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Ozet
Ikizden ikize transfiizyon sendromu monokoryonik ikiz ge-
beliklerin %5 ile 10'unda meydana gelir. Tedavi edilmedigi tak-
dirde dnemli derecede perinatal morbidite ve mortalite ile sonug-
lanir. Bu makale bu sendroma giincel yaklasim ve tedavi segenek-
lerini 6zetlemektedir.

Anahtar Kelimeler: ikizden ikize transfiizyon sendromu,
Tani, Tedavi
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Summary

Twin to twin transfusion syndrome occurs in 5% to 10% of
monochorionic twin pregnancies. If it is not treated, it will result
in significant perinatal morbidity and mortality. This paper gives a
brief summary about the current approaches and treatment
modalities in this syndrome.

Key Words: Twin to twin transfusion syndrome,
Diagnosis, Treatment
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fkizden ikize transfiizyon sendromu, kanin bir
fetustan digerine yavag ve siirekli olarak gecisi ile meydana
gelir. Arteriovendz sant bu duruma neden olur. Yani bir
plasental kotiledon bir ikizin arteri tarafindan beslenir ve
diger ikizin veni tarafindan tiiketilirse ikizden ikize
transfiizyon sendromu meydana gelir. Eger arterioarter ya
da venovendz anastomoz bu transfere eslik etmezse o
zaman bir ikiz siirekli olarak digerine kan verir. Alici
pletorik, hipervolemik ve hipertansif; verici olan anemik,
aniirik ve hipotansif olur. Alicida kompansasyon sonucu
kardiyak hipertrofi meydana gelir (1,2).

Akut ya da kronik olabilir. Akut durum eylem sira-
sinda ya da dogumda meydana gelir. Kronik durum genel-
likle ikinci trimesterde ortaya ¢ikar (3).

Tim monokoryonik gebelikler prematiire dogum,
fetal 6lim, intrauterin gelisme geriligi ve ikizden ikize
transfiizyon sendromu gibi bir ¢ok komplikasyon riskine
sahiptir. Bu komplikasyonlarin ¢ogu plasental yetmezlikle
iligkilidir. Ikizden ikize transfiizyon sendromu tedavi
edilmezse hemen daima prematiir dogumla sonuglanir
(4,5). Tedavi edilse bile fetal / neonatal mortalite ortalama
% 40-60't1r (6,7).

Patofizyoloji
fkizden ikize transfiizyon sendromu hemen daima
monokoryonik ikiz gebelikte goriiliir (1). Bu tip gebelikler
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hemen hemen dikoryonik gebeliklerde olduk¢a nadir olan
plasental vaskiiler anastomoza sahiptirler (8,9).

Transplasental damarsal baglantilar yillardan beri bi-
linmektedir. Bu baglantilar ylizeyel damarlar arasinda,
derin damarlar ya da hem derin hem de ylizeyel damarlar
arasinda olabilirler. Yiizeyel damarlar arasinda en sik rast-
lanilan tipi arterioarterial (A-A) anastomozlardir (%28-30).
Bunu sirasi ile arterioarterial (A-A) ve arteriovendz (A-V)
anastomozlar birlikte (%28), A-V anastomozlar (%11) ve
giderek azalan siklikta arterioarterial(A-A)+venovendz(V-
V), venovendz(V-V), arteriovendz(A-V)+venoarterial(V-
A) ve venovendz(V-V)+arterioarterial(A-A) anastomozlar
izlemektedir (10).

Derin damarlar arasindaki anastomozlarda kotiledon
yapisini besleyen arterin kani diger ikiz esinin veni tarafin-
dan drene edilir. Bu klasik transvilloz (3. Dolagim), Schatz
tarafindan tanimlanmistir ve ikizden ikize transfiizyon
sendromunda onemlidir. Bu tiir anastomozlarda akim tek
yonliidiir ve sendromun gelismesinde yiizeyel olanlardan
daha 6nemlidir. Eger arada volim esitligini saglayacak A-
A ve V-V anastomozlar yok ise ikizden ikize transflizyon
sendromu meydana gelir (10).

Ikizden ikize transfiizyon sendromunun plasental
vaskiiler anastomozlar araciligiyla kanin bir ikizden digeri-
ne yavag olarak pompalandigi kronik fetofetal transfiizyona
bagli olarak gelistigi diisiiniilmektedir; ancak vaskiiler
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anastomozlu monokoryonik ikiz gebeliklerin ni¢in sadece
kiiclik bir kisminda gelistigi heniiz bilinmemektedir.

Machine ve arkadaslar1 69 monokoryonik ikiz gebe-
likte plasental vaskiiler anatomiyi incelemisler ve en kotii
klinik  sonuglarin  donérden alict  yoniindeki A-V
anastomozlarla iligkili oldugunu bulmusglardir (11). Bir
diger caligmada Bajoria monoamniyotiklerdeki anasto-
mozlarla  diamniyotikleri karsilastirmis ve  mono-
amniyotiklerde daha ¢ok sayida anastomoz oldugunu gor-
miistiir (12).

Son yillarda X kromozomunda inaktivasyon,
anastomozlarin tipi ve sayisi, renin anjiotensin sisteminde
dengesizligin de etyolojide rol oynadig1 one siiriilmektedir
(13).

Ikizden ikize transfiizyon sendromu yavas ilerleyen
bir hastaliktir. Rutin obstetrik sonografi ile genellikle gebe-
ligin 17-26. haftalarinda taninabilir.

Fetal ya da neonatal 6liim; prematiire dogum, dondrde
ciddi biiylime geriligi, dondrde hipoplastik akcigerler ya da
alicida yiiksek debili kalp yetmezligine bagli meydana
gelebilir.

Tam

USG: Ikizden ikize transfiizyon sendromunun tanist
prenatal ultrason ile konulabilir (14,15). Cogu olguda ilk
trimesterde ultrasonografik olarak membranlar arasindaki
kalinlik ve ense kalinlig1 6l¢iilerek kolayca saptanir (Tablo
1) (14). Gebeligin ikinci ya da erken iigiincii trimesterinde
tan1 kriteri monokoryonik gebelik, ayni sex, bir kesede
oligohidramniyos; diger kesede polihidramniyos kombi-
nasyonu ve alicida genis mesane; vericide kiigiik ya da
goriilemeyen mesaneyi icerir (Tablo 2). Dondriin
amniyotik kesesi kuruyabilir ve amniyon nodosum gelise-
bilir (2).

Doppler: Cesitli arastirmacilar ikizden ikize trans-
flizyon sendromunun tanisin1 koymada ultrasonografik
olarak amniyon sivisi 6l¢iimii ve biyometriye ek olarak
Dopplerin de rolii oldugunu gostermislerdir (15). Doppler
bulgular1 Tablo 3'de gdsterilmistir (16,17).

Fetal Kan Orneklemesi: Kronik ikizden ikize trans-
flizyon sendromunun tanisini kolaylastirabilir; ancak siiphe
edilen tim durumlarda endike degildir. 25. gebelik hafta-
sindan sonra akut hidramniyos ya da stuck twin gelisen
gebeliklerde perinatal mortalite oran1 daha diisiiktiir. Bu
nedenle 25. gebelik haftasindan 6nce bu sendromun belirti-
leri olusuyorsa fetal kan oOrneklemesi (fetal blood
sampling) endikasyonu vardir. Ideal olarak her iki fetusa da
ornekleme yapilmalidir. Bu islemde fetal hematokrit 6lgii-
lir ve varsa fetal enfeksiyon kanitlanir. Bu sendromda
yaklasik % 15 fetal enfeksiyon olasiligi vardir. Parvovirus
ve sitomegalovirus tespit edildigini bildiren yayinlar bu-
lunmaktadir (18).
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Tablo 1. fkizden ikize transfiizyon sendromu'nu éngé-
ren ilk trimester bulgulari

Monokoryonik gebelik

10-14 haftada nuchal translucency (ense kalinlig1) 6l¢timiiniin
3 mm'nin tizerinde olmasi

Bir fetusda CRL 6l¢iimiiniin kisa olmasi

10-13 haftada membranda katlant1 gériilmesi

Tablo 2. ikizden ikize transfiizyon sendromu’nda
ultrasonografik tani kriterleri

Monokoryonik gebelik

Ayni cinsiyet

Ince membran

Anormal amniyotik siv1 voliimii
Bir kesede oligohidramniyos (en derin vertikal cep 2 cm)
Bir kesede polihidramniyos (en derin vertikal cep 8 cm)

Mesaneye ait persistan bulgular
Oligohidramniyoslu ikizde kii¢lik ya da gériinemeyen mesane
Polihidramniyoslu ikizde biiyiik mesane

Fetal agirlikta uyumsuzluk

Stuck twin goriintiisii

Hidrops fetalis

14-17. haftalarda membranda katlanma

Tablo 3. ikizden ikize transfiizyon sendromu’nda
Doppler bulgulari

Alict Verici
Umblikal arter pulsatilite indeksi Yiiksek Yiiksek
MCA pulsatilite indeksi Azalma -
MCA akim hizi - Azalma
Duktus venozus akim hizi Azalma /ters Azalma / ters

akim akim
AV akim hizt - Azalma
Umblikal arter end diastolik akim Yok / ters Yok / ters

akim akim

BiYOKIMYASAL BELIRTECLER: Kronik ikiz-
den ikize transfiizyon sendromunun tanisi igin total serum
proteini, alblimin, IgG, transferrin, alfa 1 antitripsin, atrial
natritiretik faktor (atriopeptin) gibi birka¢ biyokimyasal
belirte¢ vardir. Alict ikizde hiperproteinemi varken verici-
de hipoproteinemi gelisir (10,18). Alict olan fetusda
atriopeptin olarak bilinen ve diiirezis, natriiirezis ve damar-
sal degisiklikleri uyaran peptid yapisindaki maddenin
verici olan fetusa oranla daha yiiksek miktarlarda bulundu-
gu gosterilmistir. Bunun etkisi ile idrar atimi artar ve
polihidramniyos meydana gelir (10,15).

Ikizden ikize transfiizyon sendromunun dogumdan
sonra tanisi dondrde solukluk, alicida pletora, hematokrit
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farkliligi, dogum agirlhigr farkliligmin bulundugu klasik
neonatal bulgulara dayanir.

Tablo 4’te ikizden ikize transfiizyon sendromunun ta-
n1 kriterleri verilmistir (10). Tani i¢in iki major ya da bir
major ve bir mindr kriter gereklidir.

Evreleme
Evreleme Tablo 5'de gosterilmistir (19).

Tedavi
Ikizden ikize transfiizyon sendromunun tanisi
antenatal olarak konulabilmesine ragmen etkili bir tedavi
yapilabilmesi zor bir problem olarak kalmistir (Tablo 6)
(20).

Amniyorediiksiyon
(Seri Olarak Uygulanan Amniyodrenaj)
Ikizden ikize transfiizyon sendromu icin elde bulunan
en erken tedavi seklidir ve halen en yaygin olarak kullani-

Tablo 4. Ikizden ikize transfiizyon sendromunun tami
kriterleri

1. Mindr kriterler
Sonografik
ikiz esleri arasindaki AC’lerin >18 mm
Poli/oligohidramniyos olmasi
Monozigosite bulgulari
Doppler velosimetri
Ikiz esleri arasinda S/D fark1 >0.4 (Umblikal arterler)
2. Major kriterler
Transplasental sant
Fetus agirliklan
Ikiz esleri arasindaki farkin >%15 olmas1
Hb degerleri
Ikiz esler arasindaki farkin >5 gr/dl olmas1

Tablo 5. ikizden ikize transfiizyon sendromu'nda
evreleme

Evre Tan1 Tedavi

Evre | Dondr ikizde hala Gozlem

goriinebilir mesane

Evre I Dondor ikizde mesane Lazer cerrahisi
goriintimii yok, Doppler

bulgulari normal

Evre 111 Anormal Doppler Lazer cerrahisi; olas1
bulgulari degilse umblikal kord
ligasyonu
Evre IV Hidrops Fetuslarin yasamasi
olasi degildir.
Evre V Ikizlerin bir ya da
ikisinin kayb1
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Tablo 6. Tkizden ikize transfiizyon sendromu’nda tedavi
secenekleri

Preterm eylem ig¢in tokolizle birlikte USG, Doppler, fetal
ekokardiyografi ve NST uygulamasi

Indometazin

Digoksin

Amniyorediiksiyon

FLOC (Fetoscopic laser occlusion of chorioangiopagous placental
vessels)

Perkiitan6z ya da endoskopik umblikal kord ligasyonu

Septostomi

Parsiyel kan degisimi

Selektif fetisid

Histerotomi ile bir fetusun ¢ikarilmasi

Gebeligin sonlandirilmasi

Fetal flebotomi ve transfiizyon

lan tedavidir (20). Bu teknik gilinimiizde ikizden ikize
transfiizyon sendromunun tedavisinde standart olarak
uygulanmakta ve polihidramniyosa bagli maternal rahatsiz-
lig1, preterm eylem ve preterm erken membran riiptiir
riskini azaltmay1 amaclamaktadir. Bu teknikle polihidram-
niyosa bagli intraamniyotik basing azaltilarak fetal
prognozun iyiligi saglanmaya c¢alisilmaktadir. Perinatal
yasam oranlar1 %40-87 arasinda degismektedir (13).

Teknik: Bu islem asir1 siviyr drene etmek icin 18
gauge'lik igne alici ikizin kesesine yerlestirilerek ultrason
esliginde yapilir. Hasta sol tarafina yatirilir. fslem sirasinda
lokal anestezik ve profilaktik olarak antibiyotik kullanilabi-
lir. Rh negatif kadinlarda islemden sonra anti-D profilaksi
yapilmalidir (13). Olgularin yaklasik %8'nde olusan
komplikasyonlar koryoamniyonitis, preterm eylem ve
dogum, preterm erken membran riiptiirii ve plasentanin
erken ayrilmasidir (20).

Koryoanjiyopagus Plasental Damarlarin
Fetoskopik Lazer Okliizyonu (FLOC)
Amniyorediiksiyondan daha invazivdir ve maternal
morbidite i¢in daha biiyiikk risk gosterir. Amniyore-
diiksiyona oranla FLOC'un daha efektif olmasi beklenme-
sine ragmen onlarin fetal canlilik oranlari benzer bulun-
mustur (2,7,21,22).

Her evrede cerrahi tedavi endike olmayabilir. Evrele-
re gore cerrahi tedavi sekli Tablo 5'de gosterilmistir (23).

Miidahale lokal ya da genel anestezi altinda yapilabi-
lir (17,23,24). Genel anestezi bu hassas iglemin engellen-
mesine neden olan fetus hareketlerini sinirlayacagindan
daha giivenle kullanilabilir; ancak gilinlimiizde degisik
merkezler tarafindan her iki anestezi sekli de kullanilmak-
tadir.

489



Tiilay KILIC OKMAN ve Ark.

Teknik I: Tek bir port araciligiyla fleksibl endoskop
kullanilir. Ultrason_rehberliginde uterusun 6n duvarinda
plasentanin olmadig1 bolge tespit edilir. 3 mm'lik trokarla
annenin karnina minimal bir cilt insizyonu (1/10 ing) yapi-
larak alic1 ikizin amniyotik kavitesi i¢ine perkiitandz olarak
girilir. Plasenta ve tlim anastomoze olan damarlar 25 ya da
70 derece gibi farkli agilar1 olan 30 cm uzunlugunda ve 2.7
mm ¢apinda olan rijit diyagnostik endoskopla degerlendiri-
lir. Diyagnostik endoskop daha sonra 45 cm'lik 0 derece
fleksibl endoskopla degistirilir. Endoskopun fleksiyon agis1
laser lif olmaksizin iki yonde 90 derece, varsa yaklasik 70
derecedir. Daha oOnceden tespit edilen damarlar
endoskopun ucu plasenta yoniinde biikiilerek koagiile
edilir. Koagiilasyon islemi bittikten sonra islemin yeterli
olup olmadigini gérmek i¢in plasenta 25 ya da 70 derecelik
rijit endoskopla tekrar gozden gegcirilir (24).

Teknik II: Bu teknikte yandan atesgleyen lazer lifi ve
iki port kullanilir. Anastomoze olan damarlar alici, verici
ikiz esi ya da umblikal kord tarafindan engelleniyorsa veya
tigden fazla anastomoze damar varsa bu teknik tercih edilir.
Plasenta acil1 rijit endoskopla incelendikten sonra uterus 6n
duvarinin plasenta icermeyen bir kismindan alicinin
amniyotik kavitesine 2 mm'lik ayr1 bir port daha inserte
edilir. 70 derecede yandan atesleyen lazer lifi bu port i¢in-
den sokularak acili endoskop rehberliginde hedef damarlar
altina yerlestirilerek koagiilasyon islemi uygulanir. Islem
bitiminde yine aymi sekilde kontrol yapilir. Her iki teknik
de genel anestezi altinda uygulanir (24).

Cerrahi Kriterleri
Cerrahi 16 ile 26 hafta arasindaki gebeliklerde diisii-
niilebilir. Cerrahi kriterler ve kontrendikasyonlari sirasiyla
Tablo 7 ve 8'de gosterilmektedir (23).

Cerrahi Oncesi Hazirhk
1.Cerrahi sirasinda kusmayi onlemek igin islemden
yaklasik 6-8 saat once oral beslenme kesilir. 2.Cerrahiye
baslamadan once ultrason ile fetusun kalp sesleri gozlen-
melidir. 3.Damar yolu acilir. 4.Hasta uyuduktan sonra
cerrahi sonrasi yaklagik dort saat birakilmak iizere mesane-
ye foley sonda yerlestirilir (23).

Cerrahi Sonrasi izlem
1.Cerrahi sonrasi uterin kontraksiyonlar: dnlemek i-
¢in tokoliz yapilabilir. 2.Genellikle postoperatif agri
olmaz. Olursa  analjezik  uygulamasi  yapilir.
3.0Operasyondan dort saat sonra mesanedeki kateter ¢ikar-
tilir. 4.Operasyon sonrasi aksam oral sivi verilebilir.
Sonraki giin oral beslenme tamamen serbest birakilabilir.
5.0perasyon sonrasi sabah her bir fetusun kan akimi ve
sivi  volimiindeki degisiklikleri gozlemek amaciyla
ultrason yapilir. 6.Hasta eksterne edildikten sonra bir ay
siiresince haftalik daha sonra onbes giinde bir olmak
iizere ultrason muayenesine ¢agrilir (23).
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Tablo 7. ikizden ikize transfiizyon sendromu’nda cerrahi
endikasyonlar

Ayni cins

Tek plasenta

Donérde minimal siv1 (2 cm'lik cepten az)
Alicida fazla sivi (8 cm'lik cepten fazla)
Ince fetal membran

Alicida goze garpan biiyiikliikte mesane
Fetal biiyiikliiklerde farklilik

Renal defektin olmamasi

Tablo 8. ikizden ikize transfiizyon sendromu'nda cerrahi
kontrendikasyonlar

Anormal genetik yap1
Membran riiptiiri

Onceden uygulanan septostomi
Kisa ya da dilate serviks
Preterm eylem

Tablo 9. ikizden ikize transfiizyon sendromu'nda cerrahi
komplikasyonlar

Maternal ve fetal kanama
Enfeksiyon

Preterm eylem

Erken membran riiptiirii

Organ hasan (Kanamaya bagli)
Oliim

Cerrahi Komplikasyonlar
Tablo 9'da gosterilmistir(23).

Septostomi: ikizler arasindaki membranin isteyerek
delinmesidir. Amniyotik sivinin iki kese arasinda sirkiile
etmesine izin verir (25). Septostomi teknik olarak
ultrason rehberliginde fetoskopik Nd-YAG lazer ya da
igne ile yapilir. Islem ile ilgili riskler amniyodrenaj sonu-
cu karsimiza c¢ikabilecek risklere benzerdir. Bunlarin
bazilar1 profilaktik tokoliz ve antibiyoterapi ile dnlenebi-
lir (13). Isteyerek yapilan septostomi ikizler arasindaki
membranda genis bir delikle sonuglanabilir ki bu
umblikal kordun dolanmas:i igin potansiyel olusturur;
daha kii¢iikk bir ignenin kullanim1 (22-gauge) bu
komplikasyonu elimine edebilir (26). Bir arastirmada
septostomi yapilan 12 gebede fetal/neonatal survi orani
%83 olarak bildirilmektedir (26).
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Medikal Tedavi: Anneye digoksin verilerek de
hidropsun tedavi edilebildigi bildirilmistir (18). Akut
polihidramniyosun tedavisinde diger bir se¢im tek basi-
na ya da amniyorediiksiyonla kombine indometazin
kullanimidir. Indometazin fetal renal perfiizyonu azalta-
rak idrar outputnu azaltan prostoglandin sentetaz
inhibitériidiir. Bu tedavi sirasinda fetal duktus
arteriyozus erken kapanabileceginden dikkatli olunma-
lidir (1).

Norolojik Prognoz

Cogu ikizden ikize transfiizyon sendromu gelisen ikiz
yasamini nérolojik hasarla devam ettirir (27). Ikizden ikize
transfiizyon sendromu gelisen ve yasamini devam ettiren
monokoryonik ikizler arasinda antenatal norolojik hasar
riski hasta olmayanlara gore daha fazladir (28). Bu bulgu-
lar1 agiklayan cesitli teoriler dne siiriilmiistiir. Bunlardan
ilki; eger bir fetus inutero dliirse canl fetustan dlen fetusun
dilate olan vaskiiler sistemi i¢ine akut hemoraji olur ve bu
durum yasayan fetusta serebral iskemi ve hipotansiyonla
sonuglanabilir (29). Bununla birlikte her iki ikizin de yasa-
dig1 olgularda antenatal donemde ndérolojik hasarlar mey-
dana gelmektedir (27). ikinci teori, alicida asir yiiksek
hemoglobin konsantrasyonun ndrolojik hasara neden oldu-
gudur (27). Uciinciisii ise dondr fetusda meydana gelen
anemi ve hipokseminin nodrolojik hasara neden olmasidir
(30).

Sonug¢
Tedavi sekillerinin etkinligi lizerine yapilan ¢alisma-
lar prognozun iyiligi yoniinde giderek bir artis oldugunu
gostermektedir; ancak tedaviler arasinda birbirlerine her-
hangi bir kesin {Ustiinliik gosterilememistir. Bu nedenle
prognozdaki iyiligin neonatal bakimdaki ilerlemeler sonu-
cunda oldugu sdylenebilir.

Yapilmakta ve yapilacak olan randomize kontrollii ¢a-
ligmalarla en etkin tedavi yontemi belirleninceye kadar
perinatologlar bu bilgiler 15181nda yasama en uygun tedavi
yontemini segmelidirler.
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