Gaziosmanpasa Universitesi Tip Fakiiltesi Dergisi 2015;7 (2): 138-142
Olgu Sunumu

Isgiider ve ark.

Term Fetusta Akrani

Acrania in a Fetus at Term
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Ozet

Fetal akrani (eksensefali) kalvarium kemiklerinin
kismi ya da tam yoklugu ile karekterize nadir goriilen
fatal seyirli bir gelisimsel anomalidir. Beyin
hemisferleri ince bir membranla ¢evrilidir. Embriyonel
gelisim sirasinda ektodermal mezensimal gogteki
yetersizlik etiyolojiden sorumlu tutulmaktadir. Farkli
fetal anomalilerin de eslik edebildigi fetal akrani daima
Olimcil bir anomalidir. Prenatal tanisi, kalvarial
kemiklerin kalsifikasyonlarinin tamamlandig1 birinci
trimester sonu ultrasonografisi ile miimkiindiir.
Antenatal hi¢ takibe gelmemis, son adet tarihine gore
39 haftalik gebede prenatal ultrasonografi sirasinda
saptadigimiz fetal akrani olgusunu literatiir esliginde
sunduk.

Anahtar kelime; akrani, mikroftalmi, polihidramnios,
ultrasonografi

Abstract

Fetal acrania (exencephaly) is a rarely seen, lethal
developmental anomaly, characterized by partial or
complete absence of the bones of the calvarium in
which cerebral hemispheres are merely surrounded by
a thin membrane. Defective ectodermal - mesenchymal
migration during embryonal development has been
implicated for the etiology. Different fetal anomalies
may accompany this universally fatal anomaly.
Prenatal diagnosis is possible with ultrasonography at
the end of the first trimester upon the completion of
calvarial bone calcification. 39 weeks gestation who
had not any antenatal follow-up according to last
menstrual period we detected fetal acrania by prenatal
ultrasonography and present this case with literature.
Key words: acrania, microphtalmia, polyhydramnios,
ultrasonography
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Giris

Fetal akrani kalvarial kemiklerin yoklugu
ile karakterize nadir goriilen konjenital bir
anomalidir. Kranial c¢ati 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
cevrili ~olup, nodral tip defektleri,
omfalosel, karaciger ve kalp anomalileri,
yartk damak-dudak, ayak deformiteleri,
mikroftalmigibi diger anomaliler akraniye
eslik edebilir (1,2). 39. gestasyonel haftada
poliklinigimize basvurmus takipsiz bir
gebede yapilan obstetrik ultrasonografi de
fetal akrani ve polihidramnios tespit edildi
ve gebelik sonlandirildi. Fetal akrani
Olimciil bir anomalidir. Erken teshisi ve
gestasyonel hafta ilerlemeden gebeligin
sonlandirilmasi acisindan prenatal
ultrasonografi  onemlidir. Bu nedenle,
akraninin  ultrasonografik  bulgularini
aywrict  tanillar1  ile  birlikte  sunmay1
amacladik.

Olgu Sunumu

Otuziki yasinda, gravida 2, parite 1,
yasayan 1, daha Once vaginal dogum
yapan, son adet tarihine gore 39 hafta olan
hasta kasik agris1 nedeniyle poliklinigimize
bagvurdu. Anamnezinden herhangi bir
sikayeti olmadigi ve bu gebeliginde ilk
defa kontrole geldigi anlasildi. Hastanin
akraba  evliligi, ailede kromozomal
hastalik, daha oOnce anomalili dogum,
herhangi bir sistemik hastalik, ilag, alkol,
sigara kullanim Oykiisii yoktu. Hemogram
ve rutin  biokimyasal  parametreleri
normaldi. Klinigimizde yapilan obstetrik
ultrasonografi (GENERAL LOGIC P5)
incelemesinde femur uzunluguna gore 34
haftalik tek canl fetus saptandi. Fetal basin

goriintiilenmesi  sirasinda,  kalvaryum
kemikleri izlenmedi. Serebral hemisferler
orbitalarin tistlinde disorganize

gorlinlimde, ince bir zar ile cevriliydi.
Fetusta ek konjenital malformasyona

(spina bifida, omfolosel) rastlanilmadi
(Resim 1,2).

Resim 2. Kalvarial kemiklerin yoklugu ve
ince bir membranla kapli disorganize beyin
dokusunun goriiniimii.

Amniotik  sivi indeksi 400 mm
(polihidramnios) olarak tespit edildi. Ciddi
polihidramniosa bagli hastanin dispne ve
ortopne sikayetleri mevcut olup hasta ve
yakinlarina bebegin durumu hakkinda bilgi
verilip, onam formu alindiktan sonra
gebelik sonlandirildi. 1000 cc %5 dekstroz
icine 2 ampul oksitosin
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konulupindiiksiyona baslanildi. 20 saat
sonra vaginal olarak 2230 gram, sifir
apgarli kiz fetus 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 Ortlilii oldugu gorildi. Aile kabul
etmedigi i¢in otopsi ve genetik inceleme
yapilamadi.

Tartisma

Fetal akrani (eksensefali) nadir goriilen
gelisimsel  konjenital bir anomalidir.
Kranial cat1 kemikleri olmamasina ragmen
kafa kaidesi ve yliz kemikleri tam
geligsmistir. Beyin ve beyincik ince bir zar
ile oOrtili olup normal
kaybetmistir. Embriyonel gelisimin 4.
haftasindakiektodermal
gocteki yetmezlik etiyolojiden sorumlu
tutulmaktadir  (2).  Akranide  ince
membranla ¢evrili beyin dokusunun,
amnion sivisinin kimyasal-mekanik etkileri
dolayisiyla dejenere oldugu ve dolayisiyla
2. ve 3. trimesterde tespit edilen bazi
anensefalik fetuslarin aslinda akraniden
koken aldigi  sOylenmektedir  (3.,4).
Sonografik olarak saptanabilen akrani
olgularinin ¢ogunlugu en erken 10-14.
haftalarda bildirilmistir Literatiirde en
erken 9+3 haftada bildirilen akrani olgusu
mevcuttur 10. haftada bildirilen olgular
olmasina ragmen normal kraniyum
ossifikasyonu 12-13. haftada goriildigi
icin sonografik tanmin 11-12. haftadan
once konulmamasi oOnerilmektedir (5-7).
Vakalarda  genellikle aile  Gykiisi
bulunmaz. Olgularin ¢ogunda Kkaryotip

formunu

mezengimal

normal oldugundan kromozom analizi
onerilmez (3). Ancak akraniye néral tiip
defektleri, omfalosel, karaciger ve kalp
anomalileri,  yarikdamak-dudak, ayak

deformiteleri, mikroftalmi gibi diger
anomaliler eslik edebilir (1,2). Ayirict
tanida anansefali, hipofosfotasya,
osteogenesis imperfekta, genis sefalosel
gibi patolojiler diistintilmelidir.
Anensefalide beyin dokusunun Dbiiyiik
kismi gelismemistir ve ultrasonografide
orbitalarda “frog-eye” goriinimi var (2)
iken akranide, beyin dokusu disorganize
izlenip ince bir membran ile kaphdir ve
orbitalarin iistiinde beyin dokusu izlendigi
bu goriinim “Mickey Mouse sign” olarak
isimlendirilir (2,4). Osteogenesis
imperfekta ~ ve  hipofosfatazya  da
ossifikasyonu kotli olan ince ve olasilikla
deforme kalvarial kemikler vardir. Bu
nedenle ultrasonografide kemikler net
degerlendirilemez, ayrica biiytik
kemiklerde kisalma, fraktiir gibi bulgulara
da sik rastlanilir. Bu vakalarda aile
oykiislinlin bilinmesi de taniya yardimcidir
(8). Akrani olgularinda amniotik bandlara
rastlanabilecegi gibi amniyotik band
sendromuna bagl fetal akrani vakalar da
bildirildiginden ayirict tanida
diistiniilmelidir ayrica genis sefaloselde
kalvarial kemiklerin bir kismi1 yoktur ve
ultrasonografide beyin dokusunun bu
boliimden disariya herniye oldugu izlenir

(9,10).
Fetal akrania tanisi kalvaryum
kemiklerinin ossifikasyonu

tamamlandiktan sonra birinci trimesterin
sonunda, ikinci trimesterin baslarinda
transabdominal ve transvaginal
ultrasonografi ile konulabilir. Yasamla
bagdasan bir anomali olmadigindan, erken
ultrasonografik tani, zaman kaybi olmadan
erken terminasyonu, dolayisiyla hem
hekim hem de aile agisindan psikolojik ve
maddi  istenmeyen  etkilerin  Oniine
gecilmesini miimkiin kilmaktadir. Kesin
tan1 konulduktan sonraaileye durumun
prognozu ve yasamla bagdasmadigi
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anlatilmalidir. Hastalara ayrica, ilerdeki
gebeliklerinde noral tiip defektlerinin
engellenmesi i¢in mutlaka folik asit destegi
saglanmalidir.
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