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Noral Tiip Defekti ile Birliktelik Gosteren
Rasipagus Parazitik Ikiz (Heteropagus)

Neural Tube Defect with Parasitic Rachipagus
Twin (Heteropagus): Case Report

OZET Yapisik ikizler 1/50.000-1/100.000 oraninda gériilebilen konjenital kas-iskelet sistemi ano-
malisidir. Fertilizasyondan yaklagik 12-13 giin sonra monozigotik embriyonik diskin ge¢ ve in-
komplet béliinmesi ile olusmaktadir. Tkiz elerinin yapisma noktalarinin anatomik yerlesimine gore
isimlendirilmektedir. Ayrica, baska malformasyonlara da eslik edebilmektedir. Parazitik ikiz (he-
teropagus) ise yapisik ikizlerin ¢ok nadir bir formudur. Bu galigmada, gebeligin 19. haftasinda noral
tlip defektinin de eslik ettigi ragipagus parazitik ikiz (heteropagus) ve yonetimi sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Noral tiip defektleri; ikizler, bitigik

ABSTRACT Conjoined twins are a congenital musculo-skeletal anomaly that can be seen 1/50.000-
1/100.000. It occurs 12-13 days after fertilization via incomplete and late division of monozygotic
embryonic disc. They can be named with depending on the anatomical location of the sticking
points of twin pairs. Furthermore it may accompany other malformations. Parasitic twinning
(heteropagus twinning) is a much rarer form of conjoined twinning. In this case report, a patient
who was diagnosed with neural tube defect and rachipagus twinning at 19 weeks presented.

Key Words: Neural tube defects; twins, conjoined
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apisik ikiz gebelik, monokoryonik ikiz gebeligin oldukca nadir go-

riilebilen bir komplikasyonu olup, 1/50.000 siklikta ortaya ¢ikan bir

durumdur.! Etiyoloji tam olarak aydinlatilmig olmasa da, giincel
kabul goren teori oviilasyondan sonraki 13-15. giinlerde monozigotik bir
embriyonun tam olarak boliinememesidir. Bu ikizlerin ¢ogu prematiire veya
6li dogmaktadir. Yapigma yerlerinin orijinine gore ¢esitli sekillerde isim-
lendirilmektedirler. En sik yapigma yeri toraks olup, torakofagus olarak ad-
landirilmaktadir. Bunu ksifoid kemikten umbilikusa kadar olan karin 6n
duvar (ksifofagus), kalca (piyofagus), iskium (iskiofagus), bag (kraniofagus)
ve en nadir formu olan dorsalden yapisma yeri (rasipagus ikiz) izlemekte-
dir. Rachipagus; Yunanca’da rachi- (vertebra), -pagus (birlesik, yapisik) ke-
limelerinden tiiretilen ve tarihte ilk kez Deslongchamps tarafindan 1851
yilinda bildirilen bir yapisik ikiz ¢esididir.? Embriyolardan biri daima 6li
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veya defektif, malforme olup, parazitik ikiz olarak
adlandirilmaktadir. En sik parazitik organ ise akse-
suar ekstremitedir.

OLGU SUNUMU

Gravida iig, parite bir olan 24 yasindaki olgu, ge-
beliginin 19. haftasinda klinigimize bagka bir
merkezden fetal anomali 6n tanisiyla yénlendi-
rildi. Oz ge¢misinde dort yil énce bir kez mia-
dinda spontan vajinal yolla dogum ve iki y1l 6nce
de sekizinci haftada “missed abortus” nedenli as-
pirasyon/kiiretaj vardi. Soy ge¢misinde ek 6zellik
ve akraba evliligi yoktu. Anamnezinde gebelik
oncesi veya gebelik esnasinda herhangi bir tera-
tojen ilag, alkol, sigara kullanimi, radyasyon ma-
ruziyeti yoktu. Olgunun ilk trimester “anéploidi
tarama testi’nin olmadigy, ikinci trimester “anép-
loidi tarama testi’nde noral tiip defekti riskinin
artmis oldugu geriye doniik olarak ilgili dokii-
manlardan ortaya ¢ikarildi. Olguya ayrintili ult-
rasonografi yapildi ve fetiiste sakrokoksigeal
bolgede kapali tipte “spina bifida” ve onun hemen
altinda uzanim gosteren vaskiilarize 2 cm ¢apinda
aksesuar ekstremite ile beraber parazitik rasipa-
gus ikiz esi izlendi (Resim 1). Fetiistin sag bacak
kemik ve kas yapilarinin diger bacaga gore atro-
fik ve sag ayagin inverte ve dismorfik oldugu goéz-
lendi. Sonografik olarak baska patolojik bulguya
rastlanmadi. Aileye ayrintil bilgi verildi, prena-
tal genetik tani ve danigma Onerildi, fakat kabul
edilmedi. Bunun iizerine ailenin aydinlatilmais
onamlar1 alinarak, gebelik medikal y6ntemle
abortusla sonlandirildi. Abortus sonrasi fetiisiin
makroskobik
alanda cildin intakt oldugu kapali noral tiip de-

incelemesinde; sakrokoksigeal
fekti, onun altinda ince bir pedikiil ile baglantili
hipoplastik dismorfik dért parmakli ayak saptandi
(Resim 2). Ayni zamanda fetiislin sag tarafta tibia
ve fibula yapilarinin da sol tarafa gore hipoplastik
oldugu, sag ayagin hipoplazik ve inversiyonda
durdugu gozlendi. Fetiis disi goriiniimde idi. Fe-
tiistin makroskobik incelemesinde ek anomaliye
rastlanmadi. Abortus sonrasi fetiisiin genetik
incelenmesinde ise karyotipinin 46 XX oldugu
6grenildi. Vakanin sunumu i¢in aileden “bilgi-
lendirilmis olur” formu alind.

RESIM 1: Fetiiste sakrokoksigeal alanda kapali néral tiip defekti ve onun komsu-
lugunda parazitik ikiz.

RESIM 2: Sakrokoksigeal alanda kapall néral tiip defekti ve onun komsulugunda
parazitik ikiz.

TARTISMA

Yapisik ikizlik cok nadir goriilmekle birlikte, farkl
sekillerde saptanabilen birtakim anatomik defekt-
ler nedeni ile ilgi ceken malformasyonlardan biri-
dir. Yapisik ikizligin 1/50.000-1/100.000 siklikta
goriildiigii diistiniilse de, %60 oranda 6lii dogumla
veya erken donemde terminasyonla sonuglanmasi
nedeni ile gergek sikliginin 1/200.000 canli dogum
oldugu yonindedir.? Etiyolojide, embriyonik dis-
kin fertilizasyondan itibaren 13-14. giinlerde in-
komplet olarak ayrilmas: diistiniilmektedir. Fakat
son zamanlarda yapilan ¢alismalarda, erken embri-
yolojik donemde iki ayr1 embriyonun fiizyonu (di-
zigosite) sonrasi da bu durumun ortaya ¢ikabilecegi
gosterilmistir.* Yapigik ikizlerde, embriyolojik dis-
kin fiizyon yerine gore %86 siklikta ventral flizyon
goriilmektedir, bunlarin igerisinde ise en sik gorii-
len tip %26 ile torako-omfalofagustur. Bunu %18,5
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siklikta torakofagus, %10 siklikta omfalofagus, %6
siklikta kraniofagus izlemektedir.> Daha nadir ya-
pisma yerleri ise piyofagus, iskiofagus, parafagus ve
ragipagustur. Yapisik ikizligin ¢ok nadir bir formu
olan heteropagusta, parazitik ikiz olarak da isim-
lendirilen tam olarak gelismemis ikiz esi, geligimini
tamamlamis ikiz esine (konakei ikiz esi) tutunmus
haldedir ve yaklasik 1/1.000.000-1/2.000.000 canli
dogumda bir goriilebilmektedir. Bizim olgumuz da
yukarida bahsedilen yapisik ikizligin en nadir go-
rillen formu olan heteropagus parazit ikizlik (rac-
hipagus twin) grubuna girmektedir. Embriyolojik
dénemde iki embriyonun noral tiipleri dorsalde
fiizyona ugrar ve intrauterin iskemi, oksidatif stres,
genetik yap1 gibi cevresel etkenlerin de suglu ola-
bilecegi nedenlerle ikizlerden biri kaybolur ve pa-
razit ikiz egi olarak kalir.®> Olgumuzda ise parazitik
ikiz esi sakrum ve koksigeal alanda yer almakta idi.
Ayrica, literatiire bakildiginda parazitik ikizin daha
¢ok konakei ikizin orta hattinin saginda yer aldig:
belirtilmistir.® Bizim olgumuzda ise parazitik ikizin
orta hatta yerlesmis oldugu goriildii.

Heteropagus olgularinin cinsiyet dagilimina
bakilacak olursa ¢ogu kiz olup erkek/kiz orani: 1/2,
1/3’tiir.

Heterofagus (rasipagus parazit ikiz) olgula-
rinda bagka sistemleri de ilgilendiren birtakim
malformasyonlar da goriilebilmektedir. Bunlarin
basinda santral sinir sistemine ait malformasyon-
lar (en sik spina bifida) ve vertebral kemiklere ait
malformasyonlar gelmektedir. Rasipagus parazit
ikiz, konakg: ikize oksipital, servikal veya torakal
alanlardan tutunup, konakei ikizde anensefali, hid-
rosefaliye yol agabilmektedir. Ayrica, literatiirde
konaka1 ikizde; patent duktus arteriyozus, atriyal
septal defekt, “clubfoot” anomalisi, sindaktili ve at
nal1 bobrek gibi gesitli sistemlere ait malformas-
yonlarin da goriildiigii bildirilmistir.” Bizim olgu-
muzda, fetiistin makroskobik incelemesinde disi
goriiniimde oldugu belirlendi ve genetik inceleme

ile de karyotipi dogrulandi. Ek olarak olgumuzun
makroskobik incelemesinde konakei ikizin sag alt
ekstremite uzun kemiklerinde (tibia, fibula) hipo-
plazi oldugu ve sag ayagin sol ayaga gore daha hi-
poplazik ve inverte oldugu saptandi. Dorsal alana
bakildiginda ise sakrokoksigeal alanda cilt biitiin-
ligiiniin bozulmamis kapal tip noral tiip defekti-
nin oldugu goriildi.

Rasipagus parazit ikizlerde intrauterin do-
nemde ayirici tanida, fetiis icinde fetiis (internal
parazit) ve teratom da akilda tutulmalidir. Fetiis
icinde fettis, literatiirde ilk kez 1953 yilinda bildi-
rilmistir.® Tipik olarak parazit fetiis konak¢inin
abdominal kavitesi, pelvik kavite veya torasik ka-
vitesinde yerlesmektedir. Nadiren de intrakrani-
yal alanda yerlesebilir. Rasipagus parazit ikizle
fetiis i¢inde fetiis ayriminda temel nokta; fetiis
icinde fetiis olgulari, vertebral eksenden uzakta,
spinal kanal ve vertebral alanlardan uzakta yerles-
mektedir. Rasipagus parazit ikiz esi ise hemen
daima dorsal vertebral alandan fiizyone oldugu i¢in
vertebral eksenle iligki icerisindedir. Teratom, em-
briyolojik dénemde pluripotent kok hiicrelerin
anormal sekilde diferansiye olup kiimelenmesiyle
ortaya ¢ikabilen dismorfik organ yapilanmasidir ve
izole olabilecegi gibi, rasipagus parazit ikiz esle-
rinde de goriilebilmektedir. Kesin tani histopato-
loji ile ortaya konmaktadir.

Literatiirde intrauterin dénemde tanis1 ko-
yulan rasipagus parazit ikiz olgusu sinirhdir, va-
kalarin ¢ogunlugu yenidogan veya cocukluk
déneminde saptanmistir.’ Bu bakimdan gebelik
takiplerinde ikinci trimester ayrintili ultrasono-
grafi ve ilk trimester ultrasonografide 6zellikle kas
iskelet sistemi dikkatlice incelenmelidir. $iipheli
olgularin multidisipliner tersiyer bir merkeze yon-
lendirilmesi en dogru yaklasim olacaktir. Bu sayede
intrauterin erken dénemde bu ve buna benzer fe-
tlislerin terminasyonu veya takibine zamaninda
karar ve miidahale sans1 dogacaktr.
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