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Kraniosinostoz: Tani ve Tedavinin Tarihcesi
History of Diagnosis and Treatment of Craniosynostosis

Mehmet ilker OZER', Murat GEYiK?
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Kraniosinostoz, kafatasi sutirlerinin bir veya daha fazlasinin normal slirecinden dnce kapanmasidir. Kafatasi sttirlerinin varligi ve
kalvariyal kemik deformitelerinin sonucu ortaya ¢ikan klinik bulgular antik ¢caglardan beri fark edilmekle birlikte modern cerrahi tedavi
yontemleri son yizyilda gergeklestirilmistir. Kraniosinostoz cerrahisi ile ilgili ilk veriler strip (serit) kraniektomi ve sitlrektomiye aittir.
Bu tedavi yontemlerinin yetersiz oldugu olgularda 1950’li yillardan itibaren genis kalvariyal rekonstriiksiyon cerrahileri tanimlanmistir.
Yine bu cerrahilere bagh komplikasyonlar zamanla tanimlanmis ve 1990’ yillardan itibaren endoskopik kraniosinostoz cerrahileri
gerceklestiriimistir. Derlemede kraniosinostoz’un patolojik bir durum olarak 6grenilme sireci ve cerrahi tedavilerin tarihi kisaca
Ozetlenmisgtir.
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ABSTRACT

Craniosynostosis is the closure of one or more of the skull sutures before the normal process. The clinical findings of the presence
of skull sutures and the consequences of calvarial bone deformities have been recognized since antiquity, but modern surgical
treatment methods have only been used in the last century. The first data on craniosynostosis surgery is related to strip craniectomy
and suturectomy. In the cases where these treatment methods are inadequate, large calvarial reconstruction surgeries have been
defined since the 1950s. Complications related to these surgeries were also defined over time and endoscopic craniosynostosis
surgeries have been performed since the 1990s. In this review, the history of craniosynostosis as a pathological condition and the
history of surgical treatments are briefly summarized.
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B KRANIOSINOSTOZ TANISININ TARIHGESI

raniosinostoz kafatasi sutirlerinin zamanindan &nce
kapanmasi olarak tanimlanmisti. Canli dogumlarda
yaklasik 1/2000 oraninda goriimektedir (Sekil 1, 2).

Kafa ve ylz kemiklerinde kozmetik deformitelerle birlikte, hid-
rosefali, zeka geriligi, gérme ve isitme kayiplari gibi nérolojik
kusurlarla karsimiza cikabilir. Kafatasi stturlerinin varligi ve
kalvariyal kemik deformitelerinin sonucu ortaya cikan klinik
bulgular Hipokrat ve Galen tarafindan antik ¢aglardan beri fark

edilmigtir. Fakat bu patolojik duruma yénelik cerrahi tedavi
yéntemleri son yuzyilda tarif edilmistir (4,23,26,30). On altinci
ylzyila kadar Hundt prematir sitlr kapanmasini, Dryander
sagital ve koronal sitirin varyasyonlarini, Croe ise brakiyo-
sefaliyi tanimlamiglamistir (6,7,13). Fakat bu basit tanimlarin
disinda Von S6mmering 1800°IU yillarda ilk olarak kranial
sutdrlerin anatomisini ve anormal gelismesini bilimsel olarak
aciklayan bilim insanidir (34). Bu sutirlerin kafatasinin normal
blylmesi Uzerindeki dnemini calismalarinda ortaya koymus,
erken sutlr kapanma sinin olasi sonuglarini agiklamis ve bdy-
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Sekil 1: Unilateral koronal sinostoz olgusunun BT gériintUsu.

Sekil 2: Bir pediatrik sinostoz olgusunun intraoperatif gériintisu.

lece cerrahi tedavinin gerekliliginin farkindaliginin olusmasina
onemli katkilar saglamistir (34). Buna karsilik ilk olarak kra-
niosinostoz terimini kullanan kisi Alman bilim insani Virchow
olmustur (33). Erken kapanan stturlerin beyin gelisimini olum-
suz etkiledigini, bu durumu kompanze etmek igin kafatasinin
diger bolimlerinde anormal biylime meydana geldigini ortaya
koymus ve bu sturecin sonucu olarak kafada sekil bozuklugu-
nun meydana geldigini belirtmistir (33). Virchow’un ortaya koy-
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dugu bu tanim ve acikladigi prensipler kranial stirlerin erken
kapanmasinin dogru ve en kapsayici sekilde acgiklandigi ilk
kurallar olarak tarihe gegmistir (33). Kraniosinostoz ile ilgili ilk
cerrahi midahaleler Virchow’un prensiplerine ve gbzlemlerine
uygun sekilde gerceklestiriimistir. 1900’10 yillara kadar kranio-
sinostoz tek basina bir hastalik degil, ayni zamanda sendromik
hastaliklarin bir komponenti olarak tanimlanirdi. Bunlardan en
cok bilinenleri 1906’da tanimlanan Apert ve 1912’de tanimla-
nan Crouzon’dur (2,5).

Kraniosinostoz ilgili énemli calismalarda bulunmus diger
bir bilimadami ise Moss’tur (24,25). Fakat Moss, Virchow
prensiplerinin temelde yanlis oldugu duistnmustir. Moss’a
gbre bu hastaliktaki temel bozukluk kafatabanin anormal
gelisiminden kaynaklanmakta, kalvariyal sutlrlerin  erken
kapanmasi kafatabaninin gelisim bozuklugunun bir sonucu
olarak ortaya gikmaktadir (24,25). Bu prensiplerden etkilenerek
zaman igerisinde bazi cerrahlar kompleks kafatabani
cerrahisine ydnelmistir. Fakat daha sonralari sadece basit
prematlr suttr eksizyonlarnin ytz guldurtict sonuglar Moss
teorilerinin terkedilmesine neden olmustur.

B KRANIOSINOSTOZ CERRAHISININ TARIHCESI

1800’10 yillarin sonuna dogru kraniumun anatomik olusum
mekanizmasi ve kafatasi sttlrlerinin erken kapanmasinin olasi
sonuglar hakkindaki bilgilerimiz dnemli élgtide artti. Fakat ilk
cerrahi girisimler ancak bu sutdrlerin premattr kapanmasinin
sonucu meydana gelen ndrolojik fonksiyon kayiplarinin 6gre-
nilmesiyle ivme kazandi. Erken kapanan suUtlrlerin hidrose-
faliye, gérme kayiplarina, zeka geriligi vb. norolojik kayiplara
neden oldugu tespit edildi (11). Kraniosinostoz’a yonelik ilk
cerrahi girisim Lannelongue ve sonrasinda Lane tarafindan
strip kraniektomi olarak yapimistir (19,20). Lannelongue
sagital sinostoz igin bilateral strip kraniektomi uygulamis ve
basaril bir tedavi modalitesi olarak raporlamistir (20). Lane
mikrosefalili bir olguyu ameliyat etmis, strip kraniektomi ile
birlikte bilateral parietal kemik rezeksiyonu gerceklestirmistir.
Fakat hasta postoperatif 1.glinde anesteziye bagli komplikas-
yonlardan kaybedilmistir (19). Her iki cerrahin sinirl sayidaki
cerrahi sonuglarina ragmen, bu cerrahi tekniklerin kolaylikla
6grenilebilecegi ve uygulanabilecedi raporlanmistir.

Literatirler incelendiginde bu iki makalenin sonugclar ile ilgili
yararli ¢ikarimlar yapilabilmekle birlikte, bizlere sunduklari
sonuglar sinirhidir. Her iki literatirde ameliyat edilen olgularin
kraniosinostoz olgusundan daha ¢ok mikrosefali ile karak-
terize olduklarini gérmekteyiz. Yine olgulara ydnelik cerrahi
girisimlerin ndrolojik kusurlar ortaya ciktiktan sonra gergek-
lestirildigi belirtiimektedir. Dolayisiyla cerrahiye bagh olumlu
sonuglar arasinda kozmetik gériinim belki de elimizdeki tek
olumlu veridir. 1894 yilinda Jacobi kraniosinostoz nedeni ile
ameliyat edilen 33 pediyatrik olgunun sonugclarini yayinlamis
ve bu olgularin 15’nin ameliyat sonrasi 8ldigini belirtmigtir
(14). Bu yuksek mortalite oranlari ameliyat esnasindaki asiri
kan kaybl, anesteziye bagh komplikasyonlar ve enfeksiyonlar-
la iligkilidir (14).

Bu gibi komplikasyonlara bagli olarak cerrahi tedavi girisimleri
zamanla azalsa da, Mehner 1921’'de ilk basarii prematir



sUtlrin total rezeksiyonunu raporlamigtir (22). Faber ve
Towne’nun 1927’deki makaleleri incelendiginde mikrosefali
ile kraniosinostoz arasindaki ayriminin ilk kez dogru ve net
bir sekilde yapildigi goérilecektir (9). Yine olgularinda minimal
morbidite ile nérolojik fonksiyonlarin korundugu belirtilmistir.
Yazarlarin gézlemlerine gore proflaktik lineer sttt rezeksiyonu,
erken neonatal dénemde gercgeklestirildiginde hem nérolojik
kayiplar engellemekte hem de kozmetik olarak iyi sonuglar
vermektedir (9). Strip (serit) kraniektomi ve sitlrektomi
1940’l yillara kadar kraniosinostoz tedavisi icin genel kabul
gbérmuis tedavi yontemleriydi. Bu ydntemlerin hem kozmetik
acidan hem de nérolojik agidan mikemmel sonuglar verdigine
inanilirdi. Fakat bu genel kabul gérmis tedavilere ragmen
cerrahi yapilan bazi gocuklarda reossifikasyonlara bagli olarak
yeniden sinostoz meydana gelmis olup, strip (serit) kraniektomi
ve sitlrektomi bu olgularin tedavisinde yetersiz kalmistir. Bu
olgularin tedavisi icin total kalvariyal rekonstriiksiyon cerrahisi
gibi daha kompleks cerrahilerin gerektigi ifade edilmistir (15).

Yaygin kalvariyal sekillendirme cerrahileri 1960°’li yillardan
itibaren strip (serit) kraniektomi ve sitirektominin yetersiz
kaldig1 kraniosinostoz olgulari igin tanimlanmis cerrahi tedavi
yontemleridir. Ayni zamanda basit cerrahilerin yetersiz kalacagi
daha biiyuk yastaki olgular icin gelistirilimistir. Bilateral parietal
kama rezeksiyonu ile birlikte strip kraniektomi (1), sagital krani-
ektomi ile birlikte parietal genis rezeksiyon (12), genis verteks
kraniektomi, oksiput rezeksiyonu ile birlikte orta hat kraniek-
tomi (32), komplet kalvariyal sekillendirme, orbitofrontal iler-
letme cerrahileri yaygin kalvariyal sekillendirme ameliyatlarinin
birkacidir. Daha sonra Jane ve ark. izole sagital sinostozlar icin
“pi prosediry” tarif etmiglerdir. Bu ydntemde 6ncelikle sagital,
bilateral koronal ve lambdoid sutirler agiimis ve parietal kemik
kafatasi hacmini arttirmak igin kismi kinlmigtir (3). Daha sonra
cikarilan sagital sutir parietal kemigin sekillendiriimesi icin
kullanilmigtir. Son olarak kafatasinin anterior-posterior ¢api ve
frontal bombelesmenin énlenmesi amaciyla ¢ikarilan kemik
flebi kismi olarak rezeke edilen bdlgelere yerlestiriimistir (3). Bu
yéntem global kalvariyal sekillendirme ameliyatlarinin basaril
sekillerinden biri olmasinin yani sira, postoperatif dénemde,
baslik kullanim ihtiyaci gerektirmemektedir.

Epstein 1982’de total verteks kraniektomi yaptigi olgular
yayinlamiglardir (8). Koronal ve oksipital prominens eksizyonu
da dahil, yaklasik 6-8 cm’lik genis bir orta hat kraniektomisi
gerceklestirmistir. Mortalite ve morbidite olmadan kozmetik ve
ndrolojik acidan mikemmele yakin sonuclar paylasmiglardir
(8,32). McComb ve ark. modern kraniosinostoz cerrahisi ile
makaleleri literatlirde 6nemli bir yer tutar (27). Genis kalvariyal
rekonstriksiyon cerrahisi uyguladiklar toplam 250 olguluk
serilerinin 6 yillik takip sonuclarini paylasmiglardir. Olgularin
morbidite ve mortalite oranlarni, sttlrlerin cerrahi sonrasi
yeniden kapanma sikligini yayinlamislar ve daha biyik cocuk-
larda sagital sinostoz icin dnerdikleri cerrahi tedavi modalite-
lerini aciklamiglardir. Alti aydan blylk infantlar i¢in “oksipital
klgultme-biparietal genisletme” adini verdikleri ameliyatlarda
mikemmel kozmetik sonuclar almiglar ve re-operasyon rapor-
lamamiglardir (27).

Ozellikle 6 ayliktan biyiik infantlar icin bu cerrahi modalitele-
rinin etkinligi zamanla kabul gérmistir. Kraniosinostoz cerra-
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hisine dnemli katki yapan diger bir cerrahi ise Paul Tessier’dir.
Modern kraniofasiyal cerrahinin prensiplerini tanimlamakla
birlikte, fasiyal cerrahilerde kozmetik olarak olumlu sonucla-
rin alinmasini saglayan cerrahi aletlerin gelistiriimesine énemli
katkilar saglamistir (28,29). Bu cerrahi gelismeler multipl sttar
sinostozlu olgular i¢in genis kalvariyal rekonstriiksiyon yapil-
masina imkan saglamis ve bir ¢ok olguda kozmetik ve normal
ndrolojik gelisimin elde edilmesi icin vazgecgilmez olmustur.
Bu gelismeler ile birlikte, ameliyat strelerinin kisalmasi, ameli-
yattaki kan transflizyon ihtiyacinin azaltimasi, enfeksiyonlarin
kontrolU kraniosinostozlu olgularin cerrahi tedavisinde basari
oranlarini ylkseltmistir (10,31).

B ENDOSKOPiIK KRANIOSINOSTOZ CERRAHININ
TARIHCESI

Kraniosinostoz cerrahisindeki ilerlemeler olduk¢ca olumlu
olmakla birlikte perioperatif dezavantajlari da bulunmaktadir.
Cocuk hastalarda bu tir biyik kraniosinostoz cerrahileri asiri
kan kaybina neden olmakta ve buna bagl olarak transfiizyon
ihtiyaci dogmaktadir. Yine uzayan ameliyat slreleri, asiri skalp
mobilizasyonu morbidite ve mortalite oranlarini ylkseltmek-
tedir. 1990°li yillarda Jimenez ve Baronebu olumsuzluklari
siralamis ve endoskopik yaklasimla basit sttlrektomi tek-
nigini tariflemislerdir (16). Bu cerrahi teknigin basarili olmasi
icin yasamin ilk aylarinda yapilmasi gerektigi belirtiimistir. Yine
cerrahi sonrasi kafatasinin normal seklini alabilmesi i¢in baslik
onerilmigtir. Yayinladiklan ilk makalelerinde sagital sinositozlu
4 olguyu endoskopik strip kraniektomi ile ameliyat etmigler-
dir. Ameliyat sonrasi tim olgulara kafatasini kozmetik olarak
duizgln sekillenmesi icin baslik kullandirmiglar. Cerrahiye bagh
minimal kan kaybi, kisa ameliyat zamani, hastanede az yatis
suresi ve mukemmel fonksiyonel ve kozmetik sonuclar elde
ettiklerini raporlamiglardir (16). Daha sonraki olgu serilerini
daha blyUk olgu sayilari ile yayinlamiglar, makalelerinde diger
sinostoz olgularin sonuclarina da yer vermislerdir. Kisaca
endoskopik cerrahi teknigin etkili ve glvenli bir cerrahi yéntem
oldugunu vurgulamiglardir (17,18).

B SONUC

Kraniosinostoz cerrahisinin tarih boyunca rapor edilen baslica
komplikasyonlari; asiri kan kayiplar ve transflizyonlara bagli
reaksiyonlar, uzun hastanede kalma streleri, cerrahi stresinin
uzunluguna ve perioperatif nedenlere bagl enfeksiyonlar, beyin
omuirilik sivisi kagaklari, dural sinls yaralanmalari ve nérolojik
hasarlar sayilabilir. Tarihsel gelisim igcerisinde hastaligin pato-
fizyolojisinin ve cerrahi tedavi zamaninin 6grenilmesi, cerrahi
tedavi ydntemlerindeki ilerlemeler ile bu komplikasyonlar belir-
gin sekilde azalmig, kozmetik ve fonksiyonel yénden basarili
sonugclar elde edilmistir (10,17,18,31).

B KAYNAKLAR

1. Albright AL: Operative normalization of skull shape in sagittal
synostosis. Neurosurgery 17: 329-331, 1985

2. Apert E: De I’'acrocéphalosyndactalie. Bull Soc Méd Paris 23:
1310-1330, 1906

Tiirk Nérosir Derg 27(3):223-226, 2017 | 225



Ozer Mi ve Geyik M: Kraniosinostozun Tarihgesi

10.

11.

12.

13.
14.
15.

16.

17.

18.

Boulos PT, Lin KY, Jane JA Jr, Jane JA Sr: Correction of
sagittal synostosis using a modified Pi method. Clin Plast
Surg 31: 489-498, 2004

Cohen MM, Pruzansky S: Craniosynostosis: Diagnosis,
Evaluation, and Management. New York: Raven Press, 1986

Crouzon O: Dysostosecranio-faciale hereditaire. Bull Mem
Soc Med Hop Paris 33: 545-555, 1912

Della Croce GA: Cirugia Universale e Perfetta. Venetia: Ziletti,
1583

Dryander J: Anatomie Capitis Humani. Marburg, 1537

Epstein N, Epstein F, Newman G: Total vertex craniectomy
for the treatment of scaphocephaly. Childs Brain 9:309-316,
1982

Faber HK, Towne EB: Early craniectomy as a preventive
measure in oxycephaly and allied conditions: With special
reference to the prevention of blindness. Am J Med Sci 173:
701-711, 1927

Faberowski LW, Black S, Mickle JP: Blood loss and transfusion
practice in the perioperative management of craniosynostosis
repair. J Neurosurg Anesthesiol 11:167-172, 1999

Goodrich JT: Craniofacial reconstruction for craniosynostosis.
In: Goodrich JT, Post KD, Argamaso RV (eds). Plastic
Techniques in Neurosurgery. New York: Thieme, 1991:75-108

Greene CS Jr, Winston KR: Treatment of scaphocephaly with
sagittal craniectomy and biparietal morcellation. Neurosurgery
23:196-202, 1988

Hundt M: Antrologium de Hominis Dignitate. Leipzig, 1501
Jacobi A: Non nocere. Med Rec 45: 609-618, 1894

Jane JA Jr, McKisic MS: Craniosynostosis (http://emedicine.
medscape.com/article/248568-overview)

Jimenez DF, Barone CM: Endoscopic craniectomy for early
surgical correction of sagittal craniosynostosis. J Neurosurg
88: 77-81, 1998

Jimenez DF, Barone CM, Cartwright CC, Baker L: Early
management of craniosynostosis using endoscopic-assisted
strip craniectomies and cranial orthotic molding therapy.
Pediatrics 110: 97-104, 2002

Jimenez DF, Barone CM: Multiple-suture nonsyndromic
craniosynostosis: Early and effective management using
endoscopic techniques. Clinical article. J Neurosurg Pediatr
5:223-231, 2010

226 | Tiirk Nérosir Derg 27(3):223-226, 2017

19.

20.

21.

22.

283.

24,

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

Lane LC: Pioneer craniectomy for relief of mental imbecility
due to premature sutural closure and microcephalus. JAMA
18:49-50, 1892

Lannelongue M: De la craniectomie dans la microcéphalie.
Compt Rend Seances Acad Sci 50:1382-1385, 1890

Marsh JL, Vannier MW: Cranial base changes following
surgical treatment of craniosynostosis. Cleft Palate J 23 Suppl
1:9-18, 1986

Mehner A: Beitrdgezu den Augenveranderungenbei der
Schéadeldeformitdtdessog: Turmschéadels mit besonderer
Beruick-sichtigungdes Réntgenbildes. Klin Monatsbl Augen-
heilkd 61: 204, 1921

Mehta VA, Bettegowda C, Jallo Gl, Ahn ES: The evoluti-
on of surgical management for craniosynostosis. Neurosurg
Focus 29(6):E5, 2010

Moss ML: Growth of the calvaria in the rat: The determination
of osseous morphology. Am J Anat 94:333-361, 1954

Moss ML: The pathogenesis of premature cranial synostosis
in man. Acta Anat (Basel) 37:351-370, 1959

Persing JA, Babler WJ, Nagorsky MJ, Edgerton MT, Jane
JA: Skull expansion in experimental craniosynostosis. Plast
Reconstr Surg 78:594-603, 1986

Sloan GM, Wells KC, Raffel C, McComb JG: Surgical treatment
of craniosynostosis: Outcome analysis of 250 consecutive
patients. Pediatrics 100:E2, 1997

Tessier P: The definitive plastic surgical treatment of the
severe facial deformities of craniofacial dysostosis. Crouzon’s
and Apert’s diseases. Plast Reconstr Surg 48:419-442, 1971

Tessier P: Relationship of craniostenoses to craniofacial
dysostoses, and to faciostenoses: A study with therapeutic
implications. Plast Reconstr Surg 48:224-237, 1971

Tindall GT, Cooper PR, Barrow DL: The Practice of
Neurosurgery, Cilt 1. Baltimore: Williams &Wilkins, 1996

Tungbilek G, Vargel |, Erdem A, Mavili ME, Benli K, Erk Y:
Blood loss and transfusion rates during repair of craniofacial
deformities. J Craniofac Surg 16:59-62, 2005

Venes JL, Sayers MP: Sagittal synostectomy. Technical note.
J Neurosurg 44:390-392, 1976

Virchow R: Uber den Cretinismus, namentlich in Franken, und
uberpathologische Schadelformen. Verh Phys Med Gesell
Wurzburg 2:230-271, 1851

von Sémmering ST: Vom Bauedes Menschlichen Kérpers.
Frankfurt am Main: Varrentrappund Wenner, 1801



