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Fetal akrani vakalarinda erken tani’nin 6nemi:
iki olgunun sunumu

Hasan Sahiner

Stileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi Kadin Hastaliklar: ve Dogum AD, Isparta

Ozet

Fetal akrani kraniyal ¢at1 kemiklerinin bir kism1 yada tamaminin yoklugu, beynin ince bir zar veya deri ile
kapli oldugu cok seyrek ve fatal seyirli bir anomalidir. Biz son adet tarihine gore 17 ve 36 haftalik takipsiz
iki ayr1 gebedeki fetal akrani olgularmi sunduk. 11k fetuste akrani ile birlikte vertebral kolonda defekt
saptarken, diger fetuste ek bir anomali yoktu. Akrani tanis1 kafa kemiklerinin kalsifikasyonunun
tamamlanmasindan sonra ultrasonografi ile konulabilir. Fetal akranide hem maliyeti diistirmesi ve yapilan
girisimi azaltmasi, hem de aileye verdigi psikolojik zararin az olmasi nedeniyle erken donem tan1 6nemlidir.
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Abstract

In Importance of Early Diagnosis in Fetal Acrania: the reports of two cases

Fetal acrania is a very rare and fatal anomaly in which the scalp bones are totally or partially absent and the
brain is covered with a thin membrane or skin. In this report we presented two cases of fetal acrani one at
17 weeks and the other at 36 weeks of gestation by last menstrual period which both has not been followed
up antenatally. One of the fetuses had a defect in vertebral colon together with acrania but the other had
no additional anomaly. Acrania can be diagnosed by ultrasonography after the completion of cranial
ossification. The early diagnosis is crucial in fetal acrania to decrease the costs, the number of interventions

and the psychological burden to the family.
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Giris

Fetal akrani kraniyal ¢ati kemiklerinin kismi veya
tam yoklugu ile karakterize, olduk¢a seyrek goriilen
konjenital bir patolojidir (1). Kafa ¢at1 kemikleri
olmamasina ragmen beyin dokusu oldukga vaskiiler
bir epitel tabakasiyla amniyon sivisindan ayrilir (2).
Postnatal donemde yasam sansi ¢ok diisiik olan bu
vakalarin prenatal hayatta erken donemde tanisinin
konulmast ve bu nedenle vakalarin yakin takiplerinin
yapilmasi 6nemlidir (3).

Bu yazida, biri klinigimize sevk edilmis 36 haftalik
ve digeri klinigimizde tanist konulmus 17 haftalik
iki ayr1 fetal akrani vakas1 prenatal ultrasonografi
(US), postnatal radyolojik goriintiisii ve literatiir
verileri 15181 altinda, oldukga ender goriilmeleri ve
erken taninin 6nemini vurgulamak amaciyla
sunulmustur.

Olgu 1

On sekiz yasinda gravida 1, parite 1, son adet tarihine
gore 17 haftalik gebeligi olan olgu, kontrol amaciyla
poliklinigimize basvurdu. Annenin anamnezinde ilk
kontrolii oldugu, esi ile ABO veya Rh uyusmazlig
bulunmadigi, gebeliginde herhangi bir teratojen ajana
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maruz kalmadigi ve enfeksiydz bir hastalik
gecirmedigi, ailesinde bilinen bir kromozomal hastalik
ve konjenital anomali 6ykiisii olmadigi, bilinen bir
sistemik hastalig1 bulunmadig: ve sigara igmedigi
ogrenildi. Klinigimizde yapilan US’de (7.5 MHz
vajinal prob ve SMHz konveks prob, Medison,
SonoAce 8800, Seul, Kore) fetal dlgiilerin 14-15
hafta ile uyumlu oldugu, fetal ¢ati kemiklerinin
olmadig1, beyin dokusunun normalden kiigiik oldugu
ve kafa kaidesinden baslayip sakruma kadar uzanan
genis bir vertebral kolon defekti bulundugu saptandi
(Sekil 1). Hastanin gebeligi vajinal misoprostol
kullanilarak sonlandirildi. Abortus sonrasi yapilan
incelemede ultarsonografi bulgularina paralel olarak
fetal catt kemiklerinin olmadigi, beyin
dokusununnormalden kiiciik ve kafa kaidesinden
itibaren sakruma kadar uzanan vertebral kolon defekti
oldugu gorildii (Sekil 2).

Olgu 2

Yirmi alt1 yaginda gravida 4, parite 3, son adet tarihine
gore 36 haftalik gebeligi olan hasta, klinigimize fetal
anensefali Ontanisiyla sevk edildi. Annenin
anamnezinden daha once hi¢ kontrole gitmedigi,
prenatal donemde teratojen ajanlara maruz kalmadigi,
ailesinde bilinen bir kromozomal hastalik ve konjenital
anomali Oykiisli olmadigy, bilinen bir sistemik hastalig1
ve gebeliginde gegirilmis atesli hastaligi olmadigi,
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Sekil 1: Olgu 1’in prenatal ultrasonografisi (Beyin dokusu ¢evresinde
kemik yap1 yok, O: Orbita)

ayrica sigara igmedigi 6grenildi. Klinigimizde yapilan
US (konveks SMHz prob, Medison, SonoAce 8800,
Seul, Kore) fetal dlgiiler 36 hafta ile uyumlu olan
fetuste ultrasonografide fetal kafa cat1 kemiklerinin
olmadig1, beyin dokusunu ¢evreleyen deri veya zar
goriiniimlii bir yapinin oldugu, beyin omirilik sivisinin
artip hidrosefalisinin bulundugu ve
polihidramniyosunun oldugu saptandi. Ayni giin
sezaryen ile 3000 gram agirliginda 1. dakika 3, 5.
dakika 9 apgarli canli erkek bebek dogurtuldu.
Postnatal donemde yapilan muayenede kafa kaide
kemiklerinin oldugu ama cati1 kemiklerinin
gelismedigi, beyin dokusunun sacli deri ve zar tabakasi
ile ortili oldugu, fetuste kisa boyun bulundugu
saptand1 (Sekil 3). Cekilen direk kafa grafisinde
sadece kafa kaide kemikleri izlenmekteydi (Sekil 4).
Postnatal donemde cekilen bilgisayarli tomografide
akrani teyit edildi, beyin dokusunun kese icinde ve
hidrosefalisinin bulundugu belirlendi. Yenidogan
yogun bakim servisinde takip edilen bebek solunum
problemleri nedeniyle postoperatif 1. giin 6ldi.

Sekil 2 : Olgu 1’in abortus sonrasi goriintii (beyin dokusu etrafinda
kemik doku yok ve genis vertebral deformite izleniyor)

i

Sacgh Derl (Kemik
daku yoklugu)

Sekil 3: Olgu 2’nin postnatal goriintiisii (Beyin dokusu sagli deri tarafindan
kaplanmis, ¢cevrede kemik doku yok)

Sekil 4: Olgu 2’nin lateral kafa grafisi (fetal kafa kaide kemikleri
izleniyor)

Tartigma

Fetal akrani gelisiminde ortaya atilan en 6nemli teori,
embriyoner hayatta 4. gelisim haftasindaki mezengimal
gocilin yoklugudur (4,5). Fetal akrani vakalarinda her
ne kadar beyin dokusunu ¢evreleyen bir zar dokusu
olsa da, amniyotik sivinin mekanik ve kimyasal
etkilerinden beyin dokusu etkilenmektedir (1). Bu
nedenle gebeligin erken donemlerinde akrani tanist
almis gebeliklerde beyin dokusu harabiyeti sonrasinda
anensefali gelisebilmektedir (6). Bundan dolay1 fetal
akrani vakalarinin anensefali ile ayirici tanisi
gerekmektedir. Bizim 1. olgumuzda beyin dokusu
kiictikliigiiniin nedeni de bu mekanizma olabilir.
Fetal akrani vakalarinda beraberinde bizim ilk
vakamizda oldugu gibi ndral tiip defekti gibi santral
sinir sistemi defektleri, omfalosel, karaciger ve kalp
anomalileri, amniyotik bant sendromu, ayak
deformiteleri ve mikroftalmi gibi diger patolojiler
gorilebilir (4). Tanida kromozom analizi herhangi
bir sonug vermedigi gibi getirdigi mali yiik nedeniyle
de onerilmemektedir (1). Ayirict tanida hipofosfatazya
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gibi ince ve US’de eko vermeyen kafatasi
gorlintlisiiniin oldugu kemik patolojileri akilda
tutulmalidir (7). Bu nedenle akrani tanist konulurken
fetal kemiklerde kalsifikasyonun tamamlandig: II.
trimestere kadar beklemek onemlidir.

Fetal akranide dogum sonrasi yasayan bildirilmig
sadece bir vaka olmasina ragmen (8), genellikle bu
gebelikler erken donemde tanmip sonlandirildigindan
miadina ulasan fazla vaka yoktur. Bu nedenle de
akrani genel olarak fatal kabul edilmektedir. Bu
vakalarda annenin folik asit kullanimi ile riskin
azaltilmasi, yeni dogan bakim sartlarinin gelismesi
ve yeni cerrahi teknikler sonrasinda gelecekte yasam
sansi artirilabilir.

Her ne kadar ileride yagsam sansinin artirilabilecegi
diisiiniilse de, su an i¢in fatal seyirli olan bu patolojide
erken tani ve gebeligin erken donemde
sonlandirilmasi, son dénemde yapilacak olan sezaryen
gibi girisimleri azaltmasi, maliyetinin diigiik olmasi
ve hem hekime hem de aileye verecegi psikolojik
etkilerin az olmas1 agisindan 6nemlidir. Bizim her
iki vakamiz karsilastirildiginda 1. vakaya 17.
haftasinda tani konuldu ve vajinal yoldan abortus
yaptirildi. Hasta ertesi giin taburcu edildi. Fakat 2.
olguda ise hastaya sezaryen uygulandi. Postoperatif
3. giine kadar hastanede yatis1 devam etti. ilk
vakayagore hem yapilan girigsim, hem tedavi maliyeti
ve hem de ailenin kotii yonde psikolojik etkilenisi
fazla idi.

Sonug olarak, fetal akranide prenatal dénemde yiiksek
rezoliisyonlu ultrasonografiler ile yapilan yakin
takiplerde tan1 rahatlikla konulabildigi ve takipsiz
gebelerde ileri donemde yapilan girisimlerin getirdigi
maddi ve psikolojik yiiklerin daha fazla olmasindan
dolay1 tiim gebelerde yakin takibi dnemlidir.
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