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TWO CASES OF FETAL ISOLATED ACRANIA DETECTED IN THE FIRST TRIMESTER
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Abstract

Acrania is a highly rare congenital abnormality that is characterized by a partial or complete lack of the bones forming cranium. It is known
that mesenchymal cells, which form brain tissue and calvarium bones in the fourth week of the embryonic development, are formed as a
result of the inadequate migration down under the ectoderm layer. In this article two acrania cases have been presented with literature as well

as intrauterine ultrasonography and macroscopic images after abortus to make an early diagnosis and since it is a rare abnormality.
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Ozet

Akrani, kraniyumu olugturan kemiklerin kismi veya tam yoklugu ile karakterize olduk¢a nadir goriilen bir konjenital anomalidir (1).
Embriyonik gelisimin 4. Haftasinda, kalvarium kemiklerini ve beyin dokusunu olusturan mezenkimal hiicrelerin, ektoderm tabakasinin altina
yetersiz migrasyonu sonucu gelistigi bilinmektedir (2). Bu yazida, iki adet akrani vakasi intrauterin ultrasonografi ve abortus sonrasi
makroskopik goriintiileri ile birlikte, erken tan1 konmasi ve olduk¢a nadir rastlanan bir anomali olmasi nedeni ile literatiir esliginde

sunulmustur.
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Giris

Akrani, kraniyumu olusturan kemiklerin kismi
veya tam yoklugu ile karakterize olduk¢a nadir
goriilen bir konjenital anomalidir (1).
Embriyonik gelisimin 4. Haftasinda, kalvarium
kemiklerini ve beyin dokusunu olusturan
mezenkimal hiicrelerin, ektoderm tabakasinin
altina yetersiz migrasyonu sonucu gelistigi

bilinmektedir (2).

Hayatla bagdasmayan bir anomali
oldugu icin erken tesbit edilmesi oldukca
onemlidir. Kafa  kemiklerinin  defektleri
transabdominal ve transvajinal ultrasonografi
ile Dbirinci trimesterde belirlenmektedir (3).
Sonografik  olarak  saptanabilen  akrani
olgularinin  ¢ogunlugu en erken 10-14.
haftalarda bildirilmistir (4,5) Literatiirde en
erken 9 hafta 3 giinliik iken bildirilen akrani
olgusuna rastlanmaktadir (4). Onuncu haftada
bildirilen olgular olmasina ragmen normal
kraniyum ossifikasyonu 13. haftada gorildigi
icin sonografik taninin 11-12. haftadan &nce

konulmamasi 6nerilmektedir (4,6).

Bu yazida, iki adet akrani vakasi
intrauterin ultrasonografi ve abortus sonrasi
makroskopik goriintiileri ile birlikte, erken tani
konmast ve oldukga nadir rastlanan bir anomali
olmast nedeni ile literatir esliginde

sunulmustur.

Olgu 1: Otuzbes yasinda, gravida 3,
parite 2, son adet tarihine gore 12 haftalik

gebeligi olan olgu kontrol amagh klinigimize

bagvurdu. Anamnezinde bu gebeliginde ilk
kontrolii  oldugu, Rh uyusmazligi, bu
gebeliginde herhangi bir teratojen ajana
maruziyeti, enfeksiyon, sigara, sistemik
hastalik  hikayesi, Onceki gebeliklerinde
konjenital anomali Oykiisii , ailesinde
kromozomal bir hastalik olmadigi saptanmistir.
2 y1l 6nce sag el bagparmak tendon kilifi “dev
hiicre tiimorii” nedenli iki kez opere edildigi
ogrenildi. Klinigimizde yapilan
ultrasonografide fetal dl¢timlerin 12 hafta ile
uyumlu  oldugu, kraniyal kemiklerinin
olmadig1, kii¢iik bir beyin dokusunun oldugu
saptandi. Ultrasonografik olarak fetusta bagka
bir anomali tespit edilmedi (Sekil 1). Olgunun
gebeligi  vajinal misoprostol  kullanilarak
sonlandirildi. Abortus sonrasi yapilan fetiistin
patolojik incelemesinde, kraniyal kemiklerinin
gelismedigi, kiicik bir beyin dokusunun
oldugu ve baska bir anomalinin eslik etmedigi

saptandi (Sekil 2).

Sekil-1: Olgunun transvajinal ultrasonografi
goriintiisii (beyaz oklar iizerinde kemiklerin

olmadig1 beyin dokusunu gostermektedir).



Sekil-2: Olgunun abortus sonrasi goriintiisii

(oklar beyin dokusunu gostermektedir).

Sekil 3.

ultrasonografi goriintiisii

Olgunun transabdominal

Olgu 2: Otuzbes yasinda, gravida 4,
parite 3, son adet tarihine gore 12 hafta 4
giinlik gebeligi olan olgu kontrol amagh
Anamnezinde Rh
her

teratojen ajana maruziyeti, enfeksiyon, sigara,

klinigimize  bagvurdu.

uyusmazlig, bu gebeliginde hangi
her hangi bir sistemik hastaligi, ailesinde
kromozomal bir hastalik olmadigi saptandi.
Ikinci ¢ocugunun kol ve bacaklarinin olmadig
(fekomeli) Ogrenildi. Klinigimizde yapilan
ultrasonografide fetal dlglimlerin 12 hafta ile
uyumlu  oldugu, kraniyal kemiklerinin
olmadigi, kii¢iik bir beyin dokusunun oldugu
saptandi. Ultrasonografik olarak fetusta bagka

bir anomali tespit edilmedi (Sekil 3). Olgunun
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gebeligi  vajinal misoprostol  kulanilarak
sonlandirildi. Abortus sonrasi yapilan fetiisiin
patolojik incelemesinde bagka bir anomalinin

eslik etmedigi saptand.

Tartisma

Akrani olduk¢a nadir goriilen bir

anomali oldugu ve  yeterince rapor
edilmediginden insidans1 bilinmemektedir (7-
olarak

10).Patofizyolojisi net

aciklanamamistir.Mannes  ve  arkadaslari,
gebeligin 4. haftasinda mezensimal hiicrelerin
ektoderm altina

kalvarian yetersiz

migrasyonunun kafatas1 kemiklerinin,
kaslarmin ve dura materin agenezisine neden
oldugunu sdylemislerdir (11). Diger taraftan,
Kurata ve arkadaglarina gore (12), akrani
migrasyon yetersizliginden degil, beyni Grten
mesenkimin differensiyasyonunun olmamasi

veya yetersiz olmasindan kaynaklanmaktadir.

Bu fetuslarda beyni gevreleyen kafatasi

kemikleri olmamasma karsin, fetal yiiz
kemikleri, beyincik ve kafa kaidesi normal
olarak gelismistir (2,13). Beyin dokusu ince bir
zarla ortiiliidiir ve bu nedenle amnion sivisi ile
temas halindedir (2,14). Bu temas sonucu
gebeligin erken donemlerinde akrani tanisi
almis olgularda anensefali gelisebilmektedir
(15). Bununla birlikte akrani ile anensefali
birbiri ile karigtirilabileceginden dolay1 ayirici
taninin yapilmast Onemlidir. Beyin dokusu
varlig1 ve kurbaga benzeri goériiniim olmayisi
akraniyi  anensefaliden  ayiran  Onemli
ozelliklerdir. Bizim olgumuzda, beyin dokusu

goriilmiis olmakla birlikte normalden daha



kiigiikti. Bu da beyin dokusunun siirekli

amniotik  sivi  ile temasi  nedeniyle
dejenerasyon gostermeye bagli  oldugunu
diistindiirmiistiir.

Akraniyi  taklit  edebilen  diger

bozukluklar, hipofosfatazya ve osteogenezis
imperfektadir. Her iki bozuklukta da
kraniumda hipominerilizasyon goriilmektedir.
Hipofosfatazyada ince ve ultrasonografide eko
vermeyen kraniyal goriintii olmaktadir (16).
Bununla birlikte kraniyal ossifikasyon 13.
gebelik haftasinda tamamlanmakta oldugundan
akrani tanmisinin 11-12. gebelik haftasindan

konulmasi

da akrani

sonra onerilmektedir  (6).

Olgumuzda tanis1 12, gebelik

haftasinda konmustur.

Akrani
servikotorasik

olgularinda bazen
bifida,

karaciger, kalp anomalileri, ayak deformiteleri

spina omfalosel,
ve amniotik band sendromu goriilebilmektedir
(2,17). Olgularimizda akraniye eslik eden

bagka bir anomali saptanmamustir.

Akrani

ekzensefali, akalvaria gibi diger santral sinir

vakalarinin anensefali,

sistemi  anomalilerinden  ayirici  tanisi

muhakkak yapilmalidir. Intrauterin hayatta
hemisferlerin

serebral gelisgmemesi  ile

karakterize olan anensefali, biliylk ve
dezorganize beyin dokusunun kranium disinda
yerlesmesi ile karakterize olan ekzensefali ve
kalvariumdaki kemik yapilarin gelismemesi ile
tanida

karakterize olan akalvaria ayirict

diistiniilmelidir (8). Fetal akraninin
anensefaliden ayrimi 6zellikle yapilmalidir.

Ciinkii anensefali ailesel Oykiisii olan bir
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patoloji iken akrani de ailesel o6zellik yoktur.
Bundan dolayr akraninin yeni gebeliklerde
tekrar etme riski diisiiktiir. Ailesel oykii ¢ok
enderdir. Bronshtein ve arkadaglarinin (15)
yaymladig1 ayni ailede iki fetal akrani vakasi
haricinde su ana kadar bildirilen bagka ailevi

Oykiisii olan vaka bulunmamaktadir.

Anensefalide beyin dokusunun biiyiik

kismi  gelismemistir ve ultrasonografide
orbitalarda “frog-eye” gorinimili vardir (14).
kargilik

disorganize izlenip ince bir membran ile

Buna akranide, beyin dokusu
kaplidir. Orbitalarin {istiinde beyin dokusu
izlendigi bu goriiniim “Mickey Mouse sign ”
(14,19).

arkadaglar1 akrani olan fetiislerde ekojenik

olarak isimlendirilir Cafici ve
amniotik sivi oldugunu ve bunun fetal akrani
icin bir belirtegc olarak kullanilabilecegini

bildirmislerdir (18).

Literatiir gbzden gecirildiginde
simdiye kadar dogum sonrasi yasayan yalnizca
bir vaka bildirilmistir. Fetal akraninin hayatla
Kurata ve

bagdasmadigr bildirilmisse de

arkadaglart  (12) 38. gebelik haftasinda
dogurtulan, kalvaryumu olmayan, oksipital
bolge derisi ve altindaki dura dokusunda defekt
bulunan bir bebegin yapilan ameliyatlar
sonrasinda yasadigim Dbildirmislerdir. Fetal
akrani genel olarak fatal kabul edilmektedir.
Fatal kabul edilmesinden dolay1 da genellikle
saptandiginda sonlandirilmaktadir.
Glinlimiizde akrani vakalarinin yasam sansini
artirict tedaviler olmamasi nedeniyle bu gibi
olgularin erken sonlandirilmasi gebeligin son
donemlerinde yapilacak olan miidahalelerin
azaltilmasi, disiik

dolayisiyla  maliyetin



olmasi, daha da 6nemlisi hem hekime ve hem
aileye verecegi psikolojik etkilerin daha az
olmasi nedeni ile erken tani konulmasi son

derece 0onemlidir.

Genetik danisma vermek oldukca
zordur. Ciinkii akrani patolojisine ait spesifik
bir kromozom anomalisi yada genetik orijin
tesbit edilememistir. Oldukg¢a nadir ve sporadik
olmasi tekrarlama riskinin diisik oldugunu
sonraki

gosterebilir,.  Bu  tlir  hastalara

gebeliklerinden 6nce folik asit baslanmasi

onerilebilir (1).

Sonug olarak, akrani vakalar1 yiiksek
rezoliisyonlu ultrasonografi takipleri ile erken
gebelik

taninabilmektedir. Bu sayede erken donemde

déneminde rahatlikla
gebelik sonlandirilarak ailenin fiziksel ve
ruhsal yonden daha agir travmalara maruz

kalmasi 6nlenebilmektedir.
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