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پنتالوژي کانترلدرنوزاد بافالوسل و قلب بیرون از قفسه سینهام
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22/1/91: ، پذیرش مقاله28/11/90: دریافت مقاله
کانترلپنتالوژي :مقدمهPentalogy of Cantrell) (    اختلال مادرزادي بسیار نادري است که با نواقص شدید قفـسه سـینه و شـکم

فراگم، نقص قسمت جلـویی    ، نقص قسمت پایینی جناغ سینه ، نقص قسمت جلویی دیا          )امفالوسل(ناف  امل بیرون زدگی احشاء از محل بند      ش
نقایص تکـاملی لایـه   . پاتوژنز این ناهنجاري ناشناخته است . شودتشخیص داده می) ectopia cordis(پریکارد، قلب بیرون از قفسه سینه 

.دانندمیپس از لقاح را عامل مؤثر در بروز این ناهنجاري14-18رویان در روزهاي مزدرمی
شودمعرفی میالوسل و قلب بیرون از قفسه سینه نوزاد مبتلا  به امفدر این مقاله : عرفی موردم.
شوددر تمام موارد ابتلا به امفالوسل بررسی از نظر وجود پنتالوژي کانترل و آنومالی همراه توصیه می: گیريبحث و نتیجه.

خرم آباد،قفسه سینهقلب بیرون ازل، امفالوسپنتالوژي کانترل، : هاي کلیديواژه.
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مقدمه
اختلال مادرزادي بسیار نادري است کـه       1پنتالوژي کانترل 

با نواقص شدید قفسه سینه و شکم شامل بیرون زدگی احشاء از         
،نقص قسمت پـایینی جنـاغ سـینه،        2)امفالوسل(محل بند ناف    

نقص قسمت جلویی دیافراگم، نقص قـسمت جلـویی پریکـارد و      
ایـن سـندرم بـا     ). 1(شـود  بـی تـشخیص داده مـی   ناهنجاري قل 

شدت متفاوت از فرم ناکامل تا فرم شدید با درگیري در اعـضاي          
پاتوژنز این سندرم ناشناخته اسـت ولـی        ). 2(دیگر رخ می دهد     

پـس از    14-18نقایص تکاملی لایه مزودرمی رویان در روزهاي        
).1(دانند لقاح را عامل مؤثر در بروز این سندرم می

عرفی موردم
ساعته به دلیل امفالوسل بـزرگ همـراه         6نوزاد دختر ترم    

دار در بالاي آن به بیمارسـتان شـهیدمدنی خـرم           با توده ضربان  
سیر . منسوب بودند نوزاد فرزند اول و والدین غیر     . آباد ارجاع شد  

در مادر منفـی     3هیدرآمینوسبارداري بدون عارضه و سابقه پلی     
مـواد شیمیایی،سـموم،آفات نبـاتی و       بـا سابقه تماس مـادر     . بود

.عوامل محیطی منفی بود
در .هاي نوزادي مختصر کـاهش داشـت      در معاینه رفلکس  

نـوزاد تـاکی   .شـد مـشاهده مـی  گردن سیانوز لب و مخاط    وسر
متـر  سـانتی 20×20گ به ابعـاد     ربز لامفالوس. و ناله داشت   4پنه
نـازك دیـده    با غشاء   و پایین قفسه سینه     بالاي شکم    قسمتدر  
داخـل . قابل رویت بـود   ضربان قلب    امفالوسل،در بالاي   . شدمی

قلب در بـالا، کبـد در   .احشاء شکمی قابل رویت بودند   امفالوسل
روده بزرگراست و وسط، طحال در سمت چپ و روده باریک و        

.شددر قسمت پایین توده دیده می
فالوسل بـا  منوزاد در بخش مراقبت ویژه بستري شد محل ا      

کلینیکـی  پوشانده شـد و اقـدامات کلینیکـی و پـارا          گاز استریل 
ها و بیوشیمی نرمال بودنـد در آزمـایش         الکترولیت. گردیدانجام  

شـریانی اسـیدوز متابولیـک و اسـیدوز تنفـسی وجـود             گازخون  
.داشت

درگزارش تصویري قفسه سینه و شکم امفالوسل بزرگ در         
دان هـواي معـده و   خط وسط همراه با بالا رفتن سایه کبد و فق ـ 

درگزارش اکوکاردیوگرافی  . ادم بافت ریه سمت چپ گزارش شد      
بطنـی، جابـه جـایی آئـورت و تنگـی پولمـونر          دیواره بـین  نقص  

1.گزارش شد5)تترالوژي فالو(

در گزارش سونوگرافی امفالوسل بزرگ در خـط وسـط بـا            
اي حـاوي لـوب   جابه جایی عروق بند ناف به سمت بـالا و تـوده          

هایی از لوب راست کبد، قلـب بـه طـور کامـل در       قسمت چپ و 
بالا، قسمت اعظم طحال در سمت چـپ، قـسمت هـایی از روده         

کلیـه هـا و     . باریک و روده بزرگ درون امفالوسل وجـود داشـت         
مجاري ادراري و مثانه در محل طبیعی با سـایز و اکـوي نرمـال            

.گزارش شد
نیاز به لولـه  در سیر بستري نوزاد به دلیل نارسایی تنفسی         

مشاوره جراحـی انجـام شـد       . گذاري و تهویه مکانیکی پیدا کرد     
بدلیل حال عمومی نامساعد و وسـعت ضـایعه بیمـار غیـر قابـل            

ساعت بدلیل ایست    24نوزاد پس از    . جراحی تشخیص داده شد   
متأسـفانه والـدین رضـایت بـه انجـام      . قلبی تنفـسی فـوت شـد      

.اتوپسی ندادند

1. Pentalogy of Cantrell

2. Omphalocele

3. Polyhydramnios

4. Takypenia

5. Tetralogy of follot
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با امفالوسل و قلب در بالاي آنPentalogy of Cantrellبه نوزاد مبتلا

Pentalogy of Cantrellنماي جانبی در نوزاد مبتلا به 

گیري بحث و نتیجه
نـوزاد بـا   5و همکـاران  1کـانترل بـار اولین1958در سال 

نواقص شدید قفسه سینه و شکم شامل بیرون زدگـی احـشاء از             
ناف، نقص قسمت پایینی جناغ سینه ، نقص پریکـارد،          محل بند 

نقــص دیــافراگم و ناهنجــاري قلبــی گــزارش و آن را پنتــالوژي 
تظاهرات پنتالوژي کـانترل از فـرم       ). 1(کردند  نامگذاري   کانترل

ناکامل تا شدید متفاوت است و ممکن است بـا درگیـري اعـضاء     
).2(دیگر بدن همراه باشد 

) 2(گیر اغلب موارد به صورت تکدرکانترلبروزپنتالوژي 
تکـرار در بـارداري     . گزارش شده اسـت   ) 3(و به ندرت فامیلیال     

) 6(و تـري پلوئیـدي      ) 5(18، همراهـی بـاتري زومـی        )4(قبلی

مــورد بــه ازاي 1شــیوع پنتــالوژي کــانترل . دیــده شــده اســت
1بـه    2و نسبت ابتدا پـسر بـه دختـر          ) 7(تولد زنده    100000

و منطقه درگیري   Xوراثت وابسته به کروموزوم   نحوه  ) . 7(است  
170تا کنون کمتر از ). 8(شناسایی شده استXq25-26 در 

در ) . 9(بیمار با پنتالوژي کانترل در مقالات گزارش شده اسـت           
مورد مبـتلا بـه پنتـالوژي        153و همکاران    2جیمنز 1998سال  

نقـص  % 5/74نـواقص قلبـی،   % 83کانترل را گزارش کردند کـه     
نقـص دیـافراگم   % 57نقـص جنـاغ سـینه و       % 60دیواره شـکم،    

1). 10(داشتند 

رت نقـص دیـواره بـین دهلیـزي در          مشکلات قلبی به صو   
وجـود  % 20و دیورتیکـل بطنـی در       % 20، تترالوژي فالو در   53%

، شـکاف   )4(3آنومالی هاي همراه شامل پـا چنبـري        ).1(داشت  
یدروسـفالی  ، شکاف ستون فقـرات، مننگوسـل و ه        )6(کام و لب  

پاتوژنز بیماري ناشناخته است ولی نقص تکاملی لایـه     . است) 7(
زمان رویانی منجر به عـدم تـشکیل       14-18مزودرم در روزهاي    

راگم و مهاجرت احشاء مزودرمی بالاي شکم بـه   دیواره افقی دیاف  
سمت قفسه سینه و تشکیل ناقص جناغ سینه و جـدار شـکم و              

هـایی از   وارد شدن احشاء بالاي دیافراگم شامل قلـب و قـسمت          
).1(پریکارد به داخل حفره ایجاد شده مطرح است

هـاي  تراتـوژن ) 11(فشار مکانیکی وارده از خارج به جنین   
د آمنیونی که منجر به پاره شـدن کیـسه زرده           خارجی شامل بان  

و ) 13(، مــصرف الکــل )12(رویــانی شــود 14-18در روزهــاي 
در زمان بارداري مادر از علل احتمالی       ) 14(مصرف کاربامازپین   

.دخیل درپاتوژنز این ناهنجاري مطرح شده است

1. Cantrell

Jimenez2.

3. Clubfoot
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پیش آگهی این بیماري بسته به شـدت ضـایعات قلبـی و             
مرگ و میر به دنبال جراحی      . تفاوت است   آنومالی هاي همراه م   

مـوارد گـزارش شـده      % 50در موارد همراه با ناهنجاري قلبی تا        
در تمام موارد ابتلا به امفالوسل بررسی از نظر وجـود           ). 2(است  

.شودپنتالوژي کانترل و آنومالی همراه توصیه می

تشکر و قدردانی
لوشیپ بدین وسیله از زحمات آقاي دکتر کیانوش قنادي ف   

هاي ارزنده ایشان قـدردانی  محترم رادیولوژي به جهت راهنمایی 
.شودمی
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