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Fetal Akrani ve Eslik Eden Anomalilerin
Prenatal Sonografisi; Olgu Sunumu
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Ozet:

Fetal akrani kalvarium kemiklerinin kismi ya da tam yoklugu ile karekterize nadir goriilen fatal bir
gelisimsel anomalidir. Beyin hemisferleri ince bir membranla cevrilidir. Etiyolojisinden embriyonel gelisim

sirasinda

ektodermal mezensimal gocteki yetersizlik sorumlu tutulmaktadir. Akraniye farkhh fetal

anomaliler eslik edebilir. Fetal akrani hemen daima 6liimciil bir anomalidir. Prenatal tamsi, kalvarial
kemiklerin kalsifikasyonlarinin tamamlandig: ikinci trimester ultrasonografisi ile miimkiindiir. Antenatal
hi¢ takibe gelmemis, 23 haftalik bir gebede, prenatal ultrasonografi sirasinda saptadigimiz fetal akrani

olgusunu sunduk.
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Fetal akrani kalvarial kemiklerin yoklugu ile
karakterize nadir goriilen konjenital  bir
anomalidir. Kranial ¢at1 kemikleri, dura mater ve
skalp kaslar1 yoktur. Ancak kafa kaidesi
kemikleri ve fasial yapilar genellikle normal
gelisimini tamamlamistir. Serebral hemisferler
tam fakat disorganize yapida olup ince bir zarla
cevrilidir (1). Akraniye noral tip defektleri,
omfalosel, karaciger ve kalp anomalileri, yarik
damak-dudak, ayak deformiteleri, mikroftalmi
gibi diger anomaliler eslik edebilir (1,2). 23.
gestasyonel haftada poliklinigimize bagvurmus
takipsiz  bir  gebede  yapilan obstetrik
ultrasonografi sonucunda fetal akrani, omfalosel,
noral tiip defekti, polihidramnios tespit edildi ve
gebelik sonlandirildi. Fetal akrani olimciil bir
anomalidir. Erken teshisi ve gestasyonel hafta
ilerlemeden gebeligin sonlandirilmas: agisindan
prenatal ultrasonografi 6nemlidir. Bu nedenle,
akraninin ultrasonografik bulgularin1 ayirict
tanilari ile birlikte sunmay1 amacladik.

Olgu Sunumu

30 yasinda, gravida 5, parite 3, son adet
tarihini bilmeyen hasta poliklinigimize basvurdu.
Anamnezinden herhangi bir sikayeti olmadigt ve
bu gebeliginde ilk defa kontrole geldigi anlagildi.
Hastanin akraba evliligi, ailede kromozomal
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hastalik, daha 6nce anomalili dogum, herhangi bir
sistemik hastalik, lag, alkol, sigara kullanim
Oykiisii yoktu. Hemogram ve rutin biokimyasal
parametreleri normaldi. Klinigimizde yapilan
obstetrik ultrasonografi (Philips HDI11 XE)
incelemesinde femur uzunluguna gore 23 haftalik
tek canli  fetus saptandi.  Fetal Dbasin
goriintiilenmesi sirasinda, kalvaryum kemikleri
izlenmedi. Serebral hemisferler orbitalarin
lstiinde disorganize goriiniimde, ince bir zar ile
cevriliydi. Ayrica kafa kaidesinden sakruma
kadar uzanan vertebral kolon  posterior
elemanlarinda flizyon defekti (Resim 1-2) ile
abdominal duvarinda iginde karacigerin
bulundugu omfalosel kesesi izlendi (Resim 3).
Amnion S1V1S1 miktar1 da artmigti
(polihidramnios).  Aileye bebegin  durumu
hakkinda bilgi verildi. Gebeligin
sonlandirilmasina karar verildi. Onam formu
alinarak 6 saat ara ile intravajinal 200 mcg
misopristol uygulandi.  Fetus 10 saat sonra
vajinal olarak dogurtuldu. Postpartum yapilan
muayenede, obstetrik ultrasonografi goriintiileri
ile paralel olarak kafa kaide kemiklerinin gelistigi
fakat skalp kemiklerinin olmadigi, ayrica
disorganize beyin hemisferlerinin ince bir zarla
ortiliic oldugu, vertebral kolonda genis bir
defektin varligi, boyun kisaligt ve omfalosel
goriildii (Resim 4). Aile kabul etmedigi icin
otopsi ve genetik inceleme yapilamadi.

Tartisma

Fetal akrani nadir goriilen gelisimsel konjenital
bir anomalidir. Kranial ¢ati kemikleri olmamasina
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Resim 1. Fetal basin ultrasonografik bakisi; kalvarial
kemikler izlenmiyor ve servikal vertebralarda fiizyon
defekti goriiliiyor (oklar).

ragmen kafa kaidesi ve yiiz kemikleri tam
gelismistir. Beyin ve beyincik ince bir zar ile

ortiliic olup normal formunu kaybetmisdir.
Etiyolojiden embriyonel gelisimin 4. haftasindaki
ektodermal mezensimal gocteki  yetmezlik

sorumlu tutulmaktadir (2). Ayrica amniyotik band
sendromuna bagli fetal akrani vakalar1 da
mevcuttur (3). izole akrani nadir bir anomali olup
diinya literatiiriinde oldukca az sayida vaka
bildirilmistir 4). Akraninin anansefali
gelisiminde ilk basamak oldugu, ince bir
membranla g¢evili beyin dokusunun, amnion
sivisinin kimyasal-mekanik etkileri dolayisiyla
dejenere oldugu ve 2. ile 3. trimesterde tespit
edilen bazi anensefalik fetuslarin aslinda
akraniden koken aldigi séylenmektedir (5,6).

Resim 2. Fetal basin ultrasonografik bakisi; Mickey
Mouse sign; orbitalarin iizerinde ince bir membran ile
kapli beyin dokusu(ok).

Bu nedenle gergek insidansi bilinmez. Kesin
tan1 kemik mineralizasyonunun tamamlandigi 2.
trimesterde  konursa da, literatiirde  ilk
trimesterde yapilacak dikkatli bir ultrasonografi
bakist ile akrani tanisinin  konulabilecegi
gosterimistir  (2,7). Vakalarda genellikle aile
Oykiisti bulunmaz. Olgularin ¢ogunda karyotip

Resim 3. Fetal = abdomenin  ultrasonografik
incelemesinde, abdominal duvar defekti ve omfalosel
kesesi iginde karaciger goriilmektedir (oklar).

normal oldugundan kromozom analizi 6nerilmez
(5). Ancak akraniye noral tip defektleri,
omfalosel, karaciger ve kalp anomalileri, yarik
damak-dudak, ayak deformiteleri, mikroftalmi
gibi diger anomaliler eslik edebilir (1,2). Bizim
olgumuzda da, kafa kaidesinden sakruma kadar
uzanan vertebral kolon defekti ve omfalosel
mevcuttu. Yasamla bagdasan bir anomali
olmadigindan gebelik sonlandirilir. Biz de
ultrasonografide beyin dokusunda
disorganisazyon, vertebral kolonda agir
deformiteler ve omfalosel saptandigimiz gebeligi
sonlandirdik. Ancak bir yazida fetal akrani
tanisinda  fetoskopinin  kullanilabilecegi ve
boylece fetus sagligi hakkinda daha net bilgi
edinilebilecegi, gebeligin buna gore
sonlandirilmasinin uygun olacagi belirtilmistir

(8).

Resim 4. Postpartum fetusun goriinimi. Kalvarial
kemikler yok, beyin dokusu ince bir membranla kapli
disorganize goriiniimde. Servikotorakal vertebralarda
fizyon defekti ve omfalosel izlenmektedir (oklar).

tanida anansefali,
imperfekta, genis

Ayirici
osteogenesis

hipofosfotasya,
sefalosel gibi
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patolojiler diistiniilmelidir. Anensefalide beyin
dokusunun biiylik kismi  gelismemistir  ve
ultrasonografide orbitalarda  “frog-eye”
goriinimii vardir (2). Buna karsilik akranide,
beyin dokusu disorganize izlenip ince bir
membran ile kaplidir. Orbitalarin istiinde beyin
dokusu izlendigi bu goriinim “Mickey Mouse
sign 7 olarak isimlendirilir (2,6). Vakamizin
ultrasonografik goriinimii de buna uymaktaydi

(Resim  2). Osteogenesis imperfekta ve
hipofosfatazya da kalvarial kemikler vardir
ancak ossifikasyonu kotidiir. Bu nedenle

ultrasonografide kemikler net degerlendirilemez.
Ayrica osteogenesis imperfektada fetal kalvaryum
ince ve olasilikla deformedir. Yine biyik
kemiklerde kisalma, fraktiir gibi bulgulara da sik
rastlanilir. Bu vakalarda aile Oykiisiinin
bilinmesi de taniya yardimcidir (4). Akrani
olgularinda amniotik bandlara rastlanabilecegi
gibi amniyotik band sendromuna baglh fetal
akrani vakalar1 da bildirildiginden ayirici tanida
disiiniilmelidir  (3). Genis sefaloselde ise
kalvarial kemiklerin bir kismi yoktur ve
ultrasonografide beyin dokusunun bu boliimden
digartya herniye oldugu izlenir (9).

Fetal akrani tanisi, ikinci trimester baslarinda

kranial kemiklerin ultrasonografi ile
vizualizasyonu sonrasi konulabilir. Letal bir
anomali  olarak  kabul edilip, gebeligin

sonlandirilmasi 6nerilir (3). Maternal biokimyasal
taramalardaki anormallikler genellikle noral tiip
defektlerini  diistindiirdiigiinden, fetal akrani
tanisinin  kesinlestirilmesinde ve eslik eden
patolojilerin saptanabilmesinde en iyi yOntem
ultrasonografidir.

Prenatal Ultrasonography of Fetal
Acrania and Associated Anomalies: A
Case Report

Abstract:

Fetal acrania is a fetal developmental rare anomaly,
characterized by partially or totally absence of bones
of the cranial vault. Cerebral hemispheres are
surrounded with thin membrane. Failure of
migration of the ectodermal mesenchyme was

Fetal Akranide Prenatal Ultrasonografi

responsible for the etiology. Acrania might be
associated with fetal anomaly. Fetal acrania is
almost always lethal. Prenatal diagnosis of fetal
acrania are possible with ultrasonography after
completion of calvarial bones ossification in second
trimester. We sreport a fetal acrania detected by
prenatal ultrasonography in the case which has not
been not followed up during pregnancy at the 23th
week of gestation.
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