
itus inversus totalis, organ veya organ sistemlerinin normal lokalizas-
yonları yerine vücudun karşı tarafında (normalin ayna görüntüsü) yer
alması durumudur.1 Bu doğumsal iç organ pozisyon anomalisi 8.000-

25.000 canlı doğumda 1 görülür.2 Çoğu sporadik olmakla birlikte olguların
%20-25’inde Mendelyen kalıtım görüldüğü ve genellikle otozomal resesif
geçtiği gösterilmiştir. Özellikle ailesel olgularda çoklu orta hat defektleri,
iskelet, gastrointestinal, genitoüriner ve kardiyovasküler sistemlerle ilgili
anomaliler de eşlik edebilmektedir.2 Hayvan çalışmalarında farelerdeki “in-
versus viscerum (iv)” ve “inversion of embryonic turning (inv)” denilen iki
kromozomdaki mutasyonun situs inversusa neden olduğu gösterilmiştir. Fa-
relerdeki iv gen insanlarda 14q32 kromozomu ile eş değerdir.3
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Situs Inversus Totalis ve Tiroid Agenezisi

ÖÖZZEETT  Si tus in ver sus to ta lis, or gan ve ya or gan sis tem le ri nin nor mal lo ka li zas yon la rı ye ri ne ay na
gö rün tü sün de ol du ğu gi bi vü cu dun kar şı ta ra fın da yer al ma sı du ru mu dur. Çeşitli çalışmalarda kon -
je ni tal kalp has ta lık la rı baş ta ol mak üze re çe şit li kon je ni tal mal for mas yon ve sen drom la rın si tus in -
ver sus ile bir lik te li ği ra por edil miş tir. Ti ro id be zi pi ri mi tif buk ko fa rin ge al ka vi te den ikin ci ge be lik
haf ta sın da be li rir. Si tus in ver sus to ta li sin de em bri yo nel dö ne min ikin ci haf ta sın da ki bir ge ne tik de -
fekt ten mey da na gel di ği yö nün de ki gö rüş ler, si tus in ver sus to ta lis ile ti ro id age ne zi si bir lik te li ği nin
rast lan tı sal ol ma dı ğı nı dü şün dür mek te dir. Bil di ği miz ka da rı ile si tus in ver sus to ta lis ve ti ro id age -
ne zi si bir lik te li ği da ha ön ce ra por edil me miş tir. Bu yazıda, si tus in ver sus to ta lis le bir lik te ti ro id
age ne zi si bu lu nan bir ye ni do ğan su nul muş tur. 

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Ters yer le şim; deks tro kar di; ti ro id be zi yok lu ğu 

AABBSS  TTRRAACCTT  Si tus in ver sus to ta lis is the con di ti on in which the or gan or or gan systems are on the
ot her si de of the body, as in the mir ror ima ge, ins te ad of the ir nor mal lo ca li sa ti ons. The unity of va -
ri o us con ge ni tal mal for ma ti ons and syndro mes with si tus in ver sus, par ti cu larly the con ge ni tal he -
art di se a ses, has be en re por ted. The thyro id gland ap pe ars in the se cond we ek of ges ta ti on emer ging
from the pri mi ti ve buc cop hary nge al ca vity. The cla ims sug ges ting the si tus in ver sus to ta lis oc curs
in the se cond we ek of the emb ryo nic de ve lop ment let us think that the as so ci a ti on of si tus in ver -
sus to ta lis and con ge ni tal hypoth yro i dism is not co in ci den tal. As much as we know, the as so ci a ti -
on of si tus in ver sus to ta lis with thyro id age ne sis has not be en re por ted be fo re. In this ca se re port,
a new born with si tus in ver sus to ta lis and thyro id age ne sis was pre sen ted. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Si tus in ver sus; dex tro car di a; thyro id dysge ne sis
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Kon je ni tal hi po ti ro i di pre va lan sı ise ırk ve et -
nik ya pı ya gö re de ğiş mek le bir lik te, dün ya ge ne -
lin de 3500 ile 4000 can lı do ğum da 1’dir. Fa kat
ül ke miz de gö rül me sık lı ğı da ha yük sek tir. Hi po -
ti ro i di olgu la rı nın %85’ini ti ro id dis ge ne zi si (at-
re zi %30, ek to pi %60, hi pop la zi %10), %10-15’ini
ise dis hor mo no ge ne zis oluş tur mak ta dır. Olgula -
rın ço ğu spo ra dik olup %2-5 ora nın da ai le vi dir.
Ai le vi olan lar da tiroid transkripsiyon faktör-1
(TTF-1), TTF2, PAX-8 genleri ile ilgili mutasyon-
lar gösterilmiştir. Bu fak tör ler de ki nok ta mu tas -
yon la rı be zin ge li şi min de bo zuk luk la ra ne den
ol mak ta dır.4

An cak bil di ği miz ka da rıy la li te ra tür de si tus in-
ver sus to ta lis ve ti ro id age ne zi si bir lik te li ği şim di -
ye ka dar ra por edil me miş tir. 

OL GU SU NU MU

Otuz beş ya şın da, gra vi da 8 ve pa ri te 2 olan an ne -
den mia dın da, se zar yen le ve 3.500 g ağır lı ğın da do -
ğan dört gün lük er kek be bek, so lu num sı kın tı sı
şikâ ye ti ile has ta ne mi ze ge ti ril di. Ai le öy kü sün den
an ne ve ba ba sı nın üçün cü de re ce ak ra ba ol du ğu,
an ne nin abor tus ile so nuç la nan 6 ge be li ği bu lun -
du ğu öğ re nil di. Ya pı lan fi zik mu a ye ne sin de; ağır lı -
ğı 3.500 g (50. per sen til), bo yu 50 cm (50. persen til)
ve baş çev re si 36 cm (50. persen til) idi. Ge nel du ru -
mu or ta, kalp te pe atı mı 154/dakika, so lu num sa yı -
sı 76/dakika ve vü cut ısı sı 36.5 ºC olan olgunun kalp
ses le ri sağ da da ha be lir gin du yul mak ta idi. So lu -
num sis te mi mu a ye ne sin de ta kip ne nin ya nın da
ret rak si yon lar be lir len di. Di ğer sis tem mu a ye ne le -
ri nor mal idi. Ak ci ğer gra fi sin de kalp apek si ve mi -
de gaz oda cı ğı sağ da göz len di (Re sim 1).
Elek tro kar di yog ra fik (EKG) in ce le me de D1 de ri -
vas yo nun da p ve T dal ga la rın da ne ga tif lik saptandı
(Re sim 2). Eko kar di yog ra fi  (EKO)’de ise deks tro -
kar di, atriyal septal defekt (ASD), patent duktus ar-
teriyozus (PDA) ve sağ ar kus aor ta sap tan dı. Ba tın
ul tra so nog ra fi si (USG)’n de ka ra ci ğe rin sol da ve da-
la ğın sağ da yer leş ti ği, an cak ila ve pa to lo ji nin bu-
lun ma dı ğı gö rül dü. Post na tal ye din ci gün de
ya pı lan ti ro id hor mon ana li zin de to tal T4: 0.61 U
µg/dl (5.1-14.1), ser best T4: 0.043 ng/dL (0.9-1.7),
TSH > 100 UI/mL (0.27-4.2) ve ti rog lo bü lin 0.00
ng/dL (1.4-78) ola rak öl çül dü. Ti ro id USG’sin de ti-

ro id do ku su iz len me di. Ti ro id sin tig ra fi sin de ise ti-
ro id lo ju na uyan alan da be lir gin bir rad yo ak tif
mad de tu tu lu mu sap tan ma dı (Re sim 3). Diz gra fi -
sin de bi la te ral alt ve üst epi fiz ler iz len me di. Olgu -
ya ne o na tal pnö mo ni ta nı sıy la an ti bi yo tik,
hi po ti ro i di ta nı sıyla10 µg/kg do zun da le vo ti rok sin
sod yum te da vi le ri baş lan dı.

TAR TIŞ MA

Si tus in ver su sun eti yo lo ji si ha len ke sin ola rak bi-
lin me mek le bir lik te, em bri yo nal dö ne min ikin ci
haf ta sın da or ta ya çı kan ge ne tik bir de fek te bağ lı ol-
du ğu dü şü nül mek te dir.5 

Si tus in ver su sun ta nı sın da ab do mi nal düz gra -
fi, ba tın USG’ si, EKG ve EKO tet kik le ri yar dım cı -
dır. EKG in ce le me sin de D1’de p ve T dal ga la rı nın
ne ga tif li ği ve V1-6 ara sın da ki de ri vas yon lar da R

RE SİM 1: Kalp apek si nin ve mi de gaz oda cı ğı nın sağ da ol du ğu ön-ar ka ak-
ci ğer gra fi si.

RE SİM 2: D1 derivasyonunda negatif p ve T dalgaları.



prog res yon kay bı var dır.6 Bi zim olgumuzun D1 de-
ri vas yo nun da p ve T dal ga la rı nın ne ga tif ol du ğu,
ön-ar ka ak ci ğer gra fi sin de kalp apek si nin ve mi de
fun dus ga zı nın sağ da ol du ğu ve ba tın USG’ sin de ba -
tın içi or gan la rın ay na ha ya li şek lin de yer de ğiş tir -
miş ol du ğu gö rül müş tür. 

Si tus in ver sus lu ol gu la rın, çe şit li kon je ni tal
ano ma li ler ve Tur ner, po lisp le ni ve se re bel lo-okü -
lo re nal gi bi sen drom lar la bir lik te li ği ra por edil miş -
tir.7-9 Bu ano ma li ler kar di yo vas kü ler sis tem
(deks tro kar di, ASD, fal lot tet ra lo ji si,  pul mo ner ste-
noz, dis kret tip subaor tik ste noz); so lu num sis te mi
(pul mo ner age ne zi, bron şek ta zi, pa ra na zal si nüs
ano ma li le ri), sin di rim sis te mi (di yaf rag ma her ni si,
du o de nal at re zi ve ste noz, Mec kel di ver ti kü lü,
apan diks age ne zi si, kon je ni tal me ga ko lon, anal at-
re zi), he pa to bi li yer, sple nik, ge ni to ü ri ner, or to pe -
dik ve nö ro lo jik sis tem ler le il gi li ola bi lir.10-12 Bi zim
olgumuz da deks tro kar di, ASD, PDA ve ti ro id age-
ne zi si sap tan mış tır. Yap tı ğı mız li te ra tür ta ra ma sın -

da ti ro id age ne zi si ve si tus in ver sus to ta li sin bir lik -
te gö rül dü ğü bir ol gu ya rast la n ma mış tır. 

Ti ro id be zi nin ana to mik ve fonk si yo nel ge li -
şi min de bir di zi fak tör rol oynamak ta dır. Bu ge li -
şim ev re le ri ni et ki le yen çev re sel fak tör ler hem
ti ro id be zin de hem de kalp te mal for mas yon la ra
yol aça bi lmektedir. Ti ro id be zi nin ge li şi mi ilk ev -
re olan fa rinks ta ba nın da to mur cuk lan ma dan, son
ev re olan fol li kül hüc re le ri nin ço ğal ma sı ve ya yıl -
ma sı na ka dar 5 ev re den olu şmaktadır. Ti ro id be zi
ge li şim ev re le rin de ki ha ta lar da ti ro id age ne zi si,
ek to pi si, hi pop la zi si ve ya gu atr or ta ya çı kmakta-
dır.5

Kon je ni tal hi po ti ro i di ile bir lik te pek çok or -
gan ve sis te mi il gi len di ren çe şit li do ğum sal mal for -
mas yon lar bil di ril miş tir. Eks tra ti ro i dal mal for mas -
yon lar için de en sık gö rü len ler kar di yak mal for -
mas yon lar dır.13 Oli ve ri ve ar k. kon je ni tal hi po ti ro -
i di sap ta nan 1.420 be bek te di ğer do ğum sal mal for -
mas yon la rın sık lı ğı nı araş tır mış ve ila ve do ğum sal
ano ma li sık lı ğı nı %8.4 ola rak bil dir miş ler dir.14

Ano ma li gö rül me sık lı ğı nın sağ lık lı be bek ler le kı-
yas lan dı ğın da 4 kat da ha faz la ol du ğu nu, en sık kar-
di yo vas kü ler sis tem de ol mak üze re (%5.5 sık lık ta
ve en sık ASD), kas-is ke let, san tral si nir, sin di rim
ve ba zı di ğer sis tem ler de de ği şik do ğum sal mal for -
mas yon la rın gö rül dü ğü nü sap ta mış lar dır. Bu olgu -
da da kon je ni tal hi po ti ro i di ye ila ve ola rak si tus
in ver sus to ta lis, ASD ve PDA tes pit edil miş tir. 

Kon je ni tal hi po ti ro i di nin pek çok or ga nı et ki -
le yen mal for mas yon lar la bir lik te li ği, em bri yo ge li -
şi mi nin çok er ken dö ne min de mey da na ge len bir
ge ne tik ku sur so nu cu oluştuğunu dü şün dür mek te -
dir. Si tus in ver sus to ta li sin de em bri yo nal dö ne min
ikin ci haf ta sın da ki bir ge ne tik de fekt ten mey da na
gel di ği yö nün de ki gö rüş ler, si tus in ver sus to ta lis ile
kon je ni tal hi po ti ro i di nin bir lik te li ği nin rast lan tı sal
ol ma dı ğı nı dü şün dür mek te dir.5

So nuç ola rak, si tus in ver sus to ta lis olgu la rın da
ti ro id be zi ile il gi li de fekt ler açı sın dan dik kat li
olun ma sı ge rek ti ği ka nı sı na va rıl mış tır.
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RE SİM 3: Tiroid lojuna uyan alanda belirgin bir radyoaktif madde tutulumu
göstermeyen tiroid sintigrafisi.
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