-

View metadata, citation and similar papers at core.ac.uk brought to you byj‘: CORE

provided by Repository of the Academy's Library

A DIAGNOSZTIKA KERDESEI

Cantrell-pentalogia:
a praenatalis felismerés lehetosegei
hat sajat eset kapcsan
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A praenatalis ultrahangvizsgdlatok elterjedése ota szdmos probilkozds tortént a ritka Cantrell-pentalogia (eliilsé hasfali defektus,
sternumdefektus, eliilsé diaphragmahernia, pericardiumhidny és szivfejlédési rendellenesség) intrauterin felismerésére. Célkitiizés és
modszerek: Intézetiinkben 1991. janudr és 2009. janius kozott diagnosztizdlt Cantrell-pentalogids magzatok praenatalis
ultrahangvizsgilati eredményeit hasonlitottuk 6ssze a boncolds sordn leirt fejlédési rendellenességeikkel. Sajdt és a nemzetkozi szak-
irodalomban taldlhaté Cantrell-pentalogids magzatok prae- és postnatalis leletei alapjan vizsgiltuk a pentaldgia részét képezé
malformatiok és ectopia cordis el6forduldsi gyakorisagat, és ezek praenatalis felismerési ardnyat. Evedmények: A fenti idGszakban
6 Cantrell-pentaldgids magzatot diagnosztizaltunk. Pracnatalisan 3 esetben multiplex, 3 esetben izolalt malformatiot észleltiink.
A boncolds sternumdefektust minden magzatban igazolt. Osszesen 49 Cantrell-pentalégids eset adatainak elemzése azt mutatja,
hogy a praenatalisan leggyakrabban felismert ectopia cordis (91%, 31,/34) és hasfali defektus (83%, 38 /46) mellett (prevalencidjuk
69%, 34/49 és 94%, 46,/49) a pentaldgias magzatok jelentSs részében sternumdetektus (80%, 39 /49) és eliilsé diaphragmahernia
(73%, 36,/49) is megtalalhat6. Kovetkeztetések: A Cantrell-pentalogia részét képezd, de izolaltnak vélt malformatio praenatalis ész-
lelésekor érdemes keresni a tiinetegytittes tovabbi dsszetevdit a pontos diagndzis intrauterin felallitisa érdekében.
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Pentalogy of Cantrell: six new cases

Cantrell’s pentalogy is a rare multiple malformation syndrome consisting of supraumbilical abdominal wall defect, sternal defect,
pericardial defect, anterior diaphragmatic defect and heart malformation. Aéms and methods: Prenatal ultrasound findings and mal-
formations described during autopsy of the Cantrell’s pentalogy cases diagnosed between January 1991 and June 2009 in our in-
stitute were reviewed. A literature research was conducted to analyze the prevalence and prenatal detection rate of the five previ-
ously described malformations and ectopia cordis in the Cantrell’s pentalogy cases. Results: Six cases of Cantrell’s pentalogy were
diagnosed during the study period in our department. Sonography detected multiple malformations in 3 cases, and isolated malfor-
mation in 3 cases. Analyzing the data of 49 Cantrell’s pentalogy cases altogether showed that, beside abdominal wall defect and
ectopia cordis which had the highest prenatal detection rate (83% and 91% with a prevalence of 94% and 69%, respectively), sternal
defect and anterior diaphragmatic hernia were also present in a large number of the cases (80% and 73% respectively). Conclusion:
Sonographic identification of the sternal defect or diaphragmatic hernia may help to differentiate Cantrell’s pentalogy from malfor-
mations part of the syndrome but occurring as isolated defects.
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1958-ban  James Cantrell és munkatirsai ot fejlédési
rendellenesség (eliilsé hasfali defektus, sternumdefektus,
eltlsé diaphragmahernia, pericardium rekeszi részének
hidnya és szivtejl6dési rendellenesség) tobb betegiikon
észlelt egytittes el6forduldsa alapjan irtdk le a ma Cantrell-
pentalégia néven ismert multiplex malformatiés szind-
rémat. Tekintettel a szindroma rossz prognézisira,
a pracnatalis ultrahangvizsgalatok elterjedése éta szamos
probilkozas tortént a szindroma intrauterin felismerésé-
re. Cantrell eredeti kozleményében Gjsziilott, csecsemd,
kisded és serdiil6kora betegeket mutatott be. A val6di
ectopia cordist nem sorolta a pentalégia kritériumai kozé
[1]. A praenatalis ultrahangvizsgilatok sorin azonban
elterjedtté vilt a diagnozis felallitisa az intrauterin jol fel-
ismerhet6 omphalokele és ectopia cordis egyiittes ész-
lelésekor. Tanulmdnyunkban az elmult 17 és tél évben
intézetiinkben észlelt Cantrell-pental6gids eseteket mu-
tatjuk be, és a sajit, valamint a szakirodalomban kozolt
esetek attekintése alapjan elemezziik a praenatalis felis-
merés lehetGségeit.

Mobdszer

A Semmelweis Egyetem 1. Sz. Sziilészeti és NEgyo-
gyaszati Klinikdjan 1991. janudr és 2009. janius kozott
diagnosztizalt Cantrell-pentalégids esetekben a bonco-
ldskor leirt malformatiokat és a praenatalis ultrahangvizs-
galatok soran észlelt eltéréseket hasonlitottuk dssze.

A nemzetkozi szakirodalom elemzésekor a Cantrell-
pentalégia részét képezd kordbban emlitett 6t fejlédési
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rendellenesség és ectopia cordis el6fordulasi gyakorisi-
giat, valamint ezek praenatalis felismerési arinyat vizs-
giltuk a kozolt esetekben. A Pubmed Central adatbdzi-
siban a ,,Cantrell’s pentalogy”, ,,Cantrell’s syndrome”
és ,Pentalogy of Cantrell” keres§szavakat hasznaltuk.
A megjelenitett kozlemények koziil az angol vagy német
nyelvd, teljes cikk formdjiban elérheté eredeti esetbe-
mutatasokat haszndltuk fel, amelyek megtelel§ prae- és
postnatalis adatokat is tartalmaztak. Elfogadtuk azokat,
amelyek részletes intrauterin ultrahanglelet hidnyiban
megemlitették, hogy az adott terhesség komplikicié-
mentes volt, vagy ismételt ultrahangvizsgilatok ellenére
nem észleltek eltérést. Megtelel§ postnatalis adatnak
tekintettik, ha a Cantrell-pental6giids magzatok vagy
Gjsziilottek fejlédési rendellenességeit sebészeti beavat-
kozas, képalkoté vizsgalatokkal kiegészitett fizikalis vizs-
galat vagy autopszia elvégzése alapjan irtak le a szerzok.
A fenti kritériumoknak az 1965 ¢és 2009. januar kozott
megjelent esetbemutatisok koziil 28 felelt meg. Végiil
28 eredeti kozlemény 43 2, 3,4,5,6,7,8,9, 10, 11,
12,13, 14, 15, 16, 17, 18, 19, 20, 21, 22, 23, 24, 25,
26,27,28,29] és a 6 sajit esetet Osszegezve 49 Cantrell-
pentalégias magzat fejlédési rendellenességeit tekintet-
tiik at.

Eredmények

1991. janudr és 2009. junius kozott klinikinkon 6 eset-
ben diagnosztizdltunk Cantrell-pental6giit, ezek pontos
adatait az 1. tablizat tartalmazza. Egy esetben a komp-

1. tabldzat | Cantrell-pentalégids escteink prae- és postnatalis leletei
Praenatalis GS Kimenetel Nem Fetopatoldgiai vizsgalati eredmények
LISBE: By Hasfali ~ Sternum- Pericar- Hernia Ectopia Vitium Térsulé
defectus defectus  dium- diaphragmatica cordis rendelle-
hiany nesség
1 1991 Ectopia cordis 36 Hiivelyi Fia nincs van van nincs van Cor uniloculare
Cor unilocurale sziilés 2600 g Pulmonalis
Hernia a 38. atresia
diaphragmatica héten
Ld.
2 2001 Ectopia cordis 18 Vetélés- Fia van van nincs van van VSD
Hasfali defectus indukci6 280 g A. pulmonalis
Scoliosis gracilis
3 2003 Fallot-tetralégia 22 Vetélés- Fia nincs van van van nincs Fallot-tetral6gia Meckel-
indukci6 480 g Részleges diverticulum
tidévéna-
transpositio
4 2004 Gastroschisis 19 Vetélés- Fia van van nincs nincs van nincs
indukci6 290 g
5 2005 Ectopia cordis 10 Vetélés- Liany  van van van van van nincs Vese-
indukcié6 60 g dysplasia
6 2009 Ectopia cordis 20 Vetélés- Liny  van van nincs van van Cor uniloculare
Hasfali defectus indukci6 350 g Truncus
Sternumdefectus arteriosus
communis

GS: terhességi hét a pracnatalis UH-vizsgélatkor
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lex magzati malformatio késén, a terhesség 36. hetében
keriilt felismerésre. A varhaté rossz életkildtds miatt hii-
velyi sziilés mellett dontottiink, az Gjszilott korrekcids
mutégétsl — a hazasparral egyetértésben — eltekintet-
tiink, aki igy 19 6ras kordban exitdlt. A praenatalis ultra-
hanglelet alapjan 5 esetben vetélésindukcié tortént. Két
esetben multiplex malformatio (1.A és B dbra), egy
esetben ectopia cordis, egy esetben Fallot-tetraldgia, egy
esetben pedig gastroschisis miatt tortént a terhesség
megszakitasa.

A 4 fit és 2 lednymagzat fetopatoldgiai vizsgdlata-
kor sternumdefektus minden esetben jelen volt, ectopia
cordist 5 esetben észleltiink. Eltlsé diaphragmahernia
¢és supraumbilicalis hasfali defektus 4-4 esetben, pericar-
diumhidny pedig 3 esetben fordult el§ (2. 4bra). A prae-
natalisan gastroschisisnek leirt esetben a patoldgiai vizs-
gilat a magzati has koldokig terjed6 supraumbilicalis
kozépvonali defektusit mutatta ki a tarsul6 rendellenes-
ségek mellett. Szivfejlédési rendellenességet 4 Cantrell-

A Cantrell-pentalégia praenatalis diagnézisit gyakran az
intrauterin is j6l felismerhet$ ectopia cordis és hasfali defektus
egyiittes észlelésekor allitjak fel. A) Az els6 esetben a 35. héten
észleltik a magzati sziv kéros elhelyezkedését. B) A mdsodik
esetben a 18. héten dbrdzolédott a sziv és belek magzati testen
kiviili elhelyezkedése, amely mdr praenatalisan felvetette a

Cantrell-szindroma lehet8ségét
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pentalégias magzatban észleltiink, amely minden eset-
ben komplex volt.

Sajat anyagunkban hdrom olyan eset fordult el8, ahol
a vetélésindukeiéd egy-egy izoldltnak vélt malformatio
(ectopia cordis, Fallot-tetralégia, illetve gastroschisis)
miatt tortént, és a fetopatoldgiai vizsgilat soran észlelt
tovabbi fejlédési rendellenességek alapjan dllitottuk fel a
Cantrell-pentalogia diagnézisat. Tovabbd lényeges meg-
figyelésnek tekintjiik, hogy az eliilsé diaphragmahernia,
amely 4/6 esetben volt jelen, pracnatalisan egy esetben
sem kertilt felismerésre, sternumdefektust pedig, amelyet
a fetopatolégiai vizsgilat minden Cantrell-pentaldgids
magzatban kimutatott, csak egy alkalommal sikeriilt
intrauterin detektalni. Felmeriilt tehdt a kérdés, hogy az
intrauterin kimutathaté hasfali defektus és ectopia cordis
mellett a Cantrell-pentalégia tobbi 6sszetevGje milyen
gyakran van jelen a diagnosztizalt esetekben, és az adott
malformatiék milyen ardnyban ismerhet6k fel a praenatalis
ultrahangvizsgilat sordn.

Negyvenkilenc  Cantrell-pentaldgids magzatban a
szindréma részét képezd fejlédési rendellenességek és
az ectopia cordis elSforduldsinak arianyat, valamint az
egyes malformatiok méhen belili felismerésének ard-
nyat a 3. 4bra mutatja. A leggyakrabban el6fordulé fej-
16dési rendellenesség a hasfali defektus volt (94%,
46,/49), amely a praenatalis felismerési arinyt tekintve
az ectopia cordis utin a masodik legmagasabb arany-
ban észlelt malformatio volt. Ectopia cordis, amely az
esetek 69%-4dban (34,/49) fordult el6, 91%-ban (31,/34)
mar méhen beliil felismerésre keriilt. Erdekes, hogy
sternumdefektusrél a postnatalis vizsgdlatok alapjin az
esetek 80%-aban (39,/49) szamolnak be, mig méhen
beliil ritkdn ismerték fel, mindossze 15%-ban (6,/39).
Diaphragmahernia 73%-ban (36,/49), pericardialis de-
fektus 65%-ban (32,/49) és szivtejlédési rendellenesség

2. 4bra Otodik eset. A 10 hetes magzat kozépvonalbeli defektusa a
sternum proximalis végétdl a koldokig terjed, amelyen keresztiil

a sziv, mdj és vékonybelek is elGtiiremkednek
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szintén az esetek 65%-dban (32/49) volt jelen. Prae-
natalisan az esetek 53%-dban (17/32) diagnosztizaltak
vitiumot, de a felismert esetekben is a postnatalis képal-
koté vizsgalatok vagy a fetopatoldgiai vizsgilat tovabbi
szivfejlédési rendellenességeket mutatott ki tobb eset-
ben. Az elils§ diaphragmaherniit a sternumdefektus-
hoz hasonléan alacsony ardnyban, 14%-ban (5,/36) mu-
tattdk ki praenatalisan, pericardialis defektus méhen
beliili felismerésérsl pedig csak 1 esetben szimoltak be
(3%).

Megbeszélés

A ritka Cantrell-pentalégia incidencidja 5,5 eset/1 millié
élvesziilésre becsiilhetd [29]. A mind az 6t malformatiot
tartalmazoé teljes pentalogia mellett a szindréma szamos
inkomplett variansardl is beszamoltak. 1972-ben Toyama
61 Cantrell-pentalégids esetet elemezve a szindréoma
3 csoportra osztisit javasolta: 1. csoport: biztos diag-
nézis mind az 6t malformatio jelenlétével; 2. csoport:
valoszinl diagnoézis 4 malformatio meglétekor, amelyek
kozott szerepel a szivfejlédési rendellenesség és az eliils§
hasfali defektus; 3. csoport: inkomplett expresszidé a
malformatiék viltozé kombinaciéjaval, sternumdefektus
mindig jelen van [30]. Van Hoorn és munkatirsni a
pentalégia prognoézisit befolydsold tényezdk vizsgilata-
kor végzett irodalmi dttekintés soran 1987 és 2007 ko-
zott 58 publikilt Cantrell-pentalégids esetet taldltak,
amelyek kozil 33 volt teljes, 23 inkomplett varidns;
2 esetben nem hatdroztik meg, hogy a szindroma teljes
vagy inkomplett expressziojit diagnosztizaltik-¢ [6]. Sa-
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3. 4bra A Cantrell-pentalégiat alkoté fejl6dési rendellenességek és
ectopia cordis el6forduldsi gyakorisiga a postnatalis vizsgalatok
alapjdn, valamint az adott malformatiék praenatalis felismerésé-

nek ardnya

HD = hasfali defektus; SD = sternumdefektus; PH = pericardiumhiany;
DH = eliilsé diaphragmahernia; CD = szivfejlédési rendellenesség; EC
= ectopia cordis. Az oszlopdiagram a 49 esetben 6sszesen el6fordult és
praenatalisan diagnosztizalt malformatiok szimdt mutatja.
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jat Cantrell-pentalogids eseteink a korbonctani vizsgala-
tok eredményei alapjan a szindréma inkomplett varian-
sainak tekinthetdk.

A pentalégia pontos etiologidja nem ismert. Kialaku-
lasanak hatterében a mesoderma korai embriondlis szak-
ban torténé koéros fejlédése allhat. Mivel mind a
splanchnopleurabdl, mind a somatopleurabdl szirmazé
képletek érintettek, a kirosodas valészintileg a primitiv
intraembrionalis mesoderma splanchnicus és somaticus
részre oszlasa el6tt vagy kozvetlenil utina torténik
[31].

A kozépvonalat érintd fejlédési rendellenességek gya-
kori egyiittes el6forduldsa alapjan feltételezhets, hogy a
test kozépvonala egy fejlédési mez6t (developmental
field) képez [29, 32]. Martin és munkatirsai szerint
cbbe a fejlédési mezGbe esé szerveket, mint a sternumot,
a rekeszt, az elils6 hasfalat, a pericardiumot és a szivet
¢érint§ komplex rendellenességek sulyossiguk szerint
széles spektrumon valtozhatnak; a Cantrell-pentalégia és
az ectopia cordis is ennek a fejlédési mezének a rendelle-
nességeként foghaté fel [33]. A Cantrell-pentaldgia
sporadikusan fordul el8, azonban az X-hez kotott domi-
nins Oroklédésmenetet mutatd, szintén a kdzépvonal-
beli képleteket érint6 thoracoabdominalis szindréméhoz
hasonldan, a Cantrell-pentalégia X-hez kotott 6rokls-
dése is felmeriilt néhany familidris eset kapesan [32, 33,
34]. Ez eseteinkben sem zirhaté ki. A kozépvonalat
érintd fejlédési rendellenességek gyakran tirsulnak kro-
moszémaaberracidval, ezért a magzat karyotypizalasa
megfontolandé.

A Cantrell-pental6gidhoz szimos mas szerv fejl6dési
rendellenessége kapcsolodhat. A kozépvonalat érintd
malformatiék koziil az idegrendszer fejlédési rendelle-
nességeivel (spina bifida, anencephalia, exencephalia,
meningokele, cephalokele, hydrocephalus) [15, 22, 35],
valamint ajak- ¢és szdjpadhasadékkal tdrsulhat [19].
A vazrendszer rendellenességei koziil scoliosis [6, 21,
36], dongaldb [15, 20, 21], jobb fels6 végtagot érinté
hypoplasia és ectodactylia [9], kézhypodactylia [20] tar-
sultak a tiinetegytitteshez. Ezeken tal polysplenidval
[18], Meckel-diverticulummal, bélforgisi rendellenes-
séggel [10], epehodlyag-agenesiaval [ 18, 20], multicisztas
vesedysplasiaval és pyelectasiaval [37] torténd egytittes
megjelenésrdl is beszamoltak. Cysticus hygroma és az
elsé trimeszterben mért vastagabb nuchalis oedema is
tarsulhat Cantrell-pental6gidhoz [16, 37]. A vastagabb
nuchalis oedema kialakulasit ezen esetekben a sziv
diszlokacidja kovetkeztében kialakuld vénds pangds, sziv-
fejlédési rendellenesség, a rekeszsérv okozta media-
stinumkompresszié vagy az omphalokele magyardzhatja
[10]. Sajat eseteink koziil egy Cantrell-pentalégiis mag-
zatndl (harmadik eset) észleltink 8 mm-es nuchalis
oedemat az elsé trimeszterben, amelynek hatterében a
Fallot-tetraldgia és részleges tiidévéna-transpositio, illet-
ve a rekeszsérv is allhatott. Egy esetiinkben Meckel-
diverticulum, egyben pedig vesedysplasia tarsult a penta-
l6gidhoz.
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A Cantrell-pentalégia els§ praenatalis diagnézisirol
1984-ben Baker és munkatarsas szamoltak be [38].
1997-ben Liang és munkatirsai az elsG trimeszterben
a 10. terhességi héten diagnosztizaltidk a Cantrell-
pental6giit omphalokele és ectopia cordis egytittes ész-
lelésekor [26].

A nemzetkozi szakirodalomban kozolt Cantrell-
pentalégids magzatok adatait dttekintve lathatd, hogy a
praenatalisan jol felismerhet$ hasfali defektus és ectopia
cordis mellett az esetek jelentds részében az intrauterin
kevésbé diagnosztizdlhaté sternumdefektus és eliilsé
diaphragmahernia is jelen vannak. A praenatalis MR-
vizsgilat segithet a sternumdefektus, rekeszsérv és
omphalokele pontos méreteinek, valamint a hasi és mell-
kasi szervek hernidloddsinak megitélésében [31].
Sternumdefektust azonban kétdimenzids ultrahangvizs-
galattal is sikeriilt diagnosztizalni [9, 10, 16, 31], a gya-
nitott malformatio pontosabb dbrizolasira a hirom-
dimenzi6s ultrahangvizsgilat alkalmas [10]. Zalel és
munkatarsai 252, egymast kovet§ terhességben végez-
tek kétdimenzids ultrahangvizsgalatot, eredményeik pe-
dig azt mutattak, hogy a sternumot el6szér a 19. terhes-
ségi héten lehet vizualizéalni, amikor is 2—-3 csontosodasi
mag 4brizolédik. A terhesség végére a sternumban 4-5
csontosodasi mag lesz lathatd, és a sternum hossza a ter-
hességi kor el6rehaladdsaval linedrisan né [39]. Az eddig
rendelkezésre all6 adatok alapjan feltételezhets, hogy
megfelel6 felbontistt ultrahangkésziilékkel a sternum
vizsgalata, ha célzottan torténik, a terhesség masodik fe-
lében kétdimenzids ultrahanggal is kivitelezhets. gy
amikor praenatalisan hasfali defektus, omphalokele vagy
Cantrell-pentalégiaban el6fordulé vitium izolaltan abra-
zolddik, a pentalégidban gyakran jelen levé sternum-
defektus kimutatdsa felvetheti a multiplex malformatio
fennallasinak lehet&ségét. Ez jelentGsen befolyasolja
nemcsak az esetleges tovabbi vizsgilatok sziikségességét
(haromdimenzios ultrahang, praenatalis MRI), hanem a
diagnozis pontositdsa utin a prognézist és a sziilék tdjé-
koztatdsat is.

Amiota Siles és munkatirsas rimutattak arra, hogy az
omphalokeléhez tarsulé pericardialis folyadékgyiilem re-
keszsérv és pericardiumhiany egyiittes jelenlétére utalhat
[27], tobb praenatalisan diagnosztizalt, rekeszsérvvel is
rendelkez6 Cantrell-pentalogids magzatnal irtak le peri-
cardialis folyadékgytilemet [10, 11]. A Cantrell-pental6-
gidhoz kapcsol6dd rekeszsérv intrauterin felismerése
hagyomanyos kétdimenziés ultrahangvizsgalattal az ese-
tek egy részében lehetséges [11, 14, 31, 36], a rekesz-
sérv pontos kiterjedésének megitélésére a magzati MR-
vizsgalat alkalmas [10, 31]. Postnatalisan gyakran a
mutéti beavatkozas sordn észlelik az eliilsé diaphragma-
hernia jelenlétét, pontos kiterjedését.

A magzati echokardiogrifiinak a praenatalis kivizsga-
l4s sordn a tarsul6 szivfejlédési rendellenesség felismeré-
sében van jelent6sége. Kamrai septumdefektus (72%),
pitvari septumdefektus (34,6%), bal kamrai diverticulum
(32,3%), pulmonalis stenosis vagy atresia (31,5%) ¢és
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Fallot-tetralégia (17,3%) fordulnak el§ leggyakrabban
Cantrell-pentalégidban [24]. Ezek koziil a pulmonalis
atresia, a Fallot-tetralogia és a balkamra-diverticulum,
vagy a pentaldgiaban ritkabban el6fordulé hypoplasias
balszivfél-szindroma, vagy kettSs kidramlast jobb kamra
intrauterin jol felismerheté vitiumok. A pentaldégidban
leggyakrabban el6fordulé kamrai és pitvari sévényhiany
méhen belill azonban nem mindig diagnosztizalhato,
ezeket gyakran csak a postnatalis szivultrahang vagy pa-
tologiai vizsgalat igazolja.

Praenatalisan a Cantrell-pentalégia differencialdiagné-
zisai kozé a , limb-body wall complex”, a thoracoabdomi-
nalis szindréma, az amnionszalag okozta disruptiés szek-
vencia és az izoldlt ectopia cordis tartoznak.

A Cantrell-pentalégia mortalitdsa magas, kilonosen
komplett pentaldégidban, ectopia cordisszal vagy mads
malformatiéval trsul6 esetekben virhatéd rossz kimene-
tel, valamint a tarsuld szivfejlédési rendellenesség is be-
folyasolja a prognozist. Ennek ellenére a kombinalt fejlé-
dési rendellenességek sikeres egy- vagy kétlépcs6s mitéti
megoldasardl is beszamoltak [ 3, 40].

Osszefoglalva elmondhaté, hogy a praenatalisan egy-
értelmd eseteken kiviil, a Cantrell-pentalégiaban elGfor-
dulé malformatiok izoldlt észlelésekor keresni kell a
gyakran jelen levé, de intrauterin nehezebben diagnosz-
tizalhato eltéréseket is, f6leg a sternumdefektust. A gyer-
meksebészet és szivsebészet fejlédésével a korabban fati-
lisnak vélt esetek egy részének is lehet pozitiv kimenetele,
ezért sziikséges a megtelel§ diagndzis felallitasa, a prae-
¢és postnatalis ellatds megtervezéséhez.
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