
etal akrani, kalvarial kemiklerin kısmi ya da tam yokluğu ile karak-
terize nadir görülen fatal konjenital bir anomalidir. Kraniyal çatı
kemikleri, duramater ve skalp kasları yoktur. Ancak kafa kaidesi ke-

mikleri ve fasiyal yapılar genellikle normal gelişimini tamamlamıştır. Se-
rebral hemisferler tam fakat disorganize yapıda olup ince bir zarla
çevrilidir.1 Akraniye nöral tüp defektleri, omfalosel, karaciğer ve kalp ano-
malileri, yarık damak-dudak, ayak deformiteleri, mikroftalmi gibi diğer ano-
maliler eşlik edebilir.1,2 Omfalosel (eksomfalos), karın içi organların periton
ve amniyon ile çevrili olarak olarak abdominal kavitenin dışında yer aldığı
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Fetal Akrani ve Eşlik Eden Omfalosel:
Prenatal Manyetik Rezonans Görüntüleme

Bulguları

ÖÖZZEETT  Fetal akrani, nadir görülen kalvariyum kemiklerinin kısmi ya da tam yokluğu ve serebral
hemisferlerin anormal gelişimi ile karakterize fatal konjenital bir anomalidir. Akraniye nöral tüp de-
fektleri, omfalosel, karaciğer ve kalp anomalileri, yarık damak-dudak, ayak deformiteleri, mikrof-
talmi gibi diğer anomaliler eşlik edebilir. Fetal akrani hemen daima ölümcül bir anomalidir.
Omfalosel (eksomfalos), karın içi organlarının periton ve  amniyon ile çevrili olarak abdominal ka-
vitenin dışında yer aldığı ve bu kesenin devamında göbek kordonunun olduğu en sık görülen karın
ön duvar orta hat defektlerinden biridir. Bu makalede, prenatal dönemde periyodik takibe gelme-
miş 17 haftalık bir gebede saptadığımız fetal akrani ve eşlik eden omfalosel olgusunun çekilen fetal
manyetik rezonans görüntüleme bulgularını sunduk.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Prenatal tanı; nöral tüp defektleri

AABBSSTTRRAACCTT  Fetal acrania is a rare congenital anomaly and characterized by partial or complete ab-
sence of the calvarium with abnormal brain tissue development. Fetal acrania cases may be associ-
ated with neural tube defects, omphalocele, liver and heart abnormalities, cleft lip-palate, foot
deformities and other anomalies such as microphtalmia. An omphalocele (also known as exom-
phalos) is a midline abdominal wall defect of variable size, with the herniated viscera covered by a
membrane consisting of peritoneum on the inner surface, amnion on the outer surface, and Whar-
ton’s jelly between the layers. The umbilical vessels insert into the membrane and not the body
wall. The hernia contents include a variable amount of intestine, often parts of the liver, and occa-
sionally other organs. We report a fetal acrania and associated omphalocele prenatal magnetic res-
onance imaging (MRI) findings in the case which has not been not followed up during pregnancy
at the 17th week of gestation.

KKeeyy  WWoorrddss::  Prenatal diagnosis; neural tube defects
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ve bu kesenin devamında göbek kordonunun ol-
duğu en sık görülen karın ön duvar orta hat de-
fektlerinden biridir.3,4 Omfalosel, sıklıkla diğer
konjenital anomalilerle birlikte görülmektedir.
Fetal akrani tanısı, prenatal dönemde ultrasono-
grafi (USG)’de beyni saran kafatası kemiklerinin
yokluğu, anatomik olarak normal olmamakla bir-
likte membranöz bir zarla çevrili gelişmiş bir beyin
dokusu saptanması ile konulabilir. Postnatal dö-
nemde yaşam şansı olmayan bu vakaların erken
prenatal tanıları ailenin psikolojik olarak daha az
zarar görmesini sağlamakta, yapılacak işlemi ve
maliyeti azaltmaktadır. Kliniğimizde tanısı konul-
muş 17. gestasyonel haftasında bir akrani ve eşlik
eden omfalosel olgusu prenatal manyetik rezonans
görüntüleme (MRG) ve literatür bilgileri eşliğinde
sunulmuştur. 

OLGU SUNUMU

Yirmi altı yaşında gravida 4 parite 3, son adet tari-
hini bilmeyen hasta, polikliniğimize başvurdu.

Anamnezinden herhangi bir şikâyeti olmadığı
ve bu gebeliğinde ilk defa kontrole geldiği anlaşıldı.
Hastanın akraba evliliği, ailede kromozomal hasta-
lık, daha önce anomalili doğum, herhangi bir sis-
temik hastalık, ilaç, alkol, sigara kullanım öyküsü
yoktu. Hemogram ve rutin biyokimyasal para-
metreleri normaldi. Kliniğimizde yapılan USG’de
fetal ölçülerin 17 hafta ile uyumlu olduğu, fetal
çatı kemiklerinin olmadığı, beyin dokusunun nor-
malden küçük ve disorganize olduğu, polihidram-
niyosun ve ön karın duvarında karaciğeri içeren
omfalosel kesesinin bulunduğu saptandı. Eşlik
edebilecek ek anomaliler açısından çekilen fetal
MRG’de; kalvariyal kemikler izlenmemekte olup,
disorganize görünümde serebral hemisferler mev-
cuttu. Karın ön duvarında içinde karaciğerin om-
falosel kesesi saptandı. Amniyon sıvısı miktarı da
artmış olarak izlendi (Polihidramniyos) (Resim 1a,
1b). 

TARTIŞMA

Fetal akrani, nadir görülen gelişimsel konjenital bir
anomalidir. Kraniyal çatı kemikleri olmamasına
rağmen kafa kaidesi ve yüz kemikleri tam geliş-

miştir. Beyin ve beyincik ince bir zar ile örtülü olup
normal formunu kaybetmiştir. Etiyolojiden embri-
yonel gelişimin dördüncü haftasındaki ektodermal
mezenşimal göçteki yetmezlik sorumlu tutulmak-
tadır.2 Ayrıca amniyotik band sendromuna bağlı
fetal akrani vakaları da mevcuttur.5 İzole akrani
nadir bir anomali olup dünya literatüründe oldukça
az sayıda vaka bildirilmiştir.6 Akraninin anensefali
gelişiminde ilk basamak olduğu, ince bir mem-
branla çevili beyin dokusunun, amnion sıvısının
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RESİM 1a, b: Sagital T2 ağırlıklı MRG’de; kalvariyal kemikler izlenmemekte
(kısa ok) olup, disorganize görünümde serebral hemisferler mevcuttur. Karın
ön duvarında içinde karaciğerin bulunduğu ve içerisinden umblikal kordun
geçtiği omfalosel kesesi (uzun ok) izlenmektedir. Amniyon sıvısı miktarında
artış dikkati çekmektedir (Polihidramniyos).

a

b



kimyasal-mekanik etkileri dolayısıyla dejenere ol-
duğu ve ikinci ile üçüncü trimesterde tespit edilen
bazı anensefalik fetüslerin aslında akraniden köken
aldığı söylenmektedir.7,8 Bu nedenle gerçek insi-
dansı bilinmez. Kesin tanı kemik mineralizasyonu-
nun tamamlandığı ikinci trimesterde konulsa da,
literatürde ilk trimesterde yapılacak dikkatli bir
USG bakısı ile akrani tanısının konulabileceği gös-
terimiştir.2,9 Vakalarda genellikle aile öyküsü bu-
lunmaz. Olguların çoğunda karyotip normal
olduğundan kromozom analizi önerilmez.7 Ancak
akraniye nöral tüp defektleri, omfalosel, karaciğer
ve kalp anomalileri, yarık damak-dudak, ayak de-
formiteleri, mikroftalmi gibi diğer anomaliler eşlik
edebilir.1,2 Bizim olgumuzda da omfalosel mev-
cuttu. Yaşamla bağdaşan bir anomali olmadığından
gebelik sonlandırılır.

Ayırıcı tanıda anensefali, hipofosfatazya, os-
teogenesis imperfekta, geniş sefalosel ve eksensefali
gibi patolojiler düşünülmelidir. Anensefalide beyin
dokusunun büyük kısmı gelişmemiştir ve USG’de
orbitalarda “frog-eye (kurbağa gözü)” görünümü
vardır.2 Buna karşılık akranide, beyin dokusu disor-
ganize izlenip ince bir membran ile kaplıdır. Orbi-
taların üstünde beyin dokusu izlendiği bu görünüm
“Mickey Mouse sign (Miki fare işareti)” olarak isim-
lendirilir.2,8 Osteogenezis imperfekta ve hipofosfa-
tazya da kalvarial kemikler vardır ancak
ossifikasyonu kötüdür. Bu nedenle USG’de kemik-
ler net değerlendirilemez. Ayrıca osteogenezis im-
perfektada fetal kalvaryum ince ve olasılıkla
deformedir. Yine büyük kemiklerde kısalma, frak-
tür gibi bulgulara da sık rastlanılır. Bu vakalarda aile
öyküsünün bilinmesi de tanıya yardımcıdır.6 Akrani
olgularında amniyotik bandlara rastlanabileceği gibi
amniyotik band sendromuna bağlı fetal akrani va-
kaları da bildirildiğinden ayırıcı tanıda düşünülme-
lidir.5 Geniş sefaloselde kalvarial kemiklerin bir
kısmı yoktur ve USG’e beyin dokusunun bu bö-
lümden dışarıya herniye olduğu izlenir.10 Eksense-
fali ise akrani ve anensefaliyi bir spektrum boyunca
içeren konjenital bir malformasyondur (akrani-ek-
sensefali-anensefali dizisi). Eksensefalide kafatası

kemikleri malforme olup posterior fossa küçüktür.
Kafatasının yassı kemikleri gelişmemiştir. Malforme
kafa kaidesinden kaynaklanan fazla miktarda disor-
ganize beyin dokusu vardır.7

Omfalosel, karın içi organların periton ve am-
niyon ile çevrili olarak abdominal kavitenin dışında
yer aldığı ve bu kesenin devamında göbek kordo-
nunun olduğu en sık görülen karın ön duvar orta
hat defektlerinden biridir.3,4 Olguların yaklaşık
%60’ında omfaloselin diğer malformasyonlar ile
birlikte izlendiği bilinmektedir. Omfaloselin gö-
rülme sıklığı 2500-5000 gebelikte bir olarak bildi-
rilmiştir.11 Omfalosel ile birlikte görülen anomaliler
arasında renal, nörolojik, diğer gastrointestinal
anomaliler, trizomiler sayılabilmektedir.12 Prena-
tal dönemde yapılan USG ile majör karın ön duvar
defektleri saptanabilir. 

Fetal akrani tanısı, ikinci trimester başlarında
kraniyal kemiklerin USG ile vizualizasyonu sonrası
konulabilir. Letal bir anomali olarak kabul edilip,
gebeliğin sonlandırılması önerilir.5

Obstetrik takipte USG primer tanı yöntemi ol-
makla birlikte fetal MRG yüksek riskli gebeliklerin
değerlendirilmesinde, USG tanısının doğrulanma-
sında, olası ek anomalilerin ortaya konmasını ve
ayrıntılı tanımlanmasını gerektiren olgularda,
komplike lezyonların tam olarak yaygınlığını or-
taya koymada, in-utero tedavi adaylarını seçmede,
teknik sebeplerden USG’nin yetersiz olması duru-
munda ve postnatal dönemde gerçekleştirilmesi
planlanan MRG’ye alternatif olarak önemli ek bil-
giler vermektedir. MRG, tamamlayıcı bir yöntem
olup, yüksek kontrast rezolüsyonu ve büyük FOV,
USG’ye kıyasla en önemli avantajlarıdır. Yapılan
değişik çalışmalar fetal MRG bulgularının hastaya
yaklaşımı, takip ya da tedavi planını değiştirebildi-
ğini ortaya koymaktadır.

Sonuç olarak, postnatal dönemde yaşam şansı
olmayan akrani vakalarının erken prenatal tanıları
ailenin psikolojik olarak daha az zarar görmesini
sağlamakta, yapılacak işlemi ve maliyeti azaltmak-
tadır.
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