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Summary
Conjoined thoracoomphalopagus twins

Conjoined twins are very rare forms of congenital
anomalies and thoracoomphalopagus is the most
common variety of them. A new female thora-
coomphalopagus case and the attempt to seperate
it is described. Nothing extraordinary was noted in
the history of twins weighing totally 3650 g.
They had a common ruptured omphalocell through
which appearently infected bowels were exposed at
the inferior margin of the midline thoracoabdomi-
nal fusion. Cardiac monitoring revealed synchro-
nious heart rithyms of twins simulating a single
heart rithym. Conjoined twins were taken to oper-
ating theatre after completing the high priority di-

agnostic and supportive measures. Laparatomy “and
thoracotomy were performed at the fusion site. At
the exploration, a single common heart having
comumon atria and common ventricules, with dou-
ble great vessels were found. Gastrointestinal sys-
tem, liver and biliary system also had fused parts.
Seperation of other organs were possible, but car-
diac arrest developed in the attempt of clamping
great vessels for the seperation of heart although
the smaller one of the babies was sacrificed. Car-
diopulmonary resuscitation was ineffective and
both of the babies died before closure. Conjoined
hearts of thoracoomphalopagus twins are still the
major cause of high mortalitiy among these cases.
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Giris

Birlesik ikizler konjenital anomalilerin ok ender
goriilen bir formunu olugturur. Literatiirde bilin-
en en eski birlesik ikiz olgusunun 1100 ytlinda
Ingiltere'de diinyaya geldigi bildirilmistir ), Bu
olgular erigkin yasa kadar birlcsik olarak yasa-
muslardir. Konu ile ilgili anlaml itk bilimsel in-
celeme 1678'de Paré tarafindan  yapilmistir (8,
Birlegik ikizlerde ilk cerrahi ayirma girigimini
1689'da Farius gergcklestirmis, ancak iyi dokii-
mante cdilmemis olan bu olgularin yagatla-
madig bildirilmistic . Basanh olan ilk ayirma
islemi 1689'da Konig'c ait olup bundan sonra gii-
numiize kadar 100 den fazla basarnh ayirma gi-
rigimi bildirmigtir (6.8,

Birlesik ikizler, Barnum tarafindan 1811'de Si-
am'da dogan olgulardan csinlenerek "Siam ikizle-
ri" olarak da antlimiglardir ), Ancak bu terim
giinimiizde terk cdilmigtir. Ulkemizde bir iskio-
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pagus, bir kraniopagus ve ii¢ torakoomfalopagus
olmak izcre bes birlesik ikiz olgusu gortildugi
saptanabilmigtir (279, Bu yazida ccrrahi olarak
aynlmaya ¢iligilan bir torakoomf{alopagus olgusu
sunulmugtur,

Olgu Sunumu

24 saat 6nce bir ilge devlet hastanesinde sec. se-
zaryen tle dogan, bir giinlik izlemden sonra kli-
nigimize gonderilen birlegik ikizler acilen yauril-
d1. Oykide; gebelik saresinin normal oldugu,
stiphelt hastalik gegirme veya ilag kullanma olay:-
mn bulunmadifi, anne ile baba arasinda kan akra-
bahgr olmadigs ve ailenin diigiik bir sosyockono-
mik ¢evreden geldigi Ggrenildi. Ailesel hastalik
tzine rastlanmad. Fizik bakida; herikisi de kiz
olan ikizlerin toplam agulify 3650 gm, bovlan
43 cm ve 40 ¢m, bag ¢eveelert 31 ecm ve 30 em,
gigis ¢evreleri 25 cm ve 25 ¢m bulundu. Bebek-
lerde manubrium sternt dizeyinden baglayip umbil-
icusa kadar devam eden torakoomfalopagus anoma-
list ve karindaki birlesme ycerinde 15x12 cm
boyutlarinda, tzerinden tek bir umbilikal kordonun
¢kt ve alt bolimiinden riiptire olmug omfalosel
gozlendi. Omfdoscldeki defekiten ince barsaklann
disanya ¢ikuigr, édemli ve yer yer fibrinli olduk-
tary gortildd (Resim 1). Daha irt olan bebegin sol
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Resim 1. Torakovmfalopagusiu birlesik  ikiz-

ler

bacak ve ayaf1 6demli ve siyanoze idi. Oskilias-
yonda kalp sesleri 142/dk ve heriki bebekden
senkron olarak duyuldu. EKG monitsriinde tek kar-
diak ritm izlendi. Bebeklerde bagka ek anomali
gozlenmedi.

Ikizler yenidogan yogun bakim iinitesine alinarak
IV. sivi resiissitasyonuna bagladi. Mesane ve naz-
ogastrik kateterizasyon uygulandi. Sefrtriakson 80
mg/kg ile enfeksiyon profilaksisi yapildi. Olguda
riptiire omfalosel bulunmasi nedeniyle ileri incele-
meler yapilamadan, acil girisime karar verildi.
Anestezi igin iki ayrt Mapleson-D (Bain) sistemi
hazirlundr. Heriki bebek ayn ayn entibe edilercek,
Janesteszi oksijen azot protoksit ve diigik kosan-
trasyonda fluothane ile surdiritda. Gerekli deri te-
mizligi ve értillemeden sonra fiizyonun karm boli-
mi ve daha sonra sternotomi yapmilarak gogis bo-
limi agildr. Eksplorasyonda kalbin orta hatta ver-
tikal yerlesimli ve tek oldugu, sol ventrikiilden bi-
ri biiyik digeri kiiglk ikt aortun ¢ikugy, atrium ve
ventrikiillerin kendi aralarinda ortak oldugu goril-
di. Kannda 1ki normal gériiniimla mide bulundu-gu,
duodenumun 1. kitasinda birleserck Meckel diver-
tikiiliine kadar tck ince barsak halinde devam ettigi
ve Meckel divertikiilinden sonra tekrar ayri-larak
¢ift distal ileum, appendiks ve kolon oluyg-tugu
goruldd (Resim 2) Karacigerin medialden bir-legik
oldugu, tki safra kesesi ve iki sistik kanalin
birleserck olusturdugu tek koledokun birlegik duo-
denuma agildi@ saptandi. Solunum sistemi ve iro-
genital  sistemde anomali gozlenmedi. Barsaklar
ve karaciger digiik agurhkli bebek aleyhine olacak
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Resim 2. Birlegik gastrointestinal sistem

sckilde aynldi. Bu sirada gelisen kardiak aritmi ve
arrest tedaviye cevap vermedi. Internal kardiak ma-
sa) yaparken, kalan toraks duvan da aynlarak
islem tamamlandi. Yeterince siirdiirilen resiissitas-
yona yamit alinmayan olguda cxitusa karar verildi.
Cerrahi ckipde beg kiginin bulundugu operasyon
75 dak. siirdii.

Tartisma

Birlesik ikizlerin goriilme siklifi 50000-82000
dogumda bir olarak bildirilmigtir (3.6,8.10,13)
Diinyada her y:l yaklagik alt birlegik ikizin dog-
dugu sandmaktadir (10, Birleyik ikizler Wilder,
Kicsewetter ve Wotteler tarafindan gencl olarak
dort gruba aynilnugur 6.8.13) Ancak O'Neill ve
arkadaglart daha ayninuly bir simtlandirma yap-
muglardir ®), Buna gore birleyik ikizler iki ana
gruba ayriir:

A. Simeltrik Formlar: Bu grupta birlesme yerle-
rine gire bey ayrt form yer alir,

- Torakopagus: Birlesme gogiis seviyesindedir.
Tiim birlegik ikizlerin % 74 iini olusturur. Kalp,
karacifier vc st gastrointestinal sistemde
birleyme s6zkonusudur.




A. Erdener ve ark. Bir torakoomfalopaguslu birlegik ikiz olgusu

- Omfalopagus: Gobek scviyesinde birlesme
vardir. Tiim birlegik ikizlerin % 0.5 ini olug-
turur. Karacifier ve gastrointestinal sistemde bir-
lesme olabilir. Torakopagusun bir varyant: olarak
diigiiniilm istiir, ancak kardiak birlesme yoktur.

- Pyopagus: Sakrum scviyesinde yapigiklik
vardir. Tiim birlegik ikizlerin % 18 ini olusturur.
medulla spinalis, genitoiiriner sistem ve rcktum-
da birlesme sdzkonusudur.

- Iskiopagus: Pelvis seviyesinde birlegme vardir.
Tiim birlcsik ikizlcrin % 6 sint ofusturur. Geni-
toiiriner, rcktum ve karacigerde birlesme sdz ko-
rusudur.

- Kraniopagus: Kranium seviycsinde birlcgme
vardir. Tiim birlesik ikizlerin % 1-2 sini olug-
turur. Beyinde birlegme olabilir.

B. Asimetrik Formlar: Heteropagus olarak da ad-
landwrilirlar. Bu grupda parazitik ikizler ve fetus
in fctu yer alir.

Birlesik ikizlerin ctiolojisi bilinmemcktcdir. Int-
rauterin yagsamin 2. haftasinda embryodaki ycter-
siz boliinme sonucunda olugtufu sani!maktadir
(8).

Son yillarda ultrasonografi ile birlegik ikizlerin
prenatal tanist mimkiin olmaktadir. Ultrasono-
grafi ile ilk bagarili tanimlama 1977'de yapil-
mastir. Polihidramnios prenatal ultrasonografi
i¢in yeterli bir endikasyondur.

Tablo [. Birlesik ikiz olgularinda preoperatif
inceleme yintemleri (EEG: FElektroanscfalog-
ram, NMR: Ndakleer manyetik rezonaans, BT:

Bilgisayarlt tomografi, EKG: Elcktrokardiyo-
grafi, {VU: Intravenoz ariigrafi).

Sistem Tam  Yintemleri

Santral sinir sistemi EEG, Ultrason, NMR, BT

Kardiyak EKG  Ekokardiyografi,
Kateterizasyon

Akcigerler Dirckt grafi, kan gazlan

Gastrointestinal (G1S) Ust GIS opak grafilen,
Lavman opak

Karaciger BT, anjiografi

Uriner IV, BTS, sistografi

Genital Sistoskopi, vaginografi

Vaskiiler Aortografi, deri fluorometrisi

Iskelet Dirckt grafi, BT

Birlcsik ikizledin in utero tammianmasinda kul-
lanilan diger bir tant ybntemi ckokardiyografidir.
Bu yontem dzcllikle torakopagusda gok yardimer
olur. Ekokardiyograft ilc kardiak anomalilcrin
prenatal tanssi da kolaylikla yapilabilmektedir ),

Birlesik ikizlerin cerraht olarak ayrilmasi bir ckip
galigmast gerektirir. Cerrahi ayirmanin basarisi
biiyiik oranda preopcratif incclemce ve planlamaya
baglidir, Birlegik ikizlerin organ sistemlerinin
preoperatif incelemesinde kullamilan tani yon-
temleri Tablo I'de gosterilmigtir.

Komplikasyonsuz olgularda ayiwrma operasyonu
igin yag endikasyonu tarugmatidir. Bu girigimin
erken donemde yapilmasimi 6ncrenler oldugu gi-
bi, 6.-12. aylar arasinda yaptImastnin daha uygun
olacagini savunaniar da vardir (438.12) Ancak
ritiptiire omfaloscli, konjestif kalp yetmezligi
obstritktif tiropatisi, agir solunum distresi olan
olgularda veya ikizlcrden birinin resiissitasyona
yanit vermeyccek derecede agiir veya 6l dogdugu

olgularda acil ccrrahi girisim cndikasyonu vardir
(2,4,8,10).

Torakoomfalopagus birlesik ikizlerin cn sik go-
riilen formudur. Olgulanin % 75 inde kalp birle-
siktir. % 90 olguda da pcrikard ortaktir. Ayrica
torakoomfalopagus olgularinin % 46 sinda gast-
rointesunal sistemde, % 22 sinde bilicr traktiisde

ve timiinde karacifcrde birlesme sdzkonusudur
3),

Riiptiirc omfaloseli nedeniyle yeterli preoperatif
incclemeleri yapilamadan ayirma operasyonuna
alinan olgumuzda, kalpde, st gastrointestinal
sistemde, bilier traktiis ve karacigerde birlegme
saptandi. Torakoomfalopagus olgularinda birlegik
kalbc ydnelik cerraht problemler halen ¢oziim
beklemektedir. Birlesme yalmizea atrium seviye-
sinde isc cerrahi girigimlce kalbi ayirmak ve has-

tayr yagatmak mimkiin olabilir, Ancak birlegme

ventrikilde ise kalbin aynilmasi ¢ok zor olup, bu
olgulanin tami kaybeditmekiedir (31D, Gele-
cekte bu tiur olgularin ckstrakorporcal re-
konstritksiiyon ve ototransplantasyonla tedavi ed-
ilebilece i ditgiiniitmekicdir ),
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Editorlerden

Prof. lsik Olcay'in Tiirkge yayinlart bir Index
Medicus haline getirme girigimi oldugunu bize
gondermiy bulundugu mektuptan ogreniyor ve bir
béliimiinii aynen aktariyoruz.

“Tiirk Tibbi'ndaki en biiyiik eksikliklerden bir ta-
nesi, kendimize ait yaymnlart kapsayan bir Index
Medicus'umuzun olmayigidir. Ozellikle son
yillarda artan yayinlarda bu eksiklik ¢ok belirgin
olarak gdzlenmekte, birbirimizden habersiz
galisuigumuz ortaya ¢ikmaktadir. Biz Cukurova
Tip Fakiiliesi Cocuk Cerrahisi olarak bu gorevi
tstlenmeye karar verdik”.

Dr. Olcay ile tam bir fikir birligi icindeyiz. Biz
de birgok defu Pediatrik Cerrahi Dergisi'ne yolla-
nan yazilarda yazarlary Tiirkge kaynak kullanma-
lure yoniinden wyarmak zorunda kalmugtik. Bize
diisen, Dr. Olcay'a bu zor gérevinde yardime ol-
maktir,

Cerrahpasa Tp Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Ana
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Bilim Dalt tarafindan diizenlenen ve New York
Schneider Hospital'den Prof. Alberto Pena ta-
rafindan yiiriitilecek olan "Anorektal malformas-
yonlarin cerrahi tedavisi” iizerine 3 giinliik yogun
calisma ve kurs programi 18-21 Nisan 1990 ta-
ribderinde Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Cerra-
hisi Ana Bilim Dali'nda gergeklestirilecektir. Bu
konudaki duyuru formlar: adreslere postal-
annugtir. Tiirkiye ve yakin iilkelerden yabanc:
katduncdarda beklenmektedir.

Bu sene yapilacak Cocuk Cerrahisi Kongresine
bildiri surnacak meslekiaglarimiz bildirilerini
yayin ilkemize uygun olarak kisaca hazirlayp
bize yolladiklar: takdirde kongre yazi dizisi olarak
dergide yer vermeye ¢alisacagiz.

Pediatrik Cerrahi Dergisi’nin kiigiimsenmeyecck,
bir miktart yurtdisina gonderilmektedir. Bu ne-
denle yazarlardun Ingilizce 6zetleri daha geniy ola-
rak hazirlamalarine diliyoruz,

Yeni yuda bagardi ¢alismalar diler, saygilar su-
nariz.
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