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* G1P1Y1AO0 28 yas annenin * G6P4YAD2K1 36 yas

33+2 GH da annenin hidrops fetalis,
polihidroamnios ve hidrops maternal obezite ve
fetalis ile takipli maternal anemi ile takipli
gebeliginden C/S ile 2230g gebeliginden 38+4 GHda
dogan kiz bebek dogum C/Sile 2790 gr agirliginda
salonunda entlbe edilip dogan kiz bebek, nCPAPa
stabilize edilerek yenidogan alinarak YDYBUne yatirild.
yogun bakim Unitesine « APGAR 4/6/7 olarak
yatirildu. degerlendirildi.

e APGAR 1/7/8 olarak
degerlendirildi.
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* SOYGECMIS:
1.cocuk:hastamiz
Akrabalik: yok

* SOYGECMIS:
1.cocuk: kiz, sag saglikl
2.cocuk: kiz, alerjik astim

3.cocuk: hastamiz
Akrabalik: var ( 2.derece)
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* FiZiKk MUAYENE * FiZiKk MUAYENE

Vicut isis1:36,4 °C Vicut isisi:36 °C

Kalp tepe atimi:174/dk Kalp tepe atimi:170/dk
Solunum sayisi:64/dk Solunum sayisi:60/dk
Kan basinci: Kan basinci:

Sag kol:59/33 (39) Sag kol:57/34(43)mmHg
Sag bacak:59/32 (40) Sag ayak:66/29(48)mmHg
Oksijen satlirasyonu: 94% Oksijen satlirasyonu: 98%
Boy:43cm (50p) Boy: 48 cm (50p)

Dogum agirhigi:2230g (50p-90p arasi) Dogum agirhigi: 2790g (10p-50p)
Bas cevresi:33cm (90p) Bas ¢evresi: 33,5cm (50p)
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* SISTEM MUAYENESi:
Genel durumu orta-kotu.
Bas-boyun: skalp 6demi yok
Solunum sistemi: Entube

Sag bazal ve orta zonlarda ,sol
bazal akcigerde solunum
sesleri azalmis.

Bilateral krepitan ral duyuldu.
Retraksiyonlari belirgin.

Sag hemitoraksin 6n arka capi
sola gore daha artmis

Dolasim sistemi: S1/S2+ UGflrim
yok.

GIS: Batin hafif distand.

« SISTEM MUAYENESI:
Genel durumu orta.

Bas-boyun: Sacli deride 6dem
yok.

Solunum sistemi: Entlibe

Iki tarafli solunum sesleri esit ve
dogal aliniyor. Ral-ronkus yok.

Belirgin interkostal ve subkostal
retraksiyonlari mevcut.

Dolasim sistemi: S1/S2+ Gflrim
yok.
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* LABORATUVAR: * LABORATUVAR:

WBC - 5390/pL WBC: 20280/mm3 (9000-34000)
NEU - 3420 /uL Neu:4970/mm3 (3000-5800)
LYM - 1430 /uL Lym:12300/mm3 (1500-3000)
HGB - 17,80 g/dL Hb:17,8 (15-24)

MCV - 103,90 fL MCV:98 (99-115)

PLT - 139 000/l Pl1t:376000 (84000-4780000)

Anne kan grubu: A Rh (+)

Anne kan grubu: AB Rh (+) Bebek kan grubu: A Rh (+)
Bebek kan grubu: A Rh (+) Direkt Coombs: negatif
Direkt Coombs: negatif
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* LABORATUVAR:

Albumin - 26,9 g/L

ALT (SGPT) - 14,5 U/L

AST (SGOT) - 53,2 U/L
Bilirubin, Direkt - 0,44 mg/dL
Bilirubin, Total - 7,23 mg/dL
BUN (Kan Ure azotu) - 13,60 mg/dL
Kreatinin - 0,54 mg/dL

Klor (Cl) - 102 mmol/L

Sodyum (Na) - 136 mmol/L
Fosfor (P) - 5,27 mg/dL
Kalsiyum - 8,37 mg/dL

Klor (Cl) - 104 mmol/L
Magnezyum (Mg) - 1,43 mg/dL
Potasyum (K) - 3,46 mmol/L

* LABORATUVAR:

Albumin - 34,8 g/L

ALT (SGPT) - 2,5 U/L

AST (SGOT) - 29 U/L

Bilirubin, Direkt - 0,50 mg/dL
Bilirubin, Total - 6,29 mg/dL
BUN (Kan ure azotu) - 7,15 mg/dL
Kreatinin - 0,66 mg/dL
Sodyum - 139,0 mmol/L

Fosfor (P) - 5,8 mg/dL

Klor (Cl) - 106 mmol/L
Magnezyum (Mg) - 1,66 mg/dL
Potasyum (K) - 4,22 mmol/L




* Prenatal hidrops tanisi olan hastaya
vaklasalim?

* Ek tetkik?

nasil
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Abdomen USG:Parakolik
alanda bilateral serbest sivi
izlenmektedir. Perihepatik
alanda 2 cm, perisplenik
alanda 1 cm boyutlu serbest
sivi izlenmektedir.

Toraks USG:Sag plevral alanda
160 cc ( en genis capi1 4 cm)sol
plevral 120 cc (en genis capi 3
cm) effiizyon izlenmektedir.

EKO:Atriyal septal defekt
(sekundum-kticiik) Duktus
acikhgi (2 mm)

« Abdomen USG:intrahepatik

venler ile iliskili oldugu
disinulen karacigerde
multiple hava dansiteleri
izlenmektedir. Girisimsel
isleme sekonder olabilir.

TFUS: Normal sinirlarda
transfontanel Renkli Doppler
US inceleme.

EKO:Sag kalp bosluklari
genis,orta ty,ince PDA, kicuk
sekundum ASD (genislik 4-5
mm,sol-sag santli),,pulmoner
hipertansiyon gorulmedi.
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e Toraks BT: e Toraks BT:




Hidrops fetalis

— Fetus vicudunda anormal sivi toplanmasi (asit,
plevral eflizyon, perikardiyal eflizyon) ve yaygin cilt
ddemiyle karakterize bir durum

—>Taniicgin;
e 22 boslukta sivi ya da

* 1 bosukta sivi + skalp 6demi

— Plasentomegali ve polihidramnios sik eslik eder ancak tani
kriterine girmezler



Insidans

1500-4000 dogumda bir gorulmekte.
Mortalite %50-90

Anti-D immunoglobulin kullaniminin yayginlasmasiyla immiun
hidrops prevalansi 6nemli 6lctide azalmistir

Hidrops fetalis

immiin hidrops
fetalis

%10

immiin olmayan
hidrops fetalis
(%90)




Patofiziyoloji

1 Hydrostatic
capillary
pressure

anemia, heart failure,
intrathoracic masses

) . \\ /1Lymphatic

Endothelial / Hydrops Flow
damage  \QECETS

congenital infection \

lymphatic dysplasia
(chromosomal
abnormalities)

|Plasma oncotic
pressure

congenital nephrotic
syndrome, lysosomal
storage disease




Etiyoloji

Immiin hidrops fetalis / Eritroblastosis fetalis

 En stk Rh (-) annenin Rh (+) fetusunda olusan
alloiminizasyon sonucu gorulir

* llerleyici eritrosit tahribati = ekstrameduller
dokunun telafi etme kapasitesini asan siddetli
anemi, hipoksi ve kalp yetmezligi



Immin olmayan hidrops fetalis
etiolojisi
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Fig. 1. Cause of NIHF. Percentages listed for each classification based on recent meta-analysis
conducted by Bellini and colleagues® 2015. TTTS, twin-twin transfusion syndrome. (Data
from Bellini C, Donarini G, Paladini D, et al. Etiology of non-immune hydrops fetalis: an up-
date. Am J Med Genet A 2015;167A:1082-1088.)



Etiyoloji

Immiin olmayan hidrops fetalis

e Kardiyovaskiler sebepler (olgularin %20-401)
Yapisal

Atriyoventrikuler septal defect

Buyuk arter transpozisyonu

Hipoplastik sol kalp sendromu

Aritmiler

Tasiaritmi: SVT, atriyal flutter, reentran tasikardiler, uzun QT ve
ventrikuler tasikardi

Bradiaritmi: yapisal anormalliklerden ve AV dugim bdlgesini
etkileyen konjenital lezyonlar

Kardiyomiyopatiler
Vaskiiler anomaliler




Etiyoloji

Immiin olmayan hidrops fetalis

 Kromozomal ve genetik sendromlar (olgularin %7-161)
Turner Sendromu

Trizomi 21,18,13,12

Rasopatiler

Artrogripozis

Myotonik distrofi

CHARGE sendromu

Multiple ptergiyum sendromu

Akondroplazi

(1)Transient abnormal myelopoiesis associated with Down syndrome presenting as severe hydrops fetalis: a case
report. AUMalin GL, Kilboy MD, Velangi M SOFetal Diagn Ther. 2010;27(3):171-3. Epub 2010 Feb 16.



Etiyoloji

Immiin olmayan hidrops fetalis

 Anemi (%10-27i)

* o talasemi

e Parvovirus B19 enfeksiyonu

* Fetomaternal kanama

* Eritrosit enzim defektleri

* |kizden ikize transflizyon sendromu
e Eritrosit aplazileri

* Konjenital I6semiler

» Hemoglobin konsantrasyonu <5 g/dL oldugunda hidropsla
sonuclanma olasiligi yuksektir.

» Fetal anemi prenatal donemde orta serebral arter akimindaki
(MCA) artisla tanimlanabilir (>1.5xpsv)



Our approach to prenatal/preconception screening for hemoglobinopathies

+

100%

Test fermale partner who is or will be pregnant:
= CBC
= Ferriti '"*
= Either HPLC or capillary electrophoresis is preferred
Alternative: IEF or hemoglobin electrophoresis

MCV <80 fL and/or Hemoglobin MCV =80 fL
MCH <27 pg “:“" é_lm{gfp':“ variant detected: MCH 227 pg,
HbAZ2 increased (=3.5%) HbA2 normal (<3.5%) 5, C, D-Punjab, E, No Hb variants
Hb F may be increased ! Lepore, O-ArabT HbA2 normal (<3.5%)
Beta Alpha Does the patient have ethnic
thalassemia thalassemia background or familial risk
carrier carrier factors for alpha thalassemia?
|
T 1
Yes No
¥ ¥ ¥ ¥
Test male partner: &
= CBC Lows risk of
= Either HPLC or capillary electrophoresis is preferred Offer DNA-based clinically important

Alternative: IEF or hemoglobin electrophoresis
= If Southeast Asian ancestry, offer DNA-based testing
for alpha-thalassemia evaluation

alpha globin studies ¢

fetal hemoglobinopathy
Routine prenatal care

v

Y *

Partner is not a carrier for
alpha or beta thalassemia
or a hemoglobin variant

Partner is a carrier for
alpha or beta thalassemia
or a hemoglobin variant

Partner
not available

v

v v

Low risk of
clinically important
fetal hemoglobinopathy

Routine prental care

Counseling and offer
prenatal diagnosis§




Etiyoloji

Immiin olmayan hidrops fetalis

* Enfeksiyon (%5-10u)
* Parvovirus B19

« CMV

* Toxoplazmozis

* Sifiliz

* Herpes virusleri

* Varisella

Hidrops USG bulgularina ek olarak beyin, karaciger veya perikardin
kalsifikasyonlari; mikrosefali; serebral
ventrikilomegali; hepatosplenomegali; ve blytime kisitlamasi olmasi;




Etiyoloji

Immiin olmayan hidrops fetalis

* Torasik ve lenfatik anormallikler (%10u)

* Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu (CPAM,
daha 6nce konjenital kistik adenomatoid malformasyon
olarak biliniyordu)

 Bronkopulmoner sekestrasyon
* Bronkojenik kist

* Difayram hernisi

* Silotoraks

* Lenfatik displazi

(1)Pulmoner hipoplazinin dogum 6ncesi tanisi.AvustralyaVergani Opin Obstet Jinekolog. 2012;24(2):89.



Etiyoloji
Immiin olmayan hidrops fetalis

Plasental nedenler (%2-3)
— Plasental iskemi, umblikal anjiomiksoma

Metabolik hastaliklar (%1-2)

— Lizozomal depo hastaliklari

Gastrointestinal nedenler(%1)

— Obstruksiyonlar, hepatik nekroz, hepatik hamartom
Uriner sistem anomalileri(%1)

— Konjenital nefrotik sendrom

Ekstratorasik timorler (<%1)
— Teratom



Teshis
Asagidaki fetal bulgulardan iki veya daha fazlasini gosteren
ultrason muayenesine dayanir:
e Asit
ePlevral eflizyon
e Perikardiyal eflizyon
eGeneralize cilt 6demi (cilt kalinhgi >5 mm)

Vakalarin yuzde 60 ila 85'inde etiyoloji dogum oncesi veya
dogum sonrasi belirlenebilir. Geri kalan vakalar idiyopatik
olarak kabul edilir.

Etiology of nonimmune hydrops fetalis: a systematic review.Bellini C, Hennekam RC, Fulcheri E, Rutigliani M, Morcaldi G, Boccardo F,
Bonioli E SOAmM J Med Genet A. 2009 May;149A(5):844-51.



Hidropik bebegin stabilizasyonu

TURK NEONATOLOJI DERNEGI

DOGUM SALONU YONETIMI
REHBERI 2021 GUNCELLEMESI

* Antenatal tanisi olan hidrops fetalis
olgularinin 3.veya 4. dizey yenidogan yogun
bakim Unitesi olan bir merkezde dogmasi
uygundur.

 Canlandirmaicin 2 kisiye ek olarak,

parasentez, torasentez ve gerekiyorsa
perikardiyosentez girisimlerini yapmak Uzere
bir deneyimli kisi ile birlikte 3 kisilik bir ekip
hazir olmalidir.

26



Hidropik bebegin stabilizasyonu

TURK NEONATOLOJI DERNEGI

DOGUM SALONU YONETIMI
REHBERI 2021 GUNCELLEMESI

Agir fetal anemi ongoriliyorsa, O Rh (-)
eritrosit sispansiyonu, anne kani ile cross-
match yapilmis olarak dogum salonunda
hazir olmalidir.

Entlubasyon siklikla gerekir. Entibasyondan
sonra yeterli ventilasyon saglanamiyorsa,
parasentez ve torasentez yapiimalidir.

27



CAMP - Konjenital pulmoner hava
yolu malformasyonu

* Konjenital pulmoner hava yolu malformasyonu
(CPAM), alt solunum yollarinin gelisimsel bir
malformasyonudur. Nadir de olsa en sik gorilen
konjenital akciger lezyonudur.

 CPAM'ler akcigerin dallanma morfogenezindeki
anormalliklerden kaynaklanir.



Normal control

200 um

Histopatoloji

* Trakeal, bronsiyal veya alveoler dokudan kaynaklanan kistik ve
adenomatoz unsurlardan olusan hamartomato6z lezyonlardir.

CPAM-1

CPAM-2 CPAM-3
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 CPAM'lerin trakeobronsiyal agacla baglantilari vardir, ancak baglanti

bronslari genellikle normal degildir.

* Lezyonun arteriyel beslenmesi ve ven6z drenaji neredeyse her zaman
pulmoner dolasimdan saglanir, ancak sistemik dolasima vaskuler

baglantilar da rapor edilmistir.



Siniflandirma

Table 1
Stocker classification of congenital pulmonary airway malformation lesions
Type Location Characterization % Prognosis
Type O Trachea Whole lung 1-3% Fatal
Bronchus Lungs small, solid, firm
Type 1 Distal bronchi One large dominant cyst 50-65% Good
Proximal bronchioles Late presentations
Most common
Type 2 Bronchiolar Multiple small cysts 10-40% Poor
Other anomalies
Type 3  Alveolar Cystic with solid 5-10% Severe
Solid appearance
Typed4  Acinar Thin wall, fluid filled small cysts  10-15% Good




________________________________________

Trachea

[AVIIIA Bronchioles

Bronchus

Alveoli

~l

2

........................................

\\\LY

Acinar dysplasia I
(previously CPAM type 0) CPAM type 1 CPAM type 2 CPAM type 3 CPAM type 4 or PPB?

.



Tani

Prenatal tani en sik 21-24 GH konulur.
Ultrason 6zeliklerine gore tipin dngorilmesi mimkundur.
MR kullanilabilir ancak teshis ve prognoza katkisi yoktur.

28.GHdan sonra spontan rezollisyon/regresyon/progresyon
gorulebilir.



Prognostik faktorler

CVR >1,6 olmasi
Plasentomegali

Anormal ekokardiyografi
Mediastinal sift

Akciger hipoplazisi

Kist volimu orani (Cyst volume ratio:CVR) hidrops gelisimi
acisindan prognostik faktor olarak kullanilir.



Dogum oncesi yonetim
Mikrokistik lezyonlar->maternal steroid

Makrokistik lezyonlar—>steroide cevap yok;transamniyotik
igne dekompresyonu ya da torakoamniyotik sant

Fetal cerrahi->normal karyotip + baska anomalinin eslik
etmemesi durumunda yapilabilir.



Klinik

 Dogum oncesi CPAM tanisi alan hastalarin yaklasik dortte Gci
dogumda asemptomatiktir.

—ilerleyen zamanlarda komplikasyonlar ortaya cikar(oncelikle
enfeksiyon) ; tip 4 CPAM'ler disinda malignite riski son derece
dusuktar.

* Yenidogan donemi—>solunum sikintisi



Dogum sonrasi yonetim

 Dogum oncesi CPAM tanisi alan tim bebeklere, asemptomatik olsalar ve
seri dogum oncesi ultrasonlarda lezyon diizelmis goriinse bile, yenidogan

doneminde akciger grafisi cekilmelidir.

v

| Prenatal diagnosis of CPAM |

Asymptomatic

¥

Simple chest
radiograph at birth

[
Low risk, defined as:
= Small or no lesion
= No PPB risk factors&

l

= Advanced thoracic imaging 1
within & months

= DICERT genetic testing

v

Confirms low risk:
= Small or no lesion
= Mo PPB risk factors
= Patient remains
completely asymptomatic

1
High risk, defined as:
" Large lesion {>20%
of the hemitheorax)
or
= PPE risk factors&

v

1
Symptomatic®

¥

® Immediate advanced
thoracic imaging 1
= DICERT genetic testing

Y

= Immediate advanced
thoracic imaging 1l
= DICER1 genetic testing

Early surgical resection
{during index hospitalization)

Any symptoms*
or high-risk
characteristics

v

! y

Observation:
= Monitor for symptoms ¥
= Annual imaging 8

Elective
surgical resection %
by 12 months

Early

surgical resection




Goriuntuleme

Tip 1-4 Tip 2




Goriuntuleme

o3

* Solid komponent icerir; kitle
etkisi sebebiyle mediastinal
shifte sebep olabilir.




 CPAM'li tim bebek ve cocuklar icin DICER1 genindeki
patojenik varyantlar icin genetik test yapilmasi 6nerilmekte.


https://www.uptodate.com/external-redirect?target_url=https://www.omim.org/entry/606241&token=tEpDslnpc0F0kICl/z7sFUfdC7kgbt7z3sRDeh8bdyoRXpLk1HWXNplBoRtoeB89&TOPIC_ID=6346

Ayirici tani

* Bronkopulmoner sekestrasyon—> Dogum 0Oncesi ultrasonda
BPS iyi tanimlanmis, homojen, eko yogun bir kitle olarak
gorundr. CPAM'in aksine, BPS'nin genellikle trakeobronsiyal
agacla baglantisi yoktur ve pulmoner dolasimdan ziyade
anormal bir sistemik arter tarafindan beslenir.

* Konjenital diyafragma hernisi, bronkojenik kist, konjenital
lober amfizem



Komplikasyonlar

Enfeksiyon
Pulmoner hipertansiyon
Pulmoner hemoraji

Malignite: ploropulmoner blastoma (PPB) ve bronkoalveoler
karsinom (BAC)

Pnémotoraks: tip 4 CPAM'In belirgin bir 6zelligidir.



Prognoz

Dogum oOncesi teshis edilen CPAM hayatta kalma orani yuzde
95'in Uzerindedir ve fetal hidropsun varligi mortalitenin
onemli bir belirleyicisidir.

CPAM'li semptomatik veya asemptomatik bebeklerin
cogunda, yenidogan doneminde cerrahi eksizyon kuratiftir.

lyi genel prognoz, tip 1 lezyonun baskinligini
yansitmaktadir. Tip 2 ve 3 CPAM'lerin prognozu iyilesme
mumkuin olsa da o kadar olumlu degildir



Eve goturulecek mesajlar

 Dogum oncesi teshis edilen CPAM hayatta kalma orani ylizde
95'in Uzerindedir ve fetal hidropsun varligi mortalitenin
onemli bir belirleyicisidir.

* Antenatal tanisi olan hidrops fetalis olgularinin 3.veya 4. diizey

yvenidogan yogun bakim Unitesi olan bir merkezde dogmasi
uygundur.

 Canlandirmaicin 2 kisiye ek olarak, parasentez, torasentez ve
gerekiyorsa perikardiyosentez girisimlerini yapmak lGzere bir
deneyimli kisi ile birlikte 3 kisilik bir ekip hazir olmalidir.



