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ÖZET 

Siyam ikiz/eri, klinisyenler ve araştırmacılar açısmdan bir 
"zor" olarak ilgi gören, çok nadir ve en ilginç yenidoğan 
anamalilerden biridir. Etyolojisi bilinmemekle birlikte, iki 
temel teori; fizyon ve füzyon sorumlu tutulmaktadır. Si
yam ikizleri birleşim yerleri ve paylaştık/arı organlar açı
sından biiyük değişkenlik gösterirler. Bu vakalarda ante
nafal tam uygun obstetrik ve perinatal yaklaşımın önce
den planlanması için gereklidir. Bu makalede antenata/ 
olarak tanımlanmış iki siyam ikizi vakasmdaki kardiak 
malformasyonlar sunulacaktır. Nadir olmalan nedeniyle 
etyolojisi henüz tam olarak aydın/atıimam ış olan bu vaka
Iann tammlanması1ıuı. embryolojik çalışmalara katkı ya
nında obstetrik ve cerrahi deneyimlere yardımcı olacağım 
inamyoruz. 

Anahtar kelime/er: Siyam ikiz/eri, torakopagus, pGI·apa
gus, konjenital ka/b hastalığı 

Siyam ikizleri her 50 000 ila ı 00 000 doğumda ı 

oranında görülen nadir olgulardır ve ikiz gebelikler

de 650 ile 900'de 1 görüldüğü bildirilmektedir (I-2). 

Etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte genel 

olarak gestasyonun 2-3. haftasındaki embriyonik 

diskin inisyal eşit olmayan ve inkomplet fizyonunu 

izleyen füzyon sonucu olduğu kabul edilmektedir (3-

5). Bu ikizlerin her zaman aynı cinsiyet ve tek bir 

koryona sahip olmaları bunu desteklemektedir. Bir

leşimin olduğu bölgeye göre sınıflandırılır ve vaka

ların çoğunu (% 75) torakopagus grubu oluşturur 
( I ,6). 

Torakoabdominal birleşimi olan yapışık ikizlerde 

yaşama olasılığı büyük oranda kardiovasküler sistem 

anatomisine bağlıdır ve bu nedenle kardiovasküler 

sistemin prenatal tammlanması obstetrik ve perinatal 

yaklaşımın önceden belirlenmesi amacıyla önemli

dir. Bu makalede nadir vakalar olması nedeniyle 

prenatal tanı ile saptanmış biri torakopagus diğeri 

parapagus olmak üzere iki siyam ikizi vakası kardio

vasküler anatomileri açısından değerlendirilecektir. 
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V AKALARIN SUNUMU 
Tanımlamanın kolaylığı açısından meme başl arının birbi
rinden daha uzak olduğu taraf ön yüz olarak kabul edilerek 
fetuslar sol ve sağ yerleşime göre soldaki A, sağdaki ise B 
olarak isimlendirilmektedir <4>. 

Vaka 1 

Daha önce normal gebelik anamnezi olan ve 19. haftalık 
ikiz gebelik olarak izlenen 28 yaşındaki kadının yapılan 

ultrasonografik incelenmesinde torakopagus ikiz saptandı. 
Kalbin ekokardiografik incelenmesinde anormal formas
yonda, tek bir kalp tespit edildi. Tek bir kardiak aktivite 
mevcuttu. Ailenin isteği ve ilgili hekimlerin kararıyla ge
belik sonlandırıldı. Yapılan otopside iskelet ve beyin for
masyonu normal yapıda idi . Fetüsler sternumun üst kıs
mından umbilikusa kadar birleşik ve yüz yüze pozisyon
daydı (şekil 1 ). Tek bir arter ve ven bulunan tek umbilikal 
kord mevcuttu. İç organların incelenmesinde normal yerle
şimli timus, trakea ve akciğerler görüldü. Her iki fetusun 
akciğerleri normal morfolojide sağ ve sol lobulasyona sa
hipti. Tek bir diafragma ve birleşik büyük bir karaciğer, 
fakat iki ayrı biliyer sistem tespit edildi. Dalak her iki fe
tusta normal sol hipokondriyal yerleşimliydi. Gastrointes
tinal sistem her iki fetusta normal yapıda idi. 

Kardiovasküler sistem: Tek bir perikard iç inde sagital 
planda yerleşimli dört atriyal apendikse sahip anormal ya
pıda atrial ve ventriküler füzyonu olan tek bir kalp mev
cuttu (Tablo 1). Atrial komplex, her iki fetusa ait atriumla
rın büyük atrial septal defekt (ASO) aracılığı ile oluşturdu

ğu "common chamber" yapısında idi. Her iki fetusta nor
mal atrial situs mevcuttu; sistemik ve pulmoner venler di
rekt olarak "common atrial chamber"a drene oluyordu. Fe
tus A büyük bir ventriküler septal defekt (VSD) aracılığı 
ile iyi gelişmiş bir sağ ventrikülle birleşen iyi gelişmiş bir 
sol ventriküle sahip iken (konkordan atrioventriküler iliş
ki), fetus B'de triküspit atrezisi (sağ atrioventriküler ilişki 
yokluğu) ve ileri derecede hipoplastik sağ ventriküle ait 
infundibuler chanber mevcut idi (şekil 2a,b). Sol ventrikül 
ise büyük-diiate yapıdaydı. Her iki fetusa ait sol ventrikül
ler aynı duvarı payiaşıyordu ve aralarında luminal koroini
kasyon bulunmuyordu. Büyük arterler fetus A'da konkor
dan ilişkili bulundu. Fetus A'da pulmoner arter iyi gelişmiş 
sağ ventrikülden orijin alırken, fetus B'de rudimenter 
outflow chanber'den çıkıyordu. Aort ve pulmoner kapaklar 
fetus A'da normal yapıda idi. Fetus B'de ise aortik kapak
lar stenotik bulundu. Sağ ventriküloarteriyel ilişki kaybı, 
pulmoner atrezi saptandı. Periferik pulmoner dalianma ise 
normal yapıdaydı. Karotid ve subklavyan arterler aortik 
arktan normal yolla çıkıyordu. Her iki fetusta aorta ile pul
moner arter arasında geniş duktus arteriyosus tespit edildi. 

Vaka2 
Daha önce normal doğum anamnezi olan kadın hastada 22 
haftalık ikiz gebelik saptanması üzerine yapılan ultraso-
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Şekil 1. Torakopagus ikizlcrin anıerior görünümü,(>, fetusA'nın sağ Ac'i, 
<, fetus B'nin sol Ac'i, * ·ortak Kc, •. ortak diafragma, -+,ortak kalp) 

nografik incelemede parapagus ikizler saptandı. Ailenin is
temi üzerine gebelik son l andmldı. Yapılan incelemede iki 
ayrı kafa ve dört üst, iki alt extremi te ve tek bir pelvis
normal erkek genİtalya tespit edildi (şekil 3). Fetus A'da 
sol üst extremitede başparmak normal devamlı lığa sahip 
değil idi ve sadece ince bir doku ile devamlılık mevcut idi. 
Umbilikal kord tek ve bir arter ve bir ven içeriyordu. To
raksın ve abdomenin incelenmesinde iki ayrı toraks ve di
afragma ile ayrı lan ortak bir abdomen ve bir pelvis tespit 
edildi. Fetus A'da timus ve splenik agenezi ve bi lateral tri
lobüle akciğerler bulundu (Tablo 2). Fetus B 'de ise büyük 
bir timus ve bilateral bilobüle akciğerler tespit edildi . Üst 
gastrointestinal s istem separe, alt gastrointestinal sistem 
birleş ik idi. Böbrekler iki adet polikistik yapıda idi ve biri 
fetus A'da diğeri fetus B'de sağ ve solda yerleşmişti. Üre-

Tablo 1. Torakopagus fetusların kardiak morfolojileri 

FetusA Fetus B 

Nonnal atrial situs Nonnal atrial situs 
Büyük ASO Büyük ASO 
Konkordan atriovenı riküler ili şki Sağ atriovenıriküler i li şki kaybı 

terle r iki adet ve normal yapıda tek bir mesaneye 
dökülmekteydi. Her ild fetus, büyük, anormal yapı
da tek bir karaciğeri paylaşmaktaydı. Dalak bir adet 
ve fetus B'nin solunda no rmal yerleşinıli idi. Anüs 
imperfore idi. 

Kardiovasküler s istem: Fetus A: B ilateral dilate, 
trabeküle atrium (sağ atrial izoınerizm) ve azigos 
devamlılığı olan interrupted inferior vena kava tes
pit edildi (şekil 4a). Vena kava superior normal po
zisyonda sağdaki atriuma drene olmakıaydı ve her 
iki atrium geniş ASD aracılığı ile tek atrium for
masyonunda idi. Pulmoner venler infrakardiak tipte 
pulmoner venöz dönüş anamalisi ile inferior vena 
kavaya drene olmaktaydı (şekil 4b). Sağ konkordan 
atrioventriküler il işkiye karşın sol atrioventriküler 
ilişki kaybı (mitral atrezi) bulundu. Sağ ventrikül 
no rmal yapıda idi ve geniş VSD ile hipoplazik sol 
ventrikülle ilişkiliydi (şekil 4a). Sol ventriküloarte
riyel ilişki normal bulundu, sağda ise pulmoner at
rezi tespit edildi . Sağ arkus aortadan çıkan geniş, 
uzun duktus arteriyosus ile pulmoner arterler aorta 
ile ilişkiliydi. 

Fetus B: Normal atrial situs mevcut idi. Atriumlar 
geniş ASD aracılığı ile ilişki l iydi. Sistemik ve pul
moner venöz drenaj normal olarak bulundu. Atrio
ventriküler ve ventrikü loarteriyel il işki bi lateral 
konkordan idi. Ventriküler septuın intakt olarak tes
pit edildi. Büyük arterler no rmal çapta ve geniş 

duktus arteriyosus ile ilişkiliydi. 

TARTIŞMA 

Siyam ikizleri nadir olmaları ve değişik anato
mik yapı ları nedeniyle yenidoğanlarda görülen 

en ilgi çekici konjenital malformasyonlardan biridir. 
Her vakanın farklılığı gözönüne alındığında anato
mik tanımlama ve cerrahi ayırmanın "zor" u doğal 

olarak hekimler tarafından heyacan verici bulunmak
tadır. İlk kez İngiltere 'de 1100 yılında 34 yaşına ka
dar yaşayan bir disefalus-dibrakius-dipus vakası ta
nımlanmıştır. Bu anemaliye Siyam (Tayland) 'da 
doğdukları için ismi verilen Siyam ikizleri ise 63 ya
şına kadar yaşamışlardır ve yapılan otopsilerinde sa
dece karaciğerin ortak olduğu görü lmüştür m. 

Siyam ikizleri tek bir fertilize ovumdan oluşur. Etyo-
lojide tek bir embryonik diskin gestas

Konkordan venıriküloarteriye l il işki Nonnal ilişkili büyük arter ve pulmoner aırezi 

yonun üçüncü hafta öncesinde in
komplet ve asimetrik fizyonu sorumlu 
tutulmakta idi (2-3,6), Fakat Spencer (4) 

tarafından yapılan embriyolojik çalış
malarda siyam ikizlerinin iki ayrı noto
korddan oluştuğu; bu notokordların 
başlangıçta iki ayrı fetus oluşturmak 
üzere fizyon oluşturup çok yakın olma-

Büyük VSO Rudimenıer sağ venırikül 

Oukıus Arıeriosus Ouktus Arteriosus 
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(5). Siyam ikizleri genellik

le dişi cinsiyettedir ve çoğu 
(%60) ölü doğum olarak 
sonlanır. Birleşmenin oldu
ğu bölgeye göre sınıflandı

rılır ve Yunanca birl eşik 

anlamındaki pagus kelimesi 
eklenerek isimlendirilirler; 
4 ana grupta incelenmekte
dirler (8): 

Şekil 2a. rcıu' A, aıriovenıriküler ve venı riküloarıeriyel konkordan il i şki , (a ; aorıa . p; pulmoner arıcr, 
r; sağ vcııırikül, *: sağ aırium, •: sol aıriu ııı . ,... ; Duktus Arteriosus. i: sol ventrikül) 

A- Ventral birleşmede ikiz
ler ventral yüzey boyunca 
herhangi bir bölgeden yapı 

şıktır ve yapış ı klı ğın olduğu 

bölgeye göre sefalopagus, 
torakopagus, omfalopagus 
ve iskiopagus olarak isim
Iendirili r. B- Lateral bi rleş

mede ikizler umbilikus, ab
domen ve pelvis i pay l aşa

cak şekilde yan yana pozis
yondadır ve parapagus ola
rak isimlendirif ir. C- Dorsal 
birleşmede ikizler primitif 
embryonik diskin dorsal 
yüzeyi boyunca birleşmiştir 

ve birleşme bölgesine göre 
kraniopagus, pikopagus ve 
raşipagus olarak isimlendi
rilir. D- Son grup olarak pa
rasitik torakopagu s yada 
atipik yapışık ikizler olarak 
is imlendirilen ve diğer 

gruplar arasında "interme
diate" grup olarak değerlen

dirilen atipik ikizler bulun
maktadır. 

En sık rastlanan tip torako
pagus grubudur ve tüm va
kal arın %75'ini oluşturur. 

Torakopagus ikizlerinin ço
ğunda kalp ve karaciğer 

Şekil 2b. fcıus B, sol aırioventriküler ve ventriküloarteriyel konkordans, ileri hipoplazik sağ venıri kül- birleş ik yapıdadır, gastroin
iııfindibulum, pulmoner atrezi, (I; sol ventrikül, r; sağ ventrikül, a; aorta, pv; pulmoner vcn, i; pulmo-
ner arter) testinal s istem ise birleş i-

ları nedeniyle bunu gerçekleştiremeyip füzyon oluş
turdukları savı savunulmaktadır. Bu sav literatürde 
bildirilen hayvan olgularıyla da değer kazanmaktadır 
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min derecesine göre kısmen 
ortaktır. Bu grubun %75'inde kalp tek, bölünmez bir 
anatomi gösterir, intrakardiak ve vasküler sistem 
anomalileri sıklıkla mevcuttur. Bu anomaliler içinde 
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Tablo 2. Parapagus fetusların kar diak morfolojileri 

FetusA Fetus B 

Tim us agenezisi Nonnal atrial situs 

laka iki kranium ve tek 

bir kavdal son; bi r yada 
iki sakrumu olan, tek bir 
simfiz pubis içeren pel

vis bu lunmaktad ır. Bir
leşme sadece abdomen 
ve pelvisi içeriyorsa ve 
iki ayrı toraks mevcut ise 
ditorasik parapagus ola
rak isimlendirilir <B>. Bir

leşme baş dışında tüm 

sistemi içeriyorsa disefa

lik parapagustan bahse

dilir. Parapagus torako

pagusa göre çok daha 

Splenik agenezi Geniş ASD 

Sağ atrial izomerizm (bilateral trabeküle sağ atrium) Konkordan atrioventriküler ilişkiler 

Geniş ASD Konkordan ventriküloarteriyel ilişkiler 

İnfrakardiak tipte total pulmoner veııöz dönüş anonıalisi Nonnal sistemik ve pulmoner veııöz drenaj 

İnterrupted vena cava inf Duktus Arteriosus 

Konkordan sağ atrioventriküler ilişki 

Hipapiastik sol veııtrikül 

Konkordan sol ventriküloarteriyel ilişki 

Mitral atrezi 

Pulmoner atrezi 

Geniş VSD 

Uzun, geniş sağ duktus aneriosus 

Sağ arkus aorta 

en sık görülen atrial malformasyon tek atrium for
masyonudur <9>. En sık görülen ventriküler anomali 
ise tek ventrikül, infundibuler outlet chamber ve bü
yük VSD olarak görülmektedir ooı. Büyük arterler 

genellikle birleşik değildir fakat s ıklıkla transpozis
yon mevcuttur. Torakopagus grubunda cerrahi ayır
ma kalbin birleşik olduğu durumlarda, bir fetusun 

sakrifiye edildiği olgularda dahi çoğunlukla başarı
sızdı r. 

Parapagus'ta lateral birleşme mevcuttur. Fetuslar 

mutlak anterolateral pozisyonda birleşmiştir ve mut-

Şekil 3. Parapagus ikizlerin görünümü 

nadi r rastlanır, tüm siyam ikizi vakalarının %0.5'inin 
altında bir insidans bildirilmiştir < ı>. Çoğunlukla um
bilikus, diafragma ve abdomen ortaktı r. Karaciğerle 

birlikte kalp de birleşik yapıda olabilir, fakat respira
tor ve üst gastrointestinal sistem separedir. İki ver
tebral kolon, iki kol ve iki bacak, tek genitoüriner ve 

alt gastrointestinal sistem mevcuttur. Tüm vakalarda 
karaciğer ve diafragma tekdir; fakat düşük oranda iki 
toraks, iki kalp ve tek abdomen ve iki ayrı vertebral 

kolon ile birlikte dört kol, iki yada üç bacak görüle
bilir. Rektum genellikle tekdir ve imperfore anüs 

sıklıkla görülür. 

Siyam ikizlerinde torako
abdominal birleşimi olan

larda yaşama olasılığı bü
yük oranda kardiovasküler 
sistem anatomis ine bağlı
dır ve bu nedenle kardio
vasküler sistemin prenatal 
tanımlanması obstetrik ve 

perinatal yaklaşımın önce

den belirlenmesi amacıy la 

önemlidir. Bizim olguları
mızdan torakopagus olgu
sunda atrioventriküler füz
yonu olan tek bir kalp 
mevcut olduğundan cerrahi 
ayırma olası değildi. Bu 
olguda kard iak anomal i 
dikkate alınıp fetus B'nin 
sakrifiye edilmesi düşünü

lebilirdi; fakat atrioventri-
küler füzyonun varlığı göz 



Şekil 4a. feıus A, a) kalbin aıııerior görünümü , bilaıeralırabeküle atrium (sağ aıria l izomerizm), nor
mal sağ venırikül , hipoplazik sol venırikül ve di Iate aort, sağ arkus aorıa, (a; aorıa, ı~ sağ venırikül , 1; 
sol vcnır i kül. *: sağ aıria l izonıerizm) 

görülmektedir. Bu fetusun 

sakrifiye edilerek diğerine 
yaşam şansı vermek kardi
evasküler açıdan mümkün 

görünmekle birlikte d iğer 

sistemlerin özell ikle ner
vöz sistemin durumu bura
da önem kazanmaktad ır. 

Son yı llarda ultrasonogra
f ideki ilerlemelerle fe tal 
anomalilerin erken tanım

l anmas ı bu vakalarda ras
yonel obstetrik ve prenatal 
yak laşımın planlanmasını 

mümkün kılmaktad ır. Tanı 

yöntemlerindeki ilerieme
lere rağmen çok nadir gö

rülmeleri yanında birleşme 

yerleri ve paylaşılan organ
ların değişkenliği nedeniy
le siyam ikizleri hala he
kim ve araştırıcı lar tarafın

dan çok ilgi görmektedir. 
Bunların yanında nadir o l
maları nedeniyle etyolojisi 
henüz tam olarak aydınlatı

lamamış olan bu vakaların 

tanımlanmas ı bu malfo r
masyonun embryolojisinin 

açıklanmasına katkıda bu
lunacak; ayrıca obstetrik ve 
cerrahi yaklaşım konula

rında deneyimlerin artma
sına ve sonuçta "zor" görü
nümdeki bu anaınaliye kar

şı hazır olmamızı sağlaya

caktır. 
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