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OZET

Non-immun hidrops fetalis (NTHF), annede fetal eritrositlere karsi dolasan antikorlarin olmadig1 ve en az iki fetal kompartmanda anormal siv1 top-
lanmasinin oldugu ciddi fetal durumdur. NIHF etiyolojisinde kromozom anomalileri, kardiak yapisal malformasyonlar, aritmiler, fetal anemi ve
TORCH infeksiyonlarimin sik goriildiigii mortalitesi yiiksek bir tablodur. NIHF insidansi her ne kadar bazi serilerde hamilelikte yaklasik 1/200 kadar
yiiksek olsa da dogumdaki insidansi yaklasik olarak 1:2500-1:3500°dir. NTHF’de prognoz, gesitli serilerde %50-90’a kadar olan perinatal mortalite
oranlariyla halen kétiidiir. Biz bu olguda, basit akciger kistine bagli NIHF de erken intrauterin miidehaleye dikkat ¢ekmek ve prognostik faktérlerin
tekrar gozden gegirilmesinin gerekliligini vurgulamak istedik.

Anahtar Sézciikler: Basit akciger kisti, Non-immiin hidrops fetalis, Prognoz, Intrauterin miidahale.

ABSTRACT
The Case of Nonimmune Hydrops Fetalis Due to Simple Lung Cyts

Nonimmune hydrops fetalis (NIHF) is a serious fetal condition in which abnormal fluid accumulates in at least two different fetal compartments, and
in which circulating antibodies against fetal red-cell antigens are absent in the mother. NIHF is mostly associated with chromosomal disorders, car-
diac malformations, arrhythmias, fetal anaemia and TORCH infections. The incidence of NIHF is approximately 1:2500 to 1:3500 births, although in
some series the incidence is as high as approximately 1 in 200 pregnancies. Still, the prognosis in NIHF is poor, with perinatal mortality rates that
range from 50% to more than 90% in several series. In this case, we desired to emphasize the importance of revising prognostic factors and to draw
attention to early intrauterin intervention in NIHF due to simple lung cyst.
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Hidrops fetalis; fetiisiin viicut bosluklarinda siv1 biri- torler literatiir bilgileri 1s1ginda sunulmus ve perinatal
kimi ve yaygin yumusak doku 6demine yol agan, donemde tesbit edilen basit akciger kisti takibinin
ekstravaskiiler kompartmanda asir1 stvi birikimi tablosu 6nemi vurgulanmustir.

olup Immun (IHF; %12.7) ve Non-immun Hidrops

Fetalis (NIHF; %87.3) olarak iki temel grupta OLGU SUNUMU

smiflandirilir. NIHF esas olarak kardiyovaskiiler, kro- Gestasyon yas1 32+2 hafta olan erkek bebek, 30 yasin-
mozomal, torasik, ikizden ikize transfiizyon sendromu daki annenin 3. gebeliginden 3. canli dogum olarak
ve anemi olmak {izere bes ana nedenden kaynaklanabil- hastanemizde sezaryen ile 2870 gr, 1. ve 5. dk Apgar
ir. Mortalite orani altta yatan nedenle yakin iliskilidir skoru 3/3 olarak dogdu.
@ Intrauterin hikayesinde; 30. gestasyon haftasinda
1984 yilinda; cilt kalmhigmimn yaygin olarak 5 yaygin plevral mayi nedeniyle torosentez yapilarak
mm’den fazla olmasi, plasental kalinlik (>5cm doku toraks i¢i sivisi bosaltilmis ve gelisebilecek akciger
kalinlig1), perikardiyal eflizyon, plevral efiizyon ve hipoplazisi Onlenmeye c¢alisilmistt. Dogar dogmaz
asitten en az ikisinin bulunmasi hidrops fetalis i¢in tani aglamayan olgu entiibe edilerek yenidogan yogun ba-
kriteri olarak belirlenmistir. Bu tanim halen yaygin kim iinitesine yatirildi. Umbilikal arter kan gaz1 anali-
olarak kullanilmaktadir (2). zinde pH 6.18, PCO, 116, baz a¢ig1 -16 bulundu.
NiHF’te fizyopatolojiden sorumlu en énemli fak- Fizik muayenede; viicut agirligi 2870 gr (75P),
torin santral vendz basing artis1 olduguna inanilmakta- boy 43 cm (50P) , bas gevresi 33 cm (>97P), soluk
dir (3). Bu makalede akciger kistine bagli NIHF olgu- goriiniimde, tim viicudunda yaygin 6demi ve asiti
su, hastalik prognozuna etki eden muhtemel yeni fak- mevcuttu (Resim 1). Kardiyovaskiiler sistem muayene-
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sinde kalp sesleri derinden alintyordu. Karaciger mid-
klavikiiler hatta 4 cm, dalak 2 cm palpe ediliyordu.
Govde ve ekstremitelerinde yaygin siyanozu vardi.
Laboratuar incelemesinde hemoglobin 11.8 g/dl, trom-
bosit sayisi 227000/mm3, 16kosit 18000/mm3 olarak
saptandi. Kan biyokimyasinda glukoz 126 mg/dl, total
bilirubin 2,2/0,7 mg/dl, AST 9 IU/L, ALT 62 IU/L,
BUN 5 mg/dl, kreatinin 0.5 mg/dl, total protein 2,3
gr/dL, albiimin 1,6 gr/dL idi. Idrar incelemesinde bir
pozitif proteiniiri mevcuttu. Anne ve bebek kan grupla-
r1 O(+), direkt cooms (-) olarak tesbit edildi. Akciger
grafisinde (Resim 2), sol akciger bazal kisimda hava
kisti ve her iki plevral aralikta mayi mevcuttu.

Resim 1. Tum viicutta yaygin 6dem ve asit gérinimii

Resim 2. Sol akciger bazal kisimda hava kisti ve her iki plevral aralikta
mayi gérinimii

Olgu yatisinin 5. saatinde pulmoner hipoplaziye
bagli solunum yetmezligi, pulmoner kanama, kardiyo-
pulmoner arrest, asfiksi ve sok nedeniyle kaybedildi.
Postmortem Toraks BT sinde (Resim 3) her iki akciger
kollabe, bilateral belirgin pndmotoraks yaninda hava
dolu kistik yap1 mevcut ve bu yapinin hava yollar ile
iliskisi agik degil seklinde rapor edildi. Olguya tam
viicut otopsisi yapildi. Hastaliga neden olan akciger
kisti (orta hatta) tespit edildi (Resim 4). Akciger doku-
sunun patolojik incelemesinde, akciger ile iligkili kistik
goriildi (Resim 5).

Korkmaz ve ark.

Resim 5. Akciger ile iliskili kistik yapinin mikroskobik gérinimdi

TARTISMA

NIHF tiim gebeliklerin 1:2500-1:3500’iinde izlenmek-
tedir. Etiyolojisinde enfeksiyonlar, metabolik hastalik-
lar, ikizden ikize transfiizyon sendromu, talasemi,
pulmoner anomaliler gibi birgok fetal hastalik ve ano-
maliler rol oynamaktadir (4). Intratorasik kitleler NTHF
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etiyolojisinde %8-10 oraninda yer alirken kistik ade-
nomatoid malformasyon (CCAM), ekstrapulmoner
sekestrasyon, diyafragma hernisi, konjenital hidroto-
raks ve silotoraksa bu grup iginde siklikla karsilasilir.
CCAM, torasik nedenler arasinda en sik rastlanan eti-
yolojik faktordiir. Basit akciger kisti ise, bronkojenik,
pulmoner, kombine tipleri olan ekstrapulmoner ve
intrapulmoner lokalizasyonlarda goriilen beraberinde
enterik kist, spina bifida, hemivertebra ile de gozlene-
bilen NIHF etiyolojisinde literatiirde pek iizerinde
durulmayan torasik patolojidir. Bu olgulardaki hidrops
muhtemelen olgumuzda da oldugu gibi vendéz doniis
veya lenfatik akimdaki bozukluga baglidir. Olgularinin
%7’sinden enfeksiy6z nedenler sorumlu olup bunlarin
icinde ensik olanlar1 Parvoviriis B19 ve CMV’dir (5,
6). Olgumuzun klinik ve laboratuvar bulgularinda en-
feksiyon, CCAM ve basit akciger kistindeki ek bulgu-
lara rastlanmamis sadece otopsi Oncesinde akciger
grafisi (Resim 2) ve toraks tomografisi (Resim 3),
otopsi sonrasinda (Resim 4) ise akciger biyopsi (Resim
5) ile NIHF e neden olan patolojinin basit akciger kisti
oldugu kanisina varilmigtir. Basit akciger kistinin kli-
nigi persistan pulmoner hipertansiyon, pnomotoraks,
respratuvar distres, NIHF seklinde olabilir ve genellikle
%15 antenatal, %10 dogumda tan1 alir (7, 8).

Torasik lezyonlara ve 1/3 oraninda kendiliginden
diizeldigi i¢in Parvoviriise bagh gelisen NIHF en iyi
prognoza sahip olanlardir ancak kromozom anomalile-
ri, sendromlar, pulmoner kitleler ve pulmoner efiizyon-
lara bagli NIHF’de prognoz kétii olup kaybedilen olgu-
larin ¢ogundan altta yatan etiyoloji sorumlu tutulmak-
tadir (6, 9, 10, 11). Olgumuzda da iyi prognostik fakto-
re sahip torasik bir lezyon mevcuttu. Bunun yaninda
intrauterin erken dénemde kotii prognostik faktor olan
plevral efiizyon da olgumuzda mevcut olup bu donem-
de perinatoloji tarafindan bu efiizyona yonelik girigim-
de bulunulmustu. Ancak akciger efiizyonuna yonelik
islem yapilmasina ragmen akciger hipoplazisi gelismis
(Resim 3) ve bu patoloji dogum sonrasi olgunun kay-
bedilmesinde en 6nemli etken haline gelmistir.

Annede goriilen NIHF komplikasyonlardan en il-
ging olan1 gebe annelerde olusan preeklampsi ve fetus-
takine benzer sekilde 6dem ile karakterize muhtemelen
hidropik fetustan salinan mediatérler neticesinde olu-
san Mirror (ayna) Sendromudur (12). Olgumuzda bu ve
diger maternal komplikasyonlara (teka lutein Kisti,
preeklampsi, anemi, preterm dogum, dogum travmasi,
postpartum hemoraji) rastlanmamustir.

Japonyada 214 vakay1 kapsayan retrospektif bir
calismada; Intrauterin fetal girisimlerin (transfiizyon ve
torakoamniyotik sant gibi) intrauterin kayip oranim
azaltirken uzun donem nérolojik prognoza olabilecek
etkisini tam olarak saptayabilmek igin eldeki bilgilerin
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yetersiz oldugu ve uzun siire hayatta kalimin altta yatan
etyolojik nedene bagli oldugu vurgulanmistir (13). Baz1
calismalarda ise plevral efiizyonu bulunan olgularda
sant uygulamasinin fetal 6liimii %57 oraninda hayatta
kalim saglayarak azalttigi, uygulama sonucu artan
preterm dogum oraninin ise morbidite artisinin temel
nedeni oldugu bildirilmistir (14). Intrauterin otuzuncu
haftada olgumuzda hidrops bulgulari tesbit edilerek
Perinatoloji Boliimii tarafindan miidehale edilmis ve
mevcut akciger kisti kiigiilse de olgu uygulamadan
fayda gérmemis ve NIHF klinigi gelismisti. Olgumuz-
da tesbit edilen akciger lezyonu aslinda yasamla bagda-
sabilen patoloji olmakla beraber, duktus torasikusa
direkt basi yapmaksizin kapali kaplar prensibi geregi,
intrauterin donemde intratorasik basinci yiikselterek
santral vendz basincin artmasina sonugta da lenf dola-
stmin1 engelleyerek NIHF e neden oldugu diisiiniilmiis-
tur.

Basit akciger kistinin erken intrauterin donemde
olusmasi ve bu donemde santral ven6z basinci artirarak
gelismekte olan lenf yollarina yine erken dénemlerde
dogrudan veya dolayli basi yaparak lenf yapisini boz-
masi sonucunda sonrasindaki intrauterin miidehalelerin
hastaligin gidisatina etki etmeyebilecegi kanisina va-
rilmigtir. Olgumuzda intrauterin 30. haftada yapilan
uygun miidehalenin hastalik prognozuna ve hayatta
kalimina daha 6nceki bir¢ok calismada defalarca kanit-
landig1 gibi kayda deger bir etkisinin olmamasi bizim
bu diislincemizin olugmasina neden olmustur. Bu dii-
stince onceki vaka serilerinde uygun miidehaleye rag-
men prognozun neden koti oldugunun agiklamasina
yardimci olabilir ancak genis vaka serilerinde yapilacak
caligmalarla desteklenmesi gerekmektedir.

Sonug olarak; akciger hipoplazisi, solunum yet-
mezligi, sok ve pulmoner kanama ile kaybettigimiz
NIHFli olgunun etiyolojisinde, sol akciger alt lobunda
yerlesimli, intratorasik santral vendz basinci artiran,
konjenital hava kistinin sebep oldugunu soyleyebiliriz.
NiHF’e neden olan patolojinin intrauterin dénemde
ortaya ¢ikis zamanimin ve etiyolijisinin hastalik prog-
nozuna etki eden en 6nemli faktdrler oldugu gz oniin-
de bulundurularak, literatiirde yaygin olarak bahsedilen
“NIHF’de intrauterin girisimlerin prognoza etki etme-
digi goriisiinin” NIHF etiyolojisinin tesbitinden sonra
ve lenf yollarmin yapisinin bozulmasindan 6nce miim-
kiin olan en erken donemde yapilabilecek intrauterin
miidehalelerin prognozu olduk¢a kotii olan bu hastali-
gin hayatta kalim oranlarina pozitif etki ederek degise-
bilecegini diisiinmekteyiz. Bu kaniya bir olgu netice-
sinde varilmigsa da daha onceki genis vaka serili NIHF
calismalarinda pek {izerinde durulmamis bir ayrintidir
ve vaka serileriyle desteklenmelidir.
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