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OLGU SUNUMU

EDWARD SENDROMU’NUN ESLIK ETTIiGI KISTIK
HIGROMA VE HIDROPS OLGUSU

CASE OF CYSTIC HYGROMA AND HYDROPS‘ASSOCIATED BY
EDWARD’S SYNDROME
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OZET

Ultrasonografiyle fetal kistik higroma ve yaygin 6dem saptanan bir gebe olguda gebelik ebeveynin istegi ile sonlandirilmis,
postmortem karyotip analizi ile Fetal Edward Sendromu tanisi konulmustur. Sonug olarak intrauterin fetal higroma ve iligkili
malformasyonlar saptanan gebeliklerin sonlandirilma kararmin verilmesinde ultrason 6nemli bir aragtir ve bu fetiislere
postmortem karyotip analizinin yapilmasi aileye genetik danigmanlik verilmesinde esastir.
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SUMMARY

The pregnancy in which fetal cystic hygroma and generalised edema were detected by ultrasound was terminated at the
instance parent’s option and diagnosed as Fetal Edward’s Syndrome after postmortem karyotype analysis. As a result,
ultrasound is an important tool in determining the termination of pregnancies in which intrauterine fetal hygroma and related
malformations detected and it is essential to perform postmortem karyotype analysis to afford genetic counselling to the
family.
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GIRIS

Kistik lenfanjioma olarak da adlandmrilan kistik hig-
roma, fetus boynunda arkaya veya kenarlara dogru
tasan, genis, siklikla septali; i¢i sivi dolu keseler sek-
linde ortaya ¢ikan lenfatik sistemin dogustan malfor-
masyonudur. Higromalar tek basina olabilecegi gibi,
bir kromozom anomalisiyle birlikte saptanabilir.
Yaklasik %60-70’1 fetal andploidi ile beraberdir; bun-
larin %75’ini 45,X (Turner Sendromu) olustururken
geri kalanini Trisomi 21, 18, 13 ve mozaik andplo-
idiler olusturur (1). izole olabilecegi gibi dzellikle
kromozomal anomalilerle birlikteligi sik olup imiin
olmayan hidrops ve oligohidramnios eslik edebilir.
Kistik higromalar septali ya da septasiz olabilirler.
Biiyitk boyut ile birlikte septalarin varligi kotdl bir
prognostik isaret olup siklikla kromozomal anomaliye
eslik ederler (2). Higroma sivisi igindeki yiiksek pro-
tein  konsantrasyonunun hipoproteinemiye  sebep
olarak yaygin ddem olusturdugu ileri stiriilmektedir
(3). Ayrica progresif periferal subkutan 6dem, serdz
kavitelerde stvi1 birikimi (plevral ve perikardial effiiz-
yon), fetal asit ve plasental kalinlagma izlenebilir.
Artan lenfodem plevra ve perikard gibi serdz kavite-
lerde ve abdomende effiizyona yol agar. Bu genislemis
kaviteler ventz doniisii engelleyerek kalp yetmezli-
gine sebep olabilir. Edward Sendromu’nun (Trisomi
18) karyotipi 47XX veya XY+18’dir ve nondisjunction
sonucu gelisir. Insidansi 1:8000°diir. Riski maternal
yasla artar. Edward Sendromu’nun belirtegleri koroid
pleksus kisti, brakisefali, diisiik kulak ve mikrognati,
ekstremite kisaligi, tistiiste binmis parmaklar, rocker
bottom ayak, tek umblikal arter ve kardiak anoma-
lilerdir.

OLGU

Otuz sekiz yasinda, ev hanimi olan (GC) ve son adet
tarihine gore 14 haftalik gebede yapilan obstetrik
ultrasonografide CRL (Crown-rump length, bas
gluteus mesafesi) 6l¢iimleri 13 hafta ile uyumlu olan
tek bir canli fetus gozlendi. Amnion sivi hacmi yeterli,
plasenta kalinligi ve eko yapist normal olarak sap-
tandi. Fetus bas/boyun bolgesinde posterior ve sol
lateral yerlesimli, 9 cm kalinhiginda, 11 cm. uzunlu-
gunda anekoik kistik olusum saptandi. Kistik olusum
septasyonlar gostermekteydi. Fetal deri 6demli idi.
Toraksta anekoik yapida sivi birikimi (plevral effiiz-
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yon) saptandi. Abdominal yapilar ve iskelet normal
izlendi.

Ailenin onayiyla anneye tibbi abortus uygulandi. Tibbi
abortus i¢in 400 mg misoprostol (cytotec) vajinal
olarak her {i¢ saatte bir uygulandi. Postnatal incele-
mede fetus hidropik goriiniimde idi. Boynun arkasin-
daki kistik yap1 dogum eylemi sirasinda delindi.

Diisiik materyali kiiltiirii ile yapilan sitogenetik tani
sonucunda karyotip 47 XXX+18 trizomi olarak belir-
lendi (Gentan-Genetik Tam Merkezi zmir).

Patolojik incelemede fetal kistik higroma ile uyumlu
sonug geldi (Prot. No: 10872274).

TARTISMA

Her 6000 gebelikte bir gorillen kistik higroma
lenfanjiomalarin en sik seklini olustururlar.

Kistik higromalar lenfatik tikanmanin sonucu olarak
ortaya cikar. Bas bolgesinin lenfatik sivisi normalde
kalp yakmlarinda juguler vene drene olur. Eger bu
baglantimin olusumu gebeligin 40. ginli civarinda
aksarsa, lenf juguier lenfatik kesede birikir. Bu da
servikal bolgede kistik higroma olusumuna neden
olur. Bazi olgularda kendiliginden gerileme bildiril-
mektedir (4). Kendiliginden gerileme %10-15 oranin-
dadir (4) Bu tiir olgularda ge¢ de olsa lenfatiklerle
juguler ven arasinda baglantinin olustugu ve bunun
sonucu kistik olusumun geriledigi bildirilmistir.
Gerileme ozellikle septasyon gostermeyen olgularda
goriilebilir. Bu olgularda lenfatik sistemdeki artmis
basincin kismi tikanmayi astigi dusiintliir (2).

Kistik higromalar ultrason esnasinda ve belirteg
tarama testlerindeki bozukluklarda da ortaya ¢ikabilir.
Bunun nedeni eslik eden fetal andploidi veya beta
hCG ve alfa-fetoprotein diizeylerinde yiikselmeye yol
acabilen hidropik degisiklikler olabilir. Ik {i¢ ayda
higroma koli tanist konulan olgularin %29’unda kar-
yotip anomalisi saptanirken, bunlarin % 38’1 Trizomi
18, % 31’1 Trizomi 21, % 25’1 Turner Sendromu , % 6
s1 47 XXX olarak bildirilmistir (6). Bizim olgumuzda
karyotip analizi sonucunda Trizomi 18 saptadik.

Bu olgularda %33 oraninda intrauterin 6liim olmak-
tadir. Olgumuzda ki gibi, fetal hidropsun eslik ettigi
kistik higromalarda prognoz ¢ok kotidiir ve % 100’e
yakin oOliimle sonuglanir. Bu olgularda karyotipin
normal olmasi prognozu degistirmez (6). Prognoz, tani
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anindaki gebelik yasina, karyotipe, septasyonlarm
varligina ve diger eslik eden anomalilere baghidir (7).

SONUC

Sonug¢ olarak, kistik higroma ilk ti¢ aydaki ultraso-
nografi ile saptanabilmektedir. Kistik higroma gebe-
ligin hangi déneminde saptanirsa saptansin mutlaka
kromozom analizi yapilmalidir. Kromozom anomalisi
saptanirsa, aile bu konuda bilgilendirilmeli ve daha
sonraki gebeliklerinin izlemi bu bilgiler esliginde
yaptlmalidir.
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