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Vaka Sunumu

Wolf Parkinson White Sendromuna Sekonder
Gelisen Bir Non Immiin Hidrops Vakasi
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Wolf Parkinson White Sendromuna Sekonder Gelisen
Bir Non Immiin Hidrops Vakast

Hidrops fetalis, en az iki fetal boslukta st toplanmasi
veya ddem ile karakterize nonspesifik bir klinik tablodur.
Gegmiste hidropsun en stk nedeni Rh alloimmiinizasyona
bagl eritroblastozis fetalis iken, giiniimiizde hidrops
vakalarimin ¢ogunu non-immiin hidrops olusturmaktadur.
Non-immiin hidrops fetalis insidanst 1:830-1:4600/ canli
dogum arasindadir. Non-immiin hidropsa siklikla kromo-
zomal bozukluklar, kardiyak malformasyonlar, aritmiler,
TORCH grubu infeksiyonlar ve talasemiler eslik eder. Tip
alanindaki gelismelere ragmen, non-immiin hidrops feta-
lisin mortalitesi halen yiiksektir. Bu makalede hidrops ve
fetal distres nedeniyle 28. gebelik haftasinda sezaryen ile
dogan, hipoalbiiminemi ve masif proteiniiri nedeniyle
nefrotik sendrom on tanisi diigiiniilen, ancak izlemde Wolf
Parkinson White Sendromu tanmisi alan bir non-immiin
hidrops vakas literatiir bilgileri is1§inda sunuldu.

Anahtar kelimeler: Non-immiin, hidrops fetalis, Wolf Parkinson
White sendromu
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A Case of Non-Immune Hydrops Fetalis Caused by
Wolf-Parkinson-White Syndrome

Hydrops fetalis is a nonspecific clinical condition characte-
rized by an accumulation of fluid in at least two fetal com-
partments or edema. In the past, most of the cases of hydrops
were caused by erythroblastosis fetalis related to Rh alloim-
munisation, while today most of them were induced by non-
immune conditions. The incidence of non-immune hydrops
fetalis is 1:830-4600 per live births. Non-immune hydrops
fetalis is mostly associated with chromosomal disorders,
cardiac malformations, arrhythmias, and TORCH infecti-
ons. Despite advances in medicine, the mortality of non-
immune hydrops fetalis is still high. In this report, an infant
with non-immune hydrops fetalis born at 28th week of gesta-
tional age by caeseran section due to hydrops and fetal
distress and previously considered to be congenital nephro-
tic syndrome because of hypoalbuminemia and massive
proteinuria, but diagnosed to be Wolf-Parkinson-White
Syndrome is presented with literature highlights.

Key words: Non-immune, hydrops fetalis, Wolf-Parkinson-
White syndrome
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GIRIS

Hidrops fetalis, fetal dokularda ve viicut bosluklarin-
da sivi toplanmasi ile karakterize nonspesifik bir
bulgu olup, farkli klinik tablolarla ortaya cikabilir.
Gecmiste hidropsun en sik nedeni Rh alloimmiinizas-
yona bagl eritroblastozis fetalis iken, giliniimiizde
hidrops vakalarinin yaklasik % 90’in1 non-immiin
hidrops olugturmaktadir V. Non-immiin hidrops feta-
lis (NIHF) insidans1 1:830-1:4600/ canli dogum ara-

Alndig tarih: 25.09.2011

Kabul tarihi: 19.01.2012

* Dr. Sami Ulus Kadin Sagligi, Cocuk Saghigi ve Hastaliklari, Ye-
nidogan Klinigi

*#% Dr. Sami Ulus Kadin Saghigi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari, Pe-
diyatrik Kardioloji Klinigi

Yazisma adresi: Uzm. Dr. Dilek Dilli, Varlik Mah. Yiiziicii Sok.
No 27/6. Anadolu Apt. Yenimahalle 06070 Ankara

e-posta: dilekdilli2@yahoo.com

90

sindadir @. Etiyolojide kromozom anomalileri, kardi-
yak patolojiler, metabolik hastaliklar, intrauterin
infeksiyonlar, ikizden ikize transfiizyon sendromu,
talasemiler ve arteriyo-venoz santlar gibi bir¢ok fetal
ve maternal patoloji rol oynamaktadir. Bu makalede,
hidropik dogan ve erken postnatal donemde Wolf
Parkinson White (WPW) Sendromu tanisi alan bir
yenidogan vaka literatiir bilgileri 15181inda sunuldu.

VAKA

Di1s merkezde, otuz bir yagindaki annenin 3. gebeli-
ginden 3. yasayan olarak fetal 6dem ve fetal distres
nedeniyle 28. gebelik haftasinda sezaryen ile 2230 g
dogan kiz bebek spontan solunumu olmamast iizerine
entiibe edilerek yenidogan yogun bakim iinitesinde
mekanik ventilatorde izleme alindi. Viicut 1sisi:
36°C, kalp tepe attmi (KTA): 134/dk, kan basinct



N. Uzunali¢ ve ark., Wolf Parkinson White Syndromuna Sekonder Gelisen Bir Non Immiin Hidrops Vakast

L o L

L 1 L, ] L ) gy
] --1—'_—|-—Il—l—'—I—'—"--"-u-"‘-\.-.:-.-.,H-\.‘I-\.-l'\-\.-l'-.-»,'--\. e e o S iy [N JOST Y (Y (R 1 (O o
L Wl o i i BB DAL B e B R RS [ e el e R |
i . e
L1 e e R0 el i I, T TR e e S e e o e e S
i I |
T R L O R SR TR S W PN . N O N I [ | [P [
. ll-.l T T g ey ey ey g g Sy e B T el el el el ol el e i
B B |

mlal o o = B o WP Lkl e (o=] [t _'_'I- ot e [ [ D e B O R LA N R [ e O e o [ ] R R |
i B ) | = Pok [ TS P i A R ol B ' T NN | I NTL BON DRR. A A0 MR A R O R e

N U S o B S A SO S TS S P A S - PR S A APL S (AR NS S G
VL O T W8 L 1 i b O o LN O T e S TR0 I e W WM R P

e s T e T e L

[ P e M il i M L Wl TR B p— AN @R OEER 49

Sekil 1. Vakanin atak sirasinda cekilen EKG’sinde supraventrikiiler tagikardi goriilmektedir.

48/20 mmHg idi. Odem disinda yiiz goriiniimiinde
ozellik olmayan hastada tiim viicutta yaygin 6dem,
hepatomegali ve asit dikkati ¢ekti. Akciger oskiiltas-
yonunda bilateral krepitan raller alimiyordu. Kardiyak
muayenede iifiiriim saptanmadi. Oykiiden annenin
diizenli takibe gitmedigi, kronik hastalik, ila¢ kulla-
nimi ve ailede benzer hastaliklt bebek oykiisiiniin
olmadigi, 28. gebelik haftasinda yapilan fetal ultraso-
nografide polihidramniyos, plasentamegali, hidrops
ve bradikardi saptandig1 6grenildi.

Laboratuvar incelemelerinde kapiller kan gazinda
pH: 7.28, PaCO,: 45 mmHg, PaO,: 55 mmHg, SO,:
88 idi. Anne bebek arasinda kan uyusmazlig1 yoktu;
direkt ve indirekt coombs testleri negatifti. Hemoglo-
bin: 11.4 gr/dL, hematokrit: % 35.5, trombosit sayisi:
122.000/mm?, 16kosit sayist: 15.900/mm?, C-reaktif
protein: 3 mg/L, serum albumin: 1.2 g/dL, total pro-
tein: 2.1 g/dL, BUN: 25 mg/dL, kreatinin:1.2 mg/dL,
sodyum: 134 mEq/L, potasyum: 4.3 mEq/L, total
bilirubin: 2.3 mg/dIL, direk bilirubin: 0.5 mg/dL,
SGOT: 214 U/L, SGPT: 54 U/L saptanan hastanin
koagiilasyon testleri normal sinirlardaydi. Idrarda
masif proteiniiri saptandi. Akciger grafisinde perivas-
kiiler 6dem, fissiirlerde kalinlagma ve fissiir i¢i s1v1
gozlendi. Batin ultrasonografisinde serbest sivi ve
bobreklerde ekojenite artist saptandi. Anazarka tar-
zinda 6dem, masif proteiniiri ve bobrek ekojenitesin-
de artig saptanan hasta postnatal 3. giinde nefrotik
sendrom On tanist ile ileri tetkik ve tedavi icin hasta-
nemize sevk edildi.

Klinigimizde yapilan incelemelerde, kraniyel ultraso-
nografide bilateral kaudotalamik centikte grade 1
subependimal kanama, ekokardiografide sekundum
atrial septal defekt (ASD) ve septal anevrizma goriin-

tillendi. TORCH ve Parvovirus testleri negatifti. idrar
ve kan aminoasit diizeyleri, idrar organik asit diizeyle-
ri ve tandem mass normaldi. Klinik ve laboratuvar
bulgulari ile NIHF diisiiniilen hastaya kan kiiltiirii alin-
diktan sonra ampirik antibiyotik tedavisi baglandi.
Odem ve oligiiriye yonelik sivi-elektrolit destegi
yapildi. Izlemde, solunum sikintis1 giderek diizelen
hasta postnatal 7. giinde hasta ekstiibe edildi. Enteral
beslenme miktar1 giderek artirildi. Idrar cikisindan
artma ve viicut 6deminde azalma gozlendi (viicut agir-
Iigr: 1580 g). Kontrol biyokimyasal incelemelerde
serum BUN (12 mg/dl) ve kreatinin (0.47 mg/dL)
diizeylerinin normal oldugu goriildii. Kontrol ultraso-
nografide batindaki sivi miktarmin azaldig1 saptandi.
Postnatal 8. giinde, vital parametreleri stabil olan vaka-
da tagikardi (KTA: 250-280/dk) atag1 gozlendi. Atak
sirasinda ¢ekilen EKG’de SVT belirlendi (Sekil 1).

Hemodinamik olarak stabil olan hastaya Once yiize
soguk uygulamasi yapildi, yanit alinamayinca adeno-
zin 50 mikrogram/kg IV puse verildi ve KTA sayis1
140/dk.’ya diistii. Tasikardi atag1 sonrasinda ¢ekilen
EKG’de P-R kisalig1, genis QRS ve delta dalgalar ile
WPW tanis1 konuldu (Sekil 2).

Holter monitorizasyonu da WPW sendromu tanistyla
uyumlu bulundu. Pediyatrik kardiyoloji boliimii ile
konsiilte edilen hastaya propranolol (2 mg/kg/g) bas-
landi. Tedavinin ilk 48 saatinde dort kez ardarda SVT
ataklar1 gozlendi ve sotalol (2 mg/kg/g) tedavisine
gecildi. Sotalol tedavisiyle 2 hafta boyunca stabil
seyreden hastanin SVT ataklar1 yineledi ve sotalol
dozu 6 mg/kg’a kadar artirildi. Ancak, ataklarin ara-
likl1 olarak yinelemesi nedeniyle amiodaron infiizyo-
nu baslandi. Tedaviye ragmen, adenozine direngli
SVT atag1 gecgiren hastada 10 kez senkronize kardi-
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Sekil 2. Vakanin tasikardi atag: sonrasinda cekilen EKG’sinde P-R kisalig, genis QRS ve delta dalgalar: goriilmektedir.

yoversiyon 0.5 j/kg gereksinimi oldu. Postnatal 2.
aydan sonra SVT atagi gozlenmedi ve amiodaron
infiizyonu sonlandirildi. Hasta postnatal 3. ayinda
oral propranolol (2 mg/kg/g) ve sotalol (2 mg/kg/g)
tedavisiyle taburcu edildi. Pediyatri ve pediyatrik
kardiyoloji poliklinikleri tarafindan izlenen hastanin
postnatal 6. ayda yapilan muayenesinin kardiyak
inceleme ve noromotor gelisim yoniinden normal
oldugu 6grenildi. Anneye gebelik boyunca diizenli
izleme gitmesinin 6nemi anlatildi.

TARTISMA

NIHF, iki veya daha fazla fetal boslukta asit, plevral
efiizyon, perikardiyal efiizyon ve cilt 6demi gibi
anormal s1vi birikimi ile karakterize ciddi bir klinik
tablodur. Bazi hastalarda polihidramniyoz ve plasen-
ta 6demi saptanabilir. Burada sunulan vaka, fetal
ultrasonografide polihidramniyoz, plasentomegali ve
yaygin o6dem saptanmig olmasit nedeniyle hidrops
fetalis ile uyumluydu.

Non immiin hidrops fetalis patogenezinde temel
mekanizmalar kalp yetmezligine ikincil hidrostatik
basing artisi, kapiller infeksiyon gibi nedenlerle
gecirgenligin artmasi fetal anemi, hipoproteinemiye
sonucu onkotik basincin diigmesi ve lenfatik obstruk-
siyon sonucu sivi dengesinin bozulmasidir ©.
Gegmiste hidropsun en sik nedeni Rh alloimmiinizas-
yona bagli eritroblastozis fetalis iken giliniimiizde
hidrops vakalarinin yaklasik % 90’in1 non-immiin
hidrops olusturmaktadir. Vakamizda, anne-bebek ara-
sinda kan uyusmazligi olmamasi ve coombs testleri-
nin negatif olmasi nedeniyle NIHF diisiiniildii.
Vakamizda baglangicta belirlenen hipoproteinemi ve
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proteiniirinin izlemde diizelmesi nedeniyle konjenital
nefrotik sendrom diigiiniilmedi.

NIHF etiyolojisinde kromozom anomalileri, kardi-
yak patolojiler, metabolik hastaliklar, intrauterin
infeksiyonlar, ikizden ikize transfiizyon sendromu,
talasemiler ve arteriyo-venoz santlar gibi bir¢ok fetal
ve maternal patoloji rol oynamaktadir ¢4, Vakamizda
dismorfik bulgularin olmamasi ve kromozom analizi-
nin normal olmasi nedeniyle genetik etiyolojik fak-
torlerden uzaklagildi. NIHF etiyolojisinde intrauteri-
ne infeksiyonlarin saptanma orani % 8 olarak bildiril-
mektedir @, Parvoviriis B19 hidropsa en sik neden
olan infeksiyon ajanidir. Vakamizda TORCH ve
Parvovirlis B19 serolojisi testleri negatifti. Fetal
anemi hidrops vakalarinin % 10-27’sinde temel pato-
lojidir ®. Vakamizda hafif diizeyde gegici bir anemi
olmasi ve periferik yaymasinin normal olmasi nede-
niyle fetal anemiye yol acacak hematolojik nedenler-
den uzaklasildi. Kardiyak nedenler NIHF vakalarinin
% 20-25’ini olugturmaktadir ©. Yapisal kalp anoma-
lileri, aritmiler ve vaskiiler anomaliler kalp yetmezli-
&i sonucu hidropik degisikliklere yol acar. Yapisal
kardiyak kompleks defektler ve genetik sendromlara
eslik eden kalp hastaliklarinda mortalite daha yiiksek
iken, tagiaritmiler daha iyi prognozludur. En sik
goriilen fetal tagikardi SVT dir. Vakamizda fetal SVT
sonucu hidrops gelismisti.

Fetal SVT ye en sik yol acan mekanizma da WPW
sendromunda goriildiigii gibi aksesuar yoldan kay-
naklanan re-entran tagikardidir. WPW sendromu,
sinoatrial diigtimden ¢ikan elektriksel uyarmin ayni
anda atriyo-ventrikiiler (AV) diigiim ve aksesuvar
yollar iizerinden taginmasina bagli anormal QRS dal-
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gasi ile sonuglanan iki depolarizasyon hattinin fiizyo-
nu ile karakterize, kisa PR sendromu olarak da bili-
nen elektrokardiyografik bir tablodur ©. WPW, en sik
goriilen ventrikiiler pre-eksitasyon sendromu olup,
ebstein anomalisi ve diger konjenital kalp hastaliklar:
ile birlikte goriilebilmekle beraber hastalarin ¢ogu
normal bir kalp yapisina sahiptir ©. WPW sendromu-
na AV blok, ektopik ritim, dal bloklari, atrial fibrilas-
yon veya SVT gibi fatal komplikasyonlar eslik edebi-
lir. Prognoz tasikardi ataklarinin sikligina ve eslik
eden kardiyak patolojilere baghdir . Tipik EKG
ozellikleri genellikle hastada tasikardi atagi yokken
gozlenir. Vakamizda oldugu gibi EKG’de kisa P-R
araligi, QRS dalgasinin yukari dogru yavas yiiksel-
mesi (delta dalgas1) ve genis QRS kompleksleri gorii-
liir. Ventrikiiller, aksesuvar yoldan erken uyarildig:
icin P-R mesafesi kisadir ve fiizyon nedeniyle de
QRS kompleksi genistir. Kent demeti’nden anormal
bir sekilde gecen uyar: normal AV ileti sisteminden
gecen uyaridan 6nce ventrikiillere ulasir ve ventrikiil-
leri uyarir (ventrikiiler pre-eksitasyon). Ventrikiil
miyokardinda ileti Purkinje liflerine gore 10 kat daha
yavas oldugu i¢in QRS kompleksinin ilk kism1 defor-
me olup, delta dalgasi’n1 olugturur. QRS kompleksi-
nin son kismi, uyarmin AV kavsaktan normal bir
sekilde iletilmesi ve Purkinje lifleri ile ventrikiillere
hizli sekilde yayilmasi sonucu deforme degildir ve
normal Ozellik gosterir. Buna gore, WPW sendro-
munda gozlenen QRS kompleksleri aksesuar yoldan
ve normal AV kavsaktan iletilen uyarilarin elektrofiz-
yolojik bir karigimidir (fiizyon kompleksi) ©. Benzer
sekilde vakamizda da SVT atag1 sirasinda fark edile-
meyen, ancak tagikardi atagi sonrasi EKG’lerde fark
edilebilen WPW sendromu ile uyumlu bulgular
vardi.

Yenidoganda SVT ataginin tedavisi zordur. Akut atak
tedavisinde segilecek yontem veya ilaglarla ilgili
heniiz ortak bir yaklagim yoktur. Akut atak tedavisin-
de hastanin hemodinamik durumunun degerlendiril-
mesi onemlidir. Eger hastanin hemodinamik durumu
stabilse tagikardi ataginin durdurulmasi i¢in yiize buz
uygulamasi gibi vagal manevralar kullanilabilir.
Vagal manevralara yanit vermeyen hastalara antiarit-
mik tedavi verilmelidir. Hemodinamik olarak stabil
olmayan hastalarda direkt akim kardiyoversiyon
uygulanir. Vakamizda adenozine yanit vermeyen
direncli SVT ataklar1 gozlendigi igin senkronize kar-
diyoversiyon uygulandi. Kardiyoversiyona bagh

olas1 ciddi komplikasyonlar (ventrikiiler fibrilasyon,
fonksiyonel veya morfolojik miyokard hasari, siste-
mik veya pulmonar emboli gibi) hastamizda gozlen-
medi. Adenozin, AV blok olusturarak tasikardiyi
sonlandiran ¢ok hizli etkili ve olduk¢a kisa yarilanma
dmriine sahip bir piirin niikleozid analogudur ®. SVT
ataklarinin yinelenmesini onlemek i¢in digital gluko-
zitler, beta blokerler veya amiodaron gibi ajanlarla
profilaksi onerilir. Ancak, yenidoganda elektrofizyo-
lojik calisma yapilip aksesuvar liflerin refraktor peri-
yodunun Ol¢iimleri yapilmadan digital glikozitlerin
kullanilmas: sakincalidir. Yenidogan doneminde
WPW sendromuna baglt SVT ataklar1 tedaviye
direngli olabilir. Ancak, yenidoganlar SVT ataklarini
iyi tolere ederler. Vakamizda SVT ataklarinin yine-
lenmesini onlemek amaciyla ¢oklu antiaritmik ajan
kullanildi. Sotalol ve propranolol birlikte kullanildi-
ginda atak gozlenmedi.

Konjenital nefrotik sendrom, konjenital infeksiyonla-
ra sekonder olabilmekle birlikte Fin-tipi konjenital
nefrotik sendrom siklikla otozomal resesif gecislidir.
Bu bebeklerde proteiniiri hidropsa neden olacak
kadar agir olabilir. Vakamiz da yaygin ddem ve masif
proteiniiri nedeniyle konjenital nefrotik sendrom 6n
tanisi ile hastanemize sevk edilmisti. Bununla birlik-
te, izlemde proteiniirinin ve bobrek fonksiyonlarinin
giderek diizelmesi nedeniyle nefrotik sendrom tani-
sindan uzaklagildi.

NIHF vakalarinin prognozunda nérolojik morbidite
en onemli noktadir. Bir yagina ulagsmis 19 hidropik
vakanin norogelisimsel sonuglarinin degerlendirildi-
8i bir caligmada 13 vakada normal gelisme, ii¢ vaka-
da agir psikomotor gerilik, iki vakada hafif gelisme
geriligi ve bir vakada mental retardasyon saptanmis-
tir @, Vakamizin 6 aylik izleminde noro-gelisimsel
degerlendirme normaldi ve halen izlemi devam
etmektedir.

Sonug olarak, NIHF perinatal mortalitesi yiiksek ve
bircok sistemi ilgilendiren etiyolojik nedenlere bagh
bir patolojidir. Iyi bir ayiric tan1 ve basarili bir tedavi
icin multidisipliner yaklasim zorunludur. NTHF tani-
sinda fetal kalp yetmezligine yol agan ritm bozukluk-
lar1 ayirict tanida g6z Oniinde bulundurulmalidir.
Ayrica erken tani i¢in anne adaylarimin gebelik done-
minde diizenli takibe gitmeleri konusunda bilinclen-
dirilmeleri yararli olacaktir.
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