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Parapagus ikizlerin ekokardiyografik incelemesi

Echocardiographic examination of a parapagus conjoined twins
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Ozet

Parapagus ikizler literatiirde son derece nadir olarak bildirilmistir. Tahmin edilen siklig1 iki yiiz
bin dogumda birdir. Ulkemizdeki siklig1 ise tam olarak bilinmemektedir. Otuz alt1 yasindaki
annenin 8’inci gebeliginden 8’inci ve 9’uncu canli dogum olarak dogan bebeklerin dogum sonrasi
solunum sikintilar1 olmasi nedeni ile hastanemize gonderildiler. Viicutlar1 anterolateral olarak
birlesmis ikizlerin iki basi, 3 eli ve 3 ayagi, bir anal agiklig1 ve siipheli genital yapis1 vardi. Soldaki
bebegin kalp tepe atim1 137/dak. ve satiirasyonu %85, sagdaki bebegin sirasi ile 135/dak. ve %86
idi. Kraniyal ultrasonografik inceleme ve magnetik rezonans goriintiileme normaldi. Abdominal
ultrasonografi ve magnetik rezonans goriintiilemede ise bir karaciger, bir dalak, 3 bdbrek ve bir
mesane goriildii. Yapilan ekokardiyografik incelemede sagdaki bebegin iki ventrikiil, iki
atriyumunun, soldakinin ise tek ventrikiil ve tek atriyumunun oldugu, sagdaki bebekte komplet
atriyoventrikiiler septal defekt, pulmoner stenoz ve biiyiik arterlerin transpozisyonu bulundugu
goriildi. Soldaki bebegin ikinci ventrikiilii goriilemedi. Sagdaki bebegin sol ventrikiil arka duvari
ile soldaki bebegin ventrikiil duvar1 ortakti. Atriyum ve ventrikiil diizeyinde fiizyon oldugu
disiiniildii. Nadir goriilen bir durum olan ve literatiirde daha once bildirilmemis, farkli kompleks
dogumsal kalp hastalig1 saptanan parapagus ikizlerin ekokardiyografik inceleme sonuglarimi
paylagmak istedik.
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Abstract

Parapagus twins are reported very rarely in the literature. The incidence is estimated one in 200
000 live birth. The incidence in our country isn’t known. Because of the mother who was 36 years
old, in the 8. pregnancy, the 8. and 9. live birth babie, who have dispnea after birth, were sent to in
our hospital. Twins that their bodies are joined anterolaterally, have two complete heads, 3 hands
and 3 feet, one anus and suspected genitelia. Heart beat of left sided twin was 137/minute and the
saturation was 85% and right sided twin’s was 135/minute and 86%. Cranial ultrasonographic
examination and magnetic resonance imaging were normal. Abdominal ultrasonography and
magnetic resonance imaging showed one liver, one spleen, 3 kidney and one bladder. On
echocardiographic examination, there were 2 ventricles, 2 atriums in right sided twin and one
ventricle, one atrium in left sided. Complete atrioventricular septal defect, pulmonary stenosis and
transposition of the great arteries were seen in right sided twin. We didn’t saw second ventricle in
left sided twin. Posterior wall of right baby’s left ventricle and left baby’s single ventricle’s wall
were fused. There was fusion on atrial and ventricular levels. We want to share the conclusions of
echocardiographic examination of parapagus twins who were rarely seen and had different
complex congenital heart disease.
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Giris
Parapagus ikizler literatiirde son derece nadir bildirilmistir. Tahmin edilen siklig1 iki yiiz

bin dogumda birdir. Ulkemizdeki sikligi ise tam olarak bilinmemektedir. Parapagus
ikizlerde siklikla dogumsal kalp hastalig1 da bulunmaktadir.

Otuzalt1 yasindaki annenin 8’inci gebeliginden 8’inci ve 9’uncu yasayan olarak hastanede
sezaryen ile dogan parapagus bebekler, dogum sonrasi baglayan solunum sikintilart
nedeni ile hastanemize sevk edildi. Anamnezde anne ile baba arasinda 3’iincii derece
akraba evliligi bulundugu, 6 cocugun sag ve saglikli, bir ¢ocugun ise 1 aylikken
bilinmeyen nedenle eksitus oldugu 6grenildi. Yapilan fizik muayenede, sagdaki bebegin
kalp tepe atim1 (KTA) 153/dak., solunum sayis1 (SS) 65/dak., oksijen saturasyonu (OS)
ise %88, soldaki bebegin ise KTA: 157/dak., SS: 65/dak., OS: %86 olarak saptandi. Her
ikisi de hafif siyanotikti. iki bas, 3 {ist ve 3 alt ekstremite ile belirsiz genitalya dikkati
cekmekteydi (Resim 1). Kranyal ultrasonografik (USG) inceleme ve magnetik rezonans
gorlintiileme (MRG) normaldi. Tiim batin USG’de birer adet fiizyone karaciger ve
flizyone dalak, 3 adet bobrek goriintiilendi. Abdominal ve torakal MRG’de 2 aorta ve
fiizyon olmus kalp, 3 akciger lobu oldugu rapor edildi.

Resim 1. Parapagus ikizlerin dig goriiniimii.

Yapilan ekokardiyografik (EKO) incelemede sagdaki bebegin iki ventrikil, iki
atriyumunun, soldakinin ise tek ventrikiil ve tek atriyumunun oldugu, sagdaki bebekte
komplet atriyoventrikiiler septal defekt (AVSD) (Resim 2), pulmoner stenoz (PS) (Resim
3) ve biiyiik arterlerin transpozisyonu (BAT) (Resim 4) bulundugu, aortanin sagda ve
onde yerlestigi goriildii. Soldaki bebegin ikinci ventrikiilii goriilemedi. Sagdaki bebegin
sol ventrikiil arka duvar ile soldaki bebegin tek ventrikiiliiniin duvart ortakti (Resim 5).
Atriyum ve ventrikiil diizeyinde fiizyon oldugu diisiiniildii. Kardiyovaskiiler cerrahi ve
pediatrik kardiyolojinin yapmis oldugu konsey sonucunda hastalar inoperabl kabul edildi.
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Resim 3. Sagdaki bebegin renkli Doppler EKO’nda pulmoner arterde PS’a bagh tiirbiilans
goriiniimii.

20/12,2810 092¢:15

Resim 4. Sagdaki bebegin pulmoner arterin éniinde ve saginda yerlesmis aortasi ile soldaki
bebegin aortasinin goriiniimleri.
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Resim 5. Sagdaki bebegin iki ve soldaki bebegin tek ventrikiiliiniin goriiniimii.

Tartisma

Yapisik ikizler 200 000 canli dogumda bir ve 200 monozigot ikizde bir sikliginda nadir
goriilen bir durumdur [1]. Yapisik ikizlerin patogenetik mekanizmasi ve monozigot
ikizlerin nedeni heniiz tam olarak agiklanamamistir. Yapisikligin yerine gore degisik
tipleri bulunmaktadir. En sik goriilen tipleri torakopagus (%40) ve omfalapagustur (%32)
[2]. Parapagus kelimesi yan yana ileri derecede fiizyon gdsteren ikizler i¢in kullanilan bir
terimdir.

Yapisik ikizlerde dogumsal malformasyon sikliginin belirgin sekilde fazla oldugu
gozlenmistir. Torakopagus, kardiyak anomali sikliginin en yiiksek oldugu tiptir.
Torakopagus ve torakaoomfalopagus gibi torakal seviyede yapisiklik bulunan ikizlerin
biiyiilk bir kisminda kardiyak fiizyon derecesi, kardiyak anatomi ve ventrikiiler
fonksiyonu ekokardiyografik olarak degerlendirmek miimkiindiir. Kardiyak fiizyon ve
anomalinin derecesi hem cerrahi ayrilabilme potansiyelini hem de uzun dénem siirviyi
belirlemektedir. Bazi istisnalar disinda ileri derecede fliizyon gostermis kalbi olan yapisik
ikizlerin cerrahi olarak ayrilmasi miimkiin degildir [3, 4].

Andrews RE ve ark. [5] 2005 yilinda yazdiklar calisma ile 23 yapisik ikiz iizerinde
yapilan ekokardiyografik inceleme sonuclarimi paylagmislardir. Bes ciftte kalbi ve
perikardi ayr1 (Grup A), 7’sinde kalbi ayr1, perikardi ortak (Grup B), 2’sinde atriyumlari
ortak, ventrikiilleri ayr1 (Grup C), 9’unda de atriyum ve ventrikiilleri ortak (Grup D)
olarak saptamislardir. Olgumuzdaki gibi atriyum ve ventrikiilleri ortak olan Grup D
ciftlerinin biiyik kismina gebelik Oncesi terminasyon uygulanmig, terminasyon
uygulanmayanlarin ise bir ay yasayan bir ¢ift disinda hepsinin dogum sonrasi erken
donemde eksitus oldugu goriilmiistiir. Grup D’de olgumuzda oldugu gibi 1 adet AV
kapak ve 3 adet ventrikiil olan bir ¢ift goriilmiis ancak bu giftte olgumuzdan farkli olarak
ventrikiiloarteryel diskordans (VAD) saptanmamistir. Yine Grup D’de 3 c¢iftte VAD
oldugu goriilmiis ancak bunlarda AVSD bulunmadigi belirlenmistir. Grup A’daki tiim
ikizlere cerrahi ayrisma uygulandigi, normal intrakardiyak anatomisi olan ikizlerin
cerrahi sonrasi yagama oraninin yiiksek oldugu belirlenmistir. Yine Grup A’da, ikizlerden
biri normal iken digerinde AVSD, cift ¢cikish sag ventrikiil, 6nde yerlesmis aorta ve
pulmoner atrezi goriilen tek parapagus olgusu saptanmig ve cerrahi ayrilma sonrasi
eksitus olmuslardir. Grup B’de intrakardiyak anatomileri normal olan 3 parapagus ¢ift
saptanmis, cerrahi diizeltme sonrasinda yasam orani yine oldukga yiiksek bulunmustur.
Grup C’de hi¢ parapagus ¢ift goriilmezken bebeklerden birisi normal digerinde
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intrakardiyak patoloji olan iki ¢ifte de cerrahi girisim uygulanmis ancak bebeklerin tiimii
eksitus olmustur.

Tansel T ve ark. [6]’nin 2004 yilinda yayinladiklari olgu sunumunda parapagus ikizin
kardiyak anomalileri degerlendirilmistir. ikizlerden birinde sag atriyal izomerizm, genis
atriyal septal defekt (ASD), infrakardiyak tip total anormal pulmoner vendz doniis,
hipoplastik sol ventrikiil, mitral atrezi, pulmoner atrezi, genis VSD saptanmistir. Diger
bebekte ise genis ASD disinda intrakardiyak patoloji goriilmemistir.

Bu olgu sunumu ile literatiir verilerinden farkli kompleks dogumsal kalp hastaligi
saptanan parapagus ikizlerin ekokardiyografik inceleme sonuglarini paylasmak istedik.
Ayrica kompleks dogumsal kalp hastaligi goriilme orani oldukga yiiksek olup ameliyat ile
diizelme sans1 ¢ok diisiik olan parapagus ikizlerin gebelikte fetal EKO ile tanmip
gerektiginde terminasyonunun diisiiniilmesi gerektigini vurgulamay1 amagladik.
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