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CASE REPORT
OLGU SUNUMU

Neonatal Donemde Tani Alan Ivemark Sendromu Vakasi

lvemark Syndrome Case Diagnosed in Neonatal Period
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ivemark sendromu, i¢ torako-abdominal erken embriyonik  Ivemark syndrome is a rare syndrome that results from the
gelisim  sirasinda  sol-saj  eksen  oryantasyonunun  distortion of left-right axis orientation during early internal thoraco-

bozulmasindan kaynaklanan nadir gorilen sendromdur.
ivemark sendromunda, dalak anormallikleri, abdominal ic
organlarin anormalligi ve kardiyak defektler gorilebilmektedir.
Kardiyak defektler ivemark sendromunun &énemli bir
komponentidir ve prognoz ile yakin iliskilidir. Bu yazida,
ekokardiyografik bulgularla ivemark sendromu tanisi alan
5 glinlik bir vaka tanimlanmis ve erken taninin 6neminin
vurgulanmasi amaclanmistir.

Anahtar Kelimeler: Aspleni, atriyal ivemark

sendromu, konjenital kalp hastalig.

izomerizm,

GiRiS

Konjenital kalp hastalig, dinya genelinde canl
dogumlarin yaklasik %0,8 ila %1,2'sini etkileyen, en sik
teshis edilen konjenital bozukluklardan biridir (1).ivemark
sendromu, yaklasik olarak 10.000-40.000 canh dogumda
1 gorilur ve kardiyak defektler sendromunun 6nemli
bir komponentidir (2). Kardiak defektlerin ciddiyetiyle
iliskili olarak hastalarda siyanoz, kalp yetmezligi bulgular
gorilebilmektedir ve erken neonatal dénemde prognoz
ile yakin iliskilidir.

OLGU

Bes ginlik kiz bebek solunum sikintisi nedeniyle
getirildi. Oykiisiinde 42 yasinda G9P7A2 anneden 38
hafta 5 guinlik NSVY ile 3050 gram dogdugu 6grenildi.
Miilteci oldugu 6grenilen annenin antenatal oykusi
net olarak o6grenilemedi. Fizik muayenesinde boyu

abdominal embryonic development. Spleen abnormalities,
abdominal internal organs abnormalities and cardiac defects can
be seen in Ivemark syndrome. Cardiac defects are an important
component of Ivemark syndrome and are closely related to
prognosis. In this article, a 5-day case diagnosed with Ivemark
syndrome with echocardiographic findings is described and it is
aimed to emphasize the importance of early diagnosis.

Keywords: Asplenia, atrial isomerism, congenital heart disease,
lvemark syndrome.

49 cm, agirhgr 2990 gram, bas cevresi 33 cm idi. Aktif
hareketli olan olgunun santral siyanozu mevcut olup
saturasyonu %73 idi. Kalp oskultasyonunda sternumun
sol alt kenarinda 3/6 pansistolik Gftirim saptandi.
Ekokardiyografik incelemesinde tek ventrikdl tipi genis
VSD, tek AV kapak, tek atriyum, pulmoner atrezi, patent
duktus arteriyozus, duktus bagimh pulmoner dolasim,
total anormal pulmoner vendéz donius anomalisi
saptandi (Resim 1 ve Resim 2). PGE1 inflizyon tedavisi
baslandi. Batin ultrasonografisinde karaciger orta
hatti izlendi ve dalagin mevcut olmadigi tespit edildi.
ivemark sendromu tanisi konulan hastanin genetik
degerlendirmesi yapildi. Hastanin eslik eden dismorfik
bulgusu yoktu. Kromozom analizi sonucu 46,XX idi ve
dahaileriincelemede GDF1 geni tim gen dizi analizinde
mutasyon saptanmadi. Kalp damar cerrahisi tarafindan
cerrahi tedavi planlandi.
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Resim 2. Subkostal goriintilemede aort ve inferior vena cava’nin
(iVC) omurganin saginda ve karacigerin orta hatta yerlesimli oldugu
gorulmekte

TARTISMA

ivemark sendromu, coklu sistem tutulumu olan nadir bir
konjenital anomalidir. Cogu vaka bilinmeyen nedenlerle
rastgele ortaya ¢ikar yani sporadiktir. Literatlrde ivemark
sendromuyla ilgili olarak tek bir genden kaynaklanan
mutasyonlar ve kromozomal anomaliler bildirilmistir
(3,4).insan calismalarindan ve hayvan modellerinden elde
edilen bilgiler etyolojide genetik ve epigenetik etkilerin
rol alabilecegini gostermektedir ve sendromunun kesin
nedeni hala belirsizligini korumaktadir (5). Hastamizin
genetik incelemesinde kromozom analizi sonucu
46,XX idi ve yapilan GDF1 geni tim gen dizi analizinde
mutasyon saptanmadi.

ivemark sendromlu hastalarda kardiyak ve kardiyak
olmayan anomaliler gorilebilmektedir. Hastalarda
siyanoz, dispne, disfaji, enfeksiyonlara yatkinlik gelisebilir
(6). Bu hastalarda kalp, sistemik ve pulmoner damarlar ve
diger organlar arasindaki uyumsuzluk nedeniyle yasami
tehdit eden 6nemli problemler gorilebilmektedir. Ve
prognoz lizerinde olumsuz etkileri bulunmaktadir.

Ivemark sendromuiile sikliklailiskilendirilen kalp kusurlari
arasinda anormal pulmoner vendz drenaj, ¢ift ¢ikish sad
ventrikil, buytk damarlarin transpozisyonu, ventrikiler
veya atriyal septal defektler ve atriyoventrikiler kanal
defekti bulunur (7). ivemark Sendromlu hastalarin
yaklasik yizde seksenbesinde 6nemli pulmoner arter
stenozu veya atrezisi vardir. Kritik pulmoner stenozu
veya pulmoner atrezisi olan yenidoganlarda hayatta
kalma, patent duktus arteriyozus yoluyla pulmoner kan
akisina baghdir. Hastamizda tek ventrikil tipi genis VSD,
tek AV kapak, tek atrium, pulmoner atrezi, PDA, duktus
bagimli pulmoner dolasim, total pulmoner venéz dénis
anomalisi mevucttu ve PGE1 tedavisi almaktaydi.

ivemark sendromunda ciddi ekstra kardiyak anomaliler
gOzlenebilir. Bunlar arasinda biliyer atrezi, bagirsak
rotasyon anormallikleri, dalak anormallikleri, renal ve
Uriner sistem anomalileri yer alir (8,9). Aspleni veya
hipospleni nedeniyle ivemark sendromlu hastalar
ozellikle kapsulli  organizmalarin  neden oldugu
tekrarlayan enfeksiyonlar ve sepsis riski altindadir (10).
Tim hastalarda dalak fonksiyonunun degerlendirilmesi
gereklidir. Hastamizda dalak yoktu ve sol taraf yerlesimli
karaciger vardi

SONUC
ivemark sendromu kardiyak ve ekstra kardiyak
bulgulariyla ciddi mortalite ve morbidite ile

sonuglanabilen hayati tehdit edici bir hastalktir. Bu
sendromun karakteristik ozelliklerini tasiyan hastalara
erken tani ve multidisipliner bir ekiple erken miidahale,
hastaligin prognozuna olumlu etki etmektedir.

ETiK BEYANLAR

Aydinlatilmis Onam: Bu calismaya katilan hasta(lar)dan
yazilh onam alinmistir.

Hakem Degerlendirme Siireci: Harici cift kor hakem
degerlendirmesi.

Cikar CatismasiDurumu:Yazarlarbu ¢alismadaherhangi
bir cikara dayali iliski olmadigini beyan etmislerdir.

Finansal Destek: Yazarlar bu calismada finansal destek
almadiklarini beyan etmislerdir.

Yazar Katkilari: Yazarlarin timd; makalenin tasarimina,
yurltilmesine, analizine katildigini ve son striminu
onayladiklarini beyan etmislerdir
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