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Olgu Sunumu

TRAP (Twin Reversed Arterial
Perfusion) Sendromu
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OZET

TRAP (TWIN REVERSED ARTERIAL PERFUSION) SENDROMU (OLGU SUNUMU)

Twin reversed arterial perfusion sendromu akardiak monster, akardiak asefalus, akardius, psédokardiak anomali
olarak da adlandirilan 35.000 dogumda, 100 monozigot ikizde 1 gérilen nadir bir anomalidir.

Olgu: 26 yasinda gravida 2, partum 2; 36 haftalik gebeden ikiz gebelik esi fetus patoloji laboratuvarina génderildi.
Otopsi icin génderilen fetus 4000 gr. agirhginda, Ust ekstremiteler, bas ve torakal bélge icermemekte idi. Radyo-
lojik, makroskobik ve mikroskobik bulgularla twin reversed arteial perfusion sendromu tanisi konan olgu sunulmus-
tur.

Sonug: Twin reversed arterial perfusion sendromu ilging makromorfolojiye sahip, perinatolojik takiplerle tanisi ko-
nabilen nadir gérilen bir fetal anomalidir.

Anahtar kelimeler: TRAP sendromu, Akardiak asefalus

SUMMARY

TRAP - TWIN REVERSED ARTERIAL PERFUSION SYNDROME (CASE REPORT)

Twin reversed arterial perfusion syndrome, also known as acardiac monster, acardiac acephalus, acardius and
pseudocardiac anomali, is a rare condition occuring once in 100 monozygotic twins in every 35.000 deliveries.
Case: The patient was gravida 2, partum 2; aged 26 years at 36th gestational week. The autopsy findings reve-
aled that there were no head, thorax and upper extremities and it was diagnosed as twin reversed arterial perfu-
sion syndrome macroscopically, radiologically and microscopically.

Conclusion: The twin reversed arterial perfusion syndrome is a rare condition which has an interesting macro-

morphology. Perinatal follow up is important for the diagnosis of this syndrome in utero as early as possible.
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T win reversed arteial perfusion (TRAP)

sendromu akardiak monster, akardiak ase-
falus, akardius, psodokardiak anomali olarak da
adlandirilir. 35 bin dogumda, 100 monozigot
ikizde 1 gorilme insidanst mevcuttur. Tkizler
monokoryonik ve monozigotiktir (1). Akardiak
asefalik ikiz malformasyonu oldukc¢a nadir olup,
monokoiyonik ikizler arasinda umblikal ven-
ven, arter-arter ile kord veya plasental anasta-
mozlarin olmasiyla koinsidental olarak gelisir (2-
4). Normal ikiz, pompa ikiz olarak bilinir ve
akardiak ikizi perfiize eder. Tkizler arasi bu anas-
tamozlar dolasim karmasasma yol acar, olusan
tersine dolasim morfogenezi duraksatir ve akar-
diak ikiz ortaya c¢ikar. Tanimlanan vaskiler
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anormallikler ile viicudun alt kismimnin oksijeni-
zasyonunun iyi olmasi alt kismin iyi gelismesine,
ust kistmda amorfogenezise kadar uzanan ano-
malilere yol acar (1). Normal ikizde de konjestif
kalp yetmezligi, hidramnioz, preterm dogum
riskleri mevcuttur (1,2,5-7).

Degisik tipte akardiak ikizler s6z konusudur:
Akardiak asefalus: En yaygin gortilen tiptir, kra-
nium yoklugu ile karakterizedir, st ekstremite-
ler yoktur, siklikla intratorasik ve intraabdominal
organlar rudimenterdir. Akardiak anseps: Bu ol-
gularda bas ve beyin kismen gelisir. Viicut ve
ekstremiteler de gelisebilir. Akardiak amorfoz:
Burada ikiz amorf kitle gorintimiinde olup or-
ganlar secilememektedir. Akardiak akormus: Bu
olgularda bas vardir. Basin umbilikal kord veya
plasenta ile direkt baglantist vardir.
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Resim 1. Olgunun makroskopik goériiniimdi.

Hastanesi (IAEH) 3. Kadin Dogum servisine bas-
vuran rutin gebelik takipleri yapilmamis 26 ya-
sinda olguda 36 haftalik ¢cogul gebelik saptan-
mustir. Gravida 2, partum 1 olan olgunun birinci
gebeliginde o©zellik olmadigt belirtilmektedir.
Yapilan ultrasonografide birisi canli, digeri
amorf gorinimde vicudun st yarist secileme-
yen ikiz gebelik izlenmis, ilerlemeyen travay ne-
deni ile sezaryen ile 4000g agirliginda viicudun
Ust yarist olmayan bir bebek ve 2500g agirligin-
da anomalisiz canli kiz bebek dogurtularak,
4000 g agirliginda olan fetus patoloji laboratuari-
na  gonderilmistir. ~ Makroskopik  olarak;
27x22x7cm boyutta, tzerinde 0,8x0,5cm gobek
kordonu izlenen fetusta alt ekstremiteler mevcut
olup bas, gogus, ust ekstremiteler izlenmemek-
tedir (Resim 1). Gluteal kivrimdan itibaren 9cm
bacak boyu olctlmistir. Sag ayakta 4. ve 5. par-
maklarda sindaktili, sol ayakta gudiik tarzit bas
parmak mevcut olup her iki ayakta 3’er parmak
izlenmistir. Orta hatta distalde skrotal kese tize-

Resim 2. 10 adet vertebra ve yalmiz alt ekstremiteler izlenen ol-
gunun radyolojik gériiniimii.

Resim 3. Orta hattaki yumusak dokuda olagan sinirlarda cilt-cilt
altina ait histolojik gortiniim HEx110).

rinde 4x1,2 cm penis, proksimalde killi deri ile
ortalu 4x3.5x3 cm yumusak doku mevcuttur.

Materyalin radyolojik incelemesinde; pelvis
kemik yapilari, femur, tibia ve fibulalar olagan,
10 adet vertebra korpusu mevcut olup en st
vertebra displazik goriiniimdedir (Resim 2). Ust-
ten 0. vertebrada sola ve inferiora dogru uzanan
rudimenter kemik yapist mevcuttur. Ekstremite-
leri ¢cevreleyen yumusak doku ileri derecede ka-
lin ve ddemlidir. Ust orta hatta izlenen sferik yu-
musak doku kitlesinde amorf kalsifikasyon alan-
lart dikkati ¢cekmistir. Her iki ayakta 3 ‘er meta-
tars, sagda 2, solda 1 tarsal kemik secilmektedir.

Materyale yapilan otopside; orta hatta izlenen
yumusak dokuya yapilan kesitlerde tizeri killt de-
riyle ortila kesit yuzi solid, cilt-cilt altt yumusak
doku mevcut olup beyin dokusuna ait alan izlen-
memektedir (Resim 3). Abdominopelvik alanda
2x1.5xlcm boyutlarda sol bobrek, 1.5xIxlcm bo-
yutlarda sag bobrek mevcuttur. Her ikisinin ke-
sitlerinde de pelvikalisiyel sistem olagan gori-
numdedir. Bilateral Ureterler 4x0.2cm, mesane
1.5x1x0.6cm boyutlarda olup 6zellik yoktur. Ayri-
ca 25cm uzunlugunda, en genis yerinde 0.6cm,
en dar yerinde 0.4cm ¢ap gosteren olagan barsak
segmenti; her iki inguinal kanalda bilateral 0.5cm
capta testis dikkati cekmistir. Makroskopik olarak
tanimlanan organlar disinda; beyin, kalp, akci-
ger, strrenal, dalak, karaciger, pankreas, mide iz-
lenmemistir. Materyalde izlenen organlarin mik-
roskopisinde 6zellik saptanmamustir. Gobek kor-
donunda 2 adet damar yapist mevcuttur.

Olgu tanimlanan radyolojik bulgular, mak-
roskopik bulgular ve klinik oyku ile TRAP send-
romu olarak degerlendirilmistir.
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TRAP Sendromu, etyolojisi bilinmemekle bir-
likte "vaskiiler tersine perflizyon teorisi" en ¢ok
kabul goren hipotez ile agiklanmaktadir. Erken
embriyogenez esnasinda biiytk vaskiler anasto-
mozlar gelisir ki bu da iki dolasim arasinda re-
kabete yol acar. Arteriyel basing birinde digerine
oranla yikseldiginde, birindeki tersine dolasim
ikincil hasara yol acarak morfogenezisin durak-
lamasina, bu da akardiak anomali gelismesine
sebep olur. Perflize ikizde kan tek umbilikal ven
ile gelip tek umbilikal arter ile ¢cikmaktadir. Vii-
cudun alt kismimnin hipogastrik arter araciligs ile
vendz kan oksijenizasyonu daha iyidir ve siklik-
la viicudun st kisminda agir anomaliler mevcut-
tur. Bas gelismemekle birlikte rudimenter yapi-
lar olabilir ve kalp ya gelismemis ya da rudimen-
terdir (1,4).

Bizim olgumuz en sik gortilen tip olan akar-
diak asefalus tipindedir. Kranium ve intratorasik
organlar yok, intraabdominal organlar karaciger,
mide, strrenaller, dalak, pankreas mevcut olma-
yip her iki bobrek, treterler, mesane, testisler,
barsak rudimenterdir.

Simpson ve arkadaslar1 28 haftalik bir gebede
ultrasonografi ile biri 34 haftalik cesamette, kar-
diak atimt alinmayan 1810g agirliginda, oldukca
odemli, bas ve ust ekstremiteleri izlenmeyen ikiz
esi bir olgu tanimlamuslardir. Diger ikizde kardi-
ak yetmezlik saptanmis ve olgu dijitalize edil-
mistir. Anomalili olan erkek olguda her iki alt
ekstremite mevcut olup, kolumna vertebralis ru-
dimenter olarak bildirilmektedir (2). Kalp, akci-
ger, dalak, karaciger, pankreas, strrenaller, Ust
gastrointestinal sistem izlenmemistir. Tanimla-
nan bu olgu akardiak asefali olarak rapor edil-
mistir. Bizim olgumuzda da bas ve ust ekstremi-
teler izlenmemistir. Ayni sekilde kalp, beyin, ak-
cigerler, dalak, karaciger yansira st gastrointes-
tinal trakt mevcut degildir. Pompa ikizde malfor-
masyon insidanst %10’dur. TRAP sendromunda
akardiak ikizde mortalite %100, pompa ikizde
%50’dir. Pompa ikizin mortalitesi polihidroamni-
osa bagli erken dogum ve kalp yetmezIligi nede-
niyledir. TRAP sendromunda pompa ikizin mor-
talitesini azaltmak icin maternal digoksin, indo-
metasin, prostoglandin inhibitorleri kullanilmak-
tadir (1,5,6). Bizim olgumuzun ikizi 2500g agirli-
ginda kiz fetus olup klinik ve radyolojik olarak
anomali izlenmemistir. Prenatal dénemde pom-
pa ikizin kardiovaskiler durumu ve gelisimi ta-

kip edilmelidir. Pompa ikizde konjestif kalp yet-
mezligi kotli prognoz isaretidir. En 6nemli prog-
nostik faktor ikizlerin kilo oranidir. Kilo orani
%70’in tzerinde ise erken dogum orami daha
fazladir (1,5). Bizim olgumuzda kilo orani
%062.5'dur.

TRAP sendromunda makroskopik bakida
umbilikal kord ile vaskiiler anastamozlar mev-
cuttur. Mikroskobik incelemesinde akardiak fe-
tusun umbilikal damarlarin her ikisinde de yo-
gun tromboz gorilmektedir (5). Bizim olgumuz-
da plasenta laboratuvarimiza gonderilmedigin-
den gerekli inceleme yapilamamustir.

TRAP sendromu tanisi perinatal donemde ult-
rasonografi ile konur. Ultrasonografi ile kardiak
aktivitesinin olmayist, amorf gorinimde, koti
gelismis govde ile ekstremiteler dikkati ¢ceker ve
missed abort ile karisabilir (1,4). Bizim olgumuz
36 haftaya kadar takip olmamis, 36 haftadaki in-
celemelerinde birisi amorf kitle olarak algilanan
ikiz gebelik saptanmustir.

Fetustan cok yumusak doku kitlesini animsa-
tan nadir gorllen olgumuz perinatal gebelik ta-
kiplerinin ve erken taninin énemini bize bir kez
daha animsatmaktadir. Ozellikle erken gebelikte
yapilan ultrasonografinin 6nemi, bu olgu nedeni
ile daha da belirginlesmektedir.
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