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Birisinde Anensefali Olan,
Disefalus-Dibrakius Formunda
Yapisik Ikizler: Iki Olgu Sunumu

Conjoined Twins’s Dicephalus-Dibrachius
with One Has Bilateral Anencephaly:
Two Case Reports

OZET Yapugik ikizler embriyonik diskin ge¢ ayrigmast nedeni ile olusur. Bu galigmada 32 ve 15 haf-
talik iki adet iki bagh ve iki kollu (disefalus-dibarkius) yapisik ikiz olgusu sunulmustur. On bes haf-
talik fetiiste bilateral anensefali oldugu izlenmistir. Otuz iki haftalik fetusun arka mediasteninde
rudimenter bir karaciger dokusu, kalbinin sol ventrikiiliinden iki adet arter ¢iktig, biiyiik bir
ventrikiiler septal defekti ve atrial septal defekti oldugu goriilmiistiir. Yapisik ikizlerin olusmasinin
nedeni kesin olarak bilinmemekle birlikte; etiyolojide bir¢ok faktér etkili olabilir. Bu olgu sunumun-
da, yapisik ikizlerin, 6zelikle de anensefaliye sahip iki bash tek gévdeli olan formunun son derece
nadir goriilmesi nedeni ile iki adet yapisik ikiz olgusunun anatomik ve patolojik 6zellikleri ve ya-
pistk ikiz olusumundaki etiyolojik faktorleri tartigmak amaglanmugtir.

Anahtar Kelimeler: Anensefali; ikizler, bitisik

ABSTRACT Conjoined twins are formed by the late separating of the embryonic disc. We report
two cases 32 and 15 weeks of gestation, each one has two heads and two arms (dicephalus-dibrac-
hius). The case which had been diagnosed at 15 weeks of gestation had also bilateral anencephaly.
Autopsy of the 32 weeks’s fetus revealed a rudimentary liver in the posterior mediastinum, a large
ventricular and atrial septal defect as well as two arteries arising from left ventricule. Although the
exact cause of conjoined twins has still to be not explained, multiple factors may play role in the eti-
ology. As conjoined twins, and especially those with bilateral anencephaly have been very rarely
reported, we aimed to present the anatomical and pathological findings of two conjoined twins and
to discuss the implicated etiological factors of their development.

Key Words: Anencephaly; twins, conjoined
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apisik ikizler son derece nadir goriilen anomalilerdir. Goriilme sik-

l1g1 bolgelere gore degismekle birlikte 28/1.000.000 ve 1/50.000-

100.000 dogum olarak bildirilmektedir.!” Tim ikiz gebeliklerin
1/600 kadar: yapisik ikiz seklinde goriilmektedir. Fetus-in-fetu ve sakro-
koksigeal teratom gibi patolojik durumlarin da aslinda asimetrik gelisimli
yapisik ikizler oldugu ileri siiriilmektedir.® Yapigik ikizlerde yapigiklik de-
gisik organlar ve bolgelerde olusabilmektedir. Tek bash, iki govdeli yapisik
ikizler (cephalothoracopagus) son derece nadir iken, iki bash (dicephalus)
yapisik ikizler biraz daha sik goriilmektedir.*> Anensefaliye sahip, iki basg-
11, tek govdeli, iki kollu (disefalus-dibrakius) yapisik ikiz olgulari ise son de-
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rece az gorilirler.® Yapisik ikizlerde her iki fetusa
ait boliimler simetrik veya asimetrik olabilmekte-
dir. Asimetri embriyogenezis siirecinde embriyo-
larin ayrigmas: asamasindaki bozukluklar nedeni ile
olusabilecegi gibi, cogul gebeliklere bagli defor-
masyon nedeniyle de olusabilmektedir.*

Yapisik ikizler yapisikligin yerine ve derecesi-
ne gore siniflandirilirlar. Gogiis duvar yapisik ise
torakofagus, sirt bolgelerinden yapisik olur ise pi-
yofagus, kafalar1 yapisik ise kraniofagus ve karin
bolgeleri yapisik ise omfalofagus denir. Daha nadi-
ren tek yumurta ikizleri deriden veya karacigerden
birbirlerine bagh olabilirler.” En sik goriilen var-
yantlari; torako-omfalofagus (%28), torakofagus
(9%18.5), omfalofagus (%10), parazitik ikizler (%10)
ve kraniofagus (%6) seklinde olanlardir.*>

Etiyolojik faktorler kesin olmayip, gevresel,
gelisimsel, kalitsal, irksal faktorler ile ileri anne ya-
s1 ve cogul gebeliklerde olugan intrauterin sikigik-
lik gibi faktorler suglanmaktadir.>3#

Patogenez; fertilizasyondan sonraki 3-14. giin-
ler arasinda embriyonik diskteki ayrigmanin tam
gerceklesememesi seklinde agiklanmaktadir.”!!

IOLGU SUNUMLARI

OLGU 1 (DISEFALUS-DIBRAKIUS)
Otuz iki haftadir gebe 29 yagsindaki kadin agrilari-

nin baglamasi ve amnios sivisinin gelmesi nedeni
ile hastaneye yatirilmis, dogumun basladig: anla-
silmig ve normal yoldan dogum yapamayacag: an-
lasilinca sezaryen yapilmistir. Dogum sonrasinda
bebegin yapisik ikiz oldugu goriilmiistiir. Annenin
oykiistinde 3 normal dogum olup, ikiz gebelik, ano-
malili dogum, gebelik siiresince ila¢ kullanimi 6y-
kiisti yoktur, ancak akraba evliligi bulundugu
(birinci derece kuzen) 6grenilmistir. Annenin peri-
natal takibi klinik diginda yapildigindan sonuglari-
na ulagilamamigtir. Annede anemi saptanmistir
(Hgb degeri: 8.5 g/dL). Anne ve babadan olgunun

yayinlanmasi i¢in izin alinmistir.

Makroskopi: Oturma uzunlugu 26 cm, bas-to-
puk uzunlugu 44.5 cm olan, iki bagli, her iki bag
cevresi 29 cm, iki boyunlu, iki omurgali, iki kolu
ve bacagl, tek govdesi olan, dis genital organlarda
kiz yoniinde farklilagmis fetus (Resim 1). Toraks ve
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RESIM 1: iki basl, iki boynu, tek gévdesi olan 32 haftalik yapisik ikiz.

boyun agildiginda larinksler ve farinksler normal
olup, kalp normal anatomik pozisyonda idi. Kalp
acildiginda 4 boslugu oldugu goriildii. Interatrial
septumda 0.8 cm, interventrikiiler septumda 1.5 cm
capl defekt goriildii (Resim 2). Pulmoner arter sag
ventrikiilden ¢ikiyordu ve diizenli idi. Pulmoner
arterin sag dali sag akcigere, sol dali sol akcigere gi-
diyordu. Pulmoner, mitral ve trikiispit kapaklar dii-
zenli idi. Sol ventrikiilden 2 adet aort goriintimli
biiytik damar ¢iktig1 goriildii, bu damarlarin koki
acilmig halde; serbest duvara yakin olani 1 cm, in-
terventrikiiler septuma yakin olani 0.6 cm 6l¢iildii
(Resim 3). Sol ventrikiilden ¢ikan her iki arterin de
kokiinde ikiser adet semiluner kapak goriildii, bu
iki arterin (aort) duktus arteriyozusun distalinde
duvarlarinin birlesik, limenlerinin baglantili oldu-
gu izlendi. Koroner arterler serbest duvara yakin 1

RESIM 2: 32 haftalik olgunun kalbinde ventrikiiler septal defekt (icinden alet
gecen aciklik).
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RESIM 3: 32 haftalik olgunun kalbi; soldaki ok; pulmoner arteri, ortadaki ve
sagdaki oklar sol ventrikiilden ¢ikan iki adet aortu géstermektedir.

cm ¢apli aorttan ¢ikiyordu ve 3 adet idi. Duktus ar-
teriyozus agikti. Arkus aorta ve torasik aort sol ven-
trikiilden ¢ikan biyiik ¢apl arter ile devamlilik
gosteriyordu. Akcigerlerde sagda {ig, solda iki lob
izlendi. Her fetusun trakeas: kendi tarafindaki ak-
ciger ile baglantili, kars1 akciger ile baglantisiz idi.
Kalbin arka kisminda mediastende, gevsek bir bag
dokusu ile ¢evre organlara yapisik, 1 cm ¢apli kah-
verengii, diizensiz bir doku bulundu. Bu dokunun
mikroskobik incelemesinde karaciger oldugu go-
rildii. Safra kesesinin ¢ift olup boyun kisimlarin-
dan birlesik, fundus kisimlarinda ayrigmis olduklar:
izlendi (Resim 4). Batinda normal lokalizasyonlu
olan karacier diizenli idi. Ikiser adet olan
bobrekiistii bezleri, bobrekler ile iireterler ve bir
adet mesane oldugu goriildii. ki adet kolumna ver-
tebralis ve lateral taraflarda birlesen anormal sekil-
li kostalar izlendi (Resim 5). iki adet mide, bir adet
pankreas, midelerle baglantili iki adet 6zofagus go-
rildi. Sagdaki midenin daha kii¢iik oldugu izlendi.
Bir adet ince bargirsak ve kalin bargirsak, bir apen-
diks goriildii. Midelerden birisi ile duedonum, ince
bagirsak devamlhiligi gorildi, diger midenin an-
troplorik kismi atrezik idi. Bagirsaklarda safra ile
boyali mekonyom vards, aniis agikti. Ince bagir-
sakta, ileo-gekal valfin 4 cm proksimalinde Meckel
divertikiilii gortildii. Bagirsak duvarinda 1 cm bo-
yunda bir segmentte kalinlagma oldugu, buradan
hazirlanan mikroskobik kesitlerde bagirsagin sero-
zal ylizeyinde pankreas dokusu oldugu izlendi. Tu-
ba uterinalar, overler, uterus ve vajina diizenli idi.

Turkiye Klinikleri ] Gynecol Obst 2010;20(2)
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kisimlarindan yapisik safra keseleri.

RESIM 5: 32 haftalik olguya ait, iki bas, iki omurga, medial kisimda anormal
sekilli kotsalar ve tek pelvisi gésteren grafi.

Eksternal genital organlar diizenli ve kiz yoniinde
farklilagmis goriiniimdeydi. Kraniumlar agildigin-
da, her iki beyin normaldi, beyinlerden biri 391 g,
digeri 394 g olarak tartildi. Serebellumlar, medulla
oblangatalar, ponslar, mezansefalonlar, optik sinir-
ler, chiazma optikumlar, bulbus olfaktoriuslar ve
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hipofizler de normal olarak izlendi. Her iki oksipi-
tal kemikte bulunan foramen magnumlardan gecen
ve beyin saplari ile baglantili iki adet mediilla spi-
nalis goriildi.

Plasenta 17 x 4 cm 6lgiilerinde ve diizenli idi,
gobek kordonunda iki arter ve bir ven goriildii. Pla-
senta ve gobek kordonunun mikroskobik incele-
mesinde 6zellik saptanmad.

OLGU 2 (ANENSEFALISI OLAN DiSEFALUS-DIBRAKIUS)

On bes haftalik gebeligi olan 22 yagindaki anneden
elde edilen abortus materyali formalin fiksatifi ice-
risinde laboratuvarimiza génderilmistir. Annenin
oykiistinde daha 6nceden normal veya anormal do-
gum, gebelik siiresince ila¢ kullanimi, radyasyona
maruziyet veya akraba evliligi gibi 6zellikler yok-
tu. Annenin prenatal izleminin yapilmadig: 6gre-
nildi. Hemogramda anemi bulundu (Hgb degeri: 9
g/dL).

Makroskopi: Bas-topuk uzunlugu 11 cm olan,
iki basi, iki boyunu tek govdesi, ikiser adet alt ve
iist ekstremitesi bulunan dis genital organlari yete-
rince gelismemis (ambigus genitale) her iki bagin-
da da anensefali olan fetus izlendi (Resim 6). Tek
bir gébek kordonu vardi. Ust ve alt ekstremiteleri
normal goriintimliiydii. Anis agikti. Toraks agildi-
ginda, kalbin normal anatomik pozisyonda oldugu,
akcigerlerin sagda iig, solda iki loblu oldugu izlen-
di. Batinda karaciger, pankreas ve dalak, normal
olarak goriildii. Iki adet diizenli goriiniimlii bob-
rek, ireterler ve bobrekiistii bezleri bir adet mesa-

RESIM 6: Bilateral anensefalisi olan, iki bagli, iki boyunlu, iki omurgali ve tek
gbvdeli 15 haftalik yapisik ikiz.
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RESIM 7: Anensefalisi olan yapisik ikizin kalp bobrekler ve testisleri.

ne gorildi (Resim 7). Larinksler, farinksler, oral
kavite ve dil normal sekilli olarak goriildii. Iki adet
kolumna vertebralis izlendi. iki adet mide, bir adet
pankreas, midelerle baglantili iki adet 6zofagus go-
riildii. Bir adet ince bagirsak ve kalin bagirsak, bir
apendiks goriildii. Batin i¢inde iki adet testis doku-
su bulundu. Kalp acildiginda 4 boslugu oldugu go-
rildi. Fetus ¢ok kiiciik, ileri derecede masere
oldugu ve formalin fiksasyonu yapildig: i¢in kalp
bosluklari, yeterli ve saglikli degerlendirilemedi.

Kraniumlarda her iki fetusunda frontal, parie-
tal kemikleri ile beyinlerinin gelismedigi, beyin ol-
mas1 gereken yerlerde kanamali diizensiz memb-
ranoz yapilar oldugu goriildii. Buradan yapilan his-
tolojik kesitlerde kan damarlari, diizensiz sinir do-
kusu ve meninksler izlendi. Her iki oksipital
kemikte foramen magnumlar vards, iki adet mediil-
la spinalis goriildii. Gobek kordonunda iki arter bir
ven goriildii.

I TARTISMA

Yapisik ikizler nadir gériilen anomalilerdir. Bu ya-
pisik ikiz tiplerinden birisi olan iki bagly, iki kollu
(disefalus-dibrakius) selindeki monozigotik ikizler
diger tiplere oranla biraz daha sik goriilmektedir.
Anensefalisi olan disefalus seklindeki yapisik ikiz-
ler ise son derece nadir goriilen olgulardir.® Fetus-
in-fetu ve sakrokoksigeal teratom gibi patolojik
durumlarin da asimetrik gelisimli yapisik ikizler ol-
dugunu dogru kabul edersek, ikiz gebelik ve yapi-
sik ikiz olgularinin sikliklar literatiirde verilenden
¢ok daha fazladir. Bizim 2 adet olgumuzun birisi

Turkiye Klinikleri ] Gynecol Obst 2010;20(2)
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disefalus-dibrachius, digeri ise anensefalisi olan di-
sefalus-dibrakius seklindedir.

Yapisik ikizlerde her iki fetusa ait boliimler si-
metrik veya asimetrik olabilmektedir.* Bizim iki ol-
gumuzda da simetrik fenotip ve organogenezis
bulunmustur. Literatiirde bildirilmis olan yapisik
ikiz olgularinin biiyiik ¢ogunlugunun genital or-
ganlar kiz yoniinde farklhilagma gostermektedir. #°
Bizim 1. olgumuzda kiz yoniinde genital farklilas-
ma olusmus, 2. olgumuzda dis genital organlar fark-
lilagsma olmamus, i¢ genital organlar erkek yoniinde
farklilagmigtir.

Yapisik ikiz olusmasinin patogenezi; fertilizas-
yondan sonraki 3-14. giinler arasinda embriyonik
diskteki ayrigmanin tam gerceklesememesi seklin-
de aciklanmaktadir.”*10

Viicudun gesitli kisimlarinin tam olusmamasi
ve hiicre ¢cogalmasindaki yetersizlik sonucu bu ek-
sik olusan kisimlarin birbirlerinden tam ayrigsama-
mast yapisik ikiz olusmasinin nedeni olabilir. Her
iki olgumuzda da fetuslarin bas kisimlari ayrigmis
govde kisimlar yapigik kalmistir. Otuz iki haftalik
olguda normal bir karaciger, toraksta rudimenter
ikinci bir karaciger, iki mide, iki safra kesesi ve
kalpte sol ventrikiilden ¢ikan iki biiyiik damar
(aort) olmas1 embriyonun aslinda iki gévdeli olus-
maya bagladigini ancak bunun gerceklesemedigini
diisiindiirmektedir. Yine bagirsak dis yiiziinde pan-
kreas dokusu olmasi, ikinci bir pankreasin rudi-
menter kalintis1 olarak kabul edilebilir.

Yapisik ikiz olusmasinin nedenleri kesin olma-
y1p, cevresel, gelisimsel, kalitsal, irksal faktorler ile
ileri anne yag1 ve ¢ogul gebeliklerde olusan intrau-
terin sikigikliklar suglanmaktadir.#!! Bizim olgula-
rimizda 32 haftalik olguda anne yag1 29, 15 haftalik
olanda ise 22 idi. 19, 20, 21, 24 yaslarindaki kadin-
larin da yapigik ikizlerinin olabilmesi nedeni ile an-
ne yaginin yapisik ikiz olugsmasinda belirleyici bir
etken olmas az bir olasiliktir.>*® Cin’de yapilan
bir caligmada yapisik ikiz olgularinin insidansinin
bati tilkelerinden sik oldugu ve tilke igerisinde bol-
geler arasinda farkliliklar gosterdigi belirlenmigtir.!
Bu sonuglar cevresel ve kalitsal etkiyi destekle-
mektedir. Memeli ve memeli olmayan canlilarda,
yapisik ikiz goriilmesi bu duruma daha ¢ok ¢evre-
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sel faktorlerin ve teratojenlerin neden olabilecegi-
ni diigiindiirmektedir.!? Yapigik ikizlerin olugumu
embriyogenezisin 3. ve 14. giinleri arasinda mey-
dana geldiginden, yapisik ikiz ve malformasyonla-
rin intrauterin yer darligina baglh olarak olusabile-
cegi yontindeki goriisler tartigmalidir.* Bu erken
donemde embriyolarin sayist birden fazla olsa da,
milimetrik boyutlardaki bu canlilarin uterin kavi-
tede yer sikintis: cekmeyecegi agiktir. Yapisik ikiz-
ler en sik insanlarda goriilmektedir, oysaki bir
seferde ¢ok sayida dogum yapabilen, tek rahimli
kedi, kopek, fare ve tavsan gibi memelilerde yapi-
sik ikiz goriilme orani insanlardakinden daha az-
dir.* Bu veriler dikkate alindiginda intrauterin
yer sikigikliginin yapisik ikiz olugmasina neden ol-
masi zayif bir olasilik olarak goztikmektedir.

Deneysel caligmalarda gebe hamsterlere A vi-
tamini ve dimetil siilfoksit (DMSO) gibi teratojen-
ler verilerek yapigik ikizler olusturulabilmistir.
Benzer sekilde; gebe farelere vinkristin siilfat,
DNA sentezini 6nleyen kemoterapoétik ilaglar ve
etil alkol verildiginde veya fareler kronik hipoksi-
ye maruz birakildiginda monozigotik ve yapisik
ikiz goriilme oraninda artig oldugu gozlemlenmis-

tir.*

Folik asit eksikliginde noral tiip defekti, vita-
min B12 eksikliginde ise aplastik anemi gibi DNA
sentezlenememesi ve mitoz bdliinme yetersizligi-
ne bagli anormallikler veya hastaliklar ortaya ¢ika-
bilmektedir.'* Baz1 vitaminlerin ve eser element-
lerin gebelik siiresince, hatta prekonsepsiyonel do-
nemdeki eksiklikleri de yapisik ikiz olusmasina ne-
den olabilmektedir. Literatiirde bazi yapisik ikiz-
lerde folik asit eksikligi ile olusabilen anensefali ve
spina bifida gibi noral tiip defektlerinin de bulun-
dugu bildirilmektedir.®® Ikinci olgumuzda fetusun
her iki baginda anensefali olmasi embriyogenezisin
3 ve 14. giinleri arasinda embriyonik diskin ayris-
masin1 geciktirecek bir etkeni, bu dénemde ve da-
ha sonraki giinlerde beyinlerin olusmasini engelle-
yecek diizeyde hiicre ¢ogalmasini inhibe eden bir
veya birkag faktore isaret etmektedir. Olgularimi-
zin ikisinin de annelerinde de anemi oldugu goriil-
mistir. Anemiler kronik doku hipoksisi ve hiicre
hasar1 nedenlerinden birisidir.'* Fare deneylerinde
hipoksiye maruz birakilan gebe fareler, dogurduk-
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larinda yapisik ikiz goriilme oraninda artig oldugu
bildirilmektedir.

Olgularimizda ve literatiirde bildirilmis olan
yapisik ikiz olgularinda gebeligin 3-14. glinleri ara-
sinda folik asit seviyelerine bakilmamaigtir. Saglikl
embriyonik ve fetal gelisim i¢in, gebelik 6ncesinde
ve gebeligin erken dénemlerinde folik asit, vitamin
B12 ve diger vitaminlerin verilmesi gerektigi kanit
temelli ¢aligmalarda gosterilmigtir.'® Gebeliklerin
¢ogu, gebelik olusmasindan 14 giin veya daha son-
ra teshis edilmektedir. Bu siire igerisinde yapisik
ikiz olusumu tamamlanmig olmaktadir. Gebelikte
yapilan vitamin takviyeleri noral tiip defektleri ve
benzeri anomalileri 6nleyecek 6l¢iide erken yapi-
lamamaktadir. Cin’de yapisik ikiz goriilme orani-
nin bat: iilkelerinden daha sik, iilke i¢inde de geri
kalmis bolgelerde kalkinmis bolgelerden fazla ol-
mast; diisiik sosyo-ekonomik diizeyli toplumlarda
beslenme yetersizligi, vitamin eksikliklerinin yay-
ginlig: ve perinatal bakim olanaklarinin yetersizli-
gi ile iligkili olabilir. Gebe kalmay1 planlayan ve
gebe kalma olasilig: olan kadinlarda prekonsepsi-
yonel dénemde vitamin ve eser elementlerin dii-
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zeylerinin kontrolii ve eksikliklerinin tamamlan-
mast ile noral tiip defektleri ve yapisik ikizlerin go-
rilme oranlar azaltilabilir.

Tim bu veriler yapisik ikizlerin olusmasinda
cevresel faktorlerin ve teratojenlere maruz kalma-
nin 6nemine igsaret etmektedir. Anensefalili 15 haf-
talik olgumuza ve literatiirde bildirilen az sayidaki
anensefalili yapisik ikiz olgusuna bakarak, yapisik
ikizlerin de anensefaliye benzer sekilde bir tiir
hiicre cogalma defekti ve embriyoner matiirasyon
yetersizligi sonucu meydana gelmis olmasi olasidir.
Hem anensefali gibi noral tiip defektlerinin, hem
de yapisik ikiz olusmasinin kesinlesmis etiyolojik
faktorleri ve iyi bilinen bir kalitsal gecis sekli yok-
tur. Bu veriler 15181nda yapisik ikiz olusmasinda da
anensefali gibi multifaktoryel bir etiyolojiye bagh
meydana gelebildigi sdylenebilir.

Yapisik ikizler konusunda yapilan ¢aligmalar,
bildirilen olgular arttik¢a bu patolojinin etiyopato-
genezi ve varyantlar: hakkindaki bilgiler cogalacak,
belki de bu anomalileri 6nlemek miimkiin olabile-
cektir.
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