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Özet

Amaç: Bu çal›flmada hidrops fetalis olgular›n›n prenatal tan›s›nda heterotaksi sendromlar›n›n da ak›lda tutulmas› gerekti¤ini vurgula-
mak amaçlanm›flt›r.

Olgu: Ultrasonografik tetkikinde fetal ciltte ödem, torakal hipoplazi, perikardiyal efüzyon, bat›nda asit saptand›. Fetalbiyometrik öl-
çümler 16 hafta ile uyumlu idi. Fetal bradikardi saptand›, fetal kalp h›z› 80 at›mdakika idi. Yap›lan maternal tetkiklerinde Rh izoimmu-
nizasyonu, diyabet saptanmad› Parvovirus B19 IgM negatife bulundu. 

Sonuç: Heterotaksi sendromu genellikle ciddi kardiyovasküler patolojilerle birlikte bulunan karmafl›k bir bozukluktur. Fetal heterotak-
si sendromlar›, kardiyovasküler patoloji spektrumu, do¤um öncesi do¤ru tan›, yenido¤an prognozu üzerine yay›nlanm›fl pek az veri
bulunmaktad›r.

Anahtar Sözcükler: 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 alloimm›nization 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.
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Girifl 
Hidrops fetalis fetusun vücut boflluklar›nda

s›v› birikimi ve yayg›n yumuflak doku ödemine

yol açan, ekstravasküler kompartmanda afl›r› s›-

v› birikimi tablosudur. Mortalite oran› altta ya-

tan nedene ba¤l›d›r. ‹mmun (‹mmun Hidrops

Fetalis; %12.7) ve non immun (Non ‹mmun Hid-

rops Fetalis; %87.3) nedenlerle geliflebilir. Non

immun Hidrops Fetalis esas olarak kardiyovas-

küler, kromozomal, torasik, ‹kizden ‹kize Trans-

füzyon Sendromu (TTTS) ve anemi olmak üze-

re befl ana nedenden kaynaklanabilir.1

‹nsan vücudunun ço¤u k›sm› sagital plana

göre simetrik olarak düzenlenmifltir. Asimetrik

organlar ise geliflimlerine orta hat yap›lar› ola-

rak bafllar, daha sonra lateralize olurlar. Bu or-
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ganlar›n ola¤an pozisyonu situs solitus, ayna

görüntüsü fleklindeki karfl›t› situs inversus ola-

rak adland›r›l›r. Embriyo gelifliminde normal

sa¤-sol asimetrisini gerçeklefltiremedi¤inde si-

tus ambigous (heterotaksi sendromlar›) ortaya

ç›kar ve 10000 canl› do¤umda 1.44 oran›nda gö-

rülür.2

Heterotaksi sendromlar›nda torakoabdomi-

nal organ ve damarlar›n anormal simetri ve yan-

l›fl yerleflimleri söz konusudur. ‹ki ana gurup

anomali tan›mlanm›flt›r: Sa¤ ve sol izomerizm.

Sa¤ izomerizm (Ivemark Syndrome, asplenia,

bilateral right sidedness) her iki tarafta sa¤ akci-

¤er anatomisi (üç loblu akci¤er, eparteriel

bronfl yap›s›), dalak yoklu¤u, simetrik karaci¤er,

sa¤ veya sol yerleflimli mide ve safra kesesi,

komplet atrioventriküler septal defekt, abdomi-

al aortan›n vena cavaya bitiflik pozisyonu, ko-

notrunkal kardiyak anomalilerle karakterizedir.

Sol izomerizm (polisplenia, bilateral left sided-

ness) her iki tarafta sol akci¤er anatomisi (iki

loblu akci¤er, hyparteriel bronfl yap›s›), simetrik

karaci¤er, 2 veya daha fazla dalak varl›¤›, sa¤ ve-

ya sol yerleflimli mide, barsaklarda malrotasyon,

atrial septal defekt, ventriküler septal defekt, bi-

lateral superior vena kava, vena kava inferiorun

intrahepatik kesilmesi ve vena azygosla devam-

l›l›¤›, kalp bloklar› ile karakterizedir.3 Ancak to-

rasik ve abdominal organlar de¤iflik dereceler-

de patolojiye kat›labilirler.

Sa¤ izomerizm olgular›n›n %99, sol izome-

rizm olgular›n›n ise %90’›nda kardiyak anomali-

ler bildirilmektedir.4 ‹somerism olgular› konge-

nital kalp defektlerinin yaklafl›k %1’ini olufltur-

maktad›r.5

Heterotaksi sendromu önemli kardiyovaskü-

ler patolojilerle iliflkili karmafl›k bir anomali gu-

rubudur. Fetal heterotaksi sendromlar›n›n kar-

diyovasküler patoloji spektrumu, antenatal tan›-

s› ve neonatal prognozu hakk›nda az say›da se-

ri bulunmaktad›r.4,6,7 Bu çal›flmada fetal hidrops

olgular›n›n antenatal tan›s›nda heterotaksi sen-

dromlar›n›n da akla getirilmesini gerekti¤ini

vurgulamak amaçlanm›flt›r.

Olgu 

20 yafl›nda 18. haftal›k gebelik 1 parite 0 olan

olgu hidrops fetalis tan›s›yla klini¤imize yat›r›l-

d›. Aile öyküsünde anomalili bebek do¤umu ve-

ya akraba evlili¤i saptanmad›. Antenatal dönem-

de gebenin teratojen ilaç veya kimyasal ajana

maruziyeti olmad›¤› belirlendi. Ultrasonografik

tetkikinde fetal ciltte ödem, torakal hipoplazi,

perikardiyal efüzyon, bat›nda asit saptand› (Re-

sim 1). Fetal biyometrik ölçümler 16 hafta ile

uyumlu idi. Fetal bradikardi saptand›, fetal kalp

h›z› 80 at›m/dakika idi. Yap›lan maternal tetkik-

lerinde Rh izoimmunizasyonu, diyabet saptan-

mad›. Parvovirus B19 IgM negative bulundu. 

Olgu Perinatoloji Konseyi’ne sunuldu, mul-

tipl fetal anomali nedeniyle amniyosentez yap›l-

mas› ve aileye terminasyon önerilmesine karar

verildi. Ailenin onay› ile amniyosentez yap›ld›k-

tan sonra gebelik 18. gebelik haftas›nda sonlan-

d›r›ld›. Genetik amniosentez sonucu karyotip

normal 46,XY olarak saptand›. Hidropik görü-

nümde 200 gram, 19 cm boyunda, non viabl, er-

kek fetüs do¤urtuldu (Resim 2). Otopsi bulgula-

r› olarak toraksta akci¤erler bilateral iki loplu,

hyparteriel bronfl yap›s›nda hipoplastik olarak

izlendi. Levocardia saptand›. Kalbin incelenme-

Resim 1. Ultrasonografik görünüm.
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sinde; atrial situsun sol izomerizm gösterdi¤i,

her iki atrium ve ventrikülün eflit büyüklükte ol-

du¤u, atrial septumda foramen ovalenin kapal›

oldu¤u, ventriküler septumda ventriküler septal

defekt varl›¤›, atrioventriküler kapak morfoloji-

sinin normal, atrioventriküler ba¤lant›n›n kon-

kordan oldu¤u saptand›. Kar›n duvar› asit nede-

niyle afl›r› gergin bulundu. Kar›n aç›ld›¤›nda ka-

raci¤erin simetrik oldu¤u, sa¤ yerleflimli 3 kü-

çük dalak ve barsaklarda malrotasyon oldu¤u

saptand› (Resim 3, 4). Otopsi sonras› ebeveyn-

ler isomerizm yönünden araflt›r›ld›. Her ikisin-

de de ekokardiogramlar normal bulundu. An-

cak annede abdominal ultrasonografide sol yer-

leflimli polispleni saptand›.

Tart›flma
Sunumunu yapt›¤›m›z olgu; bilateral bilobe

akci¤erler, hyparterial bronfl yap›s›, bilateral sol

atrial appendix, karaci¤erin simetrik özelli¤i,

polispleni, malrotasyonlu barsaklarla sol izome-

rizm bulgular›n› göstermektedir.

Konjenital kalp hastal›kl› do¤an infantlar›n

%0.4-2’si sa¤ veya sol isomerism tan›s› almakta-

d›r. Bunlar›n %6’s›nda tan› antenatal olarak ko-

yulabilmektedir.2

Situs inversus ve ambigous olgular›nda çeflit-

li kromozomal anormallikler bildirilmifltir. Kro-

mozomal yeniden düzenlemeler baz› genlerin

tekrarlanmas› ve afl›r› ekspresyonuna baz›lar›-

n›n da kayb›na yol açabilir. Saptanan kromo-

zom anormallikleri çeflitli ve rastlant›sal görün-

mektedir. Deneysel çal›flmalar lateraliteyi belir-

leyen baz› lokuslar saptamakla beraber bu ko-

nuda daha çal›fl›lmas›na ihtiyaç vard›r. fiimdiki

bilgiler ›fl›¤›nda amniosentez önerilmemekte-

dir.8 Olgumuzda multipl fetal anomali varl›¤› ne-

deniyle amniosentez yap›lm›fl ve normal fetal

karyotip saptanm›flt›r. 

Resim 2. D›fl görünüm.

Resim 3. Otopside görünüm.

Resim 4. Otopside görünüm.
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Yap›lan çal›flmalarda lateralizasyonun belir-

lenmesiyle ilgili CRYPTIC gene ve Hensen node

bölgeleri tan›mlanm›flt›r.3,8 Bu gen bölgelerinde

dala¤›n ortaya ç›k›fl›, atrioventriküler kanal ve

konotrunkal ayr›lman›n görüldü¤ü gebeli¤in

30-32. günlerinde gerçekleflen teratojen maruzi-

yetinin mutasyona neden olabilece¤i olas›l›¤›

üzerinde durulmaktad›r.5 Çevresel faktörlerden

en çok diyabet ve retinoik asit maruziyeti suç-

lanm›flt›r.4,9 Sunulan olguda bilinen teratojen

maruziyeti ve diyabet bulunmamaktad›r.

‹somerizm olgular› genelde sporadik görü-

lür. Lateralizasyon defektlerinin baz› ailelerde

tekrarlamas› nedeniyle mendelien modeller ve

lateralizasyondan sorumlu genetik mekanizma-

lar araflt›r›lm›flt›r. Otozomal resesif ve X’e ba¤l›

resesif kal›t›m öne sürülmüfltür.4,8 Maternal po-

lispleni varl›¤› nedeniyle sunulan olgunun spo-

radik olmad›¤› düflünülmüfltür. 

Heterotaksi sendromlar›n›n karakteristik kri-

terleri postnatal olarak tan›mlanm›flt›r. Atrial ap-

pendixlerin görünümü, akci¤er lobulasyonu ve

bronflial dallanman›n antenatal tan›s› zordur.

Dala¤›n ay›rt edilmesi ancak 20. haftada müm-

kün olabilmektedir. Mide, safra kesesi, dalak de-

¤iflik derecelerde tabloya eklenebilmektedir.

Visserokardiak situsun tan›mlanmas› heterotak-

si sendromlar›n›n prenatal tan›s›n› sa¤layabilir,

ancak mutlak bulgu de¤ildir. Buna karfl›n hete-

rotaksi sendromlar›nda kardiyovasküler bulgu-

lar tan› için daha önemli ipuçlar›n› oluflturur. Bu

yüzden heterotaksi sendromlar›n›n antenatal ta-

n›s› üzerine ancak fetal ekokardiografi merke-

zin serileri bulunmaktad›r.4,6,7 Bu merkezlere ise

kardiak anomali flüpheli, yüksek riskli olgular

baflvurmaktad›r. 

Sol isomerizm olgular›nda en s›k gözlenen

kardiyak patolojiler; bilateral superior vena ka-

va, vena kava inferiorun intrahepatik kesilmesi

ve vena azygosla devaml›l›¤›, komplet atrioven-

triküler septal defekt, tek atrium, ventriküler

septal defekt, parsiyel pulmoner venöz dönüfl

anomalisi ve komplet kalp blo¤udur. Sa¤ isome-

rizm olgular›nda ise komplet atrioventriküler

septal defekt, total pulmoner venöz dönüfl ano-

malisi, büyük arter transpozisyonu, çift ç›k›fll›

sa¤ ventrikül gibi ventrikülo atrial iliflkinin bo-

zuldu¤u daha ciddi kardiak defektler görülmek-

tedir.3,5

Vena kava inferiorun devaml›l›¤›n›n kesil-

mesi sol isomerizm için çok önemli bir belirteç-

tir. Postmortem serilerde %55-85 olguda bildiril-

mektedir.4 Berg C ve ark. serilerinde sol isome-

rizm tan›s› için ortaya koydu¤u kriterlerden en

az ikisinin varl›¤›nda sol isomerizm tan›s›n›n

koyulabilece¤ini bildirmektedir. Bunlar; 1)

Komplet atrioventriküler septal defekt 2) Vena

kava inferiorun kesilmesi ve vena azygos ile de-

vaml›l›¤› 3) Erken fetal kalp blo¤u 4) Vissero-

kardiak heterotaksi’dir.5 Sunulan olguda fetal

bradikardi ve visserokardiak heterotaksi bulun-

maktad›r. Fetal ekokardiografi yap›lmad›¤› için

kardiyak bulgular›na yorum yapmak mümkün

de¤ildir. Olgudaki visserokardiak situs anomali-

si prenatal ultrasonografi ile tesbit edilememifl-

tir.

Kalp blo¤u ileti sisteminin immatüritesin-

den, atrioventriküler noda ba¤lant›n›n yoklu-

¤undan, veya atrioventriküler nodun anormal

anatomik pozisyonundan dolay› geliflebilir.

Tam atrioventriküler blok olgular›n›n yar›s›n-

dan fazlas› isomerizm veya atrioventriküler dis-

kordans olmak üzere yap›sal anomalilerle bir-

liktedir. Tam atrioventriküler blok in utero

önemli bradikardi ve sonucunda azalm›fl kardi-

ak debi ve konjestif kalp yetmezli¤ine neden

olabilir.10

Sol isomerizmde atrioventriküler nod ile

ventriküler ileti sistemi aras›ndaki devaml›l›¤›

bozarak komplet kalp blo¤u ile sonuçlanan

anormal geliflim söz konusudur.5 Berg ve ark.

izomerizm serilerinin %13’ünde ekokardiog-

ramda fetal kalp blo¤unu gebeli¤in 14. haftas›n-

dan itibaren saptayabildiklerini bildirmifltir.4

Bartram ve ark. ise yaflayan sol isomerizm olgu-

lar›nda komplet kalp blo¤u %22 oran›nda ya-

y›nlam›flt›r.3 Sol izomerizm olgular›nda kalp blo-

¤u kötü prognostik gösterge olarak tan›mlan-

maktad›r.4
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Yap›sal kalp defektleri beraberindeki düflük

ventriküler h›z kalbi yetmezli¤e götürerek hid-

rops tablosunu oluflturmaktad›r. Berg ve ark

kalp bloklu 24 fetusunda 18’inde hidrops fetalis

geliflti¤ini bildirmifltir. Bu hastalarda komplet

kalp blo¤u en önemli hidrops ve intrauterin

ölüm nedenidir.4

‹sole kapal› foramen ovale olgular›nda obs-

trüktif defekte ba¤l› olarak sa¤ kalp yetmezli¤i,

triküspit regürjitasyonu, hipoplastik sol kalp ve

supraventriküler taflikardi görülmektedir. Bu ol-

gularda supraventriküler taflikardiye sekonder

fetal hidrops geliflimi gözlenir.11 Olgumuzda fo-

ramen ovale kapal› olmas›na ra¤men ventrikül-

ler aras› boyut fark› bulunmamaktad›r. Bu ven-

triküler septal defektin sa¤ kalbin boflalmas›n›

sa¤lad›¤› düflündürmüfltür. Ayr›ca fetal bradi-

kardi varl›¤› da düflünüldü¤ünde fetal hidrops

nedeninin kapal› foramen ovale de¤il kalp blo-

¤u oldu¤u kabul edilmifltir. 

Sol isomerizm ense ödemi, hidrops fetalis ve

fetal disritmi nedeniyle daha erken dönemde

saptanabilmektedir. Sa¤ izomerizm olgular› ise

daha geç tan›nabilmektedir. Berg ve ark. serile-

rinde sa¤ izomerizm olgular›n›n tamam›n› 20.

gebelik haftas›ndan sonra tan› koyabildiklerini

yay›nlam›fllard›r.4

Sol isomerizm daha çok antenatal, sa¤ iso-

merizm ise daha çok postnatal olarak tan› al-

maktad›r.6 Bu sol isomerizm olgular›n›n daha

yüksek oranda intra uterin kayb› ve erken dö-

nemde intra uterin tan› alarak gebeliklerin son-

land›r›lmas› ile iliflkili olabilir. Postnatal periyot-

ta sol isomerizm olgular› ço¤unlukla ventrikülo

atrial iliflki normal oldu¤undan daha iyi prog-

noz gösterirler.5

‹somerizm olgular›nda perinatal mortalite ve

morbiditeyi kardiyak defektler belirler, visseral

anomaliler ise postnatal uzun dönem prognozu

etkiler. Kalp blo¤u ve hidrops olmad›¤›nda

prognoz daha iyidir ve isomerizmin her iki for-

munda da kalp blo¤u ve hidrops olmad›¤›nda

intrauterin ölüm nadir görülür. Lim et al kardiak

cerrahi düzeltme yapt›klar› 86’s› antenatal tan›

konmufl 166 olgunun analizinde antenatal ya da

postnatal tan› konulmas›n›n genel prognozu et-

kilemedi¤ini bildirmektedir.2
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