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BIRINCIi TRIMESTERDE SAPTANAN iKi AKRANI OLGUSU

Two Cases Of Acrania Diagnosed in the First Trimester
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Ozet

Fetal akrani, kalvaryumun (akalvaria) yoklugu ile
karakterize, daima O&liimciil seyreden ve nadir
gorillen bir anomalidir. Daha agir noral tiip
defektleri olan anensefali ve exensefali ile
karsilagtirildiginda  akranide beyin  parankim
organizasyonunun korundugu goriiliir.
Etyolojisinde ektodermal mezenkimal hiicrelerin
gocilinde yetersizlik sorumlu tutulmaktadir. Erken
gebelik haftasinda yapilacak bir ultrason (US) ile
akrani tanisini koymak mimkiindiir. Bu yazida 1.
trimesterde sonografik incelemeyle tespit edilen 2
akrani olgusu literatiir esliginde sunulmustur.
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Abstract

Fetal acrania that is characterized with the absence
of calvarium (acalvaria) is a rarely seen lethal
anomaly . Compared with heavy neural tube
defects, anencefaly and exencefaly, cerebral
paranchyme is protected in acrania. Failure in the
migration of ectodermal mesenchymal cells was
responsible for etiology. Diagnosis is possible with
ultrasonography (US) in early gestational weeks. In
this report, 2 cases of acrania that was detected with
sonographic examination in the 1st trimester were
presented with the discussion of the literature.
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Giris

Fetal akrani, kalvarium kemiklerinin tam ya da kismi olarak gelismemesi neticesinde
ortaya cikan, nadir goriilen ve yasamla bagdasmayan bir patolojidir. Etyopatogenezi tam
olarak aciklanamamakla birlikte, akraninin kalvarium kemiklerini olusturan mezenkimal
hiicrelerin ektodermal tabaka altina yetersiz migrasyonu sonucu ortaya ¢iktig1 bilinmektedir
(1). Insidansi net olarak bilinmez. Anensefali ile karsilastirildiginda akranide serebral
parankimin korundugu ve parankimin ince bir zarla cevrelendigi gorilir. Kalvarium
kemiklerinin mineralizasyonu genellikle birinci trimesterde tamamlandigindan dolay1
ossifikasyonu ger¢eklesmemis olgularda akrani 2. trimester ultrasonunda (US) kolaylikla
taninir. Normal yasamla bagdasmayan bu anomalinin erken dénemde saptanarak gebeligin
sonlandirilmast agisindan, ilk trimester ultrason incelemesinin yapilmasi ¢ok 6nemlidir. Bu
yazida erken donem ultrason ile tespit etti§imiz iki akrani olgusunu sunmay1 amagladik.

Olgu 1

Yirmi bir yasinda, gravida 2 parite 0 olan ve son adet tarihine gore 13 hafta 3 giinliik
gebeligi olan hasta polklinigimize dis merkezden sevk edildi. Anamnezde, Onceki
gebeliginin 8 haftalik iken missed abortus tanisiyla tahliye edildigi, akraba evliligi olmadigi
ve ailesinde kromozamal bir hastalik Oykiisii olmadig1 6grenildi. US incelemesinde CRL
Ol¢iimiine gore 11 hafta 5 giin ile uyumlu kardiyak aktivitesi pozitif olan tek fetus saptandi.

Fetal basta serebral parankimin var oldugu ancak kalvarium kemiklerinin mevcut olmadigi

goriildii (Resim-1 ve Resim-2).

M.K.U.ARAS HAST

Resim 1 Resim 2

Ayrica detayl incelemede servikal vertebralarda fiizyon defekti de tespit edildi (Resim-3).
Aile gebeligin durumu hakkinda bilgilendirildi ve tespit edilen anomaliler yasamla
bagdagsmayacagi i¢in gebeligin sonlandirilmasi onerildi. Bilgilendirilmis onam alindiktan
sonra vajinal misoprostol uygulanarak abortus gerceklestirildi. Abortus materyalinde yapilan
incelemede ultrasonografik goriiniimle uyumlu olarak kafa kemiklerinin olmadig1 ve serebral

parankimin ince bir zarla kapli oldugu gézlemlendi.
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Olgu 2

Yirmi alt1 yasinda, gravida 3 parite 2 olan bir gebe poliklinigimize kontrol amagli
bagvurdu. Anamnezinde yasayan ¢ocuklarmin saglikli oldugu, esiyle akraba olmadigi ve
ailesinde herhangi bir kromozomal bir hastalik olmadigr 6grenildi. Son adet tarihi
belirlenemeyen gebenin ultrason incelemesinde CRL Ol¢limiine gére 12 hafta 4 giin ile
uyumlu tek canli fetus izlendi. Kafa yapisi incelendiginde akrani ile uyumlu goriiniim izlendi.
Ayrica daha ¢ok anensefali olgularinda karsilagtigimiz tipik kurbaga goz (frog eye) yapist bu
olguda da izlendi (Resim-4). Aileden bilgilendirilmis onam alind1 ve vajinal misoprostol ile

gebelik termine edildi. Abortus materyalinin makroskopik gézleminde akrani ile uyumlu fetus

M.K.U.ARAS HAST M.K.U ARAS HAST

izlendi.

Resim 3 Resim 4

Tartisma

Fetal akrani, ¢cok nadir goriilen ve yasamla bagdasmayan bir gelisimsel anomalidir.
Kafa kemiklerinin tam ya da kismi olarak gelismedigi akrani olgularinda kafa kaide kemikleri
ve yiiz tamdir. Serebral parankim ise genellikle tam olarak vardir ve ince bir zar ile ¢evrilidir.
Akrani etyopatogenezinde ektodermal mezenkimal hiicrelerin gogiinde yetersizligin oldugu
bildirilmistir (2). Literatiirde ayrica ¢ok nadir olsa da amniotik band sendromuna bagli olarak
goriilebilecegi de belirtilmistir (3). Zamanla amnion sivist ile temas sonucu serebral
parankimi cevreleyen zar deforme olur. Bu deformasyonun yaninda fiziksel ve kimyasal
temas sonucu temasi sonucu serebral parankim atrofiye gidebilir ve sonugta anensefalik
durum goriilebilir. Dolayisiyla, bazi anensefalik olgularin akraniye bagli olarak gelistigi
bildirilmistir (4,5). Bundan dolay1r akrani, bazen anensefali olgulariyla karisabilir ve bu
nedenle akranilerin gergek insidanst kesin olarak bilinmez. Kesin tani ikinci trimesterde
konulsa da ilk trimesterda yapilacak olan dikkatli bir US ile akrani tanisi konulabilir.

Akraninin tanisinda kromozomal analizin yeri pek yoktur. Ayrica akrani olgularinda aile
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oykiisii de yer almaz (4). Ilk trimesterde yapilacak dikkatli bir transabdominal veya
transvajinal US ile akrani tanisi rahatlikla konulabilir. Basin gévdeye gore kiigiik olmasi,
serebral parankimin normal olmasi ve yiiz kemiklerinin goriilmesine ragmen kalvarium
kemiklerinin goriilememesi, klinisyeni akrani yoniinden dikkatli olmasin1 gerektirir. Ayrica
akranide, orbital tavan yoklugu ve vertebral sistemde defekt olabilecegi de bildirilmistir (6).

Bizim olgularimizda da serebral parankimin korundugu, orbital tavanlarinin olmadig:
ve servikal vertebrada flizyon defektlerinin oldugu gozlenmistir. Akrani olgulari letal oldugu
icin aileye detayl bilgiler verildikten sonra medikal abortusla gebelik sonlandirilmalidir.
Bizim olgularimizda da akrani tespit edildigi icin ailelerden gerekli izinler alindiktan sonra
medikal abortus ile gebelikler sonlandirildi. Ayirici tanida anensefalinin yaninda osteogenesis
imperfekta, hipofosfatazya gibi hastaliklarin diisiiniilmesi gerekir. Anensefali, sereberal
parankimin olmamasi ile akraniden ayrilir. Osteogenesis imperfekta ve hipofosfatazyada ise
kalvar kemikler mevcuttur ama ossifikasyonu kotii oldugu i¢in akrani ile karisabilir. Bu
durumda aile dykiisii tanida yardimer olabilir.

Sonug olarak akrani olgularinin erken tanisi, transabdominal veya transvajinal ultrason
ile mimkiindiir. Birinci trimester ultrasonda tespit edilen akranili gebelikler
sonlandirilmalidir.
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