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Pentalogia Cantrella — opis przypadku

Cantrell’s pentalogy — a case report
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Streszczenie
Pentalogia Cantrella jest rzadka postacig zespofu wad wrodzonych, ktérego sktadowymi sa. ubytek powfok
brzusznych, przepuklina przeponowa, ubytek przeponowej czesci osierdzia, wada serca i zaburzenia rozwojowe
mostka, a rozpoznanie mozliwe jest juz w | trymestrze cigzy. Ztozonos¢ wady, a zwtaszcza wspadtistniejigca wada
serca warunkuje sposob i kolejnosc leczenia operacyjnego i czesto jest czynnikiem rokowniczym.
Autorzy przedstawiajg noworodka pfci meskiej z rozpoznang wewnagtrzmacicznie przepukling pepowinowg
i przeponows, ktorego poddano leczeniu operacyjnemu na przetomie 2 i 3 godziny zycia.
Srédoperacyjnie stwierdzono znaczny ubytek przepony po stronie prawej i przeponowej czesci osierdzia, przez ktory
petle jelita cienkiego dostaty sie do worka osierdziowego otaczajgc miesiert sercowy. Ubytek przepony zamknieto
pozostawiajgc dren w jamie osierdzia ze wzgledu na obecnosc¢ ptynu. W drugiej kolejnosci zaopatrzono przepukline
pepowinows, po uprzednim odprowadzeniu jej zawartosci do jamy otrzewney.
Badanie echokardiograficzne wykonane w 6 dobie po operacji wykazato obecnos¢ wady w postaci otworu
W przegrodzie miedzyprzedsionkowej i przetrwatego otworu owalnego, nieistotnej hemodynamicznie. Rozwoj
psychoruchowy 5 miesiecznego obecnie niemowlecia jest prawidfowy.
Rozpoznanie prenatalne ztozonych zaburzen rozwojowych i monitorowanie rozwoju ptodu pozwala zaplanowac
termin i sposob porodu, a takze zdecydowac o wyborze metody postepowania. Decyzja o wczesnym leczeniu
chirurgicznym wynikata z niebezpieczenstwa narastania niewydolnosci oddechowo-krgzeniowej z jednej strony,
z drugiej zas nie byfo wskazari do odroczenia zabiegu zarowno ze strony anestezjologa jak i neonatologa.

Stowa kluczowe: pentalogia Cantrella / diagnostyka prenatalna
leczenie chirurgiczne

Summary
Pentalogy of Cantrell is a rare multiple congenital malformation syndrome characterized by a combination of
features. a midline supraumbilical abdominal wall defect, a defect of the lower sternum, a defect of the diaphragmatic
pericardium, deficiency of the anterior diaphragm, and congenital cardiac anomalies.
This congenital defects could be diagnosed as early as in the first trimester of pregnancy.
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Summary

The complexity of this anomaly, especially coexistent heart defects, determines the way and order of surgical
treatment and commonly is a prognostic factor.

A case of male newborn with prenatal diagnosed omphalocele and diaphragmatic hernia is reported in the present
work. The child was operated within two hours after birth. Intraoperativelly a significant defect of diaphragmatic
pericardium and heart surrounded by a small bowel were discovered.

The defect of diaphragm was sutured and a drainage of left pericardial cavity was put in place. Afterwards, the
abdominal wall defect was sutured after transferring organs into a peritoneal cavity. Six days after the procedure
cardiac sonography was performed and it indicated the presence of hemodynamically insignificant congenital
intracardiac defect — atrial septal defect. Up-to-date psychomotor development of the boy, currently five months
old, is correct.

Prenatal diagnosis of the complexity of congenital defects and possibility of fetus condition monitoring allows to
plan precisely the time and way of the delivery, as well as to decide the treatment method of the newborn. Due to
the absence of hemodynamic disorders and in spite of the present cardiac defect, an early surgical treatment of
our patient was possible.

Key words: pentalogy of Cantrell / prenatal diagnosis / operative therapy

Wstep

Pentalogia lub zespo6t Cantrella jest rzadko spotykanym za-
burzeniem rozwojowym opisanym po raz pierwszy przez Can-
trella i wsp. w 1958 roku. Opis dotyczyt 21 pacjentoéw, u ktorych
stwierdzono zaburzenia rozwojowe w linii posrodkowej powtok
brzusznych na wysokosci pgpka Iub powyzej, dolnej czg$ci most-
ka, niedorozwoj lub brak przedniej czgéci przepony, ubytek czgsci
przeponowej osierdzia oraz wrodzone wady serca lub wielkich
naczyn [1]. Czgsto$¢ wystgpowania zaburzen, wedtug réznych
autoréw waha si¢ pomigdzy 1:65.000 do 1:200.000 i nieco czgs-
ciej dotyczy chlopcow [2, 3].

Do chwili obecnej opublikowano wiele wariantow tego ze-
spolu z r6zna manifestacja zaburzen rozwoju ptodu, obserwowa-
nych zaréwno w ultrasonograficznych badaniach prenatalnych jak
i po urodzeniu [4]. Wydaje sig, ze zaproponowana przez Toyama
klasyfikacja tych pacjentow pozwala lepiej zaplanowac diagno-
styke i leczenie, a takze rokowaé co do wyleczenia. Podziat ten
obejmuje trzy grupy pacjentow: pierwsza, w ktorej obserwuje sig
pig¢ réznych zaburzen rozwojowych i rozpoznanie zespotu jest
pewne, druga — stwierdza si¢ cztery objawy, w tym zaburzenia
rozwojowe przedniej $ciany brzucha i wadg serca, a rozpoznanie
zespotu jest prawdopodobne i trzecia, w ktorej obserwuje sig tyl-
ko niektére objawy zespotu, w tym wadg¢ mostka, a rozpoznanie
zespotu jest niepetne [5].

Leczenie wspotistniejacych cigzkich zaburzen rozwojowych
u noworodkow jest niewatpliwie duzym wyzwaniem dla lekarzy
wielu specjalnosci, w tym takze dla chirurga dziecigcego. Ztozo-
no$¢ wady, niejednokrotne trudno$ci w rozpoznaniu wszystkich
jej elementow i skomplikowane, czasami wieloetapowe leczenie
operacyjne skltonily nas do opisania przebiegu diagnostyki i le-
czenia noworodka z pentalogia Cantrella z dobrym wynikiem
koncowym.

Opis przypadku

Noworodek plci meskiej, z ciazy 11 porodu II, urodzony zo-
stat cigciem cesarskim wykonanym w 37 tygodniu ciazy z powo-
du zagrozenia stanu hemodynamicznego ptodu. Wywiad potoz-
niczy 27-letniej zdrowej matki nie byl obciazony, a badanie ul-
trasonograficzne ptodu wykonane w 14 tygodniu ciazy wykazato
przepukling pgpowinowa z zawartoscia watroby. (Rycina 1).
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Rycina 1. Ultrasonogram ptodu w 14 tygodniu cigzy: nieprawidtowe
umiejscowienie kulistej watroby w sznurze pgpowinowym.

W 16 tygodniu wykonano amniopunkcje genetyczna uzysku-
jac prawidtowy kariotyp meski 46 XY. Od 20 tygodnia obserwo-
wano narastanie wysigku optucnowego ptodu oraz wodobrzusza.
W czasie ciazy, ptod byl kontrolowany kardiologicznie zar6wno
przez lekarza potoznika z certyfikatem Sekcji Kardiologii Pre-
natalnej Polskiego Towarzystwa Ultrasonograficznego jak i kar-
diologa dziecigcego; badania echokardiograficzne nie wykazaty
obecnosci wady serca.

Badaniem przeptywéw w naczyniach moézgowych nie
stwierdzono cech niedokrwistosci plodu. Wobec stalego na-
rastania ptynu w jamach optlucnowych, powodujacego ucisk
na rozwijajace si¢ pluca, w 26 tygodniu ciazy zdecydowa-
no o wewnatrzmacicznym odbarczeniu ptynu oplucnowego.
(Rycina 2).

W kolejnym badaniu ultrasonograficznym wykonanym w 37
tygodniu cigzy stwierdzono petle jelita w klatce piersiowej, Scisle
przylegajace do serca. (Rycina 3).
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Rycina 2. Ultrasonogram ptodu w 26 tygodniu cigzy: wolny ptyn w jamach
optucnowych.

Rycina 3. Ultrasonogram klatki piersiowej ptodu w 37 tygodniu cigzy:
czterokomorowe serce i obecno$¢ petli jelitowych w worku osierdziowym.

Rycina 4. Obraz przedoperacyjny: przepuklina sznura pgpowinowego.

Rycina 5. Obraz $rodoperacyjny: ubytek przepony i czesci przeponowej
osierdzia.

Stan ogdlny noworodka o masie ciata 2700g oceniono jako
bardzo cigzki (2 punkty wedlug Apgar w 1 minucie i 4 punkty
w piatej minucie). Ze wzgledu na objawy niewydolnosci odde-
chowej stosowano resuscytacje oddechowa i farmakologiczna.
Badaniem klinicznym stwierdzono przepukling pgpowinowa
z ubytkiem powlok brzusznych $rednicy okoto 4 cm. Badanie
radiologiczne klatki piersiowej wykazato niemal catkowite za-
cienienie klatki piersiowej, jedynie obwodowo widoczna byta
warstwa 5-7mm powietrznej tkanki plucnej. Dodatkowo w rzu-
cie dolnej czgsci $rodpiersia oraz dolnego ptata ptuca prawego
stwierdzono liczne przejasnienia o $rednicy okoto 5Smm, ktore
wskazywaty na obecno$¢ petli jelitowych w klatce piersiowe;.

Mimo cigzkiego stanu ogdlnego noworodka podjeto decyzje
o leczeniu operacyjnym po 2 godzinach od jego urodzenia.

862

Jamg otrzewnej otwarto z cigcia pod prawym tukiem ze-
browym, dochodzacego tukowato do brzegu wrot przepukliny
pepowinowej. Stwierdzono watrobe ksztattu kulistego i bocznie
od niej lezace petle jelita cienkiego. Kilka z nich przedostato si¢
przez duzy ubytek prawej przepony i przeponowej czgsci osier-
dzia do klatki piersiowej, otaczajac serce. (Rycina 4 i 5).

Po odprowadzeniu jelit do jamy brzusznej, ubytek w prze-
ponie i worku osierdziowym zamknigto zblizajac jego brzegi. Ze
wzgledu na znaczna ilo$¢ wodojasnego ptynu w jamie osierdzia
pozostawiono w niej dren (plyn nie zostat pobrany do badania
bakteriologicznego). Kontrola jelit wykazata zdwojenie w od-
cinku jelita kretego dlugosci okoto 2cm o charakterze torbieli.
Zmiang wycigto a niewielka perforacje przewodu pokarmowego
zaopatrzono dwuwarstwowo szwami.
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W dalszej kolejnosci odprowadzono zawarto$¢ przepukliny
pepowinowej do jamy otrzewnej, zamknigto rang pod prawym
hukiem zebrowym i ubytek powlok brzusznych, po uprzedniej
mobilizacji skory i tkanki podskdérnej — szwem ciggtym $rodskor-
nym. Rana zagoila si¢ przez rychtozrost.

Po operacji, dziecko byto leczone w Oddziale Intensywne;j
Terapii Noworodka, gdzie stosowano oddech wspomagany przez
okres 1 tygodnia. Ultrasonografia serca wykonana w 6 dobie po
operacji nie wykazata obecno$ci ptynu w worku osierdziowym
(usunigto dren), stwierdzono jednak wadg serca w postaci prze-
trwatego otworu owalnego oraz otworu w przegrodzie migdzy-
przedsionkowej (ASD II). Badanie ultrasonograficzne mézgowia
wykluczylo wadg o$rodkowego uktadu nerwowego.

Dalszy przebieg pooperacyjny powiklany byt obustronnym
zapaleniem pluc oraz znacznego stopnia niedokrwistoscia, co
wymagalo stosowania antybiotykoterapii przez 3 tygodnie i okre-
sowego przetaczania preparatow krwi. Noworodek odzywiany
byt pozajelitowo przez okres 2 tygodni, potem wprowadzono od-
zywianie doustne i po 22 dniach hospitalizacji dziecko w stanie
dobrym wypisano do dalszej opieki ambulatoryjne;.

W 3 miesiacu zycia wykonano operacjg prawostronnej prze-
pukliny pachwinowej. Dziecko jest objgte opieka ambulatoryjna
w Przyklinicznej Poradni Patologii Noworodka oraz w Poradni
Pulmonologicznej. Pigciomiesigczna obserwacja wykazata pra-
widlowy rozwdj psychoruchowy niemowlgcia.

Dyskusja

Niewielka liczba publikacji odnoszacych si¢ do zespolu
Cantrella, a zwlaszcza jego zlozonego leczenia spowodowana
jest prawdopodobnie duza $miertelno$cia noworodkow, przede
wszystkim z powodu wspdtistniejacej cigzkiej wady serca. Przy-
czyna rozwoju tych zaburzen nie jest doktadnie poznana, chociaz
uwaza sig, ze dochodzi do nich migdzy 3 a 12 tygodniem Zy-
cia ptodu. Wady przepony, przeponowej czgsci osierdzia ($cisle
zwiazane z rozwojem przegrody poprzecznej) oraz wady serca
powstaja w nastgpstwie zaburzen rozwojowych mezodermy.

Zaburzenia rozwoju przedniej czg$ci jamy brzusznej oraz
mostka tlumaczy si¢ brakiem lub deficytem przysrodkowe;j,
brzusznej tkanki mezenchymalnej, w nastgpstwie tego dochodzi
do nieprawidlowej migracji wiasciwie rozwinigtych elementow
brzucha (mig$ni, mostka) [1, 6].

Wada serca, ktora czgsto jest sktadowa zespotu stanowi je-
den z wazniejszych czynnikéw rokowniczych. Wedlug wigkszo-
$ci autorow, otwor w przegrodzie migdzykomorowej obserwuje
si¢ prawie u wszystkich pacjentow z pentalogia Cantrella, u oko-
o 50% stwierdza si¢ otwor w przegrodzie migdzyprzedsionko-
wej. Tetralogia Fallota oraz zachylki komorowe rozpoznaje si¢
u 20% pacjentéow. Ektopia serca wystgpuje niezmiernie rzadko
iw takich przypadkach serce moze by¢ catkowicie obnazone, po-
kryte skora badz btona surowicza [2, 3, 7, 8, 9]. Wedtug Vazqueza
i wsp., rozszczep lub czgSciowy niedorozwoj mostka obserwuje
sig¢ u okoto 3/5 zespotu, czasami jednak jest nierozpoznany lub
diagnozowany w terminie pozniejszym [9].

Podkresla si¢ znaczenie wczesnego ustalenia wady serca
badaniem prenatalnym (mozliwe juz w I trymestrze ciazy) lub
bezposrednio po urodzeniu, poniewaz powinno ono warunkowac
sposob i kolejnosc¢ leczenia [4, 10, 11, 12].
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Wada serca w postaci przetrwatego otworu owalnego i ot-
woru w przegrodzie przedsionkowej nie zostala rozpoznana
prenatalnie, lecz w badaniu sonograficznym serca opisanego no-
worodka dopiero w 6 dobie po operacji. Op6znienie spowodo-
wane bylo brakiem klinicznych objawdéw choroby bezposrednio
po urodzeniu, a na przegladowym zdjgciu rentgenowskim serce
wraz z $rodpiersiem bylo nieznacznie przemieszczone na stro-
n¢ lewa przez jelita wypehiajace prawa potowe klatki piersio-
wej. Konwencjonalne przegladowe zdjgcie rentgenowskie klatki
piersiowej i jamy brzusznej oraz ultrasonografia sa zwykle wy-
starczajacymi badaniami obrazowym potwierdzajacymi wadg.
W przypadkach trudnosci diagnostycznych, pomocne moze by¢
badanie rezonansu magnetycznego zwlaszcza w okresleniu wady
przepony oraz osierdzia [10, 11, 12].

Wedtug Silesa i wsp., obecno$¢ przepukliny pgpowinowe;j
i ptynu w osierdziu w badaniu prenatalnym powinno sugerowac
wspolistnienie wady serca a takze innych zaburzen typowych dla
zespotu Cantrella [4]. Leczenie chirurgiczne jest czgsto wieloeta-
powe, a sposob postgpowania uwarunkowany rozmiarem ubytku
zardwno powlok brzusznych jak i przepony. Najlepszym rozwia-
zaniem jest pierwotne zamknigcie ubytkow, po uprzednim odpro-
wadzeniu narzadow do jamy brzusznej. Jednak w wielu przypad-
kach znacznego ubytku i matej pojemnosci brzucha konieczne
jest w pierwszym etapie wszycie w brzegi ubytku tat biologicznie
obojetnych (Gore-tex w przepuklinie przeponowej i rekaw siliko-
nowy, badz Gore-tex w przepuklinie pgpowinowej). Stopniowe
rozciaganie powlok i zwigkszanie si¢ pojemnosci jamy otrzewnej
pozwala zwykle po kilku dniach wtornie zaopatrzy¢ brzegi ubyt-
ku poprzez bezposrednie ich zamknigcie [1, 9, 13, 14, 15].

W opisanym przypadku, pierwotne zaopatrzenie obu prze-
puklin z czasowym pozostawieniem drenu w jamie osierdziowej
okazalo si¢ korzystnym rozwigzaniem; nie obserwowano zabu-
rzen ze strony przewodu pokarmowego, co umozliwilo wezesne
wdrozenie karmienia doustnego, a uktad krazeniowo-oddecho-
wy, mimo powiklania obustronnym zapaleniem ptuc byt wydol-
ny i umozliwit juz po tygodniu przejscie na oddech wlasny.

Wielu autoréw podaje wspoétistnienie przepukliny pachwi-
nowej, czgsto obustronnej, wymagajacej operacji w terminie poz-
niejszym [3, 4]. Przedstawiony pacjent, taki zabieg przebyl w 3
miesiacu zycia. Obecnie, rozwoj psychoruchowy 5. miesigczne-
go niemowlgcia jest prawidlowy i stosowny do wieku, nie obser-
wuje sig takze zakazen drog oddechowych.

Rokowanie zalezy przede wszystkim od cigzkosci wspot-
istniejacej wady serca. Poczawszy od pierwszej publikacji
Cantrella do lat 90., przezycie pacjentow wynosito 37%, w ostat-
nim dwudziestoleciu wzrosto do okoto 60% [16].

Zmniejszenie umieralnosci noworodkéw z pentalogia
Cantrella ma niewatpliwie zwiazek z wczesnym rozpoznaniem
prenatalnym zaburzen, zwlaszcza cigzkiej wady serca, ktora wa-
runkuje sposob postgpowania, ale przede wszystkim z postgpem
w zakresie opieki neonatologicznej i anestezjologicznej [17].

Ciagle jednak, niektére wady serca, przede wszystkim
jego ektopia sg letalne i uniemozliwiaja leczenie chirurgiczne
wspotistniejacych zaburzen rozwojowych [4].
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