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Umbilikal Kordon Kisti ile
Birlikte Akardiyak Ikiz Esi

. Ahmet YALINKAYA, Nihal KILINC, Omer YALINKAYA, Murat YAYLA
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Kadin Hastaliklart Dogum ve Patoloji Anabilim Dallari-DIYARBAKIR

OZET

UMBILIKAL KORDON KISTI ILE BIRLIKTE AKARDIYAK IKiZ ESI

Amag: Nadir goriilen akardiyak ikiz ve birlikte bulunan kordon kisti olgusunu degerlendirmektir.

Olgu: Onsekiz yasinda, primigravid olgu, Uglinci trimesterin basinda anomalili ikiz esi olarak refere edildi. Ultra-
sonografik incelemede; monokoryonik-monoamniyotik ikiz gebelik saptandi. Amniyon sivisi normal idi. Normal fe-
tls 2942 hafta ile uyumlu bulunurken, dolagimi normal fetls tarafindan saglanan 120x80x60 mm 6lgilerinde, igin-
de yogun damar, kemik ve yumusak doku ekojenitesi gésteren amorf yapi izlendi. Ayrica umbilikal kordonun ser-
best bdlimiinde, 84x64x62 mm boyutlarinda kistik olusum tespit edildi. Normal fetlistin umbilikal arter Doppler &l-
¢Um degerleri amorf yapidaki Doppler degerleri ile ayni ézellikte idi. Ultrasonografik takipte iki hafta sonra kistin
kayboldugu gézlendi, amniyon sivisinda daha énce gérilmeyen yogun partikdller izlendi. Gebeligin 34. haftasin-
da normal dogum ile 1400 g, 41 cm, 6/7 Apgar’li erkek fetis ile birlikte 100x70x50 mm &lgllerinde, 450 g agirh-
ginda, dis ylzeyi dliizglin, yumusak kivamda, dogum travmasina bagh kismen pargalanmig, 25 cm uzunlugunda
umbilikal kordonu olan amorf fetiis dogurtuldu. Her iki fetlisiin kordonlari, plasental insersiyon yerinde birbiriyle
anastomoz yapmisti. Plasental insersiyona yakin bélgede, akardiyak fetlisiin kordon duvarinda, rupture olmus kis-
te ait, ekimotik ve nekrotik zar kalintilari izlendi. Amorf fetiisiin patolojik incelenmesinde immatur dokular, kalsifiye
alanlar ve yogun damarli yapilar tespit edildi. Yenidogan postpartum 21. ayda saghkli idi.

Sonug: Akardiyak ikiz ile kordon kisti birlikteligi nadir gérilen bir durumdur. Spontan kist riptird, olgumuzda oldu-
gu gibi kisa dénem siresinde komplikasyona yol agmamigtir.

Anahtar Kelimeler: ikiz, Akardiyak, Umbilikal kordon kisti

SUMMARY

UMBILICAL CORD CYST WITH ACARDIAC TWIN

Background: Umbilical cyst with acardiac twin is a rare entity in obstetrics.

Case: Eighteen years old primigravida is referred at the beginning of third trimester of pregnancy with anomalous
twin. Monochorionic-monoamniotic twin pregnancy with normal amniotic fluid volume was diagnosed on ultraso-
nography. An amorphous structure measuring 120x80x60mm and representing with massive vessel, bone and
soft tissue echogenicity was nourishing by a normal fetus concordant with 29+2 gestational week. A cystic struc-
ture measuring 84x64x62mm was present on the free part of the umbilical cord. Umbilical Doppler findings of the
normal fetus were similar with those of the amorphous structure. Umbilical cyst disappeared two weeks later and
multiple particles appeared in amniotic fluid. At the 34th gestational week, a male fetus weighing 1400 g and me-
asuring 41cm was born vaginally with Apgar scores 6/7. Amorphous fetus, weighing 450 g and measuring
100x70x50mm was born with an umbilical cord measured 25 cm. It was mold with a smooth surface and partially
ruptured. The two end of the umbilical cords were anastomosed at the placental insertion side. Echimotic and nec-
rotic membranes of the ruptured cyst wese present at the adjacent part of the placental insertion, concerning wall
of the acardiac fetus umbilical cord. Immature and calcified tissues with multiple vessels were diagnosed on hysto-
pathological examination. Neonate was healthy at the 21st postpartum month.

Conclusion: Umbilical cord cyst with acardiac twin is a rare entity. Spontaneous rupture of the cyst was not asso-
ciated with a clinical complication in the examination period.
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A kardiyak ikiz, tim dokulari iceren, ancak or-  parazitik ikiz, holoakardiyak fetiis, amorfus ikiz gi-

ganlart ayirt edilemeyen sekilsiz, bir doku  bi cesitli terimler kullanilmstir. Tiim gebeliklerde
kitlesinden olusur. Akardiyak fetal malformasyon  35.000'de bir rastlandig: tahmin edilmektedir (1).
ilk kez 1533 yilinda Benedetti tarafindan tamimlan-  Monozigotik ikizlerde %1, monozigotik tictizlerde
mustir. Akardiyak fetiisti tanimlamak icin monster,  3d4 bir saptanirken, dérdiiz, besiz gibi multipl

gebeliklerde de gortilebildigi bildirilmistir (2).
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normal ikiz tarafindan saglanir. Akardiyak ikiz nor-
mal fetlisten kucuk, esit veya daha iri olabilir, kar-
yotip anomalisi olabilir. Akardiyak ikizlerde baslica
perinatal problemler, kani pompalayan fetiiste
konjestif kalp yetersizligi, maternal hidramniyos,
ikizden ikize transfizyon sendromu, distosi, uterus
riptird ve preterm dogumdan olusur (3). Kani
pompalayan fetiis yapisal olarak normaldir, ancak
intrauterin kardiyak yetersizlik nedeniyle, 6zellikle
tedavi edilmemis ve akardiak fetls agirhigi, kani
pompalayan fetlisiin yarisin1 gecen olgularda peri-
natal mortalite riski %50-70’dir. Akardiyak ikizin
prenatal tanisi ultrasonografi ile 1. trimester sonun-
da mumkiindir (4). Gintimuzde bu gibi olgularda
cesitli invazif metodlarla in utero fetal tedavi yapi-
labilmektedir (5).

Tekli gebeliklerde ilk trimesterde umbilikal kor-
don kistinin %3 oraninda gorildigu ileri stirtlir-
ken, cogul gebeliklerde prevalansi tam olarak bi-
linmemektedir. Umbilikal kordon kisti saptanan ol-
gularin %20’sinden fazlasinda kromozomal veya
yapisal defekt tespit edildigi bildirilmistir. Umbili-
kal kordon kisti tanisi, dikkatli bir incelemede ult-
rasonografi ile birinci trimesterde kolaylikla konu-
labilmektedir (6,7).

OLGU

Onsekiz yasinda, primigravid olgunun, 6zgec-
misinde ve soy gecmisinde bir 6zellik yoktu. Ge-
beligin erken doneminde ikiz gebelik olarak ta-
nimlanmis, ancak diizenli antenatal takibi yapilma-
misti. Uclincii trimester basinda anomali saptanmis
ve "anomalili ikiz esi" olarak klinigimize refere
edilmisti. Olgu son adet tarihini bilmiyordu. Yapti-
gimiz ilk ultrasonografik incelemede, monokoryo-
nik-monoamniyotik ikiz gebelikle birlikte normal
amniyon stvist belirlendi. Normal fetiis erkek cin-
siyette olup, ultrasonografi olctimleri 29+2 gebelik
haftasi ile uyumlu ve tahmini agulik 1250+180 g
idi. Ayrica, 120x80x60 mm boyutlarinda, icinde yo-
gun damar ve kemik ekojenliginde dokular bulu-
nan, hi¢ bir uzvu ve organt secilemeyen amorf olu-
sum izlendi (Resim 1). Doppler ultrasonografi ince-
lemesinde; amorf olusumun kalbinin olmadigi, yo-
gun damar yapisi icerdigi, kan dolasiminin bulun-
dugu, bu dolasimin normal fetiis tarafindan saglan-
dig1 saptandi. Normal fetlisiin umbilikal arter
Doppler olcim degerleri ile akardiyak olusumun
arteriyel oOlcim degerleri birbirinin benzeri idi
(Tablo 1) (Resim 2-3). Ultrasonografide ayrica, bir
kenari hangi fetiise ait oldugu ayirt edilemeyen
kordon ile iliskili 84x64x62 mm boyutlarinda kistik
bir kitle izlendi (Resim 4). Bu kistin dis ytizeyi duz-
gin, ic yuzeyi ise kordon ile iliskili kenarinda du-
zensiz, diger kisimlarinda ise diizenliydi. Karyotip-
leme Onerisi aile tarafindan geri ¢evrildi. Olgunun
iki hafta sonraki incelemesinde kist izlenemedi ve
bulundugu yerde diizensiz yapida dokular ve am-
niyon sivisinda daha 6nce olmayan yogun parti-

Resim 1. Dogum travmasina bagli parcalanmus akardiyak ikiz ile
riiptiire olmus kordon kistinin kalintilar1 izlenmektedir.

Tablo 1: Normal Fetiisiin Umbilikal Arteri ile Akardiyak
Fetiisin Arteri Renkli Doppler Ultrasonografi Degerlerinin
Karsilashrilmasi

Doppler Normal fetiis Akardiyak fetiis
Pl 1.13 1.08
RI 0.87 0.67
S/D 3.00 3.00

Resim 2. Normal fetiistin umbilikal arteriyel kan akiminin Dopp-
ler ultrasonografideki gortiniimleri.

Resim 3. Akardiyak ikizdeki ekojenite, arteriyel kan akim 6l¢iim-
lerinin Doppler ultrasonografideki goriintimleri.
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Resim 4. Umbilikal kordon kistinin riiptiir olmadan énceki ult-
rasonografik goriintimii.

killer izlendi. Spontan kist riiptiirinin olustugu
distintildy, fetis ile ilgili dolasim anormalligi sap-
tanmamast Uzerine takibe devam edildi. Olgu iki
hafta daha izlendi, normal fetiiste asimetrik tipte
buytime kisitlanmasi belirlendi. Bas ile ilgili 6l¢im-
ler bliiyimeyi normal strdiirdigti halde, abdomen
ve femur Ol¢imleri 10. persantilin altinda kaldi.
Normal fetiistin asimetrik gelisme gostermesi, kis-
tin riptire olmasi ve amniyon sivisinda yogun par-
tiktllerin olusmasi, ailenin normal fettisti kaybetme
kaygist ve dogum istegi 1srart Gizerine, akciger ma-
turasyonunu desteklemek amaciyla maternal korti-
kosteroid uygulamast sonrast oksitosin indiiksiyo-
nu ile normal vaginal yolla 1400 g, 41 ¢cm, 6/7 Ap-
gar’li bir erkek bebek dogurtuldu. Dogumda amni-
yon stvisinin hemorajik oldugu izlendi. Ayrica
spontan dogmayan ve elle miidahale sonucu hari-
ce alman vyaklasik 100x70x50 mm Olcilerinde,
450g aguliginda, dis yuzeyi dizgin, yumusak, do-
gum travmasina bagli kismen parcalanmuis, iki arter
bir veni bulunan 25 cm uzunlugunda umbilikal
kordonlu amorf ikiz esi dogurtuldu. Plasenta
220x150x55 mm olctlerinde, 550 g agirliginda ve
morfolojik olarak normal izlendi. Normal kordon
40 cm uzunlugunda olup, iki arter ve bir ven iceri-
yordu. Her iki fetiisiin kordonlari, plasental inser-
siyon yerinde birbiriyle anastomoz yapmisti. Pla-
sental insersiyona yakin, akardiyak fetiisiin umbili-
kal kordon duvarinda, riiptiire olmus kiste ait, eki-
motik ve nekrotik zar kalintilar1 izlendi. Normal fe-
tis prematurite ve intrauterin gelisme kisitlanmast
nedenleriyle yenidogan bolimiinde izleme alindi
(Resim 5). Genel durumunun iyiye gitmesi ve bas-
ka bir sorunun saptanmamasi lizerine postpartum
alunct gln sifa ile evine gonderildi. Postpartum
mikroskopik incelemede plasentada patoloji sap-
tanmadi, amorf fetliste ise immatiir dokular, kalsi-
fik alanlar ve yogun damarl yapilar tespit edildi
(Resim 0).

Resim 5. Normal fetiis, plasenta, amorf fetiis ile birlikte riiptiire
umbilikal kordon kisti goriilmektedir.
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Resim 6. Akardiyak fetiisiin mikroskopik gériiniimii. Mezenki-
mal immatiir dokular ve damarlar izlenmektedir (HEx100).

TARTISMA

Akardiyak fetiis, organlart ayirt edilemeyen se-
kilsiz, bir doku kitlesinden olusur. Teratomdan far-
ki, umbilikal kordon ile baglantisinin olmasidir.
Akardiyak fetiis monozigotik ikizlerde %1, mono-
zigotik Ugclizlerde 30’da bir oraninda saptanirken
etyolojisi ¢cok iyi bilinmemektedir (1,2). Bunu acik-
lamak icin iki teori ileri stiriImiistiir: Birine gore et-
kilenen fetiiste kalp hi¢ gelismez ve damarlari nor-
mal fetlis damarlan ile anastomoz yaparak besle-
nir. Ikincisine gore ise, akardiyak ikiz normal ola-
rak gelisirken kardiyak dejenerasyon baslar ve be-
raberinde cok sayida anomali meydana gelir. Akar-
diyak ikizler morfolojik anomalilerine gore cesitli
kategorilere ayrilirlar (8) (Tablo 2).

Akardiyak ikizin kan dolasimi normal fetis ta-
rafindan saglanir ve normal fetlsten daha kuctk,
esit ya da daha iri olabilir. Akardiyak ikizlerde, ka-
nt pompalayan fetiiste konjestif kalp yetersizligi,
maternal hidramniyos, ikizden ikize transfizyon
sendromu, distosi, uterus riptiri ve preterm do-
gum gibi perinatal komplikasyonlar olusabilir. Bu
komplikasyonlar siklikla 22-26. gebelik haftalarin-
da gortliur. Normal fetiis, normal striiktirel yapiya
sahiptir, ancak ikizden ikize transfiizyon olasiligi
nedeniyle risk altindadir. Anoploidi sanst akardi-
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Tablo 2: Akardiyak ikizlerin Morfolojik Siniflamasi

Tip Tanim

Akardiyak amorfus
Akardiyak anseps

Insan seklinde olmayan.

Kismi bas gelisimi, kusurlu yiz, vicut ve
ekstremiteler vardir.

Bas yok, ekstremiteler var veya yok,
organlar rudimenterdir.

Bas var, gévde yok, umbilikal kord
basa bagli veya bas dogrudan
plasentaya baghdir.

Akardiyak asefalus

Akardiyak akormus

yak fettste yiiksek iken, normal fetiiste nadirdir.
Perinatal mortalite riski %50-75 olup, en sik nede-
ni konjestif kalp yetersizligidir (5). Ikizden ikize
transfiizyonu 6nlemek igin cesitli invazif metodlar-
la in utero fetal tedavi yapilabilmektedir. Ancak
cerrahi islemlere bagli fetal mortalite %13.6 olarak
bildirilmistir.

Umbilikal kordon kistinin prevalanst ¢cogul ge-
beliklerde bilinmemektedir, ¢cogunlukla omfalosel
ile birlikte gorulir. Tekli gebeliklerde prevalanst
kesin olarak bilinmemekle beraber, bir calismada
ilk trimesterde %3 olarak verilmistir ve bunlarin
%20’sinden fazlasinda kromozom anomalileri veya
yapisal defektler saptanmistir (6). Bir baska calis-
mada ikinci ve Giclincti trimesterde ayrintilt ultraso-
nografik incelemede umbilikal kordon kisti tespit
edilen 23 olgunun 18’inde letal kromozom anoma-
lisi ve/veya konjenital malformasyonlar bildirilmis-
tir (7). En sik trizomi 18 olmak tzere diger trizo-
milerle birlikte gorilebilir. Bir calismada, dokuz ol-
gunun dordinde, diger bir calismada 13 olgunun
besinde trizomi 18 gortildigi bildirilmistir (10,11).
Umbilikal kordon kisti tanisi, ultrasonografi ile 7-
13. haftalarda kolaylikla konulabilmektedir (6).

Akardiyak fettslerde, kalp ya hi¢ yok ya da ru-
dimenterdir, kan pompalama gorevini normal fetiis
yapmaktadir. Akardiyak ikiz gebelikte, akardiyak
fetiisin buytukligu degisebilir, ne kadar buylk
olursa, normal fetls icin o kadar fazla tehdit olus-
turur. Dolasimi normal fetiis tarafindan saglandigi
icin, gebeligin ileri evrelerinde fetal kalp yetersizli-
gine neden olarak normal fetlisiin mortalitesini
%50-75 oraninda artirir (5). Olay ikizden ikize
transfizyon sendromu gibidir. Son zamanlarda
normal fettisti korumak i¢in intrauterin girisimlerle
umbilikal kordon ligasyonu yapilarak ters perfiiz-
yon Onlenebilmektedir (11).

Olgumuzda, normal fetlisten ayr olarak bulu-
nan, tamamen sekilsiz, kalp yapist olmayan, damar
yapist ve kan dolasimt olan, dolasimi normal fetiis
tarafindan saglanan ve kemik ekojenitesinde doku-
lar bulunduran olusum, bize akardiyak fetiis olabi-
lecegini distiindirdi. Ayrica umbilikal kordon kis-
ti de vardi. Kordon kisti ile birlikte akardiyak ikiz
olgusuna medline literattiriinde rastlayamadik, an-
cak bu anomalilerin kismen birlikte gorildigi te-
kil olgular1 gorduk.

Umbilikal kordon kisti olan olgularda karyotipi
normal olsa bile spontan kist riiptiirii sonucu fetiis
kaybedilebilir. Olgumuzda da umbilikal kordonda-
ki kistin spontan riiptiire olmast, amorf ikizin var-
lig1 ve fetal gelismenin yavaslamasi prognoz hak-
kinda olumsuzluk yaratabileceginden, mevcut du-
rum aile ile gorustldi ve dogumun gerceklestiril-
mesine karar verildi. Dogumda hemorajik amniyon
swvisint izlememiz bize, spontan kist riptiriinden
sonra, amniyon swvisinin yogun partikiilli gorinii-
miiniin kanamaya bagl oldugunu distindird.

Umbilikal kordon kisti olan olgularda kromo-
zomal anomali riski yuksektir. Erken prenatal tani
araclarindan en Onemlisi ultrasonografidir. Gebeli-
gin birinci ve ikinci trimesterinde umbilikal kordon
kisti saptanan olgulara karyotip analizi dnerilmeli-
dir. Medikal yaklasim konusunda aileye bilgi ve-
rildikten sonra birlikte karar verilmelidir. Bize ol-
dukc¢a ge¢ refere edilen olguda, karyotip analizi
icin invazif girisim aile tarafindan kabul edilmedi.
Bu konuda post partum donemde de herhangi bir
inceleme yapmamiza aile riza gostermedi. Dogum-
dan sonraki 21. ayda, dogan bebegin saglikli oldu-
gu tarafimizdan 6grenildi.

Akardiyak ikiz ile kordon kistinin birlikteligine
literatiirde rastlayamadik. Nadir gorilen bir olgu
olmasi nedeniyle sunmay:t uygun gordik. Olgu-
muzda oldugu gibi umbilikal kordon kistinin spon-
tan ruptird akut fetal komplikasyona neden olma-
mis ancak kan kaybi nedeni ile fetal gelisimi kisit-
ladigr distinilmustir.
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