksta yer-
lesimliydi. Sag ventrikiil hipertrofisi tipinde kardiyomegali (kardi-
yotorasik indeks: 0.58) ile birlikte pulmoner vaskiiler gdlgelenme
azalmist. Elektrokardiyografide ritm siniis ve diizenli, P aksi +45,
QRS aksi +120 idi. Saga gore cekilen gogiis derivasyonlarinda
sa{ ventrikiil hipertrofisi bulgulari vardi. Hastada dncelikle pul-
sasyon veren kitlenin sol ventrikiile bagl bir divertikiil olabilece-
gi disiinlildi. Ekokardiyografide sol ventrikiil divertikiiliine ek
olarak dekstrokardi, atriyal situs solitus, ¢ift ¢ikish sag ventrikiil,
pulmoner darlik, genis ventrikiiler septal defekt saptandi. Anji-

yografide sol ventrikiile yapilan enjeksiyonda bu divertikiiliin
kontrast madde ile doldugu goriildii (Resim 2). Cift ¢ikish sa§
ventrikiil ve pulmoner stenoz varligi kanitlandi. Ayrica apikal bdl-
gede 2 adet kiiciik ventrikiiler septal defekt bulundugu ve sol
pulmoner arterin ileri derecede hipoplazik oldugu desandan aor-
ta proksimalinden sol akcigere giden genis bir kollateral dama-
rin oldugu izlendi .

Abdominal duvarda, sternumda, perikardda ve kalpteki pato-
lojileri ile Cantrell’s sendromu tanisi alan hasta 18 aylik iken tim
patolojileri diizeltme operasyonu uygulanmak {izere kalp damar
cerrahisine verildi. Operasyonda sternumun kisa ve ucunun bifid
oldugu ve sol ventrikiil divertikiiliiniin perikard defektinden asa-
giya, batin 6n duvarindan gobege dogru uzandigi izlendi (Resim
3). Orta derece hipotermide total kardiyopulmoner baypas sag-
landiktan sonra divertikiil acildi, sol ventrikiilii kii¢iiltmeyecek
sekilde tabanindan kesildi ve sol ventrikiil duvari primer dikildi.
Sol ventrikiiliin sag ventrikiile gdore bir miktar kiiglik oldugunun
gozlenmesi ve sol pulmoner arter hipoplazisi nedeniyle ventrikii-
ler septal defekt kapatilirken dikilen tiinel seklindeki yamada 4
mm genisliginde bir delik olusturuldu. Kapakli sigir juguler ven bi-
yolojik grefti ile sag ventrikiil ¢ikis yolu rekonstriiksiyonu yapildi.
Operasyon bitiminde ritm sinus ve sag ventrikiil/sol ventrikiil ba-
sing orani 0.66 olmasina ragmen sag ventrikiil disfonksiyonu ge-
listi ve hasta operasyondan 48 saat sonra kaybedildi.

Tartisma

Cantrell’'s sendromunun etyolojisi kesin olarak bilinmemekle
birlikte bu sendromun komponentlerinin embriyolojik donemde
mezodermal defektlere sekonder olarak gelistigi diistiniilmekte-
dir (1,2). Ailevi egilimin belirtilmedigi bu sendromun 65.000 canli
dogumda bir olarak goriildiigii tahmin edilmektedir (3).

Vazquez-Jimenez ve ark.lar (4) 1998 yilina kadar literatiiri
tarayarak elde ettikleri toplam 153 Cantrell sendromu olgusu ile
bu sendromu gdzden gecirmislerdir. Bahsedilen derlemede
sternum malformasyonlari arasinda olgumuzda oldugu gibi kisa
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Resim 1. Omfalosel olarak kabul edilen abdominal duvar defekti ve
ksifoid altindaki sol ventrikiil divertikiiliiniin goriiniimii

Resim 2. Sol ventrikiil divertikiiliiniin anjiyografideki goriiniimii

Resim 3. Sol ventrikiil divertikiiliin operasyondaki makroskopik
goriiniimii
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sternumun ve bifid sternumun, abdominal duvar defektleri ara-
sinda omfaloselin (%63.2), diyafragma defektleri arasinda vent-
ral defektlerin (%90.8) daha sik goriildiigii saptanmistir. Kalpteki
defektler arasinda ventrikiiler septal defekt %72, kompleks kalp
patolojileri %51, sol ventrikiil divertikiiliiniin ise %32.3 oraninda
gorildiigl belirtilmistir. Ayni calismada olgumuzda saptanan
dekstrokardi, vakalarin %15 inde, ¢ift ¢ikish sag ventrikiil ise sa-
dece 2 olguda (%1.2) saptanmistir. S6z konusu olan derlemede
perikard defektleri olgularin %41.8’inde saptanmis olup perikard
yoklugu en sik goriilen malformasyon olarak géze ¢arpmistir. Ol-
gumuz literatiirii taradiimiz kadariyla hem dekstrokardi hem de
cift cikigh sag ventrikiilii olan ilk olgu olarak géze ¢arpmaktadir.
Ayrica hastada ileri derecede hipoplazik sol pulmoner arterin ol-
masi kalp patolojisini daha da kompleks hale getirmistir.

Cantrell's pentalojisi olarak da adlandirilan bu sendromda
her olguda 5 komponent bulunmayabilir. Tomaya’nin ¢aligmasin-
da 5 defektten en az dort tanesini bulunduran vakalar tam Cant-
rell olarak tanimlanmistir (5). Vazquez-Jimenez ve ark.nin (4)
derlemelerinde sunduklar vaka, perikard defekti bulunmamasi
nedeniyle parsiyel Cantrell olarak tanimlanmistir. Bizim olgu-
muzda sternumda, kalpte, perikardda ve abdominal duvarda de-
fekt bulunmakla birlikte, diyafragma defekti yapilabilen incele-
meler ile saptanamamigtir. Kalp cerrahisi sirasinda da ayrintili
olarak diyafragma defekti olup olmadigi incelenememis ve otop-
si yapilamamistir. Carmi ve Boughman otopsi ile kanitladiklari
Cantrell pentalojisi tanisi alan 5 olgu nedeniyle diyafragmadaki
ve perikarddaki defektlerin kolay tanimlanamayacagini ve kiigiik
defektlerin konvansiyonel radyografi ve sonografik incelemeler
ile ok zor saptanabilecegini belirtmislerdir (6). Song ve McLe-
ary Cantrell’s pentalojisinin bir varyanti olarak tanimladiklari in-
takt perikard ve intakt diyafragmali bir olgu nedeniyle manyetik
rezonans goriintiilemesinin diyafragmadaki ve perikarddaki de-
fektleri tanimlamak igin yararli olabilecegini vurgulamiglardir (7).

Sol ventrikiil divertikiili genellikle kalpteki veya kalp disin-
daki anomalilerle gdriilmekle birlikte vakalarin dortte biri izole
olarak goriilir. Atay ve ark.lari (8) ani baslayan hemiparezi ve
afazi tablosuyla basvuran bir hastada izole sol ventrikiil diverti-
kiilii saptamiglardir. Ventrikiil divertikiilii bulunan hastalar peri-
ferik emboli, divertikiiliin spontan ya da travmatik riiptiiri olma
olasiligi ve tasiaritmilerin yol agacagi ani dlimler (9) nedeniyle
erken donemde opere edilmelidir. Cantrell’'s sendromunda prog-
noz iyi olmayip yasamin erken dénemlerinde mortalite riski daha
yliksektir ve vakalarin %51.6" si operasyon sonrasi kaybedilmek-
tedir (1). Ozellikle yenidogan ve erken siit cocuklugu déneminde
opere edilenlerde risk ¢cok daha fazladir. Vakamizda oldugu gibi
eslik eden kompleks kalp patolojileri de mortalite riskini artir-
maktadir.

Omfalosel veya omfalosel ile birlikte sternum malformasyon-
lar varliginda mutlaka kalbe yonelik ayrintili bir degerlendirme
yapilmalidir. Ayrica izole sol ventrikiil divertikiili daha nadir ol-
dugundan dolayr ventrikiil divertikiilii olan hastalar Cantrell’s
sendromunun diger komponentleri agisindan mutlaka degerlen-
dirilmelidir.
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