OLGU SUNUMU (Case Report)

BiR DISEFALUS PARAPAGUS BIRLESIK iKiZ OLGUSU
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OZET
Geg iigtincii trimesterde tani almis bir parapagus disefalus birlesik ikiz olgusu sunuldu. Birlesik ikizlerin giincel
siniflandiriimasi, erken tanisi ve izlemi konusunda bir derleme yapilarak erken tanini gebeligin idaresinde 6nemi
vurguland.
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SUMMARY

A CASE OF PARAPAGUS DICHEPHALUS CONJOINED TWIN AND REVIEW OF LITERATURE

A case of parapagus dicephalus conjoined twin was reported. The current classification, early diagnosis and

management of conjoined twin were reviewed and the importance of early prenatal diagnosis was stressed.

Key words: conjoined twins, postnatal management, prenatal ultrasound

Journal of Turkish Society of Obstetrics and Gynecology, (J Turk Soc Obstet Gynecol), 2010, Vol: 7 Issue: 1 Pages: 61- 6

GIiRiS

Govdelerinin herhangi bir yerinden birlesik olan
monokoryonik ve monoamniyotik ikizlere “birlesik
ikizler” denir. Tarihsel olarak birlesik ikiz olgular1
toplumun ve hekimlerin biiytik ilgisini ¢ekmistir.
Birlesik ikiz insidansinin 1:50.000 oldugu sanilmaktadir.
Ancak olgularin yaklasik % 60’1 6lii dogdugundan
gergek insidans yaklasik 200.000 canli dogumda bir
bildirilmektedir(1-2). Kizlarda 3 kat daha stk izlenmek-
tedir.

Birlesik ikizler konsepsiyonun 13. giiniinden sonra

olugmakta ancak olayin etiyolojisi bilinmemektedir.

Irk, heredite, dogum sayis1 veya akrabaliktan
bagimsizdir, karyotip anomalisi izlenmez. Birlesik
ikizligin olusumunu agiklamak igin iki teori ileriye
siiriilmiistiir()): Fizyon (ayrilma) teorisine gore
monovular bir embriyonun gelisiminin 13-15’inci
giinlerinde inkomplet boliinmesi birlesik ikizlere neden
olmaktadir®). Bu teoriye gore primitif nod ve streak
inkomplet olarak béliinmektedir(?). Fiizyon (birlesme)
teorisine gore gergekte ayrilmis olan monovular iki
embriyonik disk arasinda sekonder bir birlesme
olmaktadir®. Son yiiz yilda yayimlanmis hemen tiim
birlesik ikiz vakalarini incelemis olan Rowena Spencer

flizyon (ya da sekonder birlesme) teorisinin birlesik
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ikiz olgularmin hemen her tiiriinii agiklayabildigini ve
muhtemelen gegerli teori oldugunu ileri siirmektedir(5:0),
Spencer’e gore birlesme yalnizca ektodermin
olugsmadig1 yada hasar gordiigii (primordial kalp veya
septum transversum, orofaringeal veya kloakal
membran, noral katlant ve embriyonun lateral kenarlarr)
yerlerden olmaktadir(5-©). Baglangigta konum olarak
yapismanin miimkiin olmadig: yerler embriyonun
bliytimesi sirasinda ulasilabilir hale gelmektedir.
Spencer yayinlarin hemen hepsinde embriyonik
disklerin birbirlerine paralel ve ayni diizlemde
resmedilmesine karsin, gergeke disklerin birbirlerine
degisik planlarda ve acilarda konumlanabilecegini
belirtmektedir. Bu sekilde embriyonik diskler ventralden
rostral, kaudal, lateral veya dorsalden sekonder olarak
simetrik yada asimetrik yapisabilmektedir. Bu iig
boyutlu bakis “sferik teori” olarak adlandirilir ve
birlesik ikizlerin asimetrik olarak yada viicutlarinin
degisik kisimlarindan birbirlerine birlesik olmalarini
agiklar(5:0),

Spencer, tiim birlesik ikizlerin toplam sekiz tipte
goziktiiglinii ve bunlarin, fiizyon teorisini dogrular
bicimde, embriyonik diskin yapisma yerine gore iki
grupta toplanabilecegini belirtmektedir(1-5). (1) Ventral
fiizyon (% 87): Ortak bir yolk kesesi iizerinden
birlesmis, abdomen ve umbilikusu ortak olan ikizler.
Burada birlesme yeri rostral, kaudal veya laterale dogru
uzanabilir. (2) Dorsal (% 13): Her biri ayr1 abdomen
ve umbilikal korda sahip ndral tlipten birlesik ikizler.
Viicut kistmlarmin sayilar di-(iki), tri-(iig), tetra-(dort)
on ekleri -prospus (yiiz), -barchius (kol), -pus (alt
ekstremite), opthalmia (g6z), -otia (kulak), -stomia
(agiz) latince kelimelerinin 6niine getirilerek ifade

edilir (6rnegin parapagus tribrachius dipus gibi).

Spencer’in dnerdigi bu basit siniflama yaygin kabul
gormiistiir (Tablo, Sekil). Bu siniflamada tipler yeniden
tanimlanarak kesin olarak birbirlerinden ayrilmistir.
Omfalopagus ve torakopagusta gévdenin birlesim yeri
benzer olsa da omfalopagusta kalp, tek bir patent
interkardiyak damar dahi, birlesik degildir ve her iki
pagusta da pelvisler ayr1 olup dort kol ve bacak vardir.
Piyopagus yanlizca sakrum ve koksiksten birlegiktir,
bu seviyenin iizerinde birlesim varsa bu rasipagus
olarak adlandirilir. Iskiyopagus tetrabrakiyus iki ayri
kalbe sahiptir. Atipik olgular (parazitik ikizler ve sekiz
tipin disinda kalan ara tipler) yapisma yerlerine gore

ayni terminoloji ile siniflandirilmaktadir.

Sekil: Birlesik ikiz tipleri. Rostral:1. Sefalopagus, 2. Omfalopagus,
3. Torakopagus. Kaudal: 4. Iskiyopagus. Lateral: 5. Parapagus.
Dorsal: 6. Kranyopagus, 7. Pvopagus, 8. Rasipagus (Spencerden

uyarlanmustir”).

Birlesik ikizlerin ameliyatla ilk basarili ayrilmasi
1689 yilinda Johannes Fatio tarafindan gerceklestiril-
mistir(7). Birlesik ikizler bugiin de dzellikle ayirma
operasyonlar1 nedeniyle basinin ve halkin ilgisini
¢ekmektedir. Bu makalede tiglincii trimesterde tant

almis bir birlesik ikiz olgusu gézden gegirilecektir.

Tablo: Birlesik ikizlerin embriyolojik siniflamast (Spencer’den uyarlanmistir”)).

Embriyonik A¢cidan(%) Tip (%) Primordium* Birlesim Aynilabilirlik
Ventral (87)
Rostral (48) Sefalopagus (11) Orofaringeal membran Bastan umbilikusa Imkansiz
Torakopagus (19)  Kalp Toraks, tist abdomen, bilesik kalp  Ender
Omfalopagus (18) Diyafragma Toraks, tist abdomen, ayr1 kalp Miimkiin (82 % basart)
Caudal (11) Iskiyopagus (11) Kloakal membran Alt abdomen genitotiriner yol Miimkiin (63 % basart)
Lateral (28) Parapagus (28) Kloakal membran (2 notokord ?)  Pelvis, gévde (degisken: Ender
diprosopus 2 yiiz, disefalus 2 bas)
Dorsal (13)

Kranyopagus (5) Karnyal néropor
Rasipagus (2)

Piyopagus (6) Kaudal néropor

Noral tube orta kisim

Kranyumun tepesi Sekelsiz imkansiz
Vertebral kolon Bidirilmemistir
Sakrum Miimkiin (68% basart)

*primitif doku

TJOD Derg 2010, 7: 61- 6



OLGU

Olgu 28 yasinda olup, 6z ve soy gegmisi 6zellik
arz etmemektedir. Gebeliginin izlemi igin ilk defa geg
iiclincii trimesterde hekime bagvurdugunda birlesik
ikiz tanis1 konularak tinitemize sevk edilmistir. Son
adet tarihine gore yaklasik 36-37 haftalik gebeligi
mevcuttu. Yapilan obstetrik ultrasonografide intrauterin
yerlesimli yaklagik 35 haftalik iki basi olan bir fetiis
izlendi. Fetiislin iki kol ve iki bacagi, ¢ift medulla
spinalis ve vertebral kolonu, tek sakrum, tek toraks ve
tek abdomeni mevcuttu. Iki kalbi, iki midesi, iki
karacigeri ve tek mesanesi oldugu izlendi ve gastrosizis

saptandi1 (Resim 1).

ATATURK UNI.TIP FAK
KADIN HST DOGUM ABD

(consoint twin

Probe:9130

Resim 1: Birlesik ikiz olgusunda ayni toraksta iki ayri kalp

izlenmektedir.

Olguya klasik sezaryen yapildi. Birinci dakika
Apgar skoru 4 olan 4150 gram agirliginda, iki basi ve
tek govdesi olan erkek bebek bas ile dogurtuldu. Fetiiste
gastrosizis mevcuttu. (Resim 2). Uterustan 2-8 cm
¢apli 7 adet myom ¢ikarildi. Postoperatif 3. giin sifa
ile taburcu edildi.

Birlesik ikizler yenidogan yogun bakim iinitesinde
izleme alindilar. Ikizlerde sagda olan1 dogumdan
yaklasik 30 dakika sonra exitus oldu. Diger ikiz de
yaklasik 1 saat sonra kaybedildi.

Fetiise deneyimli bir patolog tarafindan (SA)
otopsi yapildi. Haricen incelendiginde boyunlarin
birlesim yeri civarinda ve arka tarafta tigiincii bir st
omuz ¢ikintist oldugu izlendi (Resim 3). Fetiisiin tek
aniisii ve tek eksternal genital organ1 mevcuttu, ancak
testisleri inmemisti. Otopsi de her iki fetiisiin viseral
organlarinin olustugu izlendi: Toraksta her fetiise ait
iki akciger ve kalp mevcuttu (Resim 4A) Her fetiisiin
bir akcigeri 6nde digeri posteriordaydi ve akcigerlerin
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kendi trakealar: mevcuttu. Soldaki fetiisiin kalbi normal
goriintimde idi ancak sagdaki fetiiste ventrikiiler septal
defekt mevcuttu. Her iki kalpten ayr1 birer aort
¢ikmaktaydi. Sag aort kalpten ¢iktiktan sonra kor
sonlanmakta, solda inen aortadan gikan bir baglanti
sag tarafa gegerek torakstan inip pelviste ana ilyak
arter olarak devam etmekte ve inerken kendi tarafinda
dallarini vermekteydi (Resim 4B). Her fetiisiin ayr1
karacigeri, safra kesesi, 6zefagusu, midesi mevcuttu.
Sagdaki fetiiste genis bir diyafragma hernisi mevcuttu
ve karaciger ve mide kismen toraks igerisindeydi
(Resim 4C). Iki tarafta da mideden sonra barsaklar
devam ederek ¢cekumdan hemen 6nce birlegsmekteydi,
tek kolon ve tek rektum mevcuttu. Soldaki fetiise ait
bir tek dalak izlendi, sag fetiisiin dalagi yoktu. Tki
fetiise ait ikiser bobrek oldugu izlendi. Bobreklerden
birer tanesi posteriorda yerlesmisti. Her bobregin kendi
iireteri mevcuttu. Posterior bobreklerin tireterleri pelviste
mesane disinda sonlanmaktaydi. Tek bir mesane vardi.
Vertebralarda fiizyon mevcuttu ancak sakrum tek idi.
Vertebralar agilmadh. Iki adet inmemis testis abdomende
gozlendi. Cekilen rontgen filminde bu vertebralarda

fiizyon mevcut olup sakrum tek izlenmekteydi.

"« “)‘5‘
. ' &. ?
Resim 2: Parapagus disefalus tribrakiyus dipus, onden goriiniim.

Gastrosizis izlenmektedir.
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Resim 3: Parapagus disefalus tribrakiyus dipus, arka taraf. Iki bas

arasinda omuz ¢ikintist izleniyor.

Resim 4A: Otopsi bulgulari. Resimde iki karaciger, iki kalp ve

omfalosel izlenmektedir.

Resim 4 B: Otopsi bulgulari. Pensetin ucunda aorta baglantisi

izlenmektedir.
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Resim 4 C: Otopsi bulgulari. Diafragma hernisi izlenmektedir.

TARTISMA

Paparapagus ventro-caudo-lateralden birlesik ikiz
turlidiir. Birlesme her zaman tek bir sakrumu ve simfiz
pubisi olan tek bir pelvisi igerir ve degisik derecelerden
rostral seperasyon mevcuttur. Birlesme abdomen ve
pelvise siirlt olup ayrt iki toraks oldugunda ditorasik
parapagus, tiim govde birlesik oldugunda disefalik
parapagus, govde ve bag bitisik ve iki yiiz oldugunda
diprospik parapagus olarak adlandirilirlar. Parapagus
olgularinda iki, {ig, dort kol ve iki yada ti¢ bacak olabilir.
Parapaguslarda hemen tiim viseral organlarin, bizim
olgumuzda oldugu gibi, ¢ift olugmasi nadir izlenmek-
tedir. Mevcut olgunun haricen iki kolu ve iki bacagi
mevcut idi ve parapagus disefalus dibrakiyus dipus
olarak adlandirildi. Ancak otopsi bulgular1 daha ¢ok
tribrakiyus ile uyum goéstermektedir ve fetiisiin
rudimenter bir omuz ¢ikintisi mevcuttu. Diyafragma
hernisi tribrakiyuslarda daha sik izlenmektedir.
Parapagus olgularinda mide ¢ift ise genellikle, mevcut
olguda oldugu gibi, barsaklar mekel divertikiiliiniin
olagan yeri civarinda birlesmektedir.

Birlesik ikizlerde tiim organ sistemlerini igerebilen
genis bir spektrum igerisinde karmasik sorunlar
izlenmekle birlikte en ciddi anomaliler yapigma
bolgesinde izlenir. Spencer yayimlanmis 1200°den
fazla olguyu inceleyerek bir makalesinde birlesik
ikizlerde kalp anomalilerini gdzden gegirdi(®). Kalp
anomalileri ventralden birlesik ikizlerde izlenir.
Dorsalden birlesik ikizlerde yiiziin yada abdomen veya
torakal organlarin birlesmesi mimkiin degildir.
Dorsalden birlesik olgularda kalp defektlerinin siklig1
normal populasyona benzerdir. Parapaguslarda kalp
normal bir tek kalpten multiventrikiiler kalbe ve iki



ayr1 normal kalbe degisen bir spektrum igerisinde
olusabilir. Tiim diprosopuslarda kalp tektir. Dibrakiyus
dipuslarda hemen gogunlukla tek kalp bulunur. Ancak
kalp olgularin yaklagik % 60°mda gergekte kalp duplike
ve birlesiktir, kompleks anomaliler izlenir. Tribarkiyus
ve tetrabrakiyuslarda kalp duplikasyon oran1 % 80’ in
tizerindedir. Normal tek bir kalp nadiren izlenmektedir.
iki kalbin oldugu olgularda sag kalpte anomali sansi
daha yiiksektir. Bizim olgumuzda septal bir defekt
mevcuttu. Spencer iki ayri kalbi olan olgularda
degismez olarak sag aortun kor oldugunu yada
tamamiyle olmadigini, bu ikizin sol ikiz tarafinda
abdominal aort yada ilyak arter yoluyla retrograd
perfiize oldugunu belirtmektedir. Biz vakamizda da
sag aorta kor idi ve solda inen aortadan ayrilan bir dal
sag tarafa devam etmekteydi.

Birlesik ikizler ilk trimesterde transvajinal yada
transabdominal ultrasonografi ile kolaylikla tanina-
bilmektedir. Tiim birlesik ikizler monokoryonik ve
monoamniyotiktir. Ultrasonografide tek bir yolk kesesi
ve iki fetiis izleniyor ise yada herhangi bir gebelik
haftasinda monoamniyotik ikiz izleniyorsa birlesik ikiz
olma olasihig1 hatirda tutulmalhidir(®. Disprospus (iki
yliz tek bas tek govde) gibi birlegmenin ileri oldugu
olgular sonraki gebelik haftalarinda da taninabilirler.
Ikinci trimester ultrasonografisi ile ortak organlarin
bir béliimi taninabilmektedir. Gerektiginde fetal
manyetik rezonans goriintiileme de yapilarak fetiislerin
postnatal cerrahi ile ayirt edilme olasilig1 ve fetal
prognoz hakkinda aileye danigsmanlik verilebilir.
Sanayilesmis iilkelerde, 6zellikle yaygin Down
sendromu taramasina da bagl olarak, birlesik ikiz
vakalar1 erken taniabilmekte ve olgularm biiyiik kismi
yapisma yerine bakilmaksizin ailelerin istegi ile
sonlandiriimaktadir®). Yeterli antenatal takip programlari
olmayan gelismekte olan tilkelerde ise terme ulagabilen
olgular izlenmektedir.

Gebelik haftasi ileri birlesik ikiz olgularinda uterus
rlptiirii ve distosi riski nedeniyle sezaryen ile dogum
tercih edilmektedir. Birlesik ikizler {i¢ farkli postnatal
seyir gosterirler. Cerrahi olarak ayrilmast miimkiin
olmayan yada cerahini riskli oldugu olgular yanlizca
izlenmektedir. Spencer siniflamasina gore parapagus,
torakopagus ve rasipagus olgularinin cerrahi olarak
ayrilmasi pek enderdir (Tablo). Kompleks kardiyak
flizyonun oldugu torakopagus olgularinda, ileri serebral
flizyonun oldugu kranyopagus olgularinda ikizlerin

ayrilmast miimkiin degildir. Parapagus olgular1 ise
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nadiren cerrahi olarak ayrilabilirler. Cerrahi olarak
ayrilma sansi olan olgularm bir kismu, ikizlerden birinin
durumunun kétiilesmesi yada dlmesi nedeniyle acil
cerrahiye alinmaktadir. Acil cerrahi yapilan olgularda
yasama orami diisiiktiir(!?). Kalan olgular ise elektif
olarak opere edilmektedir. Operasyon igin genellikle
2-4 aylar tercih edilir. Cerrahinin basarisi ileri birlesme
olmayan omphalopagus, iskiyopagus ve piyopagus
olgularinda en yiiksektir (Tablo). Bu olgularda elektif
cerrahinin basarisi % 80 civarindadir. Basari anatominin
yani sira tiim cerrahi ekibin katkisi ile operasyonun
onceden planlanmasina baglidir(10-11),

Bizim olgumuzda tan1 gebenin ilk kez bir hekime
basvurdugu 35’inci gebelik haftasinda konulabilmistir.
Disiik riskli yada yiiksek riskli gebeliklerin tiimiiniin
idaresinde oldugu gibi birlesik ikizlerin idaresinde de,
ozellikler ileri deformitesi, kardiyak yada noéronal
birlesmesi olan olgularda yada ailenin istegi ile gebeligin
sonlandirilabilmesi igin, antenatal takip ve ultrasono-

grofinin yeri 6nemlidir.
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