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AKRANIA: BILINMEYEN NADIR KONJENITAL MALFORMASYON
Ali imran OZMARASALI?, Cansu REHBER?, Elif izlem BABACAN2, Mevliit Ozgiir TASKAPILIOGLU

1Bursa Uludag Universitesi Tip Fakultesi Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali, Bursa, Tirkiye

2Bursa Uludag Universitesi Tip Fakultesi, Bursa, Turkiye

Giris ve Amag
Akalvaria olarak da bilinen akrania, kafa tabani ve fasyal kemik yapisi normal olmasina ragmen kalvaryal kemik yapilarinin
gelisimsel olarak yoklugu ve iliskili kas, bazen dural yapilarda defektlerle tanimlanan henuz etiyolojisi aydinlatilamamis fakat bir

postndrilasyon kusuru olarak kabul edilen oldukca nadir gortlen konjenital malformasyondur. Amacimiz yasayan 9. akrania
olgusunu raporlamak ve bu patolojinin daha detayli anlasilmasina katkida bulunmaktir.

Gere¢ ve Yontem

Bu calismaya Mayis 2017-Agustos 2022 tarihleri arasinda Bursa Uludag Universitesi Tip Faklltesi Beyin ve Sinir Cerrahisi
polikliniginde takip edilen tek hasta dahil edildi. Hasta karakteristik 6zellikleri, norolojik muayene bulgulari ile radyolojik

goruntulemeleri degerlendirildi.

Bulgular

UY, 31 yas anneden 38 hafta gebelikten G5P4A1Y3 olarak APGAR 9-10 olarak normal vajinal yol, makat gelisi ile dogdu. Anne
baba arasinda akrabalik yoktu. Annede hipotiroidi mevcuttu, levotiroksin kullaniyordu. Antenatal taramalarda akrania saptandi,
terminasyon onerildi. Aile terminasyonu reddetti. Hastamiz 2730 gr (30-50 p), 48 cm (10-50 p) uzunlugundaydi, bas cevresi
Olctlemedi. Beyin dokusu disardaydi, Gzerinde skalp dokusu izlenmedi. Yaygin maksilofasyal orta hat anomalisi mevcuttu.
Ameliyathanede steril olarak basi korundu. Optimal sartlar saglanarak yenidogan yogun bakim UGnitesine transport edildi. Yarik
damak deformitesi ve ellerde 5. parmaklarda klinodaktili mevcuttu. Postnatal 9. glinde anestezi hazirliklari tamamlandiktan
sonra operasyona alindi. Cilt disinda kalmis immatur beyin dokusu eksize edildi. Cilt defekti cilt alti dekole edilerek birbirine
yaklastirildi ve primer kapatildi. Postnatal 19. giin 3040 gr olarak taburcu edildi. Iki kez yara yerinden BOS akintisi sebebi ile yara
veri tamiri yapildi. 2 ay sonra beslenme problemi devam etmesi Gzerine gastrostomi acildi. BOS akintisinin devam etmesi ve
radyolojik incelemelerinde hidrosefali saptanmasi tzerine 5 aylikken sag oksipital 40 mmH20 sabit basincli VP sant takildi. Agir
noromotor gelisim geriligi devam eden hasta duzenli kontrollerine geldi, su an 5 yasinda ve herhangi bir komplikasyon
gozlenmedi.

Sekil: Hastanin A-B; preoperatif, C; postoperatif, D-E; takip gortintiileri ve F; preoperatif, G; postoperatif kranial BT gortintiilemeleri

Cikarimlar

Akalvarya olarak da bilinen akrania literaturde yasayan cok az sayida vakanin rapor edildigi, dnceleri yasamla bagdasmayan bir
patoloji olarak bilinse de modern tibbi mudahalelerin gelistigi son zamanlarda ilk olarak 1996 yilinda Kurata ve arkadaslari
tarafindan raporlanan yasayan ilk akrania olgusundan sonra toplam sekiz vakanin raporlandigi nadir konjenital bir
malformasyondur. Etyopatogenezi heniz aydinlatilamamistir. Yayinlanmis ve en cok kabul goren teoriler akranianin skalpi
olusturan ektodermin derinliklerindeki basarisiz mezoderm goctinden kaynaklandigl yonundedir.
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