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ORJINAL CALISMA

ERKEN TANIDA “EKTOPIA KORDIS” YONETIMI

Management in Early Diagnosis of “Ectopia Cordis”

Ahmet Emin MUTLU?

OZET

Amag: Ektopia kordis (EK), 0.5-1/100.000 siklikta nadir gorilen, kalbin tamaminin veya bir kisminin toraks
disinda bulunmasi ile karakterize, bir konjenital anomalidir. Postnatal ddnemde prognozlari kot oldugu igin
bu tir vakalarin viabilite 6ncesi tespit edilmesi ve erken terminasyonu amaglanmaktadir. Galismanin amaci
nadir gorilen bir konjenital anomali olan EK’in erken prenatal dénemde teghisinin miimkiin oldugunu ve
erken terminasyon kararinin komplikasyonlarin éniine gegilebilecegini gdstermektir.

Gereg ve Yontemler: Bu ¢alismaya, 2018-2021 yillari arasinda klinigimizde EK tanisi almig 5 hasta dahil edil-
mistir. Calismaya dahil edilen tim hastalarda terminasyon sirasinda uygulanan tedaviler, sonuglari ve komp-
likasyon olup olmadigi incelendi.

Bulgular: Bes olguluk seride hastalarin geng yasta oldugu ve genellikle ilk gebelikleri oldugu goruldi. Has-
talarin hepsinde yapilan obstetrik ultrasonografi inceleme sonucunda kistik higromaya sahip nukal translu-
sensi artisi mevcuttu. Mizoprostol uygulanmasi sonucu 48 saat iginde yanit alindi ve abortuslar gergeklesti.
Sonug: Prenatal erken donemde tani konulan EK olgularinda gebelik sonlandiriimasi anne sagligi agisindan
en uygun yaklasim olarak gériinmektedir. Sonlandiriimayan olgularda ise multidisipliner yaklagim 6nem arz
etmektedir.

Anahtar Kelimeler: Ektopia Kordis; Erken Prenatal Tani; Ultrasonografi; Genetik

ABSTRACT

Objective: Ectopia cordis (EC) is a very rare with a frequency of 0.5-1/100.000 congenital malformation
in which the heart is complete or partially to located outside the thorax. Since the prognosis is poor in the
postnatal period, it is aimed to detect such cases before viability and to terminate them early.The aim of the
study is to show that it is possible to diagnose EC, which is a rare congenital anomaly, in the early prenatal
period and that the early termination decision can prevent complications.

Material and Methods: The study included 5 patients diagnosed as EC between 2018-2021 in our clinic.
In all patients, therapies administered during termination, outcomes and whether there was complication
were evaluated.

Results: In our case series including 5 patients, it was seen that patients were generally young and had their
first pregnancy. In obstetric sonography, it was seen that there was an increased nuchal translucency with
cystic hygroma in all patients. All patients responded to misoprostol administration within 48 hours and
abortions occurred.

Conclusion: In case of EC diagnosed at early prenatal period, the termination of pregnancy seems to be
most appropriate approach for maternal health. Multidisciplinary approach is important in cases in which
pregnancy isn't terminated.

Keywords: Ectopia Cordis; Early Prenatal Diagnosis; Ultrasonography; Genetic

GIRIS

Ektopia kordis (EK), kalbin kismen veya tamamen toraks boslugu disinda yerlesmesidir
(1). EK, 0,5-1/100.000 siklikta gorilen nadir bir konjenital anomalidir (2). Kizlarda
daha sik goruldigu bildirilmistir (3). Bes tiptir: Servikal, servikotorasik, torasik,
torakoabdominal ve abdominal. En sik gorilenler torakal ve torakoabdominal
olanlardir (4, 5).

Torakoabdominal en sik izlenen form olup genellikle Cantrell pentolojisi (CP) ile
birliktelik gostermektedir. CP sternum alt ug defekti, diyaframa 6n kisminda yarim ay
seklinde defekt, diyaframa defektinde paryetal perikard yoklugu, omfalosel ve eslik
eden kardiyak anomalileri ve torakoabdominal EK ile karakterizedir (6). Etiyolojinin tam
olarak bilinmedigi EK’da beraberinde diger organ anomalileri de gorilebilmektedir.
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Ventrikuler septal defekt (VSD) ve Fallot tetralojisi en
sik eslik eden kardiyak defekt iken omfalosel ise en sik
eslik eden abdominal duvar defektidir (7). EK trizomi
21, trizomi 18 ve Turner Sendromu gibi kromozom
anomalileri ile birlikte tanimlanmistir (7, 8).

Tedavide prognoz kotudir ve bu sebeple prenatal
donemde tani alan hastalarda ciftler bilgilendirilerek
gebelik sonlandirilmasi 6nerilmektedir (7). Makale-
mizde erken prenatal donemde tespit edilen EK ol-
gular ve tedavi yonetimi sunulmaktadir. Calismadaki
amacimiz nadir gorilen EK olgularinin, erken haftada
tespit edilerek terminasyon kolayligi, komplikasyon
azligi ve anne tzerindeki olumlu etkilerini gdstermektir.

GEREC VE YONTEMLER

Calismamiza Saghk Bakanhgi Kayseri Sehir Hastanesi,
Klinik Arastirmalar Etik Kurulu 2021/479 protokol kodu
ile etik onay alinmistir.

Bu calismaya, 2018-2021 vyillari arasinda o6zel bir
hastanede EK tanisi almis 5 hasta dahil edilmistir.
Calismamizda bu 5 hastadaki konulan tanilar ve
gebelik sonuglari degerlendirilecektir. Tim hastalarin
demografik ozellikleri, 6zge¢mis, soygeg¢mis, akrabalik
iliskileri, aldiklari tedaviler, ultrason muayeneleri ve
bulgu kayitlari incelendi. Calismaya dahil edilen tim
hastalarda terminasyon sirasinda uygulanan tedaviler,
sonuglari ve komplikasyon olup olmadigi incelendi.
Dogum sonrasi prognozu ¢ok koti olan bu
anomalide, aileler gebeligin terminasyonunu istedi
ve bilgilendirilmis onamlari alindi. Hastalarin yapilan
vajinal muayenesinde serviksin acik olmamasi Gzerine
Mizoprostol (Cytotec 200 mcg 28 Tablet —aris®) tedavisi
baslandi. Ginde 4 defa oral ve vajinal 200 mikrogram
Mizoprostol uygulanmasi sonucu 48 saat iginde yanit
alindi ve abortuslar gergeklesti.

Bozok Tip Derg 2022;12(2):45-48
Bozok Med J 2022;12(2):45-48

BULGULAR

Bes olguluk seride hastalarin geng yasta (yas ortalamasi
23,4) oldugu ve genellikle ilk gebelikte saptanmasi
dikkat g¢ekici olmustur. Alinan ayrintih 6ykilerinde;
2 ciftin esiyle 3. dereceden akrabaliginin oldugu, 3
ciftin ise akrabalik iliskisi olmadigi 6grenildi. Gebelerin
hicbirinin teratojen ilag kullanmadigi tespit edildi (Tablo
1). Bir hastada gebelik baslangicinda hipertiroidi tanisi
konularak Propiltiourasil tedavisi baglanmistir ancak bu
tedaviyi5giinkullandigive dahasonrabiraktigi 6grenildi.
Diger bir hastanin 6zge¢misinde depresyon nedeni ile
Sertralin (Lustral 50 mg 28 Tablet - Pfizer®) kullanimi
disinda baska bir 06zellik bulunmamaktaydi. Gebe
kalmadan yaklasik 1 ay 6nce ilaci biraktigi tespit edildi.
Hastalarin rutin gebelik tetkikleri normal saptandi.
Hastalarin hepsinde yapilan obstetrik ultrasonografi
inceleme sonucunda; tek, canli ve kistik higromaya
sahip nukal translusensi artisi mevcuttu. Ayrica
olgularda 3 boyutlu (3D) ultrasonografi esliginde kalbin
toraks disinda oldugu ve amniyotik sivi icinde serbest
olarak attigi izlendi (Resim 1). Amniyotik sivi volimi
hepsinde normaldi. Umblikal kordun fetlise giris yeri
net olarak gozlendi ve patoloji saptanmadi. Ultrasonda
EK ile birlikte diger anomalilerin de tespiti icin bitin
olgulara fetal MRI o6nerildi ve tanilar dogrulandi.
Abortus sonrasi 3 aile fetlisiin patolojik incelemesini
kabul etti. Fetiislerin makroskopik incelemesinde ortak
ozelligi kalp ve buyik damarlar, sternal defektten dolayi
tamamen toraks disina ¢ikmisti. Uzerlerinde perikard
dokusu izlenmedi. Orta hat defekti sternumdan
baslayip, umblikusa kadar devam etmekteydi (Resim 2).

TARTISMA
EK, fetlslin kalbinin tamami ya da bir bdliminin
gogls kafesi disinda bulundugu nadir bir konjenital

Tablo 1. Ektopia Kordis olgularinin demografik 6zellikleri

Yasg Akrabalik Teratojen Sistemik
Kullanim Oykiisii Hastalhk
1. Hasta 25 - +
2.  Hasta 23 -
3. Hasta 21 + (3.derece) -
4.  Hasta 22 - +
5. Hasta 26 + (3.derece) -
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Resim 1. Ektopia Kordis tanisi konulan olgunun 3D
ultrasonografi gortintlsu.

anomali olup, olgularimizin tamaminda mevcuttu. Bu
anomalinin etiyolojisi net olarak aciklanamamistir.
Sternum ve gdgis on duvarinin normal embriyolojik
gelisim sireclerindeki duraksamalar sonrasi olustugu
disunulmektedir (9). Bizim ¢alismamizda olgulara ¢ok
kiicik haftada tani konuldugu icin kardiyak anomaliler
acisindan net degerlendirme yapilamadi. Omfalosel
basta olmak (zere, yarik damak-dudak, hidrosefali,
hipoplastik akciger, diastasis recti, gastrosizis, skolyoz
gibi anomaliler bulunabilir (10, 11).

Kromozom anomalileriyle (Turner Sendromu, Trizomi
18) birlikte gorilme sikhgi artmaktadir (12). Kromozom
anomalisi tespit edilen olgulara genetik danisma
onerilmektedir (13). Bizim olgularimizda erken gebelik
haftasi olmasi ve buna bagli alinan kan numunesinin
yetersiz olmasi nedeniyle fetal karyotip tayini
yapilamadi.

EK servikal, servikotorasik, torasik ve torakoabdominal
bolgelerde bulunabilmektedir. Servikal tipi yasamla
bagdasmaz(5). Olgularimizda, torasik tip EK
gorulmustir.

Torasik tip EK olgularinin cerrahi onariminin giigliikle ve
yuksek mortaliteyle yapilabildigi belirtiimektedir (4, 11,
14). Eslik eden intrakardiyak anomalilerin varhiginda
cerrahi mudahalenin karmasikligiyla paralel olarak
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Resim 2. Ektopia Kordis tanisi konulan olgunun abor-
tus sonrasi goruntusu.

mortalite artabilmektedir (11).

EK'in prenatal donemde tanisi ultrasonografi ile tespit
edilebilmektedir. Bizde ¢alismamizda EK tanisini 3D
ultrason ile tespit ettik. U¢ boyutlu ultrason gériintiisi
alinirken fetlisin hareket etmesinden dolayl ilk
denemede net gorinti elde edilemedi. Bu nedenle
hastaya birden fazla 3D ultrason yapilmak zorunda
kalindi. Erken donemde saptanmasi durumunda
fetlisiin durumu hakkinda aileye bilgi verilmeli ve ge¢
terminasyonun olasi yan etkileri ve komplikasyonlari
ciftlere anlatilmalidir. Birinci trimester déneminde
ailenin gebelik sonlandirmasini kabul etmesinin anne
acisindan daha az sikintili olacagi belirtilmelidir. Bu tarz
olgularda tani geciktikce ilerleyen gebelik haftalarinda
annede degisik komplikasyonlar, fetlisiin mortalitesinin
yuksek olmasina ragmen gebeligin sezaryen dogumla
sonlanmasi ve annede psikolojik olumsuzluklar
yaratabilecegi duslinilmektedir. Erken tanida ilk
trimesterde vyapilan nukal translusensi 6l¢iminin
kromozom anomalilerin yani sira kardiyak anomalilerde
NT artisinin anlamli oldugu dusinilmektedir (15).
Erken tani konulamayan hastalarda dogum sekli olarak
bebek icin daha az travmatik olan sezaryenin dogru bir
karar oldugu distiniilmektedir (16). Tedavide basari
sansi eslik eden anomalilerle birlikte azalmaktadir(7).
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EK’ya eslik eden diyaframa hernisi ve konjenital kardiyak
hastalik ylUksek mortalite ile seyretmektedir (17).
Bu ¢alisma, nadir gorilen bir konjenital anomali olan
EK’in prenatal donemde dikkatli bir ultrason muayenesi
ile erken teshis edilebilecegini gostermektedir.
Gebeligin terminasyonu karari ne kadar erken olursa,
abortus sirasinda karsilasilabilecek komplikasyonlarin
azligr ve siddetinin minimal seviyede oldugu bu
¢alismada kanitlanmistir.

SONUC

EK 6ykisu olan hastalarda preimplantasyon genetik
tarama onerilmemektedir. Yazimizdaki bitiin olgularin
ikinci gebelikleri saghkh canli dogum seklinde
sonlanmigtir. Prenatal donemde tani konulan bu tir
olgularda gebelik sonlandiriimasi en uygun yaklagim
olarak goériinmektedir. Sonlandirilmayan olgularda ise
perinatolog, pediatrik kardiyolog, pediatrik cerrahi,
psikiyatri ve genetik bolimi ile birlikte cahsilarak
tedavi i¢in en uygun yaklasim bulunmaya calisiilmalidir.
Ayrica erken tani ve tedavide gebelik terminasyonu
kolayhgi, komplikasyon azhg ve anne (zerindeki
ozellikle psikojenik olumlu etkiler agisindan daha genis
calismalara ihtiyag vardir.

TASDIK VE TESEKKUR

Yazar calisma ic¢in herhangi bir finansal destek
almamistir.
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