2006; Cilt: 3 Sayi: 3 Sayfa: 205-207

AKARDIYAK IKiZ: OLGU SUNUMU VE LITERATUR DERLEMESI
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OZET

Akardiyak ikiz monozigotik cogul gebeliklerin nadir bir komplikasyonudur. Zit yonlii arteriyel kan akimu ile iliskilidir. Bu yazida

bir akardiyak asefalik ikiz olgusunu sunduk.
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SUMMARY

Acardiac twin:report of a case and review of the literatiire

An acardiac twin is a rare complication of monozygotic multiple pregnancies and is related to the twin reversed arterial perfusion

sequence. We report here a case of acardiac twin gestation.

Key words: acardiac twin, acardius, acephalus, twin pregnancy
GIRiS

Akardiyak fetus anomalisi monokoryonik c¢ogul
gebeliklerin nadir goriilen malformasyonlardan biridir.
Yaklagik 35.000 gebelikte 1 goriilmekte ve monokoryonik
ikizlerin %1 inde izlenmektedir!2), Benedetti tarafindan
ilk akardiyak ikiz olgusu 1533 y1hnda tanimlanmigtir®.
Claudius ise malformasyon-larin ters kan akimma baglh
olarak ortaya ¢iktigini ifade etmistir®. Olgularmn iigte
birinde monokoryonik monoamniyotik plasenta, licte
ikisinde ise monokoryonik diamniyotik plasenta
goriilmektedir®. Zit yonlii arteriyel perfiizyon akimi
(TRAP;the twin reversed arterial perfusion), sonug olarak
pompalayan-verici fetus ile akardiyak-alic1 fetus arasinda
ti¢ tiir anomaliye neden olmaktadir. Birincisi kardiyak
gelismenin ¢ok bozuk oldugu fetus, ikincisi arterden
artere anostomozlara bagh verici ikizden akardiyak ikize
kan akimi, iiciinciisii ise ven ile ven arasindaki
anostomozlar sonucu akardiyak ikizden verici ikize
kanin geri donmesidir. Oksijen ve besinden fakir kan
akimi alici fetusda kalbin tamamen olusmamasina ya
da kismen gelismesine neden olur. Verici ikizin kisa ve
uzun donem morbiditesi tam bilinmemekle birlikte
perinatal mortalite oran1 %35-55 arasindadir®. Verici
fetuslar genelde normal izlenirken, %10 olguda biiyiik
malformasyonlar olusabilmektedir(®). Akardiyak

fetuslarm genel morfolojik dzelliklerinde deri, sag, uzun
kemikler, vertebra ve kolon siklikla bulunurken, akciger,
karaciger ve tiroide nadiren rastlanmaktadir.

OLGU

Yirmidort yasinda, gebelik 1 parite 0, 34 hafta 1 giinliik
gebe olgu sularinin gelmesi sikayetiyle acil servis kadin
hastaliklar1 ve dogum poliklinigine basvurdu. Obstetrik
anamnezde prenatal takiplerinin yapilmadig1 ve ilk kez
hastanemize bagvurdugu 6grenildi. Fizik muayenede
arteriyel tansiyon 120/70 mmHg, viicut agirlif1 68 kg
idi. Jinekolojik ve obstetrik muayenede servikal
dilatasyon 4 cm, efasman %90, transvers duruslu, cocuk
kalp sesleri 168/dk ve vagende amnion mayi izlendi.
Abdominal ultrasonografide 32 hafta 2 giinliik, transvers,
biiylik morfolojik anomali saptanmayan canli erkek
fetus goriildii. Fetus yaninda 20-15 cm, bag ve
ekstremiteler net olarak izlenemeyen, i¢ organ ve kalp
gelisimi gdzlenmeyen kitle saptandi. Olguya transvers
durug 6n tanisiyla sezaryen yapildi. Sezaryenda 1800
gr canli erkek fetus ile 770 gr akardiyak ikiz dogurtuldu.
Canl fetus icin apgar 1 ve 5. dakikalarda 6 ve 8 idi.
Bebek yenidogan servisinde prematurite 6n tanisiyla
takibe alindi. Operasyon sonras: anne ve bebekte
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komplikasyon goriilmedi.

Plasentanin patolojik incelenmesinde monokoryonik
diamniyotik oldugu saptandi. Akardiyak ikizin otopsisinde
fetus 765 gr agirhiginda bag topuk uzunlugu 20 cm bas,
govde, karin bitisik idi. Her iki tist ekstremite yoktu. Sag
alt ekstremite sag uyluktan itibaren gdvdeye yapisik, sol
ekstremite sol baldirdan gévdeye yapisikti. Sagda ayakta
bir parmak, solda ise 2 parmak mevcuttu. On tarafta karin
208iis boslugu arasinda omfolosel izlendi. Bag bolgesinde
derinin olmadig1 ve ince bir zar ile kapli oldugu goriildii.
Aniis imperfore, kalin bagirsak uzantis1 karin icerisinde
yaklagik 20 cm ilerleyerek kor bir sekilde sonlantyordu.
Mide, ince bagirsak, karaciger, 6zafagus organlari yoktu.
Tek bir atnal1 bobrek vardi. Saginda ve solunda iki iireter
cikarak urakus benzeri yapi ile sonlanmaktaydi. Abdomen
icerisinde iki tarafli immatiir testis dokusu goriildii. Akciger
ve kalbe ait yapt goriilmeyerek akardiyakus asefalus tanisi
kondu.(Resim 1-2)

Res im 1: Akardiyak ikizin goriiniimii.

I

Resim 2: Akardiyak ve verici ikizin birlikte goriiniimii.

TARTISMA

Akardiyak fetus klinikte 2 tipe ayrilmaktadir.
Pseudoakardiyak; rudimenter de olsa kardiyak yapilarin
bulunmasi, haloakardiyak; kalbe ait hi¢bir yapinin
olugsmamasidir. Daha genis anlamda ise morfolojik
olarak 4 grupta incelenmektedir(®).

1. Akardiyak asefalik, fetusda gelismis pelvis ve alt

ekstremiteler vardir. Bas kollar ve torasik organlar
yoktur. En sik goriilen gruptur. Bizim olgumuz da
bu gruba dahil olmaktadir.

2. Akardiyak anceps, viicut ve ekstremiteler gelismistir.
Bas ve yiiz kismen olugmustur.

3. Akardiyak akormus, Fetusun sadece bag1 geligmisgtir.
Oldukca nadir goriilen gruptur.

4. Akardiyak amorfus, Fetusda taninabilen organlar
yoktur. Sekilsiz bir doku kitlesi halindedir.

Akardiyak fetus plasentalarinda da akardiyak fetus ile
verici fetus arasindaki kan dolagimi plasenta yiizeyinde
bulunan arter-arter, ven-ven damarlar1 arasinda olugan
anostomozlarla saglanmaktadir. Olgumuz plasentasinda
da arter-arter arasinda anostomozlar izlendi.

Akadiyak ikiz etiolojisi tam olarak bilinmemektedir.
Anormal plasental vaskiilarizasyon ya da primer olay
olarak anormal kardiyak embriogenezis sorumlu
tutulmaktadir(®7), Plasenta yiizeyindeki arter ile arter
arasmdaki anostomozlar nedeniyle besin ve oksijenden
fakir kan akardiyak ikiz sirkiilasyonuna girmektedir.
Basing diisiikliigli sonucu kan iliak arterler vasitasiyla
bas bolgesi yerine alt extremite kan dolagimina
katilmaktadir. Bunun sonucunda akardiyak ikizde alt
ekstremiteler iist bolimden daha iyi gelismistir.
Akardiyak fetusdan geri donen kan ven ile ven arasindaki
anostomozlar nedeniyle verici ikize gelmektedir(7),
Cevresel faktorler ve kromozom anomalileri etiolojik
faktor olarak sorumlu tutulsa da erken gebelik
donemlerinde kalp atimlarinin ve umblikal kordon kan
akiminin izlenmesi bu faktorlerin gecerliligini
azaltmistir®. Primer defektin kalp gelisme bozuklugu
yerine anostomozlara bagli yeterli kan akiminin
olugsmamasina bagh oldugu kabul edilmektedir. Klinikte
akardiyak fetuslu olgularda obstetrik (polihidrammios,
erken dogum, kordon dolanmasi, kordon sarkmasi,
distosi, uterus riiptiirii), ve/veya fetal (hidrops, intrauterin
oliim, prematurite, kalp yetmezligi, anemi, ikizden ikize
transfiizyon sendromu) komplikasyonlar verici ya da
pompalayan ikizde perinatal mortalite ve morbiditeyi
artiran faktorlerdir(®10), Olgumuzda da erken dogum
ve transvers durug komplikasyonlar1 izlendi. Ikiz
gebeliklerde dogumda ortalama gestasyonel yas 36 hafta
iken akardiyak fetuslarda 31.1 hafta olarak
bulunmustur(!D, Bizim olgumuzda gestasyonel yas 34
hafta idi ve fetusda gelisme geriligi mevcuttu.
Akardiyak fetusun prenatal tan1 ve ayirici tanisi renkli
doppler ultrasonografi sistemlerinin gelismesiyle
kolaylagmustir. Ozellikle subseroz myoma uteri ve
teratomdan rudimenter umblikal kordonun goriilmesi,
bazi batin i¢i organlarin izlenmesiyle ayirt
edilebilmektedir. Olgumuza, prenatal kontrollere
gelmedigi i¢in 6nceden tani koyma imkanimiz



olmamugtir.

Akardiyak fetuslarda prenatal prognostik faktorler
hakkinda tam bir goriis birligi yoktur. Prognostik
faktorlerden birisi akardiyak ikiz aguli§inin verici ikiz
agirhigina yiizde olarak oranidir. Bu oran %70 iizerinde
olursa %90 preterm dogum, %40 polihidramnios, %30
konjestif kalp yetmezligi goriilmektedir®). Fakat prenatal
donemde akardiyak ikizin agirlifini tahmin etmek
oldukga zordur. Seri ultrasonografik kontrollerde
akardiyak ikizin biiylimeye devam etmesi, verici fetusda
polihidramnios, kardiyomegali ve perikardiyal efiizyon
goriilmesi kotii prognostik faktorlerdendir. Renkli doppler
ultrasonografide verici ikizin umblikal arterinde diisiik
pulsatilite indeksi goériilmesi kotii prognoza isaret
etmektedir?), Akardiyak ve verici ikiz abdominal gevre
oranlarinin %50’ nin iistiinde ve altinda olmasinin yaninda
verici ikizdeki mevcut kardiyak sorunlarin birlikte
degerlendirildigi prognostik faktorler de mevcuttur(®).
Akardiyak ikiz tedavisinde amag ise verici ikizi miimkiin
oldugunca terme yaklagtirmak ve saglikli bir sekilde
dogurtmaktir. Gebeligin erken donemlerinde (yaklagik
onaltinci gebelik haftasi) profilaktik tedavi i¢in invaziv
girisimler uygulanabilmektedir(!3). Fakat bekleme ve
takip tedavisi sonrasinda da %90 basaril1 sonuclar
bildirilmistir(14). Genel goriis ise seri ultrason Slgiimleri
yapilarak perinatal 6liim ve erken dogumlarin dnlenmesi
yoniindedir. Prognostik faktdrler uygun ise bekleme
tedavisi tercih edilmektedir. Konjestif kalp yetmezliginde
(+) inotropik ilaglarin kullanilmasi, polihidramniyos
olusan olgularda indomethacin verilmesi veya
amniyodrenaj yapilmasi altta yatan damar defekti halen
devam ettigi icin ok yararl degildir(15-10), Tedavide
invaziv cerrahi girisimler arasinda histerotomi ile sadece
akardiyak fetusun dogurtulmasi!?), endoskopik umblikal
kordonun ligasyonu(!®), umblikal kordonun alkol ile
sklerozu(!9), umblikal kordon ve aortun ultrason esliginde
termoregiilasyonu yer almaktadir(?9), Bu girigimlerin
tiimiinde erken dogum ve membran riiptiirii gelisebilmesi
nedeniyle belirgin bir morbidite s6z konusudur.
Sonug olarak akardiyak anomali tanisi1 kondugunda
verici fetus ve akardiyak ikiz birlikte degerlendiril-
melidir. Verici fetusun kardiyovaskiiler sistem bulgulari,
akardiyak fetusun biiyiikliigii ve biiylimeye devam
etmesi prognostik faktdrlerdendir.

Akardiyak ikizin kii¢iik boyutlarda olmasi verici veya
fetusun kardiyak problemleri olmamas1 durumunda seri
ultrasonografi takiplerinin yapilmasi 6nemlidir. Tedavi
gerektiren durumlarda ise intrafetal yaklagimla akardiyak
ikizin vaskiiler beslenmesinin kesilmesi, umblikal
kordonun baglanma tekniklerine gore daha iistiindiir.
Tedavide miimkiinse ultrason egliginde laser koagiilasyon
kullanilmal1 veya intrafetal damarlarin radyofrekans
ablasyonunu yapilmalidir(®).
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