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OZET

Yapisik ikizlik 1/50.000-1/100.000 siklikta goriilen agir
morbidite ve mortaliteyle seyreden ¢ok nadir bir anomali-
dir. En erken intrauterin 12. haftada yapian antenatal
ultrason (USG) ile tani konulabilir. Postpartum yasanacak
riskler konusunda aileler bilgilendirilmeli ayrilma sansi
olan infantlarin yagam gansimin artirllmast igin 3. basamak
merkezlerde dogumun gerceklestirilmesi onemlidir. Burada
klinigimizde torakoomfalofagus nedeniyle izledigimiz yapi-
stk ikiz olgusu literatiir egliginde gozden gecirilecektir.

Anahtar kelimeler: yapusik ikizlik, torakoomfalofagus,
yenidogan

SUMMARY

Conjoined twins is a rare and highly mortal anomaly with
an incidence of 1/50.000 to 100.000 pregnancies. The diag-
nosis of conjoined twins can be done as early as 12 weeks
gestation using prenatal ultrasonography. Families should
be informed about the possible postpartum risks. In order
to increase the chance of survival of separatred, it is advi-
ced to perform delivery in an advanced tertiary care center.
Here, we report a case of conjoined twins with n: thoraco
omphalopagus and try to review the literature.

Key words: conjoined twins, n: thoraco omphalopagus,
newborn

GIRIS

Yapisik ikizlik 1/50000-1/100000 siklikta goriilen
cok nadir bir anomalidir V. Etiyolojisinde tek bir
embriyonik kistin 13.-15. giinlerde komplet ayril-
masinin gerceklesememesinin rol oynadigi diisiintil-
mektedir. Spencer’in ortaya attig1 bir bagka teoriye
gore ise notokordlarmn iki ayri fetiis olusturmak
izere ayrildig1 ancak ¢ok yakin olmalari nedeni ile
tekrar birlestikleri diisiiniilmektedir . En erken
intrauterin 12. haftada yapilan antenatal ultrason
(USG) ile tani konulabilirken, 20. hafta sonrasi
yapilan ayrintili USG’de paylasilan organlar ortaya
konabilir. Ayrica magnetik rezonans goriintiileme
(MR) ile ayrintili bilgi edinilebilir @. Yapisik ikizler
genellikle viicutlarinin yapisik oldugu bolgeye gore
torakoomfalofagus, torakofagus, omfalofagus, kra-
niofagus, parazitik ikizler olarak siniflandirilmakta-
dir ®. Burada klinigimizde torakoomfalofagus
nedeniyle izledigimiz yapisik ikiz olgusu literatiir
esliginde gozden gecirilecektir.

OLGU SUNUMU

Yirmi alt1 yagindaki annenin 3. gebeliginden 3. yasa-
yan olarak 32 hafta, 3800 g sezaryen ile dogan kiz
hastalar dogum salonunda resusite edilip sonrasinda
entiibe olarak dis merkezde izlenirken, postnatal 2.
giinde ileri tetkik ve tedavi amaciyla iinitemize sevk
edildi. Hasta yakinlarindan alinan dykiide intrauterin
20. haftada hastalarin tanisinin konuldugu, ancak
muayenesinde torakoabdominal bolgeden yiiz yiize
bakacak sekilde yapisik olduklari, ayr1 kafa, 2 kol ve
2 bacaga sahip olduklari, abdomende birlesim yerinin
altinda omfalosel oldugu goriildii (Resim 1). Cekilen
rontgen filminde hastalarin 2 farkli vertabral kolona
sahip olduklar1 goriildii (Resim 2). Spontan solunum-
lar1 olmayan hastalar mekanik ventilatdrde izleme
alindi. Yapilan ekokardiyografide bir atrium, AV
kapak ve ventrikiilden olusan ortak bir kardiyak yap1
gozlendi. Ventrikiil kasilmasi iyi olan kalpten iki aor-
tanin ayrildig1 ve AV kapaktan 1-2/4 derece yetmez-
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Resim 1. Yapisik ikizlerin genel goriiniimii.
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Resim 2.

Resim 3.

lik oldugu izlendi. Detayli degerlendirme icin ileri
teknik olarak hastalara torako-abdominal tomografi
cekildi ve tomografi sonucunda toraks alt yar1 ve tiim
abdomen boyunca her iki bebegin anteriorda fiizyone
oldugu, sternal fiizyon distalinde orta hat yerlesimi
tek ortak kalp yapisi secildigi, karacigerin de orta
hatta devamlilik gdosterdigi goriildii (Resim 3).
Hastalar cocuk cerrahisi ve ¢cocuk kardiyoloji boliim-
leriyle konsulte edildi. Tek kalp fizyolojisine sahip
olmalar1 nedeni ile olgularin non-operatif grupta
olduguna karar verildi. Hastalarin spontan solunum-
lar1 olmamas1 nedeni ile mekanik ventilatérde solu-
num destek tedavilerine ve bradikardi ile hipotansi-
yonlarimin olmasi nedeniyle inotroplar ile dolagim
destek tedavilerine devam edilmesine ragmen, post-
natal 5 giinde genel durumlar1 bozulan ve sonrasinda
kardiyak arrest gelisen hastalar kaybedildi.

TARTISMA
Yapisik ikizlik ¢cok nadir goriilmekte birlikte degisik
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anotomik yapilart nedeniyle en cok ilgi ¢eken konjeni-
tal malformasyonlardan biridir. Ilk yapisik ikizler 1100
yilinda Ingiltere’de dogan ve 34 yil yasayan kiz ikizler
olarak bilinse de en iinliileri 1811 de Siam’da dogan ve
64 yagima kadar yasayan Bunker kardeslerdir ©.

Yapisik ikizligin tiim gebeliklerde 1/50000 - 1/100000
siklikta goriildiigli diisiiniilse de, % 60’1min ol
dogumla sonuglanmast nedeniyle gercek sikiliginin
1/200000 canli dogum oldugu diistiniilmektedir ©.
Martinez ve ark.’nin ? Ispanya’dan yayinladiklari bir
calismada simetrik yapisik ikizlik orani 1/150000
olarak bulunmustur.

Gecmigste etiyolojide tek bir embriyonik kistin 13-15.
giinlerde komplet ayrilmasinin ger¢eklesememesinin
rol oynadig diigiiniilmekteyse de son yillarda yapilan
caligmalarda erken embriyolojik evrede iki ayri
embriyonun fiizyonu sonrasi ortaya ¢iktigr goriilmiis
ve Logrono ve ark. ®tarafindan yapilan bir calismada
ikizlerin DNA analizleri incelenmig ve dizigotisitenin
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gosterilmesi bunu desteklemigtir .

Yapisik ikizlerde embiryolojik diskin yapisma yerine
gore ventral ve dorsal birlesme olabilir. Ventral birle-
simli yapisik ikizlik % 86 siklikta goriilmekte, bunla-
rin en sik olani {ist govdeden alt abdomene kadar
uzanan, kalp, karaciger ve gastrointestinal sistemin
bir kismini paylasildig1 ve % 28 siklikta goriilen tora-
koomfalofagustur. Bunu % 18.5 siklikla torakofagus,
% 10 siklikta omfalofagus ve % 6 siklikla kraniofa-
gus izler @, Olgumuzda iist govdeden alt abdome
kadar uzanan bir yapigiklikla birlikte bir torakoomfa-
lofagus olgusuydu. Eslik eden bir¢ok kardiyak ve
vaskiiler sistem anomalileri bulunmakla birlikte, bu
olgularin % 75’inde tek kalp anatomisi mevcuttur.
Tek atrium, tek ventrikiil, genis ASD, genis VSD,
kapak atrezileri ve biiyiik damar transpozisyonlari
bulunabilir @. Olgumuzda tek kalp tek atrium ve tek
ventrikiil fizyolojisine sahipti.

Yapisik olgularda ameliyat kararini belirlemede en
onemli organ kalptir. Hastalar non operatif grup, acil
cerrahi ile ayrilmasi gerekli grup ve elektif ayrilma
operasyonu gereken grup olarak siniflandirilabilir .
Non operatif gruptaki hastalar ayrildiklarinda fonksi-
yon goremeyecek birlesik ve karmasik kalp yapisina
sahip olgulardir. Bu olgularda ayirma ameliyatlarinin
tiimii mortaliteyle sonuglanmaktadir 19, Hastalari-
mizin da tek kalp fizyolojisine sahip olmalar1 ve
yiiksek mortalite hiz1 nedeniyle ayirma operasyonu
planlanamamustir. Acil cerrahi ayirma gereken grupta
ikizlerden birinin yasaminin tehlikede olmast digeri-
nin kurtarilmasi agisindan acil cerrahi girisim gerek-
tirir. Ayrica yasamui tehdit eden ancak cerrahi ile
diizeltilebilen konjenital anomaliler (biiyiik damarla-
ra basi yapan lezyonlar, intestinal atrezi, malrotas-
yon, anal atrezi, ani intestinal perforasyon) acil cerra-
hi girisim gerektirir. Eger ikizlerin durumlar stabilse
ayirict operasyonun yaklasik 3 ay civarinda yapilma-
st Onerilir; bu da ameliyat 6ncesi ayrintili incelemeyi
olasi kilar. Ayirma operasyonu oncesi kardiyak kara-
ciger ve genitoliriner sistemi ayrintili ortaya koymak
icin torakoabdominal bilgisayarli tomografi ve MR
cekilmesi onerilir. Karacigerin paylasildigi durumlar-
da hepatoportal sistemin 2 tane olmasi ayirma igin
onemlidir. Biiyiik damarlarin anotomisini belirlemek
amactyla MR anjiyografi planlanmali, gastrointesti-
nal sistemin anatomisini ortaya koymak i¢in de bar-
yumlu grafiler gerekebilir. Bu ayrintili incelemeler

sonucu operasyon karari ve operasyonda izlenecek
yol ortaya konabilir .

Yapisik ikizlik mortalitesi yiiksek bir anomalidir, has-
talarin % 35’1 ilk 24 saat i¢inde kaybedilir. En yiiksek
mortalite hiz1 torakofagus, kraniofagus ve omfalofa-
gustadir. Giintimiizde bile kompleks tek kalp fizyoloji-
sine sahip infantlarda mortalite % 100’diir .

Intrauterin yapigik ikiz tamisi konulan olgularda
oncelikle aile dogum sonrasi riskler konusunda bilgi-
lendirilmeli ve ayrilma gansi olan infantlarin yasam
sansinin artirilmasi i¢in yenidogan, cocuk cerrahisi,
cocuk kardiyolojisi, kardiyovaskiiler cerrahi, plastik
cerrahi klinigi bulunan merkezlerde dogumun ger-
ceklestirilmesi onemlidir.
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