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OZET

Amag: Prenatal ultrasonografi ile situs
anomalilerini degerlendirmek ve perinatal
sonuglarini belirlemektir.

Materyal ve Metod: Perinatoloji Unitesine
basvuran yada yonlendirilen hastalara 18-23
gebelik haftasinda (GH) yada ilk basvurdugunda,
ultrasonografi (USG) ile detayli fetal anomali
taramasi yapildi. Fetal kardiak ve viseral situs
belirlendi, endikasyon bulunan ve uygun olgularda
amniosentez yada kordosentez ile fetal karyotipleme
yvapildi. Prenatal kardiak ve ekstra-kardiak fetal
anomaliler, yenidogan bulgular: ve tibbi tahliye
olmug ise otopsi sonuglar:r kayit edildi.

Bulgular: Toplam 4800 gebelik igerisinden 500
(%10,4) olguda fetal anomali, bunlardan 43 (%0,9)
olguda fetal kardiak anomali tespit edildi. Kirkiig
kardiak anomali igersinden 9 (%21) olguda fetal situs
anomalisi gézlendi. Tani ve gebeligin sonlandirildig
ortalama gestasyonel yasg sirasiyla 26 gebelik haftasi
(GH) (range:14-36 GH) ve 32 GH (range:18-39 GH)
olarak bulundu. Dokuz olgunun altisinda situs
inversus totalis, ii¢ olguda ise parsiyel situs inversus
izlendi. Bes olguda, situs anomalisine ek olarak major
kardiak anomali tespit edildi ve kardiosplenik
sendrom tanisi konuldu ve iki olguya tibbi tahliye
uyguland, bir olguda 34.GH’da fetal éliim gézlendi,
bir olgu 35.GH’da hidrops fetalis nedeniyle dogurtuldu
ve yenidogan déneminde kaybedildi. Diger bir olguya
ise 31.GH’da tari konuldu, 36.GH’da dogurtuldu ve
yvenidogan déneminde kaybedildi. Tespit edilen
kardiak anomaliler sirasiyla atrioventrikiiler septal
defekt (n:5), hipoplastik sag ventrikiil (n:1), hipoplastik
sol ventrikiil (n:1), trunkus arteriozus (n:1), biiyiik
damar transpozisyonu (n:1), ventrikiiler septal defekt
(n:2), sistemik ve pulmoner vendéz déniis anomalisi
(n:2). Ekstra-kardiak anomali olarak plevral efiizyon,
asit, cilt édemi, hidrops fetalis, koledok kisti,
akcigerlerde situs inversus, kolon malrotasyonu,
iskelet displazisi, bilateral talipes tespit edildi. Dokuz
olgudan yedisine karyotip incelemesi yapilabildi ve
titmii normal bulundu. Diger ii¢ situs inversus totalis
olgular ise canli dogurtuldu ve postnatal 3, 15 ve 24
aylik olup saghkli biiyiimeye ve gelismeye devam
etmektedirler.

Sonug: Izole situs inversus totalis olgularda
perinatal sonuglar gérece iyi olmakta, ancak major
kardiak anomalilerin eglik ettigi kardiosplenik
sendromlar yiiksek perinatal mortalite ile
seyretmektedir.

Anahtar kelimeler: Fetal situs; kardiosplenik
sendromlar; prenatal tani; perinatal sonuglar

SUMMARY

(Prenatal diagnosis and perinatal outcome in
fetal situs anomalies)

Objective: The aim of this report was to evaluate
fetal situs anomalies and to find out perinatal
oufcomes.

Material and Methods: Patients admitted or referred
to Maternal and Fetal Unit were scanned for fetal
anomalies with ultrasonography (USG) between 18
and 23 weeks of gestational age or later at first
admission. Fetal cardiac and visceral situs were
determined, karyotype analysis was performed when
indicated. Prenatal diagnosis of cardiac and extra-
cardiac fetal anomalies, postnatal course of the cases
and findings of pathological examination were noted.

Results: Nine (21%) cases of fetal situs anomalies
were detected in 43 (0,9%) cases of cardiac anomalies
out of 4800 admission. Mean GA at diagnosis and
mean GA at delivery or termination of pregnancy was
26 weeks of pregnancy (range:14-36) and 32 weeks of
pregnancy (range:18-39), respectively. We diagnosed
6 cases of situs inversus totalis and 3 cases of partial
situs inversus. In five cases, major cardiac anomalies
were detected in addition to situs anomaly. They were
defined as cardiosplenic syndromes. Tiwo of them were
terminated, one died at 34 weeks, one case was
delivered at 35 weeks due to hydrops fetalis and was
lost at neonatal period. Another case has been
diagnosed at 33 weeks of gestation and delivered at
36 weeks and died at neonatal period. The most
common detected cardiac anomalies were
atroventricular septal defect (n:5), hypoplastic right
ventricule (n:1), hypoplastic left ventricule (n:1), truncus
arteriosis (n:1), transposition of the great arteries (n:1),
ventricular septal defect (n:2), systemic and pulmonary
venous return anomalies (n:2). Extra-cardiac anomalies
included pleural effusion, ascite, cutaneous edema,
hydrops fetalis, choleduct cyst, situs inversus of the
Iungs, malrotation of the colon, skelatal dysplasia and
bilateral talipes deformity of the feet. Karyotyping was
performed in seven cases and all showed normal
chromosomal arrangement. Three cases of isolated
situs inversus totalis were live born and showed normal
development up to 3, 15 and 24 month-old.

Conclusions: The cases with isolated situs inversus
have relatively good prognosis but the cases of
cardiosplenic syndromes presenting with a major
cardiac anomalies have high perinatal mortality.

Keywords: Fetal situs; cardiosplenic syndromes;
prenatal diagnosis; perinatal outcomes
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GIRIS

Fetal kalp anomalileri, prenatal
ultrasonografi (USG) muayenesinde en sik
gozden kagan fetal anomalilerdir?. Fetal kalbin
kiigiik ve hareketli olmasi, maternal obezite ve
azalmig amniotik siv1 gibi nedenlerden dolay1
USG ile kalp anomali taramas1 gorece zor
olmaktadir. Buna ayrica fetal prezentasyon,
pozisyon ve ultrason probu ile iligkili olarak,
fetal yapilarin ve kalbin sol ve sag aksi
tamimlanmasi eklenince anomali taramasi daha
da giiglesmektedir. Ayrica, fetal kalp degerlen-
dirmesinde, oncelikle kardiak ve viseral situs
belirlenmesi gerekmektedir. Fetal kardiak aks
gebelik haftasindan bagimsizdir ve detayh kalp
goruntilenmesi zor oldugunda dahi belirlene-
bilmektedir?. Situs solitus, organlarin ve
damarlarin normal yerlesimde olmasi olarak
tanimlanmaktadir.

Kardiak ve viseral organlarin, normal
yerlesimden farkli dagilmasi situs anomalisi
olarak adlandirilmaktadir. Izole situs inversus
totalis yada parsiyel situs inversus olarak
ortaya gikmaktadir. Kardiak ve viseral situs
anomalisine ek olarak major kardiak anomali,
sistemik ve pulmoner venoz doniis anomalisi
bulundugunda kardiosplenik sendrom yada
heterotaksi (“heterotaxy”) sendromlar1 yada
Polispleni/Aspleni olarak adlandirilmaktadir.

Kardiosplenik sendromlar genel olarak
iki sekilde ifade edilmektedir:

1) Aspleni (“Bilateral right-sidedness”, sag
izomerizm ve Ivemark sendromu),

2) Polispleni (“Bilateral left-sidedness”, sol
izomerizm). Bunlarin timi kardiosplenik
sendromlar yada heterotaksi sendromlar1 yada
polispleni/aspleni olarak da adlandirilmaktadir
ve yiiksek mortalite ile seyretmektedir.
Kardiosplenik sendromlar nadirdir ve asgleni
40,000 dogumda4 yada 1750 otopside® bir
gozlenmektedir. Bu calismadaki amag, klini-
gimizde tan1 konulan ve izlenen dokuz situs
inversus olgusunun prenatal tan ve perinatal
sonuglarini literatiir esliginde tartigmaktir.

MATERYAL VE METOD

Ocak 2002 tarihinden itibaren
Perinatoloji Unitesine bagvuran yada
yonlendirilen hastalarin, hasta bilgileri,
prenatal USG bulgulari ve postnatal sonuglar
yazili dosyaya ve elektronik ortama kaydedildi.
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Hastalarin timiine, miimkiin ise 18-
23 gebelik haftasinda (GH) yada ilk
bagvurdugunda, USG ile detayh fetal anomali
taramas1 yapildi. Kardiak degerlendirmede
kardiak ve viseral situs, dort kardiak bosluk,
interventrikiiler septum, foramen ovale flebi,
atrioventrikuler ve semilunar kapaklar, aort ve
pulmoner arter gikisi, pulmoner venler, aort,
arkus aorta ve vena kava sistemik bir sekilde
goriintiilenmeye galisildi. Fetal kardiak ve viseral
situs belirlenmesinde, fetal pozisyonun yerine
operatoriin kendisini koyma ve abdominal
USGde sag elin bas parmag fetusun sol tara-
fin1 temsil eder kurali® uygulandi (Sekil 1).
Sekil 1. Transabdominal ultrasonografide fetal
prezentasyon ve pozisyonlara gore, sag el bagparmak
fetusun sol tarafini gostermektedir”. S: abdominal probe

S

Makat

Bas

Kardiak anomali tespit edildiginde,
fetus pediatrik kardiolog ile birlikte degerlen-
dirilmeye alindi. Endikasyon var ise uygun
gebelik haftasinda fetal karyotipleme yapildi.
Yasam ile bagdasmayacak bir yada birden
fazla anomali tespit edildiginde hasta ve fetus
perinatoloji-yenidogan ortak toplantisinda
tartisildi ve aileye muhtemel prognoz
hakkinda bilgi verildi. Ekstra-kardiak ve intra-
kardiak major anomali gozlenmeyen situs
inversus olgulari, aile bilgilendirildikten sonra
izleme alind1. Prenatal kardiak ve diger fetal
anomaliler, yenidogan bulgular1 ve tibbi
tahliye olmus ise otopsi sonuglar: kayit edildi.
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BULGULAR

Bu calisma donemde perinatoloji
servisinde izlenen ve sonuglandirilan toplam
4800 hasta icersinden 500 (%10,4) olguda fetal
anomali, bunlardan 43 (%0,9) olguda fetal kardiak
anomali tespit edildi. Kirk ti¢ fetal kardiak
anomali arasindan dokuz olguda (%21) ise fetal
situs anomalisi gozlendi. Dokuz olgudan altisinda
situs inversus totalis, ti¢ olguda ise parsiyel situs
inversus izlendi. Dokuz olgudan tig olguda izole
situs inversus totalis gozlendi. Bes olguda, situs
anomalisine ek olarak major kardiak anomali
tespit edildi ve kardiosplenik sendrom tanisi
konuldu ve iki olguya tibbi tahliye uygulandj,
bir olguda 34.GH'da fetal mortalite gozlendi, bir
olgu 35.GH’da hidrops fetalis nedeniyle
dogurtuldu ve yenidogan doneminde kaybedildi.
Diger bir olguya ise 31.GH tan1 konuldu, 36.GH'da
dogurtuldu ve yenidogan doneminde kaybedildi
(Tablo 1).

Tablo I. Situs inversus totalis ve kardiosplenik olgularin
prenatal ve postnatal bulgular:

N Yatrs Tamt
No kardiak anomali GH GH

Kardiak ve ekstra- Karyotip Tamida Dogumda

Situs inversus totalis olgular

1 1520 Situs inversus Dekstrokardi - 35 38
totalis Viseral SI
2 2228 Situs inversus Dekstrokardi - 36 39
totalis Viseral Si
3 4545 Situs inversus Dekstrokardi 46 XY 14 37
totalis VSD
Viseral S
4 4069 Situs inversus Dekstrokardi 46 XY 22 23
totalis Viseral Si

Mikromelik iskelet

displazisi

Kardiosplenik sendrom olgulari

1 3512 Situs inversus Dekstrokardi 46 XX 23 24
totalis A-V septal defekt
Kardiosplenik Viseral SI
sendrom
Aspleni
2 4780 Situs inversus Dekstrokardi 46 XY 31 36

totalis Bradikardi
Polispleni A-V septal defekt
Viseral Si
Hidrops fetalis
Sol multikistik
displatik bobrek
3 3216 Situs inversus Levokardi 46 XX 18 18
parsiyalis Bradikardi
Polispleni Hipoplastik sag
ventrikiil
Viseral Si

Hidrops fetalis

Dekstrokardi 46 XX 31 36
Bradikardi

4 4061 Situs inversus
parsiyalis
Polispleni A-V septal defekt
Hipoplastik sol
ventrikiil
Akcigerlerde Si
Viseral situs solitus

Hidrops fetalis

A-V: atrioventrikiiler; VSD: ventrikiiler septal defekt; GH: gebelik
haftas; Si: situs inversus; IUMF: intrauterine mort fetus
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Bir olguda situs inversus totalise ek olarak
mikromelik iskelet dizplazisi belirlendi ve tibbi
tahliye uygulandi. Diger tig situs inversus totalis
olgular ise canli dogurtuldu ve postnatal tig, 15
ve 24 aylik olup saghkh biiylimeye ve gelismeye
devam etmektedirler.

Dokuz olgudan yedisine karyotip
incelemesi yapilabildi ve tim{i normal olarak
bulundu. Iki situs inversus totalis olgusuna,
ileri gebelik haftasi nedeniyle karyotip tayini
yapilamadi ancak postnatal muayenelerinde
ozellik tespit edilmedi. Tan1 ve gebeligin
sonlandirildig ya da dogumdaki ortalama
gestasyonel yag sirasiyla 26 gebelik haftasi
(GH) (range:14-36) ve 32 GH (range:18-39 )
olarak bulundu. Tespit edilen kardiak
anomaliler sirasiyla atrioventrikiiler septal
defekt (A-V kanal; Resim 1) (n:5), hipoplastik
sag ventrikil (n:1), hipoplastik sol ventrikiil
(n:1), trunkus arteriozus (n:1), biiyikk damar
transpozisyonu (n:1), VSD (n:2) idi.
Resim 1: Transabdominal ultrasonografi. Kardiosplenik
sendrom tanisi konulan bir olgunun 33.gebelik
haftasinda ultrasonografi ile gorintimii. Fetus bag
prezente, dekstrokardi ve atrioventrikiiler septal defekt.
(*):Atrio-ventrikiiler septal defekt; V-vertebra; R:sag; L:sol;
RV:sag ventrikiil; LV: sol ventrikiil.

11810 Mo 260072004 Gepmens
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Ekstra-kardiak anomali olarak ise plevral
eftizyon, asit, cilt 6demi, hidrops fetalis,
koledok kisti, akcigerlerde situs inversus,
kolon malrotasyonu, mikromelik iskelet
displazisi, bilateral talipes tespit edildi. Ondort
gebelik haftasinda tespit edilen iki olgu ense
saydamligi (NT) 6lgtimii igin USG yapilirken
saptandi; NT 3,6 ve 5,0 mm olarak bulundu.
Alt1 olguda prenatal USG bulgular otopsi ile
teyit edildi ve ek olarak iki olguda sistemik
(Resim 2) ve pulmoner venoz doniis anomalisi
tespit edildi.
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Resim 2: Transabdominal ultrasonografi. Kardiosplenik
sendrom tanisi konulan bir olguda inferior vena kavanin
azygos ven ile devami sonrasinda superior vena kava ile
birlesmesi ve dekstrokardi gortinimii. Fetus bas prezente.
V:vertebra; R:sag, L:sol, AO:aort; RA:sag atrium; SVC:stiperior
vena kava; AZ:azygos ven.
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1
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TARTISMA

Ultrasonografi ile fetal kardiak situsun
belirlenmesi, fetal ekokardiografi ve anomali
taramas1 igin O6nemlidir ve kardiak
malpozisyon, intratorasik yapilarin
degerlendirilmesi ve kardiosplenik sendrom-
larin tanisi i¢in gereklidir. Abdominal ve
torasik yapilarin anormal iligkisi, anormal
situs yada situs inversus igin yararli bir
bulgudur. En belirgin isaretler, midenin sagda
ve safra kesesinin umbilikal venin solunda
bulunmasidir. Ayrica,”“ abdominal USG'de
sag el bas parmak, vajinal USG'de ise sol el
bas parmak fetusun solunu temsil eder” kurali
bildirilmi§tir3 ve karmagik durumlarda bu
kural ile fetal kardiak ve viseral situsu
belirlemek miimkiin olabilmektedir. Fetal
situs inversus totalis yada parsiyel situs
inversus tanisi, fetal viseral situsun
belirlenmesi ile rahatlikla konulabilmektedir.
Situs inversus ve karmasik kardiak
anomalilerin birlikte bulunmasi kardiosplenik
sendromlarin en belirgin 6zelligidir. Anomali
eslik etmeyen situs inversus totalis ise
kardiosplenik sendromlarindan ayrica
degerlendirilmekte ve normal viseral yapilarin
ayna goruntiisii olarak ortaya gikmaktadir.
Situs inverus totalisin aksine kardiosplenik
sendromlarda mortalite yiiksektir ve olgularin
%901 yenidogan doneminde ve yagsamin ilk
yillarinda kaybedilmektedir6. Konjenital kalp
bloku, bradikardi, kardiak anomali ve situs
inversus tespit edildiginde kardiosplenik
sendrom tanisi rahatlikla konulabilmektedir.
Berg ve ark”., 35 olguyu igeren galigmalarinda,
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32 olguya detayli prenatal USG ile
kardiosplenik sendrom tanisi1 koyabilmigler
ve iki belirgin 6neride bulunmuslardir; su
durumlardan en az ikisinin varligi sol
izomerizmi (Polispleni) d1"1§1"1ndi'1rmelidir7:1]
komplet atrioventrikiiler septal defekt yada
diger kardiak yapisal anomali; 2) fetal kardiak
blok-bradikardi; 3) inferior vena kavanin
azygos ven ile devam etmesi; 4) visero-kardiak
heterotaksi. Su bulgulardan en az ikisinin
varliginda ise sag izomerizm (Asplenia) tanisi
digtintilmelidir”:

1) yapisal kalp anomalisi, atrioventrikiiler
septal defekt;

2) Inferion vena kavanin, aortanin hemen
yaninda bulunmasi;

3) Visero-kardiak heterotaksi. Kardiosplenik
sendromlarda, gozlenen en belirgin kardiak
anomali atrioventrikiiler septal (kanal)
defektidir. Atrioventrikiiler kanal defekti situs
anomalis olmayan fetusda, siklikla trizomi
21’i distinduriirken, lateralizasyon anomalisi
olan kardiosplenik sendromularda ise
genellikle karyotip normal gézlenmektedir.
Brown ve ark®., 13 olgudan olusan situs
inversus serisinde karyotip anomalisi
bildirmemislerdir. Bizim calismamizda, yedi
olguya karyotip tayini yapilabildi ve tiimi
normal kromozomal yapida bulundu. Ancak
literatiirde, bir olguda atrioventrikiiler kanal
defekti ve dekstrokardi, trizomi 18 ile birlikte
bildirilmi§tir9. Kardiosplenik sendromlarin
ve situs inversus totalisin genetik gegisi
konusunda %Ieterli bir bilgi yoktur. Ancak,
Balci ve ark 0., komplet situs inversus olan
¢ kardes bildirmiglerdir. Ayrica, ailesel
kardiosplenik sendromlar1 da gozlenmigtir™ .
Buna benzer durumlar genetik gecisi
diisindirmektedir.

Kardiosplenik sendromlarin prenatal
ve postnatal prognozu genel olarak koti
bildirilmekte ve vakalarin gogu intrauterin
yada yenidogan doneminde kaybedilmekte,
ancak %10’u adodlosan doneme kadar
yagayabilmektedirﬁ. Berg ve ark”., 32 olguyu
iceren galismalarinda, 12 olguda gebelik
terminasyonu, {i¢ fetal mortalite, bes neonatal
mortalite ve sekiz olgunun yasadigini
bildirmislerdir. Bizim caligmamizi olusturan
dokuz olgudan tigline izole situs inversus
totalis tanis1 konuldu; {i¢ olgu da canli dogum
gerceklesti ve 3-24 ay izlemde biiylime ve
gelismeleri normal tespit edildi. Diger bir
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olguya ise 22.GH’da situs inversus totalise ek
olarak iskelet displazi nedeniyle gebelik
terminasyonu gergeklestirildi. Situs inversus
totalis yada parsiyalis bulgusu olan ve
kardiosplenik sendrom tespit edilen bes
olgudan birinde 34.GH’da intrauterine eksitus
tespit edildi, iki olguda 17.GH ve 23.GH’da
tibbi tahliye uygulandi, bir olgu yenidogan
doneminde kaybedildi. Diger bir olgu ise
31.GH'da tespit edildi, 36.GH’da dogurtuldu
ve yenidogan doneminde kaybedildi. Bu
calismamizda, 43 kardiak anomali igersinden
dokuz olguda kardiosplenik sendromu tespit
edilmis olmas1 ve gorece yiiksek bir oran
bulunmasinin muhtemel nedeni, bir ¢ok
minor kardiak anomalinin prenatal do-
nemde tespit edilememis olmasindan
kaynaklandigini diastindirmektedir.

Sonug olarak prenatal USG muayenesi
ile kardiak ve viseral situs rahatlikla
belirlenebilmekte ve kardiosplenik sendrom
tanisi konulabilmektedir. Kardiak ve ekstra-
kardiak anomali gozlenmeyen izole situs
inversus totalis olgularinda genel olarak
prognozun iyi oldugu beklenmeli ancak ileriye
yonelik aileye bilgi verilmelidir. Viseral ve
kardiak situs inversusa major kardiak anomali
eslik eden kardiosplenik sendromlar yiiksek
perinatal mortalite ile seyretmekte ve postnatal
prognozun kotii oldugundan aileye tibbi tahliye
segenegi verilebilmektedir.
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