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Hidrops Fetalis’li Bir Sol Isomerizm Olgusu
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Ozet

Amac: Bu calismada hidrops fetalis olgularinin prenatal tanisinda heterotaksi sendromlarinin da akilda tutulmasi gerektigini vurgula-
mak amaclanmistir.

Olgu: Ultrasonografik tetkikinde fetal ciltte ddem, torakal hipoplazi, perikardiyal eflizyon, batinda asit saptandi. Fetalbiyometrik 6l-
cumler 16 hafta ile uyumlu idi. Fetal bradikardi saptandi, fetal kalp hizi 80 atimdakika idi. Yapilan maternal tetkiklerinde Rh izoimmu-
nizasyonu, diyabet saptanmadi Parvovirus B19 IgM negatife bulundu.

Sonugc: Heterotaksi sendromu genellikle ciddi kardiyovaskdler patolojilerle birlikte bulunan karmasik bir bozukluktur. Fetal heterotak-
si sendromlari, kardiyovaskdler patoloji spektrumu, dogum 6ncesi dogru tani, yenidogan prognozu Uzerine yayinlanmis pek az veri
bulunmaktadir.

Anahtar Sozciikler: Sol izomerizm, hidrops fetalis, heterotaksi, polispleni.

A Case of left isomerism with hydrops fetalis: a case report

Objective: The purpose of this study is to emphasize that heterotaxy syndrome should be kept in mind in any case with hydrops
fetalis.

Case: Ultrasound findings were skin edema, hypoplastic thotax, pericardial efussion, ascites. Fetal boimetry was consistent with 16
weeks of gestational age. There was fetal bradicardia with 80 beats per minute. There was no Rh alloimminization and diabetes mel-
litus. Parvovirus B19 was negative for IgM.

Conclusion: Heterotaxy syndrome is a complex condition usually associated with significant cardiovascular disorders. There was a
few published data on fetal heterotaxy syndrome presenting the spectrum of cardiovascular disturbances, the accuracy of prenatal
diagnosis, and neonatal outcome.

Keywords: Left isomerism, hydrops foetalis, heterotaxy, polisplenia.

immun Hidrops Fetalis esas olarak kardiyovas-

Giris
Hidrops fetalis fetusun viicut bosluklarinda kuler, kromozomal, torasik, Ikizden Ikize Trans-
sivt birikimi ve yaygin yumusak doku 6demine

yol acan, ekstravaskiiler kompartmanda asiri si-

fizyon Sendromu (TTTS) ve anemi olmak lze-
re bes ana nedenden kaynaklanabilir.!

vi birikimi tablosudur. Mortalite orani altta ya-
tan nedene baglidir. immun (Immun Hidrops
Fetalis; %12.7) ve non immun (Non Immun Hid-
rops Fetalis; %87.3) nedenlerle gelisebilir. Non

Insan viicudunun cogu kismi sagital plana
gore simetrik olarak diizenlenmistir. Asimetrik
organlar ise gelisimlerine orta hat yapilart ola-
rak baslar, daha sonra lateralize olurlar. Bu or-
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ganlarin olagan pozisyonu situs solitus, ayna
gorintist seklindeki karsitt situs inversus ola-
rak adlandiriir. Embriyo gelisiminde normal
sag-sol asimetrisini gerceklestiremediginde si-
tus ambigous (heterotaksi sendromlart) ortaya
cikar ve 10000 canlt dogumda 1.44 oraninda go-
raltr.?

Heterotaksi sendromlarinda torakoabdomi-
nal organ ve damarlarin anormal simetri ve yan-
lis yerlesimleri s6z konusudur. ki ana gurup
anomali tanimlanmistir: Sag ve sol izomerizm.
Sag izomerizm (Ivemark Syndrome, asplenia,
bilateral right sidedness) her iki tarafta sag akci-
ger anatomisi (u¢ loblu akciger, eparteriel
brons yapist), dalak yoklugu, simetrik karaciger,
sag veya sol yerlesimli mide ve safra kesesi,
komplet atrioventriktler septal defekt, abdomi-
al aortanin vena cavaya bitisik pozisyonu, ko-
notrunkal kardiyak anomalilerle karakterizedir.
Sol izomerizm (polisplenia, bilateral left sided-
ness) her iki tarafta sol akciger anatomisi (iki
loblu akciger, hyparteriel brons yapist), simetrik
karaciger, 2 veya daha fazla dalak varligy, sag ve-
ya sol yerlesimli mide, barsaklarda malrotasyon,
atrial septal defekt, ventrikiler septal defekt, bi-
lateral superior vena kava, vena kava inferiorun
intrahepatik kesilmesi ve vena azygosla devam-
liligy, kalp bloklar ile karakterizedir.? Ancak to-
rasik ve abdominal organlar degisik dereceler-
de patolojiye katlabilirler.

Sag izomerizm olgularinin %99, sol izome-
rizm olgularinin ise %90’1inda kardiyak anomali-
ler bildirilmektedir.* [somerism olgulart konge-
nital kalp defektlerinin yaklasik %1’ini olustur-
maktadir.

Heterotaksi sendromu 6nemli kardiyovaski-
ler patolojilerle iliskili karmasik bir anomali gu-
rubudur. Fetal heterotaksi sendromlarinin kar-
diyovaskiiler patoloji spektrumu, antenatal tani-
st ve neonatal prognozu hakkinda az sayida se-
ri bulunmaktadir.*” Bu ¢alismada fetal hidrops
olgularinin antenatal tanisinda heterotaksi sen-
dromlarinin da akla getirilmesini gerektigini
vurgulamak amaclanmustir.

Olgu

20 yasinda 18. haftalik gebelik 1 parite 0 olan
olgu hidrops fetalis tanisiyla klinigimize yatiril-
di. Aile oykusiinde anomalili bebek dogumu ve-
ya akraba evliligi saptanmadi. Antenatal donem-
de gebenin teratojen ila¢ veya kimyasal ajana
maruziyeti olmadigi belirlendi. Ultrasonografik
tetkikinde fetal ciltte 6dem, torakal hipoplazi,
perikardiyal efizyon, batinda asit saptand: (Re-
sim 1). Fetal biyometrik ol¢imler 16 hafta ile
uyumlu idi. Fetal bradikardi saptands, fetal kalp
hiz1 80 atim/dakika idi. Yapilan maternal tetkik-
lerinde Rh izoimmunizasyonu, diyabet saptan-
madi. Parvovirus B19 IgM negative bulundu.

Olgu Perinatoloji Konseyi’ne sunuldu, mul-
tipl fetal anomali nedeniyle amniyosentez yapil-
mast ve aileye terminasyon Onerilmesine karar
verildi. Ailenin onay1 ile amniyosentez yapildik-
tan sonra gebelik 18. gebelik haftasinda sonlan-
dirddi. Genetik amniosentez sonucu karyotip
normal 46,XY olarak saptandi. Hidropik gori-
nimde 200 gram, 19 cm boyunda, non viabl, er-
kek fetiis dogurtuldu (Resim 2). Otopsi bulgula-
r1 olarak toraksta akcigerler bilateral iki loplu,
hyparteriel brons yapisinda hipoplastik olarak
izlendi. Levocardia saptandi. Kalbin incelenme-

Resim 1. Ultrasonografik gérinim.
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Resim 2. Dis gérinum.

Resim 4. Otopside gérinim.

sinde; atrial situsun sol izomerizm gosterdigi,
her iki atrium ve ventriktltin esit buytklukte ol-
dugu, atrial septumda foramen ovalenin kapali
oldugu, ventrikiiler septumda ventrikiiler septal
defekt varligy, atrioventriktler kapak morfoloji-
sinin normal, atrioventrikiiler baglantinin kon-
kordan oldugu saptandi. Karin duvari asit nede-
niyle astr1 gergin bulundu. Karin acildiginda ka-
racigerin simetrik oldugu, sag yerlesimli 3 ku-
ciik dalak ve barsaklarda malrotasyon oldugu
saptandi (Resim 3, 4). Otopsi sonrasi ebeveyn-
ler isomerizm yonunden arastirildi. Her ikisin-

Resim 3. Otopside géranim.

de de ekokardiogramlar normal bulundu. An-
cak annede abdominal ultrasonografide sol yer-
lesimli polispleni saptandi.

Tartisma

Sunumunu yaptigimiz olgu; bilateral bilobe
akcigerler, hyparterial brons yapisi, bilateral sol
atrial appendix, karacigerin simetrik 6zelligi,
polispleni, malrotasyonlu barsaklarla sol izome-
rizm bulgularint gostermektedir.

Konjenital kalp hastalikli dogan infantlarin
%0.4-2’si sag veya sol isomerism tanisi almakta-
dir. Bunlarin %6’sinda tanit antenatal olarak ko-
yulabilmektedir.?

Situs inversus ve ambigous olgularinda ¢esit-
li kromozomal anormallikler bildirilmistir. Kro-
mozomal yeniden diizenlemeler bazi genlerin
tekrarlanmasi ve asirt ekspresyonuna bazilari-
nin da kaybina yol acabilir. Saptanan kromo-
zom anormallikleri cesitli ve rastlantisal goriin-
mektedir. Deneysel calismalar lateraliteyi belir-
leyen bazi lokuslar saptamakla beraber bu ko-
nuda daha calisilmasina ihtiyac vardir. Simdiki
bilgiler 1siginda amniosentez 6nerilmemekte-
dir.? Olgumuzda multipl fetal anomali varligi ne-
deniyle amniosentez yapilmis ve normal fetal
karyotip saptanmustir.
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Yapilan calismalarda lateralizasyonun belir-
lenmesiyle ilgili CRYPTIC gene ve Hensen node
bolgeleri tanimlanmistir.>® Bu gen bolgelerinde
dalagin ortaya cikisi, atrioventrikiiler kanal ve
konotrunkal ayrilmanin gorualdigi gebeligin
30-32. gtinlerinde gerceklesen teratojen maruzi-
yetinin mutasyona neden olabilecegi olasiligt
uzerinde durulmaktadir.’ Cevresel faktorlerden
en cok diyabet ve retinoik asit maruziyeti suc-
lanmistir.* Sunulan olguda bilinen teratojen
maruziyeti ve diyabet bulunmamaktadir.

[somerizm olgulari genelde sporadik gori-
lir. Lateralizasyon defektlerinin bazi ailelerde
tekrarlamasi nedeniyle mendelien modeller ve
lateralizasyondan sorumlu genetik mekanizma-
lar arastirilmistir. Otozomal resesif ve X’e bagli
resesif kalittm 6ne sirulmistiir.*® Maternal po-
lispleni varligi nedeniyle sunulan olgunun spo-
radik olmadigi distinilmustir.

Heterotaksi sendromlarinin karakteristik kri-
terleri postnatal olarak tanimlanmuistir. Atrial ap-
pendixlerin gorinim, akciger lobulasyonu ve
bronsial dallanmanin antenatal tanist zordur.
Dalagin ayirt edilmesi ancak 20. haftada mim-
kin olabilmektedir. Mide, safra kesesi, dalak de-
gisik derecelerde tabloya eklenebilmektedir.
Visserokardiak situsun tanimlanmasi heterotak-
si sendromlarinin prenatal tanisint saglayabilir,
ancak mutlak bulgu degildir. Buna karsin hete-
rotaksi sendromlarinda kardiyovaskiiler bulgu-
lar tan1 icin daha 6nemli ipuglarini olusturur. Bu
ylzden heterotaksi sendromlarinin antenatal ta-
nist uzerine ancak fetal ekokardiografi merke-
zin serileri bulunmaktadir.**” Bu merkezlere ise
kardiak anomali stpheli, yiiksek riskli olgular
basvurmaktadir.

Sol isomerizm olgularinda en sik gozlenen
kardiyak patolojiler; bilateral superior vena ka-
va, vena kava inferiorun intrahepatik kesilmesi
ve vena azygosla devamliligi, komplet atrioven-
trikiiller septal defekt, tek atrium, ventriktler
septal defekt, parsiyel pulmoner ven6z donis
anomalisi ve komplet kalp blogudur. Sag isome-
rizm olgularinda ise komplet atrioventriktler

septal defekt, total pulmoner ventz doniis ano-
malisi, buytk arter transpozisyonu, cift cikisl
sag ventrikil gibi ventrikilo atrial iliskinin bo-
zuldugu daha ciddi kardiak defektler goriilmek-
tedir.>

Vena kava inferiorun devamliliginin kesil-
mesi sol isomerizm icin cok 6nemli bir belirtec-
tir. Postmortem serilerde %55-85 olguda bildiril-
mektedir.” Berg C ve ark. serilerinde sol isome-
rizm tanist icin ortaya koydugu kriterlerden en
az ikisinin varliginda sol isomerizm tanisinin
koyulabilecegini bildirmektedir. Bunlar; 1)
Komplet atrioventriktler septal defekt 2) Vena
kava inferiorun kesilmesi ve vena azygos ile de-
vamliligt 3) Erken fetal kalp blogu 4) Vissero-
kardiak heterotaksi’dir’ Sunulan olguda fetal
bradikardi ve visserokardiak heterotaksi bulun-
maktadir. Fetal ekokardiografi yapilmadigi icin
kardiyak bulgularina yorum yapmak mumkiin
degildir. Olgudaki visserokardiak situs anomali-
si prenatal ultrasonografi ile tesbit edilememis-
tir.

Kalp blogu ileti sisteminin immatiiritesin-
den, atrioventrikiiler noda baglantinin yoklu-
gundan, veya atrioventrikiller nodun anormal
anatomik pozisyonundan dolay: gelisebilir.
Tam atrioventrikiller blok olgularinin yarisin-
dan fazlast isomerizm veya atrioventriktler dis-
kordans olmak tizere yapisal anomalilerle bir-
liktedir. Tam atrioventrikiler blok in utero
onemli bradikardi ve sonucunda azalmis kardi-
ak debi ve konjestif kalp yetmezligine neden
olabilir."

Sol isomerizmde atrioventrikiiler nod ile
ventrikiler ileti sistemi arasindaki devamlilig:
bozarak komplet kalp blogu ile sonuclanan
anormal gelisim s6z konusudur.’ Berg ve ark.
izomerizm serilerinin %13inde ekokardiog-
ramda fetal kalp blogunu gebeligin 14. haftasin-
dan itibaren saptayabildiklerini bildirmistir.
Bartram ve ark. ise yasayan sol isomerizm olgu-
larinda komplet kalp blogu %22 oraninda ya-
yinlamuistir.? Sol izomerizm olgularinda kalp blo-
gu kot prognostik gosterge olarak tanimlan-
maktadir.t
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Yapisal kalp defektleri beraberindeki dustik
ventrikiiler hiz kalbi yetmezlige gotirerek hid-
rops tablosunu olusturmaktadir. Berg ve ark
kalp bloklu 24 fetusunda 18’inde hidrops fetalis
gelistigini bildirmistir. Bu hastalarda komplet
kalp blogu en 6nemli hidrops ve intrauterin
olum nedenidir.*

[sole kapali foramen ovale olgularinda obs-
triktif defekte bagli olarak sag kalp yetmezligi,
triklispit regurjitasyonu, hipoplastik sol kalp ve
supraventrikuler tasikardi gorilmektedir. Bu ol-
gularda supraventrikiiler tasikardiye sekonder
fetal hidrops gelisimi gozlenir."! Olgumuzda fo-
ramen ovale kapali olmasina ragmen ventrikil-
ler arast boyut farki bulunmamaktadir. Bu ven-
triktller septal defektin sag kalbin bosalmasini
sagladigt dustndurmustir. Ayrica fetal bradi-
kardi varligi da dustunuldiginde fetal hidrops
nedeninin kapali foramen ovale degil kalp blo-
gu oldugu kabul edilmistir.

Sol isomerizm ense 6demi, hidrops fetalis ve
fetal disritmi nedeniyle daha erken donemde
saptanabilmektedir. Sag izomerizm olgulari ise
daha gec taninabilmektedir. Berg ve ark. serile-
rinde sag izomerizm olgularinin tamamint 20.
gebelik haftasindan sonra tani koyabildiklerini
yayinlamuslardir.*

Sol isomerizm daha cok antenatal, sag iso-
merizm ise daha cok postnatal olarak tant al-
maktadir.® Bu sol isomerizm olgularinin daha
yuksek oranda intra uterin kayb1 ve erken do-
nemde intra uterin tani alarak gebeliklerin son-
landirilmast ile iliskili olabilir. Postnatal periyot-
ta sol isomerizm olgulart cogunlukla ventrikiilo
atrial iliski normal oldugundan daha iyi prog-
noz gosterirler.’

[somerizm olgularinda perinatal mortalite ve
morbiditeyi kardiyak defektler belirler, visseral
anomaliler ise postnatal uzun dénem prognozu
etkiler. Kalp blogu ve hidrops olmadiginda
prognoz daha iyidir ve isomerizmin her iki for-
munda da kalp blogu ve hidrops olmadiginda
intrauterin 6lim nadir goralar. Lim et al kardiak
cerrahi duzeltme yaptiklari 86’st antenatal tant

konmus 166 olgunun analizinde antenatal ya da
postnatal tan1 konulmasinin genel prognozu et-
kilemedigini bildirmektedir.?
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