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Torakopagus Yapisik ikizlerin Antenatal Tamisi: Olgu Sunumu
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0z
Yapisik ikiz gebelik, monozigotik ikiz gebeligin kompleks bir formudur. Prevalansi, 50.000 ile 100.000 canl dogumda bir izlenir. En sik rastlanan sekli Torakopagus

olarak adlandinlan, ventral birlesmenin oldugu ve kalbi igeren tipidir. Erken prenatal tani ve degerlendirme yapiimasi, ailenin bilgilendirilmesi ve gebeligin akibeti
konusunda karar vermesine olanak saglar. Bu yazida oldukga nadir gériilen ve tek bir kalbe sahip Torakopagus olgusunu sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Torakopagus yapisik ikiz gebeligi, antenatal tani, ultrasonografi

ABSTRACT

Conjoined twins are complex complication of monozygotic twinning. Prevalence has been previously estimated to be 1 in 50,000 to 1 in 100,000 live births.
The more common types of conjoined twins include the thoracopagus type, where the fusion is ventral, and involves the heart. Early prenatal diagnosis and
assessment may provide a window of opportunity to counsel the family for their informed decision on the pregnancy. We presented an extremely rare case of
thoracopagus with single heart.
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Giris

Yapisik ikiz gebelik, oldukea ilgi gekici konjenital malformasyonlardan biridir.
Tarih boyunca goriildiigi yerlerde ilgi uyandirmig ve tedavi yontemleri siirekli
tartisiimigtir. Yapisik ikizler 50.000 ile 100.000 canli dogumda bir izlenir ve tim
ikiz gebelikler igerisinde 650 ile 900°de bir oraninda karsilasilir (1). Monozigot
ikizler icerisindeki sikhgi ise % 1'dir (2). Bu malformasyonun patogenezi
net olmayip, monozigotik ikiz gebeliklerin embriyonik dénemin 15-17.
giinlerinde tek bir zigotun, aynima kusurundan (fizyon teorisi) kaynaklandigi
disinilmastir (3). Ancak bu disiince tim yapisik ikiz gebelik tirlerini
aciklayamaz ve yapisik ikiz gebeliklerin son yillarda iki ayr mono-ovulatuar
embriyonik diskin sekonder olarak tekrar bir araya geldigi birlesme (fiizyon
teorisi) ile olustugu kabul gérmeye baslamistir (4).

Yapisik ikizler Spencer ve arkadaglan tarafindan siniflanmis olup, yapisikiiga
ugrayan en belirgin bélgeye gore isimlendirilir. Yapigik bolge ventral, dorsal
ya da lateral grupta olabilir. Ventral grupta 4 tip vardir. Sefalopagus (bas),
torakopagus (g6gus), ompalopagus (umblikus) ve iskiopagus (kalca). Dorsal
grup 3 tipi banindinr. Piyopagus (sakrum), rasipagus (omurga) ve kraniopagus
(kranyum). Lateral grup ise parapagus (lateral) yapisik ikizleri tamimlar (5).

Yapisik ikiz gebelikler disi fetuslarda 3 kat daha fazla olup, sadece %18'i
canli dogup yasamini ilerleyen yillarda surdiriir (6). En sik Torakopagus tipi
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goriilmekle birlikte, paylasilan kardiyak olusumlar nedeniyle tedavisi en zor
olan grup da bu gruptur (7).

Gindmiizde gelismig ultrasononografi cihazlarnin kullaniimasi, taniyr 1.
trimesterde miimkiin hale getirmistir. Ayrica 2. trimesterin basindan itibaren
yapilan ayrnintili ultrasonografi de paylasilan organlar ortaya konabilir. Siipheli
olgularda manyetik rezonans goriintileme de faydal bilgiler verir (8). Tani
sonrasinda aileye sunulabilecek cesitli alternatifler bulunur. Bunlar arasinda
gebeligin sonlandinimasl, segici fetosid ya da postpartum cerrahi ayirma
islemi bulunur. Bu nedenle tani konulan olgularda ayrintili perinatal muayene
tedaviyi yonlendirmektedir.

Bu yazida antenatal donemde tani koydugumuz, nadir goriilen ve verilen
damigmanlik sonrasi ailenin istegi ile termine edilen bir torakopagus olgusunu
sunuyoruz.

Olgu Sunumu

26 yasinda, 3. gebeligi olan olgu dig merkezden yapisik ikiz gebelik 6n tanisiyla
sevk edildi. Onceden bir abortusu ve bir saglikli yasayani bulunan olgunun
son adet tarihine gore 16 haftallk gebeligi mevcuttu. Ozgegmisinde 6zellik
yoktu ve esi ile akrabali§i da bulunmuyordu. Yapilan detayli ultrasonografik
degerlendirmede tek amniyon kesesi icerisinde, posterior yerlesimli tek
plasenta izlenen (monokoryonik monoamniyotik) ikiz gebelik olgusu tespit
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edildi. Fetuslar gogiis bolgesinden yapisik olup, iki fetusun ortak kalbe sahip
oldugu tespit edildi (Resim 1-2) .

Resim 1: Tek bir ortak kalp iceren yapisik ikizlerin torakal seviyedeki aksiyel
gortinimil.
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Mevcut bulgularla Torakopagus ikiz gebeligi tamisi konuldu. Aile bilgilendirildi.
Ortak kalp varligi nedeniyle terminasyon secenegi lzerinde dustneceklerini
sOyleyip aynidilar. Yaklasik 3 hafta sonra terminasyon istegi ile tekrar
bagvurdular. Gebelik terminasyonu sonrasi toplamda 223 gram ve plasental
agirhiklan 193 gram olan erkek fetuslar incelenmek iizere patolojiye gonderildi.
Patoloji raporunda tek kalp varligi, diger organ ve ekstremitelerin ise ift oldugu
tespit edildi. (Resim 3).

Resim 3: Fetuslarin abortus sonrasi gorindmleri.
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Yapisik ikiz gebelikler tammlanirken, yapisik olan bolgeye gore isimlendirilir.
“Pagus” kelimesi yunanca bir kelime olup “fikse” ya da “yapisik” anlamina
gelir. Buna gore Torakopagus “gdgtisten yapisik olan ikiz gebeligi tanimlar.
Yapisik ikiz gebelik oldukca nadir bir malformasyondur. Ancak en sik goriilen
tipi, olgulanin %40’ i olusturan Torakopagus’dur (5). Torakopagus olgular
tedavi agisindan en riskli grubu olusturmaktadir. Giinkii bunlarda genellikle
ortak tek bir kalp vardir ve bu durum Torakopaguslarin basaril ayriima iglemine
izin vermez, bu nedenle erken tanisi en 6nemli olan gurubu olusturur.

Yapisik ikiz gebeliklerde, her iki fetus cesitli anomaliler agisindan artmig riske
sahiptir. Bu anomaliler icerisinde prognozu belirleyen en énemli anomali tiiri
kalbe ait olanlardir. Son yillardaki literatir bilgileri arttikga yapisik ikiz gebelik
olgularinda izlenen kalp anomalileri 4 kategoriye ayrilarak incelenmeye
baslanmigtir (9). Bunlar;

Grup A: Ayri kalp, ayn perikard

Grup B: Ayni kalp, birlesik perikard

Grup C: Birlesik atriyum, ayn ventrikiiller

Grup D: Atriyal ve Ventrikiiler Fiizyon (tiim torakopaguslar)

Bu nedenle tiim yapisik ikiz gebeliklerin prenatal donemde erken tespiti ve
ekokardiyografi uygulamasi yapiimasi énemlidir (10).

Yapisik ikiz gebeliklerin prenatal tanisinda dikkat edilecek bazi noktalar vardir.
Tek amnion zan ve tek plasenta goriiniimii (monokoryonik monoamniotik),
kordonda 3'den fazla damarin izlenmesi, 1.
incelemede fetal kismin bifid gérinimi ("V” veya “Y” sekilli fetal kisim
varlign), her iki fetusun bag ve govdelerinin ayni seviyede gorilmesi, fetuslarin

trimester ultrasonografik

birbirlerine gore surekli sabit pozisyonda olmasi, tek bir kalp varligi ve
ekstremitelerin olagan digi yakinh§l tani agisindan uyarici olmasi gereken
bulgulardir (11,12).

Bizim olgumuzda her iki fetusun bag ve govdesi bakilan ultrasonografi
boyunca sirekli ayni seviyedeydi, fetuslar ayri ayr hareket etmeyip sigrama
tarzi hareketler yapiyorlardi ve tek bir kalp izlenmisti. Ayrica sik gorilenin
aksine fetusler erkek idi. Aile énce terminasyonu kabul etmedi, ancak daha
sonra iglemi kabul etti ve fetuslar incelenmek tizere patolojiye yolladi. Patoloji
raporu tek bir kalp oldugunu dogruladi. Bunun diginda bir gros anomali tespit
edilmemisti.

Ginlmizde bu nadir antitenin tedavisi fetuslarin cerrahi ile aynimasi
prensibine dayanir. Ancak iglem cerrahi ve anestezik pek ¢ok zorluga sahiptir.
Torakopagus olgulart %90 kardiyak anomaliler igerir ve Gzellikle paylasilan
myokard nedeniyle cerrahi aynima iglemi olumsuz olmaktadir (13). Kardiyak
varyasyon gosteren bazi Torakopagus olgularinda basarl cerrahi girisim
tanimlansa da, bu durum tek kalp iceren olgular icin gegerli gérinmemektedir
(14).

Ozellikle kardiyak ve serebral fiizyon bulunan fetuslarda dogum sonrasi basarill
aynima ihtimali distk oldugundan, elektif terminasyon segenegi Onerilir
(1). Gebeligin devamini tercih eden olgularda akciger matiirasyonu sonrasi
elektif sezaryen onerili. Dogumdan sonra cerrahi ayirma iglemi yapilir ya da
ayrilma islemi yapilamayacaksa konservatif bakim destegji uygulanir (15). ikiz
eslerinden birisi 6lurse ya da birinde digerinin hayatini tehtid edecek tibbi bir
durum olusursa, ayirma iglemi acil olarak yapilir. Ancak elektif ayirma islemi
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daha yiiksek hayatta kalma oranlarina sahiptir (16).

Tum bu zorluklar nedeniyle erken prenatal tani konulmasi ve fetal
ekokardiyografiyi de iceren tam bir degerlendirme yapiimasi halen dnemini
korumaktadir.
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