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Amniyotik Bant Sendromunun Eslik Ettigi
Bir Akranya Olgusunun
Ultrason ile Prenatal Tanisi

Prenatal Ultrasonographic Diagnosis of
Acrania Associated with
Amniotic Band Syndrome

OZET Akranya, kafatasinin diiz kemiklerinin yoklugu ve anormal beyin gelisimi ile kendini
gosteren nadir ve 6liimciil bir anomalidir. Olgumuzda akranyaya eslik eden amniotik bant sendromu
vardi. Ultrason muayenesi sirasinda plasenta ile fetiis baginin yakin komgulukta olmasi ve bu
iligkinin inceleme boyunca devam etmesi dikkat ¢ekti. Ultrason muayenesinde akranya
saptandiginda fetiisiin durusu dikkatli bir sekilde incelenmelidir. Fetiis basi ile plasenta arasinda
inceleme siiresince bozulmayan bir yakin iligki saptamirsa amniotik bant sendromundan
stiphelenilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Noral tiip defekti; amniyotik bant sendromu;
ultrasonografi; prenatal tani

ABSTRACT Acrania is a rare and lethal malformation characterized by absence of the flat bones
of the cranial vault and abnormal development of the cerebral hemispheres. We have observed
an acrania case accompanied with amniotic band syndrome. During ultrasound examination,
fetal head was in close relation with placental tissue and this position maintained during the
observation. When acrania was detected in ultrasonography, fetal position should be evaluated
carefully. If there is a close contact between fetal head and placenta, and if fetus keeps this po-
sition during the entire examination, the presence of amniotic band syndrome should be sus-
pected.

Key Words: Neural tube defects; amniotic band syndrome;
ultrasonography; prenatal diagnosis
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kranya, fetiiste kafatasi kemiklerinin yoklugu olup anensefaliden

beyin dokusunun varlig ile ayrilir. Siklikla ikinci ticay i¢inde yapi-

lan ultrason ile saptanilmakla birlikte 11-12. haftalardan itibaren
tanisinin konulabilecegi bildirilmistir.! Akranyaya amniyotik bant sendro-
mu eslik edebilir. Gebeligin erken déneminde amniyon zarinda yirtilmanin
amniyotik banta, bunlarin da néral tiip, yliz, kol-bacak, karin bolgesini il-
gilendiren dogumsal sakatliklara neden olabilecegi bildirilmigtir.** Akran-
yamin sik kullanilan bagka bir esanlamlis: eksensefalidir.

Bu ¢alismada amniyotik bant sendromunun eslik ettigi bir akranya ol-
gusu sunularak bu iki patolojinin literatiir verileri ile birlikte tartigilmasi
amaclanmistir.
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OLGU SUNUMU

Olgu 24 yasinda ve ilk gebeligi olup son adet tari-
hine gore 14. gebelik haftasinda bagvurdu. Gebe ve
esi akraba olmayip ailede dogussal sakatlik oykiisii
yoktu. Gebenin 6ykiisiinde yakin zamanda gegiril-
mis enfeksiyon veya teratojenik bir etkene maruz
kalma bulunmamaktaydi. Ultrason muayenesinde
bas-popo mesafesi 60.5 mm (12 hafta 4 giin ile
uyumlu), tek, canh fetiis gortildii. Fetiistin kafatas1
ve kafaici yapilar1 net izlenemediginden gebe 2i
hafta sonra ultrason muayenesine ¢agrildi; ancak
olgu 6 hafta sonra muayene icin geldi. Yapilan ult-
rason incelemesinde bebegin gelisimi 18 hafta ile
uyumlu olup diizensiz bir beyin dokusu varligina
kargilik kafatasi kemikleri izlenemedi. Fetiis bagi-
nin plasenta ve serviks i¢ deligi ile yakin komsulu-
gunu inceleme boyunca siirdiirmesi dikkat c¢ekti
(Resim 1). Fetiistin bas digindaki diger yapilari nor-
mal olarak degerlendirildi. Anne kanindan bakilan
alfa-fetoprotein igin diizeltilmis MoM degeri 3.97
ile yiiksek geldi; diger rutin testler normal sinirlar-
da idi.

Akranya tanis1 konularak aileye bilgi verildi.
Karyotipleme i¢in amnios 6rneklemesi yapild: ve
sonug 46 XX olarak geldi. Aile gebeligin sonlandi-
rilmasini tercih etti, oksitosin verilerek gebelik
sonlandirildi. Fetiis 19.5 cm boyunda, 360 g agirli-
ginda, cinsiyeti kiz olup plasenta ile birlikte atild:.
Go6bek kordonu 13 cm uzunlukta olup plasenta sir-

kumvallat goriintimdeydi. Bebegin kafatas: gelisi-

T e / b
RESIM 1: . (a). ilk bakilan ultrasonda fetiis kafasinin normal olmayan
gérinimil izleniyor (gebelik yagt: 12.4hf). (b). ikinci ultrasonda diizensiz beyin
dokusu (B ile isaretli) ve bagin plasentanin alt ucu (P ile isaretli) ile olan yakin
iliskisi gozleniyor (gebelik yasi: 18 hf)
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RESIM 2: Amniyotik bantin elik ettigi akranya olgusunun gortinimii. Gobek
bagi normalden kisa (13 cm). Plasenta sirkumvallat gériinimde. Plasentadan
uzanan amniyon zari fetlis kafasina yapisik olup beyni diizensiz bélimlere
ayiriyor. Amniyon zarinin yapisma yerinin Uzerinde kafatasi kemikleri
gelismemis.

RESIM 3: Fetiistin arkadan gekilen resmi kalin bir amniyotik bantin kafa igine
girdigini gostermektedir.

mi olmayip dolesinden ayrilan zarlarin beyni di-
zensiz olarak boliimlere ayirdig: ve kalin bir amni-
yotik bantin enseden beyin i¢ine girdigi anlasildi
(Resim 2, Resim 3). Otopside akranya tanis: dogru-
land: ve fetiiste bagka bir patoloji saptanmad.

TARTISMA

Akranya, akalvarya ve anensefali ultrason tanilar
birbiri ile karigabilen, farkli noéral tiip anomalileri-
dir. Her ti¢ sakatliktada kafatasi1 kemiklerinin kis-
men veya tam yoklugu séz konusudur.
Anensefalide beyin dokusu da olmayip yasam ile

bagdagmaz. Akalvaryada beyin gelisimi normal
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olup kafatasinin bir kismi veya tamami gelisme-
mistir; bu nedenle hadisenin derecesine gore yasam
olanakl olabilir. Akranya, nadir goriiliir; yiiz ve ka-
fa tabanindaki kemiklerin gelismesine karsilik ka-
fatasi kemikleri bulunmaz.®> Akranyada beyin
gelisimi normal olmayip yasam ile bagdasmaz.

Embriyonik gelisimin 4. haftasinda néral tiip-
te yeterli kapanmanin olmamasi veya kapandiktan
sonra tekrar agilmasi akranya gelisiminden sorum-
lu tutulmaktadir. Noral tiipte yeterli kapanma ol-
mamasinin ise mezankimal hiicre gogiiniin
yetersizliginden kaynaklandig1 distiniilmektedir.®
Bir seride akranya siklig1 3/10.000 olgu olarak bildi-
rilmistir.” Hayvan caligmalarinda ve insanlarda disi

cinsiyette daha sik gortildiigi rapor edilmigtir.®

Fetiisiin normal gelisimi sirasinda 11. gebelik
haftasindan sonra kafatas: kemikleri ultrasonda eko-
jenik goriintii halinde izlenir. Gebeligin 11. hafta-
sindan itibaren ultrasonda kafatas1 kemiklerine ait
ekojenik goriintii alinamiyor, beyin dokusu diizen-
siz bir yap: halinde izleniyor, yiiz ve kafa tabanina
ait yapilar izleniyor ise akranya tanis1 konulur. i1k
ii¢ ay icinde akranyanin ultrason ile tanis1 miimkiin
olmakla birlikte? tam: siklikla ikinci icayda konulur.
Erken tami ile gebelik sonlandirmasinin fiziksel ve
duygusal olumsuz etkilerinin azaltilmasi miimkiin
olabilir. 11k iigay muayenesinde vajinal ultrasonun
tercih edilmesi erken taniy1 kolaylastiracaktir.’® Ru-
tin ense saydamlig: 6l¢iimii esnasinda, 3.600 gebe-
den olusan bir seride 7 akranya olgusunun hepsinin
tanisinin konuldugu bildirilmistir."! Ug boyutlu ult-
rason ile inceleme taniy1 destekler.!

Akranya genellikle diger anomaliler ile birlik-
te olup siklikla eslik ettigi bildirilen patolojiler sun-
lardir: amniotik bant,'>'* Adams-Oliver sendromu,
omfalosel,* Cantrell pentalojisi,’ konjenital medul-
loblastoma,’ limb-body-wall kompleks'' Roberts
sendromu,'® Schinzel-phocomelia sendromu.!” Ak-
ranyanin ayirici tanisinda anensefali, akalvarya, en-
sefalosel ve iskelet displazileri bulunur.

Torpin’in iddiasina gore amniyon zarinda erken
donemde olusan yirtilma amniyotik bant sendro-
munun gelismesini baglatmaktadir.’® Yirtilmay: ta-
kiben amnion kesesi giderek koriyondan ayrilmakta
ve normal gelisimini stirdiirememektedir. Olusan
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amniyon bantlar koryonik bosluga dogru uzanirken
fetiis kistmlarini sarmakta, etkiledigi viicut kismina
gore cesitli sakatliklara neden olmaktadir. Amniyon
zar1 fetiis kafasina uzanarak sardiginda membrandz
norokraniyumun gociinii engelleyerek akranya,
akalvarya gibi sakatliklara yol agmaktadir.'”® Chan-
dran ve ark. bir akalvarya olgusunda amniyon zari-
nin fetiis kafa derisini sararak yapisma yerinin
iizerinde kafatas1 kemiklerinin gelisimini engelledi-
gini, bu bulgunun da Torpin’in erken amniyon yir-
tilmas1 tezini destekledigini bildirdiler.” Bizim
olgumuz da Chandran ve ark.nin bildirdigi olguya
benzerlik gostermekte olup amniyon zari fetiis kafa-
sini sararak diizensiz bolmelere ayirmisti ve amni-
yon zarinin kafaya yapisma yerinin iizerinde kafatasi
kemikleri gelismemisti. Benzer sekilde bu olgunun
da Torpin’in erken amniyon yirtilmas: tezini destek-
ledigi soylenebilir. Chandran ve ark.nmin bildirdigi
olguda beyin gelisimi normal oldugundan akalvar-
ya tanis1 konulmus olup bizim olgumuzda beyin ge-
lisimi normal olmadigindan akranya olarak
degerlendirilmistir. Torpin’in tezinin aksine Moer-
man ve ark.,® amniyotik bantin eglik ettigi fetiis ka-
fasini ilgilendiren sakatliklarda esas hadisenin
damarlanmanin bozulmasina bagh gelisen bas ano-
malilerinin oldugunu, amniyotik bantin buna ikin-
cil olarak gelistigini ileri stirdiiler. Benzer sekilde
Lockwood ve ark.?’ amniyotik bant sendromunun
erken amniyon yirtilmasinin bir sonucu olmak yeri-
ne fetiiste anomali gelisiminden sorumlu ¢ok etmen-
li bir siirece bagl gelisebilecegini, o&zellikle
kanamaya bagh kanlanma bozuklugunun temel et-
ken olabilecegini bildirdiler.

Akranyanin anensefalinin 6nciil hali oldugu
disintilmektedir.”! Akranya olgularinin ¢ogunun
korumasiz beyin dokusunun amnion sivisinin fi-
ziksel ve kimyasal etkilerinden dolay1 dejenere ola-
rak gebeligin seyri esnasinda anensefaliye
doniistiigii kabul edilmektedir. Akranyanin anen-
sefaliye ilerleyisi insan gebeliklerinde gosterilmis-

tir.722

Bu nedenle akranya olgular1 siklikla
gebeligin erken doneminde saptanilmaktadir. Ol-
gumuzda amnion zar1 diizensiz beyin boliimlerini
sararak Chandran ve ark.min' bildirdigi olguda ol-
dugu gibi beyin dokusunu amniyon sivisinin etki-
lerinden Ancak

korumustur. akranya ve
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anensefalinin iki farkli patoloji oldugunu iddia
eden bir goriis de bulunmaktadir.”

Akranya olgularinda kromozom anomali ris-
kinde artig bulunmaz. Yirmi dokuz akranya olgu-
sunu iceren seride sadece bir olguda genetik
bozukluk (trizomi 18) saptanildig: bildirilmistir.'
Ancak akranya ciddi bir dogussal anomali oldu-
gundan dogru genetik danismanlik verebilmek i¢in
karyotipleme yapilmalidir. Olgumuzda karyotiple-
me yapilmis ve sonu¢ normal gelmistir. Akranya
olgularinda takip eden gebelikte tekrarlama olasili-
g1 altta yatan nedene gore degisir. Amniyotik ban-
tin  eslik ettigi izole olgularda tekrarlama
olasiliginda artis bulunmaz. Akranya noral tiip de-

fektlerinin icinde yer aldigindan aileye planh bir

Sebahat ATAR GUREL ve ark.

gebelikten once yiiksek doz folik asit kullanmaya
baslanilmas: ve gebeligin takibinde ayrintili ultra-
son yapilmas: konularinda bilgi verilmelidir.

Sonug olarak akranya nadir goriilen, diizensiz
beyin dokusunun varligina karsilik kafatas1 kemik-
lerinin yoklugu ile kendini gosteren 6liimciil bir
yapisal sakatliktir. Akranya ve diger noral tiip de-
fektleri amniyotik bant sendromu ile birlikte gorii-
lebilir. Bu nedenle akranya tanisi konuldugunda
ozellikle fetiis basi ile plasenta arasinda sebat eden
bir komsuluk var ise amniyotik bant sendromu dii-
stintilmelidir. Bagka patolojiler eslik edebilecegin-
den akranya diisiiniilen olgular ayrintili olarak
ultrason ile incelenmeli, dogru genetik danigman-
ik verilebilmesi i¢in karyotipleme yapilmalidir.
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