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AKRAN‹ VE OMFALOSEL‹N EfiL‹K ETT‹⁄‹ FETAL ANOMAL‹:
OLGU SUNUMU VE L‹TERATÜRÜN GÖZDEN GEÇ‹R‹LMES‹

Mustafa KARA, Ercan YILMAZ, Bakiye OKUMUfi, Esra ARAN

A¤r› Kad›n Do¤um ve Çocuk Hastal›klar› Hastanesi, A¤r›

ÖZET

Amaç: Akrani nadir görülen kranial taban kemiklerinin parsiyel yada komplet yoklu¤u ile birlikte serebral hemisferlerin

anormal geliflimi ile karakterize konjenital bir anomalidir. Bu olgu sunumumuzda, gebeli¤in ikinci trimesterinde

santral sinir sistemi anomalisi ile beraber omfalosel tespit edilen ve bu nedenle gebeli¤i sonland›r›lan bir hastay›

olgu sunumu olarak tart›flmay› amaçlad›k

Olgu: Son adet tarihine göre 31 hafta gebe olan hastan›n ultrasonografisinde kranium kemiklerinin izlenememesi

ve efl zamanl› olarak omfaloselin saptanmas› nedeniyle termine edilen fetusun makroskopik görünümünde kalvariumda

kemik yap›n›n ve serebral dokunun geliflmedi¤i ayn› zamanda da omfaloselin efllik etti¤i saptand›

Sonuç: Akrani patogenezi bilinmemekle birlikte omfalosel ile santral sinir sistemi anomalileri oldukça s›k bir arada

bulunmaktad›r. Antenatal ultrasonografik inceleme ile tan› ço¤unlukla koyulabilmektedir.
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SUMMARY

A FETAL ANOMALY WITH ACRANIAN OMPHALOCEL:

CASE REPORT AND REVIEW OF THE LITERATURE

Objective: Acrani is a rare congenital anomaly with cranial floor bones are partially or completely absence and it

is characterized with abnormal development of the cerebral hemispheres. In this case report, we objected to discuss

a patient whose pregnancy is terminated because of second trimester central nervous system anomaly with omphalocel.

Case: On the ultrasonograpic examination of 31 weeks pregnant women (according to last menstrual period) cranial

bones have  not detected ,also omphalocele was detected and for this reason the pregnancy was  terminated. On the

macroscopic apperance of the fetus calvarial bone skeleton and cerebral tissue was not developed and on the other

hand the presence of the omphalocele was detected.

Conclusion: Acrani although the unknown pathogenesis central nervous system anomalies and omphalocel are very

rare seen.
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G‹R‹fi

Akrani kranial kemik dokular›n›n ve serebral

hemisferlerin gelifliminin olmad›¤› veya dezorganize

geliflim gösterdi¤i ender bir konjenital anomalidir.

Embriyonik geliflimin 4. haftas›nda kalvarium kemik-

lerini ve beyin dokusunu oluflturan mezenkimal hücrelerin

ektoderm tabakas›n›n alt›na yetersiz migrasyonu sonucu

geliflti¤i bilinmektedir(1). Literatürde bildirilen birçok

fetal akrani olgusu olmakla birlikte insidans› net olarak

tan›mlanmam›flt›r(2). Kalvarium kemiklerinin ossifikas-

yonu ikinci trimesterde tamamland›¤›ndan dolay› yetersiz

mineralizasyona ba¤l› olarak fetal akrani tan›s› bu gebelik

haftalar›nda daha rahat olarak konmaktad›r. Bu dönemde

ay›r›c› ultrasonografik tan›da anensefali, osteogenesis

imperfekta, sefalosel gibi patolojik durumlar› düflünmek

gerekmektedir(1). Omfalosel, dermatomyomlar›n ventral

medial göçlerinin durmas› sonucu oluflan ektraembriyo-

nik bir f›t›k olarak tan›mlanmaktad›r. 2500-5000 gebelikte

bir görülme olas›l›¤› olan bu patolojik duruma di¤er

sistem anomalilerinin efllik etme oran› %60 olarak tespit

edilmifltir(3).  

 

OLGU

Yirmisekiz yafl›nda, gravida 6, paritesi 3 olan

hasta bu gebeli¤inde rutin takipleri için klini¤imize

baflvurdu. ‹kinci dereceden akraba evlili¤i saptanan

hastan›n öyküsünden; ilk gebeli¤inden spontan vajinal

do¤um ile 3200 gram canl› k›z bebek, ikinci

gebeli¤inden spontan vajinal do¤um ile 2760 gram

canl› erkek bebek dünyaya getirdi¤i, üçüncü gebeli¤inin

31. gestasyonel haftada intrauterin exitus ile

sonuçland›¤›, dördüncü ve beflinci gebeliklerinin ilk

trimesterde missed abortus ile son buldu¤u, ö¤renildi.

Son adet tarihine göre 31 hafta gebe olan hastaya

yap›lan ultrasonografide fetusun kranium kemikleri ve

beyin dokusu net olarak izlenemedi ve ayn› zamanda

omfaloselin oldu¤u görüldü (Resim 1). Fetal anomali

nedeniyle gebeli¤in sonland›r›lmas›na karar verilen

hastaya terminasyon ifllemi uyguland›. Termine edilen

fetusun makroskopik incelenmesinde kalvariumda

kemik yap›n›n ve serebral dokunun geliflmedi¤i gözlendi

ve ayn› zamanda omfalosel saptand› (Resim 2). Patoloji

raporunda da normal anatomik kalvaryumun ve beyin

dokusunun izlenmedi¤i ve umbilikus seviyesinde

omfalosel tespit edildi¤i belirtiliyordu.

Resim 1:

Resim 2:

TARTIfiMA

Omfalosel, dermatomyotomlar›n ventral medial

göçlerinin durmas› sonucu geliflen ekstraembriyonik

bir f›t›kt›r. Olgular›n yaklafl›k %60'da omfaloselin di¤er

malformasyonlar ile birlikte izlendi¤i bilinmektedir.

Omfaloselin  görülme s›kl›¤› 2500-5000 gebelikte bir

olarak bildirilmifltir(3). Omfalosel ile birlkte görülen

anomaliler aras›nda renal, nörolojik, di¤er gastro-

intestinal anomaliler, trizomiler say›labilmektedir(4).

Bu olgu sunumunda omfalosel ile birlikte izlenen fetal

akrani olgusunu tart›flt›k. Mannes ve ark. taraf›ndan
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intrauterin geliflimin 4. haftas›nda patolojisi mezenkimal

hücrelerin kalvaryumun ektoderm tabakas›n›n alt›na

migrasyonunun yetersiz olmas› olarak tan›mlanan

akrani, santral sinir sistemi anomalisi olarak bilinmek-

tedir(5). Ultrasonografi, prenatal akrani tan›s› koymada

kullan›lan en önemli yöntemdir. Akrani olgular›n›n

tipik olarak ultrasonografi bulgular›, tam olarak geliflmifl

yada dezorganize beyin dokusunun varl›¤›nda

kalvariumu oluflturan kemik dokusunun bulunmay›fl›

olarak söylenebilir(6).

Omfalosel ile birlikte santral sinir sistemi anomali-

sine neden olan birçok etken say›labilmektedir. Bunlar›n

bafl›nda genetik nedenler gelmektedir. Ciddi santral sinir

sistemi anomalileri ile beraber genifl omfaloselin varl›¤›

trizomi 18 tan›s› alan fetuslarda tan›mlanm›flt›r. Moore

ve ark.'n›n yapt›¤› çal›flmada trizomi 18 tan›s› alan 85

fetusun %5'inde genifl omfalosel ile birlikte santral sinir

sistemi anomalisi tan›mlanm›flt›r(7). Gilbert ve ark.'n›n

yapt›¤› bir di¤er çal›flmada omfalosel ve santral sinir

sistemi anomalisi saptanan 35 fetusun %54'ünde

kromozomal anomali saptanm›fl ve bunlar›nda önemli

bir k›sm›n› trizomi 18'in oluflturdu¤u izlenmifltir(8). Bu

çal›flmalar›n yan›nda Ardinger ve ark.'n›n yapt›¤› benzer

bir di¤er çal›flmada da omfalosel ve santral sinir sistemi

anomalisi saptanan fetuslarda herhangi bir kromozomal

anomaliye rastlanmam›flt›r (9).

Akrani tan›s› düflünüldü¤ünde anensefali, ekzensefali,

akalvaria gibi di¤er santral sinir sistemi anomalilerinden

ay›r›c› tan›s› yap›lmal›d›r. ‹ntrauterin hayatta serebral

hemisferlerin geliflmemesi ile karakterize olan anensefali,

büyük ve dezorganize beyin dokusunun kranium d›fl›nda

yerleflmesi ile karakterize olan ekzensefali ve kalvarium-

daki kemik yap›lar›n geliflmemesi ile karakterize olan

akalvaria ay›r›c› tan›da düflünülmesi gerekli olan santral

sinir sistemi anomalileridir(10). Ço¤unlukla fetal akrani,

yukar›da bahsetti¤imiz di¤er santral sinir sistemi

anomalileri ile birlikte bulunmaktad›r. Literatürde

yay›nlanan bir di¤er olgu sunumunda, 20 yafl›ndaki bir

hastada 19. gebelik haftas›nda fetal akrani ile beraber

ekzensefali saptand›¤› için hastan›n gebeli¤i medikal yolla

sonland›r›lm›flt›r (11).

Özellikle ikinci trimesterde kemik mineralizasyonunun

tamamlanmas› nedeniyle ultrasonografik tan› bu aylarda

daha kolay yap›lmaktad›r. Ancak bu haftalarda

yap›lacak ultrasonografik taramada osteogenesis

imperfekta, hipofosfatazya gibi sistemik metabolik

patolojiler de ak›lda tutulmal›d›r. Osteogenesis

imperfektada vücutta tüm yass› kemiklerde görülen

mineralizasyon kayb› ve ekstremitelerde k›sal›k dikkati

çekerken, hipofosfatazyada ise tüm kemiklerde görülen

demineralizasyon alanlar› ve multipl fraktürler dikkat

çekmektedir(12). Tart›flt›¤›m›z olgumuzda ultrasonografik

incelemede belirtilen bu bulgulara rastlanmam›flt›r.

Sonuç olarak; akrani henüz etyolojisi net olarak

tan›mlanmayan ve genetik temellere dayand›r›lamayan

bir santral sinir sistemi anomalisidir. Beraberinde di¤er

konjenital anomalilerin de bulundu¤u unutulmamal›d›r.

Erken tan› her zaman tecrübeli bir hekimin dikkatli

ultrasonografik incelemesi ile konulabilir.
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