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ÖZET

Geç üçüncü trimesterde tan› alm›fl bir parapagus disefalus birleflik ikiz olgusu sunuldu. Birleflik ikizlerin güncel

s›n›fland›r›lmas›, erken tan›s› ve izlemi konusunda bir derleme yap›larak erken tan›n› gebeli¤in idaresinde önemi

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.
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G‹R‹fi

Gövdelerinin herhangi bir yerinden birleflik olan

monokoryonik ve monoamniyotik ikizlere “birleflik

ikizler” denir. Tarihsel olarak birleflik ikiz olgular›

toplumun ve hekimlerin büyük ilgisini çekmifltir.

Birleflik ikiz insidans›n›n 1:50.000 oldu¤u san›lmaktad›r.

Ancak olgular›n yaklafl›k % 60’› ölü do¤du¤undan

gerçek insidans yaklafl›k 200.000 canl› do¤umda bir

bildirilmektedir(1,2). K›zlarda 3 kat daha s›k izlenmek-

tedir.

Birleflik ikizler konsepsiyonun 13. gününden sonra

oluflmakta ancak olay›n etiyolojisi bilinmemektedir.

Irk, heredite, do¤um say›s› veya akrabal›ktan

ba¤›ms›zd›r, karyotip anomalisi izlenmez. Birleflik

ikizli¤in oluflumunu aç›klamak için iki teori ileriye

sürülmüfltür(1): Fizyon (ayr›lma) teorisine göre

monovular bir embriyonun gelifliminin 13-15’inci

günlerinde inkomplet bölünmesi birleflik ikizlere neden

olmaktad›r(3). Bu teoriye göre primitif nod ve streak

inkomplet olarak bölünmektedir(2). Füzyon (birleflme)

teorisine göre gerçekte ayr›lm›fl olan monovular iki

embriyonik disk aras›nda sekonder bir birleflme

olmaktad›r(4). Son yüz y›lda yay›mlanm›fl hemen tüm

birleflik ikiz vakalar›n› incelemifl olan Rowena Spencer

füzyon (ya da sekonder birleflme) teorisinin birleflik
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ikiz olgular›n›n hemen her türünü aç›klayabildi¤ini ve

muhtemelen geçerli teori oldu¤unu ileri sürmektedir(5,6).

Spencer’e göre birleflme yaln›zca ektodermin

oluflmad›¤› yada hasar gördü¤ü (primordial kalp veya

septum transversum, orofaringeal veya kloakal

membran, nöral katlant› ve embriyonun lateral kenarlar›)

yerlerden olmaktad›r(5,6). Bafllang›çta konum olarak

yap›flman›n mümkün olmad›¤› yerler embriyonun

büyümesi s›ras›nda ulafl›labilir hale gelmektedir.

Spencer yay›nlar›n hemen hepsinde embriyonik

disklerin birbirlerine paralel ve ayn› düzlemde

resmedilmesine karfl›n, gerçeke disklerin birbirlerine

de¤iflik planlarda ve aç›larda konumlanabilece¤ini

belirtmektedir. Bu flekilde embriyonik diskler ventralden

rostral, kaudal, lateral veya dorsalden sekonder olarak

simetrik yada asimetrik yap›flabilmektedir. Bu üç

boyutlu bak›fl “sferik teori” olarak adland›r›l›r ve

birleflik ikizlerin asimetrik olarak yada vücutlar›n›n

de¤iflik k›s›mlar›ndan birbirlerine birleflik olmalar›n›

aç›klar(5,6).

Spencer, tüm birleflik ikizlerin toplam sekiz tipte

gözüktü¤ünü ve bunlar›n, füzyon teorisini do¤rular

biçimde, embriyonik diskin yap›flma yerine göre iki

grupta toplanabilece¤ini belirtmektedir(1,5). (1) Ventral

füzyon (% 87): Ortak bir yolk kesesi üzerinden

birleflmifl, abdomen ve umbilikusu ortak olan ikizler.

Burada birleflme yeri rostral, kaudal veya laterale do¤ru

uzanabilir. (2) Dorsal (% 13): Her biri ayr› abdomen

ve umbilikal korda sahip nöral tüpten birleflik ikizler.

Vücut k›s›mlar›n›n say›lar› di-(iki), tri-(üç), tetra-(dört)

ön ekleri -prospus (yüz), -barchius (kol), -pus (alt

ekstremite), opthalmia (göz), -otia (kulak), -stomia

(a¤›z) latince kelimelerinin önüne getirilerek ifade

edilir (örne¤in parapagus tribrachius dipus gibi).

Spencer’in önerdi¤i bu basit s›n›flama yayg›n kabul

görmüfltür (Tablo, fiekil). Bu s›n›flamada tipler yeniden

tan›mlanarak kesin olarak birbirlerinden ayr›lm›flt›r.

Omfalopagus ve torakopagusta gövdenin birleflim yeri

benzer olsa da omfalopagusta kalp, tek bir patent

interkardiyak damar dahi, birleflik de¤ildir ve her iki

pagusta da pelvisler ayr› olup dört kol ve bacak vard›r.

Piyopagus yanl›zca sakrum ve koksiksten birlefliktir,

bu seviyenin üzerinde birleflim varsa bu raflipagus

olarak adland›r›l›r. ‹skiyopagus tetrabrakiyus iki ayr›

kalbe sahiptir. Atipik olgular (parazitik ikizler ve sekiz

tipin d›fl›nda kalan ara tipler) yap›flma yerlerine göre

ayn› terminoloji ile s›n›fland›r›lmaktad›r.

fiekil: Birleflik ikiz tipleri. Rostral:1. Sefalopagus, 2. Omfalopagus,

3. Torakopagus. Kaudal: 4. ‹skiyopagus. Lateral: 5. Parapagus.

Dorsal: 6. Kranyopagus, 7. Pyopagus, 8. Raflipagus (Spencerden

uyarlanm›flt›r(7)).

Birleflik ikizlerin ameliyatla ilk baflar›l› ayr›lmas›

1689 y›l›nda Johannes Fatio taraf›ndan gerçeklefltiril-

mifltir(7). Birleflik ikizler bugün de özellikle ay›rma

operasyonlar› nedeniyle bas›n›n ve halk›n ilgisini

çekmektedir. Bu makalede üçüncü trimesterde tan›

alm›fl bir birleflik ikiz olgusu gözden geçirilecektir.

*primitif doku

Embriyonik Aç›dan(%) Tip (%) Primordium* Birleflim Ayr›labilirlik

Ventral (87)

          Rostral (48) Sefalopagus (11) Orofaringeal membran Bafltan umbilikusa ‹mkans›z
Torakopagus (19) Kalp Toraks, üst abdomen, bileflik kalp Ender
Omfalopagus (18) Diyafragma Toraks, üst abdomen, ayr› kalp Mümkün (82 % baflar›)

          Caudal (11) ‹skiyopagus (11) Kloakal membran Alt abdomen genitoüriner yol Mümkün (63 % baflar›)
          Lateral (28) Parapagus (28) Kloakal membran (2 notokord ?) Pelvis, gövde (de¤iflken: Ender

diprosopus 2 yüz, disefalus 2 bafl)

Dorsal (13)
Kranyopagus (5) Karnyal nöropor Kranyumun tepesi Sekelsiz imkans›z
Raflipagus (2) Nöral tube orta k›s›m Vertebral kolon Bidirilmemifltir
Piyopagus (6) Kaudal nöropor Sakrum Mümkün (68% baflar›)

Tablo: Birleflik ikizlerin embriyolojik s›n›flamas› (Spencer’den uyarlanm›flt›r(7)).

Rag›p Atakan Al ve ark.
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OLGU

Olgu 28 yafl›nda olup, öz ve soy geçmifli özellik

arz etmemektedir. Gebeli¤inin izlemi için ilk defa geç

üçüncü trimesterde hekime baflvurdu¤unda birleflik

ikiz tan›s› konularak ünitemize sevk edilmifltir. Son

adet tarihine göre yaklafl›k 36-37 haftal›k gebeli¤i

mevcuttu. Yap›lan obstetrik ultrasonografide intrauterin

yerleflimli yaklafl›k 35 haftal›k iki bafl› olan bir fetüs

izlendi. Fetüsün iki kol ve iki baca¤›, çift medulla

spinalis ve vertebral kolonu, tek sakrum, tek toraks ve

tek abdomeni mevcuttu. ‹ki kalbi, iki midesi, iki

karaci¤eri ve tek mesanesi oldu¤u izlendi ve gastroflizis

saptand› (Resim 1).

Resim 1: Birleflik ikiz olgusunda ayn› toraksta iki ayr› kalp

izlenmektedir.

Olguya klasik sezaryen yap›ld›. Birinci dakika

Apgar skoru 4 olan 4150 gram a¤›rl›¤›nda, iki bafl› ve

tek gövdesi olan erkek bebek bafl ile do¤urtuldu. Fetüste

gastroflizis mevcuttu. (Resim 2). Uterustan 2-8 cm

çapl› 7 adet myom ç›kar›ld›. Postoperatif 3. gün flifa

ile taburcu edildi.

Birleflik ikizler yenido¤an yo¤un bak›m ünitesinde

izleme al›nd›lar. ‹kizlerde sa¤da olan› do¤umdan

yaklafl›k 30 dakika sonra exitus oldu. Di¤er ikiz de

yaklafl›k 1 saat sonra kaybedildi.

Fetüse deneyimli bir patolog taraf›ndan (SA)

otopsi yap›ld›. Haricen incelendi¤inde boyunlar›n

birleflim yeri civar›nda ve arka tarafta üçüncü bir üst

omuz ç›k›nt›s› oldu¤u izlendi (Resim 3). Fetüsün tek

anüsü ve tek eksternal genital organ› mevcuttu, ancak

testisleri inmemiflti. Otopsi de her iki fetüsün viseral

organlar›n›n olufltu¤u izlendi: Toraksta her fetüse ait

iki akci¤er ve kalp mevcuttu (Resim 4A) Her fetüsün

bir akci¤eri önde di¤eri posteriordayd› ve akci¤erlerin

kendi trakealar› mevcuttu. Soldaki fetüsün kalbi normal

görünümde idi ancak sa¤daki fetüste ventriküler septal

defekt mevcuttu. Her iki kalpten ayr› birer aort

ç›kmaktayd›. Sa¤ aort kalpten ç›kt›ktan sonra kör

sonlanmakta, solda inen aortadan ç›kan bir ba¤lant›

sa¤ tarafa geçerek torakstan inip pelviste ana ilyak

arter olarak devam etmekte ve inerken kendi taraf›nda

dallar›n› vermekteydi (Resim 4B). Her fetüsün ayr›

karaci¤eri, safra kesesi, özefagusu, midesi mevcuttu.

Sa¤daki fetüste genifl bir diyafragma hernisi mevcuttu

ve karaci¤er ve mide k›smen toraks içerisindeydi

(Resim 4C). ‹ki tarafta da mideden sonra barsaklar

devam ederek çekumdan hemen önce birleflmekteydi,

tek kolon ve tek rektum mevcuttu. Soldaki fetüse ait

bir tek dalak izlendi, sa¤ fetüsün dala¤› yoktu. ‹ki

fetüse ait ikifler böbrek oldu¤u izlendi. Böbreklerden

birer tanesi posteriorda yerleflmiflti. Her böbre¤in kendi

üreteri mevcuttu. Posterior böbreklerin üreterleri pelviste

mesane d›fl›nda sonlanmaktayd›. Tek bir mesane vard›.

Vertebralarda füzyon mevcuttu ancak sakrum tek idi.

Vertebralar aç›lmad›. ‹ki adet inmemifl testis abdomende

gözlendi. Çekilen röntgen filminde bu vertebralarda

füzyon mevcut olup sakrum tek izlenmekteydi.

Resim 2: Parapagus disefalus tribrakiyus dipus, önden görünüm.

Gastroflizis izlenmektedir.

Bir disefalus parapagus birleflik ikiz olgusu ve literatürün gözden geçirilmesi
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Resim 3: Parapagus disefalus tribrakiyus dipus, arka taraf. ‹ki bafl

aras›nda omuz ç›k›nt›s› izleniyor.

Resim 4A: Otopsi bulgular›. Resimde iki karaci¤er, iki kalp ve

omfalosel izlenmektedir.

Resim 4 B: Otopsi bulgular›. Pensetin ucunda aorta ba¤lant›s›

izlenmektedir.

Resim 4 C: Otopsi bulgular›. Diafragma hernisi izlenmektedir.

TARTIfiMA

Paparapagus ventro-caudo-lateralden birleflik ikiz

türüdür. Birleflme her zaman tek bir sakrumu ve simfiz

pubisi olan tek bir pelvisi içerir ve de¤iflik derecelerden

rostral seperasyon mevcuttur. Birleflme abdomen ve

pelvise s›n›rl› olup ayr› iki toraks oldu¤unda ditorasik

parapagus, tüm gövde birleflik oldu¤unda disefalik

parapagus, gövde ve bafl bitiflik ve iki yüz oldu¤unda

diprospik parapagus olarak adland›r›l›rlar. Parapagus

olgular›nda iki, üç, dört kol ve iki yada üç bacak olabilir.

Parapaguslarda hemen tüm viseral organlar›n, bizim

olgumuzda oldu¤u gibi, çift oluflmas› nadir izlenmek-

tedir. Mevcut olgunun haricen iki kolu ve iki baca¤›

mevcut idi ve parapagus disefalus dibrakiyus dipus

olarak adland›r›ld›. Ancak otopsi bulgular› daha çok

tribrakiyus ile uyum göstermektedir ve fetüsün

rudimenter bir omuz ç›k›nt›s› mevcuttu. Diyafragma

hernisi tribrakiyuslarda daha s›k izlenmektedir.

Parapagus olgular›nda mide çift ise genellikle, mevcut

olguda oldu¤u gibi, barsaklar mekel divertikülünün

ola¤an yeri civar›nda birleflmektedir.

Birleflik ikizlerde tüm organ sistemlerini içerebilen

genifl bir spektrum içerisinde karmafl›k sorunlar

izlenmekle birlikte en ciddi anomaliler yap›flma

bölgesinde izlenir. Spencer yay›mlanm›fl 1200’den

fazla olguyu inceleyerek bir makalesinde birleflik

ikizlerde kalp anomalilerini gözden geçirdi(8). Kalp

anomalileri ventralden birleflik ikizlerde izlenir.

Dorsalden birleflik ikizlerde yüzün yada abdomen veya

torakal organlar›n birleflmesi mümkün de¤ildir.

Dorsalden birleflik olgularda kalp defektlerinin s›kl›¤›

normal populasyona benzerdir. Parapaguslarda kalp

normal bir tek kalpten multiventriküler kalbe ve iki

TJOD Derg 2010; 7: 61- 6
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ayr› normal kalbe de¤iflen bir spektrum içerisinde

oluflabilir. Tüm diprosopuslarda kalp tektir. Dibrakiyus

dipuslarda hemen ço¤unlukla tek kalp bulunur. Ancak

kalp olgular›n yaklafl›k % 60’›nda gerçekte kalp duplike

ve birlefliktir, kompleks anomaliler izlenir. Tribarkiyus

ve tetrabrakiyuslarda kalp duplikasyon oran› % 80’ in

üzerindedir. Normal tek bir kalp nadiren izlenmektedir.

‹ki kalbin oldu¤u olgularda sa¤ kalpte anomali flans›

daha yüksektir. Bizim olgumuzda septal bir defekt

mevcuttu. Spencer iki ayr› kalbi olan olgularda

de¤iflmez olarak sa¤ aortun kör oldu¤unu yada

tamamiyle olmad›¤›n›, bu ikizin sol ikiz taraf›nda

abdominal aort yada ilyak arter yoluyla retrograd

perfüze oldu¤unu belirtmektedir. Biz vakam›zda da

sa¤ aorta kör idi ve solda inen aortadan ayr›lan bir dal

sa¤ tarafa devam etmekteydi.

Birleflik ikizler ilk trimesterde transvajinal yada

transabdominal ultrasonografi ile kolayl›kla tan›na-

bilmektedir. Tüm birleflik ikizler monokoryonik ve

monoamniyotiktir. Ultrasonografide tek bir yolk kesesi

ve iki fetüs izleniyor ise yada herhangi bir gebelik

haftas›nda monoamniyotik ikiz izleniyorsa birleflik ikiz

olma olas›l›¤› hat›rda tutulmal›d›r(9). Disprospus (iki

yüz tek bafl tek gövde) gibi birleflmenin ileri oldu¤u

olgular sonraki gebelik haftalar›nda da tan›nabilirler.

‹kinci trimester ultrasonografisi ile ortak organlar›n

bir bölümü tan›nabilmektedir. Gerekti¤inde fetal

manyetik rezonans görüntüleme de yap›larak fetüslerin

postnatal cerrahi ile ay›rt edilme olas›l›¤› ve fetal

prognoz hakk›nda aileye dan›flmanl›k verilebilir.

Sanayileflmifl ülkelerde, özellikle yayg›n Down

sendromu taramas›na da ba¤l› olarak, birleflik ikiz

vakalar› erken tan›nabilmekte ve olgular›n büyük k›sm›

yap›flma yerine bak›lmaks›z›n ailelerin iste¤i ile

sonland›r›lmaktad›r(9). Yeterli antenatal takip programlar›

olmayan geliflmekte olan ülkelerde ise terme ulaflabilen

olgular izlenmektedir.

Gebelik haftas› ileri birleflik ikiz olgular›nda uterus

rüptürü ve distosi riski nedeniyle sezaryen ile do¤um

tercih edilmektedir. Birleflik ikizler üç farkl› postnatal

seyir gösterirler. Cerrahi olarak ayr›lmas› mümkün

olmayan yada cerahini riskli oldu¤u olgular yanl›zca

izlenmektedir. Spencer s›n›flamas›na göre parapagus,

torakopagus ve raflipagus olgular›n›n cerrahi olarak

ayr›lmas› pek enderdir (Tablo). Kompleks kardiyak

füzyonun oldu¤u torakopagus olgular›nda, ileri serebral

füzyonun oldu¤u kranyopagus olgular›nda ikizlerin

ayr›lmas› mümkün de¤ildir. Parapagus olgular› ise

nadiren cerrahi olarak ayr›labilirler. Cerrahi olarak

ayr›lma flans› olan olgular›n bir k›sm›, ikizlerden birinin

durumunun kötüleflmesi yada ölmesi nedeniyle acil

cerrahiye al›nmaktad›r. Acil cerrahi yap›lan olgularda

yaflama oran› düflüktür(10). Kalan olgular ise elektif

olarak opere edilmektedir. Operasyon için genellikle

2-4 aylar tercih edilir. Cerrahinin baflar›s› ileri birleflme

olmayan omphalopagus, iskiyopagus ve piyopagus

olgular›nda en yüksektir (Tablo). Bu olgularda elektif

cerrahinin baflar›s› % 80 civar›ndad›r. Baflar› anatominin

yan› s›ra tüm cerrahi ekibin katk›s› ile operasyonun

önceden planlanmas›na ba¤l›d›r(10,11).

Bizim olgumuzda tan› gebenin ilk kez bir hekime

baflvurdu¤u 35’inci gebelik haftas›nda konulabilmifltir.

Düflük riskli yada yüksek riskli gebeliklerin tümünün

idaresinde oldu¤u gibi birleflik ikizlerin idaresinde de,

özellikler ileri deformitesi, kardiyak yada nöronal

birleflmesi olan olgularda yada ailenin iste¤i ile gebeli¤in

sonland›r›labilmesi için, antenatal takip ve ultrasono-

grofinin yeri önemlidir.
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