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Olgu Sunumu / Case Report

Down Sendromu ve Immiin Olmayan Hidrops Fetalis:
Yasayan Prematiire Bir Olgu Sunumu

Down Syndrome and Non-Immune Hydrops Fetalis: A Case Report

of a Surviving Premature Infant
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Hidrops fetalis (HF), yaygin deri 6demi, plevral eflizyon, perikardiyal eftizyon,
asit, polihidroamnios gibi anormal fetal sivi kolleksiyonlarinin iki veya daha
fazlasinin bulunmasi olarak tanimlanir. Bu durum immiin veya non-immiin
aracili siireclerin sonucu olabilir. Son yillarda daha siklikla non-immiin seki
goriiimektedir. Non-immiin hidrops fetalis (NiHF), etiyolojisinde kromozom
anomalileri, kardiyak yapisal malformasyonlar, aritmiler, fetal anemi ve
Toxoplazma, Parvoviriis B19, Rubella, Sitomegaloviriis, Herpes Simpleks
(TORCH) enfeksiyonlarini igeren mortalitesi yiiksek bir tablodur. Bu yazida
Down sendromlu ve non-immiin hidrops fetalis ile dogan ve yasayan preterm
bir olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Non-immiin hidrops, Down sendromu, prematurite

Giris

Fetal ultrasonografide vlcut bosluklarinda sivi birikimi,
polihidroamnios ve plasental 6dem bulgular ile taninan hidrops
fetalis (HF), etkilenen fetusta kétl prognoza isaret eden ve
mortalitesi etiyolojiye bagli olarak degisen (%50-98) ciddi bir
durumdur. Baslica immun hidrops fetalis (IHF) ve non-immiin
hidrops fetalis (NIHF) olarak iki temel grupta siniflandinimaktadir
(1,2). Preterm dogum HF'de mortaliteyi arttiran énemli bir risk
faktéridir (3). Son yillarda anti-D globulinin uygulanmasiyla IHF

ABSTRACT

Hydrops fetalis (HF) is defined as the presence of two or more abnormal fetal
fluid collections, such as extensive skin edema, pleural effusion, pericardial
effusion, ascites and polyhydramnios. This situation might be the result of an
immune or nonimmune-mediated process. The non-immune type is seen more
frequently in recent years. The etiology of the non-immune hydrops fetalis
(NIHF) which is a condition of high mortality rates, includes chromosomal
abnormalities, cardiac malformations, arrhythmias, fetal anemia and TORCH
(Toxoplasmosis, Rubella, Cytomegalovirus, Herpes Simplex viruses, Human
Parvovirus B19) infections. In this paper, a living preterm infant with Down
Syndrome and non-immune hydrops fetalis, who has survived the neonatal
period, is presented.
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gorllme orani azalmis olmakla birlikte non-immin nedenlerle
olusan HF yenidogan déneminde hayati tehdit eden klinik bir
tablo olarak karsimiza ¢ikmaya devam etmektedir. Perinatal
mortalitenin  %3'Gnld olusturan HF insidansi 1/2500-1/3700
arasinda bildirilmektedir (4). NIHF insidansi 1/1500-1/3800 olarak
bildiriimekte olup baslica nedenleri kardiyovaskiler sistem
hastaliklar, ikizden ikize transflizyon sendromu, hematolojik
nedenler ve kromozomal anomalilerdir. Mortalite orani altta yatan
neden ile yakin iliskilidir (5). Burada HF ile dogan ve yasayan
Down sendromlu bir kiz bebek olgusu sunulmustur.
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Olgu Sunumu

Yirmi dokuz yasinda anneden 28 hafta 5 gtinlik 1730 gram
dogan Down sendromu stigmalari gésteren ve HF 6n tanili, 1.
dakika APGAR'14, 5. dakika APGAR'1 6 olan preterm prematre
infant yenidogan yogun bakima kabul edildi. Antenatal
izleminde tarama testlerinde risk artisi ve polihidroamnios
stphesi oldugu ancak kromozom analizi yapiimadigi 6grenildi.
Hastada yaygin deri 6demi ve plevral sivi (Sekil 1) saptanmasi
Gzerine HF tanisi kesinlestirildi. Direkt coombs testi negatif,
anne kan grubu A Rh (+) bebek kan grubu 0 Rh (+) olan olguya
NIHF tanisi konuldu. Hastanin cekilen kontrastli ve kontrastsiz
toraks bilgisayarli tomogrofisinde (Sekil 2) plevral sivi disinda
patoloji izlenmedi. Hastaya toraks tUpd takildi ve mekanik
ventilator izlemine alindi. Hastanin ilk ekokardiyografisinde
(EKO) patent duktus arteriozus (PDA) ¢api 1,8 mm, LA/AO
orani: 1,1, atrial septal defekt (ASD), r/o ventrikller septal
defekt (VSD) olarak raporlandi. Olgunun hipotansiyonu ve
metabolik asidozu olmamasi sebebiyle PDA hemodinamik
anlamli kabul edilmedi. Cekilen kontrol EKO’larinda PDA'nIn
devam ettigi ve buna ek olarak patent foramen ovale varligi
saptandi. NIHF dustnUlen olguda kardiyak etiyolojiye yonelik
olarak EKO ve elektrokardiyografi (EKG)/degerlendirilmesi
sonucunda konjenital kalp yetmezIligi ve ritim bozuklugu
saptanmadi. Enfeksiyon ajanlar acisindan Kemdulisans Elisa
yontemi kullanilarak Toxoplazma, Rubella, Sitomegaloviris,
Herpes Simpleks IgM ve IgG (TORCH) ajanlari tarandi ve
negatif saptandi. Hastanin retina muayenesinde TORCH
enfeksiyonu ve metabolik hastaliga ait herhangi bir patoloji
saptanmadi. Yapilan kromozom analizi sonucu 47,XX,+21 olan
olguda Down sendromuna sekonder gelisen HF disdnlldd.
Anne ve baba genetik degerlendirme igin yonlendirildi. Alinan
kan gazinda metabolik asidozu saptanmadi, kan laktat dlzeyi
normal ve Tandem Mass taramasi normal saptandi. Direncli
hipoalbuminemisi olmasi Uzerine lenfanjektazi acisindan

Sekil 1. Plevral eflizyon

cekilen toraks ve batin manyetik rezonans gérintileme
(MRG) normal saptandi. Gonderilen plevral sivi Ornegi
translida vasfinda (glukoz: 124 mg/dl, kolesterol: 35 mg/dI,
trigliserid: 20 mg/dl, total protein: 2,4g/dl, albumin: 1,7 g/dl,
LDH: 269 U/L) saptandi; bu nedenle hastada lenfanjektaziden
uzaklasildi. Izlemde hipoalbuminemisi dizeldi. Alinan k{ltlr
tetkiklerinde Ureme saptanmadi. Kranial ultrasonografide
(USQG) her iki lateral ventrikiller 14 mm, Uclncl ventrikdl
3 mm olup izleme alindi, batin USG normaldi. Hastanin
yasaminin 24. giininde toraks tlpu ¢ekildi. Hasta toplamda
7 gln mekanik ventilatdrde, 1 gin nasal IPPV, 20 giin hood
ici 02, b0 gln klvoz ici O2'de izlendi. Bronkopulmoner
displazi tanisiyla 1 kir deksametazon tedavisi uygulandi.
Yasaminin 85. glinlnde oksijensiz izleme alindi. Yasaminin
89. giinlinde total enteral beslenen olgu taburcu edildi.

Tartisma

HF yaygin deri ¢demi (deri kalinhg >5 mm) ve en az
bir boslukta (periton, plevra, perikard) sivi toplanmasi veya
deri 6demi olmadan en az 2 boslukta sivi toplanmasi olarak
tanimlanir (6). Bizim olgumuzda deri 6demi ve plevral
effiizyonu olmasiyla HF tanisi konuldu. Baslica IHF ve NIHF
olarak iki temel grupla siniflandirimaktadir. Olgumuzda
direkt coombs negatif, anne kan grubu A Rh (+) bebek kan
grubu 0 Rh (+) olmasi nedeni ile IHF tanisindan uzaklasild
ve olguda NIHF diistnildd. NIHF tim gebeliklerin 1: 2500-
1: 35600'Unde izlenmektedir (7). NIHF etiyolojisinde en
sik nedenler kardiyovaskdler sistem hastaliklari, ikizden
ikize transflizyon sendromu, hematolojik nedenler ve
kromozomal anomalilerdir. Olgumuz Down sendromu olmasi
nedeni ile kromozomal etiyolojinin neden oldugu NIHF
olarak diistintldii (8). Ayrica diger NIHF nedenlerini dislamak
icin hastamizda yapilan EKO ve EKG degerlendiriimesi
sonucunda konjenital kalp yetmezligi ve ritim bozuklugu
saptanmadi. Yapilan tetkikler sonucunda TORCH grubu
enfeksiydz ajanlar saptanmadi. Alinan kan gazinda metabolik
asidozu saptanmadi, kan laktat dizeyi normal ve Tandem
Mass taramasi normal saptanmasi nedeni ile metabolik
hastalik distnilmedi.

Sekil 2. Plevral eflizyon toraks bilgisayarli tomogrofi
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Literatlrde hastalarin mortalite ve morbiditesini etkileyen
onemli faktorler arasinda yer alan myeloproliferatif bozukluklar
hastamizin hemogram ve periferik yaymasinda 06zellik
olmamasi nedeni ile dislandi. Bu durum olgumuzun hayatta
kalmasinin nedenlerinden biri olabilir (6,9).

Literatlre bakildiginda Down sendromu ile lenfanjektazi
birlikteligi gosterildiginden, olgumuzda da hipoalbuminemi
olmasi nedeni ile bu tani distndldi. Cekilen toraks ve
batin  MRG sonucunda lenfatik akimda obstriksiyona
neden olabilecek patolojiler saptanmadi, plevral sivi sil6z
vasifta olmadigindan lenfanjektazi tanisindan uzaklasildi.
Hipoalbuminemi etyolojisine ydnelik idrarda ve diskida
protein bakildi. Protein atihmi gértimedi bu durum hastanin
prematiritesine baglandi ve izlemde hipoalbuminemi diizeldi.

Kromozom anomalileri yapisal kalp hastaliklarinin ardindan
etiyolojide ikinci siklikta olup, gortlme sikhgr hidropslu
fetuslarda %16 olarak bildirilmistir. Down sendromu ise en sik
gorulen kromozom anomalisidir (6,10). Olgumuzun génderilen
karyotip analizi 47,XX,+21 olarak raporlanmis ve Down
sendromu tanisi almisti.. NIHF'de perinatal mortalite orani
oldukga yUksektir. Farkli calismalarda bu oranlar, etiyolojiye
bagl olarak %50-98 arasinda degismektedir (11). Olgumuzda
yasayan nadir olgu olarak literatiire gegmistir.

Tani ve tedavideki gelismelere ragmen, NIHF baglh
perinatal mortalite halen ¢ok ylksektir. Hem prematire olmasi
hemde Down sendromuna bagl gelisen NIHF nadir yasayan
olgu olmasi nedeni ile sunulmustur. Olgularin antenatal
dénemde erken tanimlanmasi, genetik danismanlik veriimesi,
izlem ve tedavilerinin yapilabilecegi perinatoloji ve yenidogan
merkezlerinde takibi uygun olacaktir.
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