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“Twin Reversed Arterial Perfusion” Sekansi

Twin Reversed Arterial Perfusion Sequence:
Case Report

OZET [Twin Reversed Arterial Perfusion (TRAP)]-ikizde Ters Dénmiis Arteriyel Perfiizyon
sekansi, sadece monokoryonik monozigotik ikiz gebeliklerde goriilen kotii prognozlu bir
sendromdur. Otuz bes bin dogumda, 100 monozigot ikizde 1 goriilme insidansi mevcuttur. TRAP
sekansinda multipl anomalilere sahip, kalbi gelismemis “nonviable” bir fetus ile bu fetusu
plasentadaki vaskiiler anastomozlar yoluyla besleyen pompa fetusun varligi s6z konusudur. Multipl
anomalili ikizde govde ve ekstremite hareketlerinin varligina ragmen kalbin ultrasonografi (USG)
ile gosterilememesi ve plasentadaki vaskiiler anastomozlarin Doppler USG ile ortaya konmasi ile
antenatal dénemde tan1 konabilir. Akardiyak ikiz i¢in mortalite %100 iken, pompa ikizin mortalitesi
%50 civarindadir. Mortalite kalp yetmezligine bazen de polihidramniosun neden oldugu erken
dogum ve prematiiriteye bagl olabilir Antenatal takipleri farkli merkezlerde yapilan 34. gebelik
haftasinda tanis1 konan TRAP sekans: olgusunu sunarak, bu olgulardaki tani yontemleri, klinik
prezentasyonlar ve yonetim segeneklerini tartismay: amagladik.

Anahtar Kelimeler: Monozigotik ikizler, ikiz hastaliklari, fetofetal transfiizyon

ABSTRACT Twin Reversed Arterial Perfusion (TRAP) sequence is a syndrome, seen in just mono-
chorionic monozygotic twin pregnancies with poor prognosis. Incidence is one in 35.000 births
and one in 100 monozygotic twin pregnancies. It is characterized with a non-viable recipient fetus
exhibiting lethal anomalies including acardia and a pump fetus supplying blood by vascular com-
munications in the placenta. It could be diagnosed in antenatal period despite movement of body
and extremities with no detection of heart by ultrasound of twin with multiple anomalies and de-
tection of vascular anastomosis in the placenta by Doppler USG. Mortality rate of acardiac twin is
100%. Also pump twin has the mortality rate of 50%. Mortality is usually due to heart failure or pre-
mature labor caused by polihydramnios of pump fetus. We present a TRAP sequence case with 34
weeks’ of gestation followed by different centers and diagnosed in late antenatal period. Diagnose
methods, clinical presentation and management options were discussed in this cases.

Key Words: Twins, monozygotic; diseases in twins; fetofetal transfusion
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¢ g-kizde ters donmiis arteriyel perfiizyon [twin reversed arterial perfu-

sion (TRAP)]” sadece monokoryonik ikiz gebeliklerde goriilen ve

kotii prognoza sahip bir sendromdur. “Akardiyak monster, akardiyak
asefalus, akardiyus, psodokardiyak anomali” olarak da adlandirilir.! Insi-
dans1 tiim dogumlar i¢inde 1/35.000, monokoryonik ikiz gebeliklerde ise
1/100 diir.? Bu ikizler monokoryonik ve monozigotiktir.> TRAP sekansinda
multipl anomalilere sahip, kalbi gelismemis “nonviable” bir fetus ile bu fe-
tusu plasentadaki vaskiiler anastomozlar yoluyla besleyen pompa fetusun
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varlig1 s6z konusudur ve monokoryonik ikizler ara-
sinda umblikal ven-ven, arter-arter ile kord veya
plasental anastomozlarin olmasiyla koinsidental
olarak gelisir.* Multipl anomalilere sahip ikizde
govde ve ekstremite hareketlerinin olmasina rag-
men kalbin ultrasonografi (USG) ile gosterileme-
mesi ve plasentadaki vaskiiler anastomozlarin ve
umblikal arterdeki tersine akimin Doppler USG ile
ortaya konmasi ile dogum 6ncesinde tan1 konabi-
lir> Normal ikiz, pompa ikiz olarak bilinir ve ano-
malili ikizi perfiize eder. Ikizler arasi anastomozlar
normal dolagimi bozar ve olusan tersine dolagim,
morfogenezi duraksatir ve akardiyak ikiz olusu-
muna neden olur. Tanimlanan vaskiiler anormal-
likler ile viicudun alt kisminin oksijenizasyonunun
iyi olmas1 gévdenin alt kisimlari ve alt ekstremite-
lerin iyi gelismesine, iist kisimda amorfogenezise
kadar uzanan anomalilere yol agar.® Kafa holopro-
zensefali veya kiiciik, ya da hi¢ yoktur. Servikal
vertebralar, st ekstremiteler yok veya hipoplas-
tiktir. Akcigerler ve abdominal organlar malforme,
hipoplastik ya da olugmamais olabilir.

Degisik tipte akardiyak ikizler soz konusudur:

1. Akardiyak asefalus: En yaygin goriilen tiptir,
kranium yoklugu ile karakterizedir, tist ekstremi-
teler yoktur, siklikla intratorasik ve intraabdomi-
nal organlar rudimenterdir.

2. Akardiyak anseps: Bu olgularda bas ve beyin
kismen gelisir. Viicut ve ekstremiteler de gelisebi-
lir.

3. Akardiyak amorfoz: Burada ikiz amorf kitle
goriiniimiinde olup organlar se¢ilememektedir.

4. Akardiyak akormus: Bu olgularda bas var-
dir. Bagin umblikal kord veya plasenta ile direkt
baglantisi vardir.

Akardiyak ikiz icin mortalite %100’diir.
Pompa ikizin mortalitesi %50 civarindadir. Pompa
ikiz i¢in genellikle mortalite kalp yetmezligine,
bazen de polihidramniosun neden oldugu erken
dogum ve prematiiriteye bagl olabilir.2

Akardiyak fetusta yonetim secenekleri; gebe-
lik haftasina gore degismekle birlikte; elektif ter-
minasyon, gozlem [seri non-stres testler (NST),
USG, ekokardiyografi ile] ve indometasin, dijitali-
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zasyon ve tokoliz gibi semptomatik cerrahi olma-
yan miidahalelerin yani sira uygun vakalarda inva-
ziv cerrahi miidahaleleri de icerir. Histerotomi ile
akardiyak ikizin selektif dogumu veya umblikal
kordonun ligasyonu; alkol platin halkalar veya
trombojenik halkalar ile USG veya endoskopi esli-
ginde umblikal kordun selektif embolizasyonu;
yine umblikal kordun lazer ablazyonu gibi invaziv
girisimlerle de ¢ogu olguda basarili sonuglar alin-
mistir.

Burada antenatal takipleri farkli merkezlerde
yapilan ve tanisi ileri gebelik haftalarina kadar at-
lanan bir TRAP sekans olgusunu sunarak, tani ve
yonetim seceneklerini tartigmay1 amagladik.

IOLGU SUNUMU

Antenatal takipleri farkli merkezlerde yapilan 26
yasinda gravida 1, partum O olan olgu 34. gebelik
haftasinda klinigimize bagvurdu. Daha 6nce tekil
ve saglikli gebeligi oldugu s6ylenen hastada, tarafi-
mizca yapilan detayli USG’de ikiz esinden birinde
polihidramnios harig gebelik haftasiyla uyumlu bi-
yometrik dl¢iimler ve normal bulgular ile fetal kar-
diyak aktivite saptanirken, diger fetusta gastrosizisli
govde alt yaris1 ve alt ekstremiteler secildi. Govde
st yarisi, gogiis, bas, kalp ve st ekstremiteler iz-
lenmedi. Tkiz gebelik monokoryonik diamniyotik
olarak gozlendi. Bulgular TRAP sekanst ile uyumlu
olarak degerlendirildi. Aileye gebeligin prognozu
ve tedavi secenekleri hakkinda bilgi verildi. Aile ile
birlikte gebeligin 36. haftaya kadar gebeligin de-
vami karar verildi. Hastaya herhangi bir miidahale
yapilmadan, 36. gebelik haftasinda sezaryenle
2650 gr canli ve saghkl kiz bebek ile 750 gr agirli-
ginda, 22 cm uzunlugunda multipl fetal anomaliye
sahip fetus dogurtuldu. Genetik inceleme i¢in ano-
malili fetustan cilt biyopsisi alind1. Inceleme sonu-
cunda genetik anomali saptanmadi (46, XX).
Anomalili fetus, plasenta ve ekleri otopsiye gonde-
rildi. Yapilan otopside makroskopik olarak; bag ve
kollar1 olmayan, gastrosisizli, her iki ayaginda sin-
daktili olan sirt makat uzunlugu 13 cm, sirt-topuk
uzunlugu 22 cm olan, dis genital organlar1 hiperp-
lazik ve farklilagmamig tizerinde 60 x 0.5 cm bo-
yutlarinda gobek kordonu ile plasentaya bagh
anomalili 750 g agirliginda fetus izlendi (Resim 1).
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Fetus agildiginda kolumna vertebralisle beraber
kalin cilt alti yag dokusu altinda fibromiksoid
stroma icerisinde visseral organlardan sadece bob-
rekler ve kismi bagirsaklar izlendi (Resim 2). Fe-
tusa 25 x 14 x 4 cm boyutlarinda, 140 g agirliginda
diamniotik monokoryonik plasenta ve plasenta
iizerinde bu gébek kordonundan ayr1, anomalili ol-
mayan bebege giden 50 x 1 cm boyutlarinda ikinci
bir kordon izlendi. Plasentada biiyitkk damarlarin
anastomoz yaptig1, parankimin olagan oldugu go-
rilldi (Resim 3). Mikroskopik olarak da her iki
gobek kordonunda iki arter bir ven izlenirken, pla-
sental zarlar ve villus yapilarinin olagan histolojide
oldugu gozlendi.

I SONUGC-TARTISMA

TRAP sekans, ikizden ikize transfiizyon sendromu
(TTTS)nun gorildigi monozigotik multipl gebe-
liklerdeki en ciddi komplikasyondur. Etiyolojisi
tam olarak bilinmemekle birlikte en ¢ok kabul
goren teori olan “vaskiiler ters perfiizyon hipotezi”
ile agiklanmaktadir. Erken embriyonik dénemde
plasentadaki biiyiik vaskiiler anastomozlara bagh
organogenez kusurundan kaynaklanmaktadir.” ki
vaskiiler dolagim arasinda olusan dengede; arteri-
yel basing birinde digerine oranla daha ¢ok yiiksel-
diginde, birinde olusan tersine dolasim ikincil
hasara yol acarak morfogenezisin duraklamasina
neden olur. Perfiize olan ikizde kan dolasimi tek
umblikal ven ile gelip yine tek umbilikal arter ile
¢ikmaktadir. Akardiyak ikiz bu anastomozlar so-

IR

RESIM 1: Akardiyak fetusta gastrosisiz, sindakdili ve diger morfolojik zellik-
ler ile plasental anastomozlar.
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RESIM 2: Plasental anastomozlar ve umblikal kord damar yapllari.

nucunda gebelik boyunca yagsamini devam ettirir.
Ancak, pompa ikizden gelen hipoksik kullanilmig
kan akardiyak fetusun arterlerinde ters yonde akar
ve bu sekilde fetusun bazi normal dokular rezorp-
siyona ugrar. Kaudal kisimlar: bu kani dncelikle
kullandig i¢in kranial kisimlarinda rezorpsiyon
daha fazla olusur.® Bas gelismemekle birlikte, rudi-
menter yapilar olabilir ve kalp ya gelismemis, ya da
rudimenterdir. Torasik organlar bulunmayabilir.
Tipik olarak 6demli bir viicut, bacaklar, inkomplet
vertebralar ve abdominal organlar bulunur. Poli-
hidramnios ¢ogunlukla anomalilere eslik eder. USG
ile ilk trimesterde tanmi konabilir. USG ile kardiyak
aktivitesinin olmayisi, amorf goériiniimde, kotii ge-
lismis govde ile ekstremiteler dikkati ceker ve mis-
sed abortus ile karigabilir.’
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“TWIN REVERSED ARTERIAL PERFUSION” SEKANSI

Akardiyak ikizin yasam sans1 yoktur. Pompa
ikizin mortalite ve morbiditesinin asil nedeni, akar-
diyak fetusun dolagim yiikiine bagh olarak gelisen
kalp yetmezligidir. Yine artmis idrar iiretimi, po-
lihidramniosa neden olarak erken dogum ve pre-
matiiriteye neden olur. Pompa ikiz hidrops ve
yiiksek debili konjestif kalp yetmezligi riski altin-
dadar.

Bir calismada, alt1 olguda akardiyak fetusun
agirliginin pompa ikize orani %50-142 arasinda de-
gismistir. Yazarlar kalp yetmezligi, polihidramnios
ve agirlik oraninin %50’den fazla olmasinin pompa
ikiz i¢in prognostik faktorler oldugunu belirtmis-
tir.1 Olgumuzda polihidramnios olmasina ragmen,
agirlik orani %28 olarak belirlendi. Ayrica, pompa
fetusta kalp yetmezligi bulgusuna rastlanmada.

Bannykh ve ark.; néronal migrasyon defektle-
rinin normal genetik zeminde, beyin perfiizyo-
nundaki kisitlama nedeni ile oldugunu
belirtmislerdir.!! Spencer da bu olgularin kizlarda
daha sik goriilmesi ve kromozomal anomali sapta-
nabilmesi tizerine; baz1 vakalarin genetik kusurlu
embryolardan gelisen defektif fetuslar olabilecegi-
nin altini ¢izmistir.!? Bizim olgumuzda da anoma-
lili fetus kiz olmasina ragmen yapilan genetik
incelemede herhangi bir kromozom anomalisi sap-

tanmadi.

Yasayan pompa ikizler hakkinda uzun dénem
takip olmadigindan, yonetim net degildir. USG es-
liginde perkiitan intraabdominal damarlarin lazer
koagtilasyonu az invaziv ve etkili bir metot olarak
Onerilmigtir.!® Teknik olarak zor olan iglemin ancak
akardiyak ikizin bilyimeye devam edip pompa
ikizi gestasyonda dekompanse etmeye bagladif:
zaman denenmesi gerektigini vurgulamiglardir.!
Akardiyak ikizin umbilikal kordunun kisa, ince ol-
mas1; tek umblikal arterle venin yakinligi nedeni
ile umblikal kordon hasarina bagl olarak veya ab-
lazif materyalin pompa ikizin dolagimina karigmasi
sonucu saglikli olan ikizin de kaybedilebilecegi ne-

Turkiye Klinikleri ] Gynecol Obst 2008;18(6)

H. Giirsoy PALA ve ark.

deni ile; akardiyak ikizin umblikal korduna ydne-
lik denemeleri zorlagtirmaktadar.

Tan ve Sepulveda’nin yaptig1 literatiir tarama-
sinda; minimal invaziv teknik uygulanan 74 akar-
diyak ikizi iceren 32 makale incelenmis. Ortalama
tedavi haftas1 21 (14-28 hafta), dogum haftas1 36
(19-42 hafta) olarak bulunmus. On iki pompa ikizin
ortalama yasam orami %76 olarak tespit edilmis. In-
trafetal ablazyon tekniklerinin (monopolar dia-
termi, alkol, interstisyel lazer, radyofrekans) kord
okliizyon tekniklerine (lazer koagiilasyonu, embo-
lizasyon, kord ligasyonu, monopolar diatermi, bi-
polar diatermi) gore diisiik teknik hata orani, daha
ge¢ dogum haftasi, diisiik erken dogum orani ve
daha yiiksek klinik bagar ile ilgili oldugu belirtil-
migtir.’> Ozkan ve ark.nin yayinladiklari bir akar-
diyak ikiz olgusunda 16. ve 24. gebelik haftalarinda
iki kez intrafetal alkol uygulamas: yapilip basar1
saglanmig fakat 27. gebelik haftasinda olgu prema-
tiir membran riiptiirii nedeni ile sezaryen karari
alinmusg.!

Olgumuzda akardiyak fetus saptandiktan sonra
diger fetusun ayrintili anomali incelemesi yapild
ve saglikli oldugu goriiliince aile ile birlikte gebeli-
gin takibine karar verildi. Haftada bir USG, Dopp-
ler sonografi ve NST ile takibi yapildi. Pompa
ikizde kardiyak yetmezlik veya akardiyak ikizde
asir1 bitytime kaydedilmediginden invaziv isleme
gerek duyulmadi. Dogru tedavi yonteminin segil-
mesinde en 6nemli unsur, akardiyak ikizin erken
tanisidir. Antenatal dénemde tipik USG bulgular
ile tanis1 kolaylikla konabilir, ancak olgumuzda ol-
dugu gibi ileri gebelik haftalarina kadar tam atla-
nabilir. Bunun i¢in USG muayenesinde sadece
fetusun ol¢timlerine yogunlagmak yerine, mutlaka
uterin kavite total olarak degerlendirilip tam bir
pelvik degerlendirme yapilmalidir. Bununla bir-
likte gerek tedaviyi belirlemek, gerekse kendi ha-
line birakildiginda mortalitesi yiiksek olan bir
gebelige zamaninda miidahale etmek agisindan
erken taninin 6nemi agiktir.
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