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Ozet

Amac: Prenatal dénemde intrauterin gelisme kisithihigr IUGK) tanisi ile takip edilen ve miyadinda yapilan sezaryen sirasinda boyun cev-
resinde bes kez kordon dolanmasi saptanan spinal muskuler atrofi (SMA) tip O olgusu nadir gériilmesi sebebiyle, literatdr bilgileri 1si-
ginda tartisiimistir.

Olgu: 32. gebelik haftasindan itibaren IUGK tanisi ile takip edilen hastanin, 38. gebelik haftasinda yapilan sezaryeni esnasinda boyun
cevresinde bes kez kordon dolanmasi ve bir adet gercek digum tespit edildi. Bebegin izleminde; yutma ve emmede glclik cekmesi,
ayni zamanda solunum kaslarinda belirgin glicstizliik olmasi Gzerine SMA’dan stiphelenildi. PCR RFLP (polymerase chain reaction res-
triction fragment length polymorphism) yontemi ile yapilan analizde; SMN 1 (telomerik survival motor néron geni) homozigot ekzon
7 ve 8 delesyonlarinin gosteriimesi Gizerine SMA tip 0 tanisi konuldu.

Sonug: Gebeligin 2. trimesterinden itibaren yapilan dikkatli bir ultrasonografik inceleme ile umbilikal kordonun fetus boynuna dolan-
mis oldugu saptanabilir. 3. trimestere yaklasan haftalarda bu oranin arttigi akilda tutulmalidir. Hipotoni ve solunum kaslarini da icine
alan agir glicsizligu olan yenidoganlarda iyi bir antenatal ve postnatal éykindn alinmasi, muayene bulgulari ve molekuler calisma ile
birlikte nadir gérilen SMA olgularinin taninmasini ve ailelere gerekli genetik danismanhgin verilmesi olanagini saglayacaktir.

Anahtar Soézciikler: Gebelik, boyunda kordon dolanmasi, intrauterin gelisme kisithhigi, spinal muskuler atrofi.

Five times of cord around neck in cesaren section: a case report
Objective: We discussed a rare case of spinal muscular atrophy (SMA) type 0, was followed with prenatal diagnosis of intrauterine
growth restriction (IUGR), five times of cord around neck detected during cesarean section, in the highlights of the literature.

Case: A pregnant woman who was followed with the diagnosis of IUGR during 32. gestational week. In the 38. gestational week;
cord around neck for five times and a real knot were detected in the cesarean section. Difficulty in swallowing and absorbing, also
significant respiratory muscle weakness were found at the follow up of the baby. SMA was suspected according to these symphtoms.
With the analyse of PCR RFLP (Polymerase chain reaction — restriction fragment length polymrphism) SMN 1 (Telomeric survival motor
neuron gene) homozygot exon 7 and 8 deletions were found, SMA type 0 was diagnosed according to these findings.

Conclusion: During the 2. trimester of pregnacy, with a careful ultrasound examination, cord around neck can be succesfully deter-
mined. It should be considered that cord around neck risk rate can be increased in the 3. trimester. Hypotonia, severe respiratory
muscle weakness involving the infants to be a good antenatal and postnatal history, examination and molecular study will identify
the rare cases of SMA. Genetic counseling should be given to the parents.

Keywords: Pregnancy, umblical cord around neck, intrauterine growth retardation, spinal muscular atrophy.

Giris mektedir ve genellikle benign olarak degerlen-

Umbilikal kordonun fetus boynuna dolan- ~ dirilir."* Bu durumun yirminci gebelik haftasin-
masi tim gebeliklerin %23 ile %33 inde goril-  da %6 oraninda gorilebildigi bildirilmektedir.?
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Kordonun fetus govdesine ve ekstremitelerine
dolanmasina veya digimlenmesine daha az
rastlanmaktadir.'s”!

Duinyada c¢ocuk olimuine yol acan genetik
nedenli hastaliklar arasinda en sik rastlanilanlar-
dan biri, otozomal resesif gecis gosteren spinal
muskiiler atrofidir (SMA).¥ SMA daha 6nceki
yillarda klinik 6zellik ve baslangi¢ yasina gore
tc¢ alt tipe ayrilirken, Dubowitz siddetli SMA Tip
1 olarak siniflandirilan olgulari SMA Tip 0 ola-
rak tanimlamistir. SMA tip 0 klinik olarak, do-
gumdan sonra alt ekstremitelerde st ekstremi-
telerden daha fazla goriilen ve proksimal eks-
tremitede distalden daha fazla etkilenen simet-
rik agir kas gticstizligu ve flaksidite ile karakte-
rizedir. Hastalar siklikla dogumda resusitasyona
ve ventilator destegine gereksinim duyar-
lar.167891

SMA 5. kromozomun uzun kolunda yer alan
SMN (Survival of motor neuron) gen mutasyon-
lart sonucu olusmaktadir.*'” Bu yazida prenatal
donemde intrauterin gelisme kisitliligi (IUGK)
tanist ile takip edilen ve miyadinda yapilan se-
zaryen sirasinda boyun cevresinde 5 kez kor-
don dolanmast saptanan SMA tip 0 olgusu nadir
gortlmesi sebebiyle, literatiir bilgileri 1s1ginda
tartisilmustir.

Olgu

34 yasinda, G2 P1 olan gebe klinigimize ru-
tin gebelik takibi amaciyla basvurdu. Erkek kar-
desinde serebral palsi olan gebenin akraba evli-
ligi oykist yoktu. 1. trimester taramasinda; ser-
best beta HCG 28.3 ng/ mL (0.61 MoM), PAPP- A
0.83 mIU /mL (0.63 MoM) idi. 11-14. gebelik haf-
tast fetusun ultrasonografik incelemesinde ense
kalinligt (NT) 1.9 mm, duktus venosus kan aki-
minda a dalgasinin pozitif oldugu, trikispit ka-
pakta regurjitasyon olmadigt ve nazal kemigin
1.6 mm oldugu izlendi. Fetusun anatomisi ve
gelisimi normaldi. Bilateral uterin arterlerde
centik tespit edildi. Duzeltilmis Down sendro-
mu riski 1/8,136 olarak hesaplandi.

Fetusun 22. gebelik haftasindaki ultrasonog-
rafik incelemesinde biparyetal cap (BPD) 54
mm, bas cevresi (HC) 201 mm, abdominal cev-
re (AC) 166 mm, femur uzunlugu (FL) 39 mm,

fetal kalp atim hiz1 138 atim/ dakika, plasenta
on duvar yerlesimli ve boyunda bir kez kordon
varligt tespit edildi. Duktus venosusta a dalgasi-
nin pozitif oldugu ve trikiispit kapakta ise re-
gurjitasyon olmadig: saptandi. Bilateral uterin
arterlerde ise centiklenme devam ediyordu. Fe-
tal anatomi ve gelisim normal olarak izlendi. 50
g oral glukoz tolerans testinde (OGTT) ise 1. sa-
at kan sekeri 121 olarak belirlendi. Otuzikinci
gebelik haftasindaki ultrasonografik inceleme-
sinde; fetal olcimler gebelik haftasina gore - 2
standart sapmanin (SD) altinda bulundu. Tah-
mini fetal dogum agirligt 1352 g amniotik sivi
volimi normal ve fetusta makat gelisi tespit
edilen hasta [UGK tanist ile takibe alindi. Boyun
cevresinde 2 kez kordon dolanmasi mevcuttu.

38. gebelik haftasina kadar IUGK tanist sebe-
biyle fetal doppler ve non-stres test (NST) ile ta-
kip edildi. Otuzsekiz hafta ti¢ giin olan hastadan
gecirilmis sezaryen ve makat gelisi endikasyon-
lartyla sezaryen ile canli tekiz 1. dakika APGAR"
5, 5. dakika APGAR’1 9 olan 2230 g agirliginda
erkek bebek dogurtuldu. Sezaryen sirasinda bo-
yun cevresinde 5 kez kordon dolanmasi (Resim
1) ve bir adet gercek kordon digiumii (Resim 2)
tespit edildi. Dogum sirasinda alinan umblikal
ven kan gazinda; pH 7.36, PCO2 38, PO2 46, he-
matokrit 52 idi. Umbilikal arter kan gazinda ise;
pH 7.31, PCO2 50, PO2 23, hematokrit 53 olarak
saptandi. Postoperatif kordon boyu 105 c¢cm ola-
rak olculda.

Yenidogan muayenesinde viicut sicakligt 35,
4 °C (aksiller), kan basinct 55/35 mmHg idi. Yut-
ma kaslarinda zayifliga bagli asir1 sekresyon, be-
lirgin hipotoni ve gticstizlik vardi. Radyolojik
incelemesinde akciger grafisi normal olarak de-
gerlendirildi. Yenidogan yogun bakim tinitesin-
de 2 gln takip edildikten sonra taburcu edildi.
Bebegin izleminde; yutma ve emmede gugclik
cekmesi tizerine SMA’dan siiphelenildi. PCR-
RFLP (polymerase chain reaction- restriction
fragment length polymorphism) yontemi ile ya-
pilan analizde; SMN 1 (telomerik survival motor
noron geni) homozigot ekzon 7 ve 8 delesyon-
larinin gosterilmesi tizerine SMA tip O tanisi ko-
nuldu.

Pnomoni sebebiyle ilki bir aylikken olmak
uzere 3 kez sepsis tanist konulan hasta, halen
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Resim 1. Sezaryen sirasinda boyunda bes kez umbilikal kordon dolanmasi.

pediyatrik yogun bakim unitesinde solunum
destegi verilerek takip edilmektedir.

Tartisma

Gebelikte ilk trimesterden itibaren gortilen
kordon dolanmalarinin en sik rastlandigi yer fe-
tus boynunun etrafidir." Kordon boyu fetus
boyunun 4/5’ine ulastigt gebelik haftasindan iti-
baren kordonun boyun etrafina dolanabilecegi
bildirilmistir."” Normal term umbilikal kordo-

nun uzunlugunun 55-75 cm olmasina ragmen;
bazen 300 cm olabilecegi, bazen de aplazisinin
olabilecegi rapor edilmistir.?!! Kordon uzunlu-
gu dolanma sayist ile iliskili goralmektedir.!?!
Olgumuzda kordon boyu uzunlugu 105 cm ola-
rak tespit edilmistir.

Fetus prezentasyonu yonunden incelendi-
ginde makat gelislerinde kordon dolanmasina
daha sik rastlanildigi gosterilmistir."¥ Olgumuz-
da da makat prezentasyonu olmasi literattr ile
uyumlu bulundu.

Resim 2. Sezaryen sirasinda boyunda bes kez umbilikal kordon dolanmasi.
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Literatirde bildirilen en fazla dolanma sayist
dokuzdur."” Olgumuzda ise, boyun cevresinde 5
kez kordon dolanmasi tespit edildi. Kordonun
boyu, gebelik haftasi, plasenta lokalizasyonu, fe-
tusun agurlig, hareketliligi ve amniyon stvisinin
miktart kordon dolanmasi ile iliskili faktorler-
dir."21 Literatirde plasentanin 6én duvarda olma-
sinin da kordon dolanmasina etki ettigini goste-
ren calismalar bildirilmistir."”? Olgumuzda da pla-
senta 6n duvar yerlesimli olarak bulunmustur.

Fetusun tctinct trimestere dogru hareketle-
rinin artmasinin kordon dolanmasinda etkili ol-
dugu bildirilmistir."*! SMA tip 0 olan olgumuzda
ise; fetal hareketlerin azalmasi beklenirken, do-
gumda boyunda bes kez kordon dolanmasi go-
riilmesi birbiriyle iliskili bulunmadi.

Clapp ve ark, gebelik haftalar ilerledikce
dolanma oraninin artugini bildirmislerdir." Ol-
gumuzda da kordon dolanmasi ilk kez 22. gebe-
lik haftasinda boyunda bir kez olarak tespit edil-
di. 32. gebelik haftasinda ise boyunda iki kez
kordon dolanmasi tespit edildi. 38. gebelik haf-
tasinda yapilan sezaryen sirasinda ise boyunda
bes kez kordon dolanmasi ve bir adet gercek
digim oldugu izlendi.

SMA; spinal kordun 6n boynuz hiicrelerinin
dejenerasyonu ile giden, otozomal resesif gecis
gosteren ve en sik gorilen norodejeneratif has-
taliktir. Batt toplumlarinda 1/6,000 - 1/10,000
oraninda gortlebilen hasaligin tastyict sikligt
1/40- 1/80 arasinda degismektedir.”® SMA nin
otozomal dominant ve X’e bagli gecis gosteren
tipleri de tanimlanmistir."” SMA tip 0 tanist alan
hastalarda, yenidogan doneminde asfiksi, gene-
ralize glcsizlik gozlenir. Cogu resusitasyon ve
ventilasyon destegine gereksinim duyarlar. Bul-
bar kaslar; zayif aglamaya, zayif emmeye ve yut-
maya sekresyonlarin birikmesi sonucunda aspi-
rasyona sebep olacak kadar giicstizdir. Siklikla
dilde fasiktlasyonlar vardir.™ Olgumuzda in-
trauterin fetal hareketlerin azligi, anneden ali-
nan anamnez ile veya fetal ultrasonografik mu-
ayene esnasinda belirgin olarak degerlendirile-
medi. Ancak hipotoni ve gli¢siizlik gibi bulgu-
lar yenidogan muayenesinde belirgin olarak go-
ze carptyordu. 1lk 1 ayda gelisen pnémoni ve
sepsis solunum kaslarini da icine alan gii¢stizlu-
giin en 6nemli gostergesiydi. Yapilan bazi calis-

malarda; dogum sonrast SMA tanist alan olgula-
rin bir kisminin, fetal TUGK tanust ile takip edil-
dikleri gosterilmistir.”” Olgumuzda da 32. gebe-
lik haftasindan itibaren baslayan IlUGK gozlen-
mistir. Tani literatirdeki benzer calismalarda ol-
dugu gibi postnatal konulmustur.

Literatiirdeki diger fetal hipokinezi olgulari
incelendiginde; dogum distosisi, kisa umbilikal
kordon, polihidroamnios, kraniyofasyal malfor-
masyonlar, coklu eklem kontraktirleri ve iske-
let anomalileri birliktelik gostermektedir.** Ol-
gumuzda ise; dogum yontemi olarak gecirilmis
sezeryan Oykusu sebebiyle sezeryan tercih edil-
mistir. Olgumuzda; literatir bilgileri ile uyumlu
olmayarak; kisa umbilikal kordon (aksine uzun
umbilikal kordon gozlendi), polihidroamnios,
kraniyofasyal malformasyon ve iskelet anomali-
si tespit edilmedi.

Intrauterin fetal hareketlerin azalmasinin
beklendigi SMA tip 0 olgumuzda; sezaryen es-
nasinda boyun ¢evresinde 5 kez kordon dolan-
mast ve 1 adet gercek digim gorilmesi litera-
tir bilgileri ile uyumlu bulunmadi. Boyunda 5
kez kordon dolanmasinin, SMA olgularinda sik
gorilmemekle birlikte kordon boyunun 105
cm oOlcilmesi, fetusun makat prezentasyonu ve
anterior yerlesimli plasenta ile aciklanabilecegi
kanisina varildi.

Gebeligin 2. trimesterinden itibaren yapilan
dikkatli bir ultrasonografik inceleme ile umbili-
kal kordonun fetus boynuna dolanmis oldugu
saptanabilir. 3. trimestere yaklasan haftalarda
bu oranin arttigt akilda tutulmalidir. Olgumuzda
da 22. gebelik haftasindan itibaren boyunda
kordon varligt yapilan ultrasonografi inceleme-
leriyle belirlenmistir.

Olgumuzda da goruldigi gibi; yenidogan
doneminde agir glcsizlik, hipotoni ve solu-
num yetmezligi gelisen hastalarda SMA tip 0 ay1-
rict tanida dncelikle dustintilmesi gereken has-
taliktir. Hipotoni solunum kaslarini da icine
alan agir gticstizlik olan yenidoganlarda iyi bir
antenatal ve postnatal oykiiniin alinmasi, mu-
ayene bulgulari ve molekiler calisma ile birlikte
nadir gortlen SMA olgularinin taninmasint ve
ailelere gerekli genetik danismanlik verilebil-
mesi olanagini da saglayacaktir.
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Sonu¢

Gebeligin 2. trimesterinden itibaren yapilan
dikkatli bir ultrasonografik inceleme ile umbili-
kal kordonun fetus boynuna dolanmis oldugu
saptanabilir. 3. trimestere yaklasan haftalarda
bu oranin arttigi akilda tutulmalidir.

Hipotoni solunum kaslarini da icine alan
agir glicstizlik olan yenidoganlarda iyi bir ante-
natal ve postnatal 6ykiniin alinmasi, muayene
bulgulari ve molekuler calisma ile birlikte nadir
gortilen SMA olgularinin taninmasini ve ailelere
gerekli genetik danismanlik verilebilmesi olana-
gint da saglayacaktir.
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