Editor’e Mektup

Turner Sendromunda Fetal Kistik Higroma ve
Hidropsun Sonografik Tanis1

Perinatoloji Dergisinin bu sayisinda Dilek Oztiirk ve ar-
kadaslarinin “Turner Sendromunda Fetal Kistik Higroma ve
Hidropsun Sonografik Tanis1” basliklt yazilarinda: makalede
19. gebelik haftasinda kistik higroma koli ve fetal hidrops ta-
nist konulan, gebelik sonlandirilmasini takiben karyotip ana-
lizi ile Turner Sendromu oldugu tespit edilmis bir olgu su-
nulmakta ve bu vesile ile Turner Sendromunun prenatal ta-
nis1, prognozu ve yonetimi tartisiimaktadir.

Kistik higromalar, yumusak doku icinde tek veya coklu
kistlerle karakterize, siklikla boynun arka kisminda gortl-
mekle beraber (kistik higroma koli), aksiller veya servikome-
diastinal yerlesimli de olabilen, lenfatik sistem anormallikle-
ridir. Embriyoda lenfatik sistem juguler lenfatik keseciklere
drene olur. Bu primitif lenfatik keseciklerse juguler vene
drene olurlar ve bu iki yapi arasindaki baglant: yaklasik kon-
sepsiyon sonrast 40. giinde kurulur. Bu baglantinin olusma-
sindaki basarisizlik, lenfatik staza ve juguler lenfatik kesecik-
lerin dilatasyonuna neden olarak servikal bolgede kistik hig-
romayt olusturur. izole kistik higromal: fetuslarin %52’sinde,
diger anomalilerin eslik ettigi olgularin ise %71’inde kromo-
zom anomalisi tespit edilmistir (1). Dolayistyla bu makalede
belirtildigi gibi, eger kistik higroma koli tanist konulmussa,
aileye mutlaka karyotip incelemesi onerilmelidir. Ancak, her
ne kadar kistik higroma koli olgularinda en sik karsimiza ¢i-
kan karyotip anomalisi Turner Sendromu (45x0) olsa da, tri-
zomi 21, trizomi 18, trizomi 13, Noonan Sendromu gibi bazi
genetik sendromlar ve 13 g-, 18 g-, triploidi gibi diger kar-
yotip anormallikleri de hesaba katilmalidir. Ayrica, kistik hig-
roma kolilerin %20’sinde normal karyotip bildirilmistir (2).
Dolayistyla bu olguya prenatal olarak tanist konulmus bir
Turner Sendromundan ziyade, bir higroma koli olgusu ola-
rak yaklasmak daha dogru olacaktir. Her kistik higroma ko-
li olgusu Turner Sendromu degildir.

ilk trimesterde tani konulan kistik higromalarda, 14. haf-
tadan sonra tani konulanlara gore fetal anoploidi orant azdir
ve bunlarin iginde trizomi 21 ve diger karyotip anormallikle-
rinin orani daha yuksektir. Ville ve ark (3), ilt trimesterde
higroma koli tanist konulan olgularin %29unda karyotip
anomalisi saptarken, bunlarin %38'’i trizomi 18, %31’i trizomi
21, %25’i Turner Sendromu, %6’s1 47, XXX olarak bildirilmis-
tir. Ayrica servikal bolge disinda yerlesmis kistik higromalar-
da karyotip anomalisi insidanst dusiiktir ve kromozom ana-
lizi Onerilmez. Yine bu olguda oldugu gibi, fetal hidropsun
eslik ettigi kestik higromalarda prognoz cok kotidur ve
%100’e yakin olimle sonuglanir. Bu olgularda karyotipin

normal olmast prognozu degistirmez (4). Dolayisiyla kistik

higromanin eslik ettigi non-immun hidrops olgularini diger

non-immun hidrops olgularindan ayirmak gereklidir, ¢iinkt
ilkinde kromozom anormalliklerinin orani ¢ok daha ytiksek-
tir ve prognoz cok daha kotudir.

Kistik higromalari, boyun bolgesinde ortaya c¢ikabilen
hemanjioma, meningosel, sefalosel, fetal guatr ve teratom gi-
bi diger kistik anomalilerden ayirmak gereklidir. Ayirict tani-
da, lezyonun lokalizasyonu (anterior, posterior, orta hatta
vb.), simetrik ya da asimetrik olusu, bilateral ya da unilate-
ral olusu, i¢ yapisinin ekojenitesi, septasyon igerip icerme-
mesi, dis duvarlarinin kalinlig1 ve Doppler sinyali olup olma-
mast gibi kriterlerden yararlanilabilir. Bu kriterlerin dikkatli-
ce arastirilmast ile makalede belirtilen %70’lere varan yanlis
tant orani distrtlebilir.

Sonug olarak prenatal olarak, ultrasonografi ile tanisi ko-
nulmus bir kistik higroma vakasimin yonetiminde ve aileyi
bilgilendirirken dikkat edilmesi gereken noktalar sunlardir:
1. Kistik higroma koli gebeligin hangi doneminde ortaya ¢i-

karsa ciksin, mutlaka karyotip onerilmelidir.

2. Ogzellikle 14. haftadan sonra tani konulmus olgularda,
karyotip normal olsa bile bu prognozun iyi oldugunu
gostermez.

3. Hidropsun eslik ettigi vakalar hemen her zaman fatal
seyreder ve gebelik terminasyonu onerilmelidir.

4. Karyotip anormalligi olan olgularda rekiirrens dustikken,
karyotipi normal higroma koli olgular: otozomal resesif
olarak gecis gosterebilirler ve %25 rektrrens riski vardir;
aile bu konuda mutlaka bilgilendirilmelidir.

5. Higroma koli tanis1 konulan olgularda aile bilgilendirilir-
ken Turner Sendromu disindaki kromozom anormallikle-
rinden ve normal karyotip olasiligindan da mutlaka bah-
sedilmelidir.
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