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Otopsi Olgusu

Ikizden Ikize Transfizyon
Sendromu

_ Sare KABUKCUOGLU, Niliifer TEL, Ulkii ONER, Turgay SENER
Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji ve Kadin Hastaliklari ve Dogum Anabilim Dalr - Eskisehir

OZET

IKIZDEN IKiZE TRANSFUZYON SENDROMU

Amag: ikizden ikize transflizyon sendromu (iiTS) nadir ve karisik bir fizyopatolojik durum olup, plasentadaki anas-
tomozlar digindaki sebepler de ikizlerin fizyolojik dengesini bozabilir. Amacimiz, bu durumu yansitan bir ikiz gebe-
likte otopsi bulgularimizi sunmak ve ikizlerin gelisimlerini ve etkilenme derecelerini karsilagtirmaktir. .
Olgu: Burada 25.ci haftada ikizlerden birisinin 610 dogumu, digerinin dogum sonrasi élimiyle sonuglanan bir IITS
sunuldu. Olu dogan bebekte akciger hipoplazisi ve intrauterin gelisme geriligi vardi. Oligohidramniyos saptanan bu
bebegin tarafindaki plasental zarlarda fokal siddetli inflamasyonla birlikte nekroz izlendi. Akciger hipoplazisinin bu-
lunusu IITS’ye sebep olan olaylar dizisinin 16. gebelik haftasindan énce basladigini disindurdd.

Sonug: Gelisme geriligi olan fetusta erken dénemde amniyotik rlptiriin varliginin saptanmasi tedavi segenekleri-
nin belirlenmesinde yol gésterici olabilir.

Anahtar Kelimeler: ikizden ikize transfiizyon sendromu, Amniyon mayi sizintisi

SUMMARY

TWIN-TWIN TRANSFUSION SYNDROME

Background: Twin - twin transfusion syndrome is a complex pathophysiologic state and placental factors which are
different from vascular anostomoses can also impair physiological balance of twins. The purpose of this study is
to show the fetal discordant growth with autopsy findings in a twin pregnancy.

Observation: We present autopsy findings of a rare case of twin-twin transfusion syndrome that ended in 25 we-
eks and stuck twin had intrauterin sepsis associated with focal necrosis and inflammation of amniotic membrane,
oligohydramnios and these resulted in pulmonary hypoplasia and intrauterine growth retardation. Pulmonary
hypoplasia made us think that the beginning of the sequences of the events had been before 16 weeks.
Conclusion: Detection of the presence of early amniotic rupture in the growth retarded fetus may be helpful in de-
termining the treatment alternatives in this rare syndrome.

Key Words: Twin-twin transfusion syndrome, Amniorrhoea

°

kizden ikize transfiizyon sendromu (IITS), mo-

nokoriyonik ikiz gebeliklerde gortiliir. Plasental
vaskiler anastomozlar araciligi ile bir infanttan di-
gerine kan transferi sonucunda ikiz esler arasinda
belirgin intrauterin biytime farki, amniyotik sivi
hacmi ve kan hacmi farki olusur (1,2). Arterio-arte-
rial, veno-arterial, ve veno-vendz kompanse edici
santlardan buytk miktarlardaki kan gecisi fetal bu-
yume farki yaratmaz. Buna karsilik yizeyel kom-
panse edici arterio-arterial baglantilar olmaksizin
tek yonlu kiigiik arterio-venoz sant yolu ile az mik-
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tarda kan gecisi oldugunda IiTS’nun en agir sekli
olusur. Esit olmayan kotiledon paylasimi yani sira
kompanse edici anastomozlarin bulunusu da ikiz-
ler arasinda buytme farkliligina sebep olabilir
3.

Kronik transflizyon sonucu verici ikizde oligo-
hidramniyosla birlikte anemi ve kronik malnutris-
yon gorilir. Alict ikizde ise kan hacmindeki artis
ve polisitemiye bagli olarak viskosite artar, polihid-
ramniyos gelisir. Bazi olgularda konjestif yetmezli-
ge bagli kalp hipertrofiktir. Polihidramniyos, kardi-
ak out-put artis1 sonucunda atriopeptin sentezinin
artmasi dilirez ve natritirez olusturmasindan kay-
naklanir. Hem alict hem de verici ikizde hidrops
fetalis olusabilir (1). Gebeligin canli dogum sagla-
nabilecek aya kadar stirdirtilebilmesi icin cesitli te-
davi yaklasimlari uygulanir. Bunlar arasinda, teda-
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vi amacli amniyosentez girisimi, cesitli yontemlerle
ikiz eslerinden birisinin oldirilmesi, alict fetusun
bobrek kan akiminin indomethacin ile azaltilmasi,
amniyosentez uygulamasi sirasinda indomethacin
verilmesi ve annenin digitalizasyonu ile fetuslarda-
ki kalp yetmezliginin azaltilmas: bulunur (4,5). Ya-
kin zamanlarda plasental damarlarin laser ile ok-
liizyonunun gelistirilmesi ile ITS'nun sagaltuminda
heyecan verici ilerlemeler yapilmistir (6).

Burada verici ikizde asendan enfeksiyon ve
sepsis gelisimi sonucunda 25. haftada ikizlerin 6lu-
miiyle sonuclanan nadir bir IITS olgusu sunuldu.

OTOPSI OLGUSU

26 yasinda, G:2, P:1, A: 0, hasta 25+2 hafta ge-
beligi varken Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi
Kadin Hastaliklart ve Dogum Klinigine basvurdu.
Klinik incelemede hafif anemi saptandi. Anne ve
fetuslar arasinda kan uyusmazligt bulunmadi. Anne
ve baba arasinda akrabalik yoktu. Her iki fetus kiz
olup bir ikizde polihidramniyos vardi. Diger fetu-
sun amniyon stvisi ileri derecede azalmisti. Anneye
amniyoinfiizyon yapilmasi icin hastaneye yatirildi.
Yatisinin 2. giinti anneden ¢ok fazla miktarda am-
niyon swvist geldi. Ardindan spontan vaginal yolla
ikiz A, 1 APGAR ile dogdu. Yarim saat sonra 6ldi.
ilk dogumdan sonra ablatio plasenta gelisti. ikiz B,
makat gelisi 0l olarak dogdu. Plasenta 430 gr agir-
liginda monokorionik diamniyonikti. Matiir yapida
idi, ancak formalinde fikse edilerek gonderildigin-
den vaskuler anastomoz varligi arastirilamadi. His-
topatolojik incelemede amniyon zarinda fokal bir
alanda siddetli inflamasyon ve nekroz gortildi.

Otopsi bulgulart: Polihidramniyos gozlenen Tkiz b
A, 588 gr agirhiginda fetustu. Makroskopik olarak
kalp konsantrik hipertrofi gosteriyordu. Ventrikiil
duvart ve septum kalinligi ileri derecede artmusti.
Karaciger buyukti. Mikroskopik ve makroskopik
bulgularla kalp yetmezligi ve fetal stres tanimlandi.
Klinik olarak oligohidramniyos tanimlanan ikiz B
399 gr agiligindaydi. Makroskopik olarak akciger-
ler hipoplazik olup akciger agirtligi / viicut agurlig
orani 0.010 (N=0.015) idi. Kalp agulik ve boyut
olarak normalden biiyiik olup eksantrik hipertrofi
gosteriyordu. Ventrikiil duvarlart ve septum kalin-
liginda azalma, kalp bosluklarinda dilatasyon goze
carpryordu. Karaciger buytktu. Kalp kasinda vaku-
oler dejenerasyon, kalp yetmezligi, fetal stres bul-
gulart vardi. Dalakta genis alanlarda periarterial in-
farkt ve distrofik kalsifikasyonun bulunusu intra-
uterin sepsisi diisindiirdii (Resim 1-3). Her iki fe- I
tusun Ol¢ti ve agirliklart Tablo 1’de verilmistir. Bu |
bulgularla IITS ve verici ikizde intrauterin asendan
enfeksiyon tanst konuldu.
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Resim 1a,b. Kardiyomegali saptanan ikiz fetuslarda kalplerin
kesit yiizeyleri arasindaki farkliik.
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Tablo 1: Her iki Fetusun Olciileri ve Organ Agirliklarinin
Karsilagtirlmasi
25 haftalik slidogumlarda ikiz A ikiz B
Normal degerler ve SD
Viicut agirhg 5814178 gr 588 gr 390 gr
Boy 31.146.5 cm 29cm 26cm
Bas cevresi 23.5cm 21.5cm 19 cm
Gogis  gevresi 19cm 18cm
Karin cevresi 20.8cm 21cm 14cm
Bas-kalca 22.3cm 20cm 17¢cm
Topuk-basparmak 4,4 + 0.8cm 4.3cm 3.5cm

: ; Akcigerler 11.6 +4.9gr 12gr Agr**

Resim 2. Verici fetusta (ikiz B) intrauterin sepsis bulgusu olan Kalp

dalak infarktt (H-E). [Canli dogum: 4.7+ 1.2gr) 12gr* bgr*
(Ol dogum: 3.7+ 1.3gr)
Karaciger 24 + 3.5gr 44gr 26gr
Bobrekler 5.3 + 2. 4gr 12gr* 8gr
Dalak 1.2 + 0.4gr 2gr 2gr'in altinda
Beyin 85 +31gr 110gr 80gr
Akciger agifhg/
Viicut agirigi=0.015 0.020 0.010**
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Resim 3. Amnion zarinda nekrotizan iltihabi proges (H-E).

TARTISMA

Monokorionik plasentalarin ¢cogunlugunda fe-
tuslar arasinda vaskuler anastomozlar bulunmasina
ragmen, IITS monokorionik plasenta bulunan ge-
beliklerin sadece %5-10'unda gorilir ve bunlar
%71’i agwr formdadir. Perinatal mortalite orant %71
dir (7,8). 1ITS 26. gebelik haftasindan 6nce oldu-
gunda perinatal mortalite % 90-100’e yaklasir. TITS
Doppler ultrason ile plasental anastomozlarin aras-
tirtlmastyla tanimlanir (6,7). Bazt olgularda kordo-
sentez ile fetal hematokritin Olctilmesi kesin tani
koydurabilir. Bununla birlikte kordosentez ikiz ge-
beliklerde tek gebeliklerden daha risklidir (2). Be-
nirschke ve Gemert ark. [ITS'nun ultrasonografik
olarak olcilen kalp boyutlarinin, torasik ¢apa ora-
ninin saptanmast ile tanimlanabilecegini ileri str-
miusler ve bu ol¢ctimlerin fetuslarda oligohidramni-
yos ve polihidramniyos gelismeden tani koydura-
bilecegini ve kalbi olmayan ikiz eslerinin erken ta-
nimlanmasint sagliyabilecegini belirtmislerdir (3).
Bizim otopsimizde de ikiz fetuslarin kalp buytk-
likleri ile ventrikiil duvari ve septum kalinliklart

*2 SD'un Usty
** Akciger hipoplazisi

arasinda gozle goruliur farklilik vardr. Her iki kalbin
agirhigr ortalama artt 2 standart deviasyonu astyor-
du. Tkiz A konsantrik kalp hipertrofisi gosterirken,
ikiz B de kalp bosluklarinda hipertrofi sonrasi dila-
tasyon meydana gelmisti.

Olgumuzda verici bebekte akciger aguligt / vi-
cut agurhigt oraninin 0.015 in altinda olusu ile akci-
ger hipoplazisi tanimlandi. Bu bulgu akciger gelisi-
minin 16. haftadan énce etkilendigini gostermekte-
dir. Sistematik olarak incelenen otopsilerde akciger
hipoplazisine %10-15 oraninda rastlanmaktadir.
Amniyon sivist anomalileri, diafragma hernisi, bob-
reklerle ilgili anomaliler, omfalosel, iskelet anoma-
lileri akciger hipoplazisi ile sonu¢lanabilir (7,9). Bi-
zim olgumuzda asendan enfeksiyona bagli sepsis,
intrauterin gelisme geriligi, akciger hipoplazisi, dii-
stk kardiak atim hacmi, idrar miktarinda azalma ve
oligohidramniyos ile sonuclanmistir. Bu bulgu ve-
rici ikizde intrauterin gelisme geriligi, akciger hi-
poplazisi ile sonuclanan olaylar dizisinin gelisimin-
de 16. haftadan once olusan ve amniyon sivisi si-
zintisinin rolii olabilecegini distindirmistir. Am-
niyon stvist sizintisint tanimlamak icin kullanilan
nitrazine testi, fern testi ve vaginal sekresyonda fib-
ronektin diizeyi ol¢imi gibi duyarli testlerin mo-
nokorionik plasental: ikiz gebeliklerde erken gebe-
lik aylarinda uygulanmasi, bu nadir sendromda sa-
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galtimi mimkiin olmayan gelisme geriligi olmadan
tant konulmasinda yardimet olabilir (10).

IITS perinatal donemde risk olusturabilen dina-
mik bir fizyopatolojik durumdur (3,11-13). Otopsi
olgumuzda fetuslardan birisinde erken gebelik ay-
larinda gelisen asendan enfeksiyon prognozu kot
yonde etkilemistir. Fetal problemlerin erken tani ve
tedavisi, dogumda etkili canlandirma, dogum 6n-
cesi ve dogum sonrasi etkili tedavi morbidite ve
mortaliteyi azaltabilir.
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