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Kraniosinostozlu Olgularda Radyolojik Degerlendirme
Radiological Evaluation of Craniosynostosis

M. Erdem YILDIZ

Acibadem Mehmet Ali Aydinlar Universitesi, Tip Fakiiltesi, Radyoloji Anabilim Dall, istanbul, Tiirkiye

Kraniosinostoz, bir veya daha ¢ok kafatasi stturiinin erken kapanmasiyla karakterize kompleks bir malformasyon durumudur.
Genellikle bebeklik déneminde kozmetik deformite veya daha ciddi islevsel komplikasyonlardan dolay! saptanir. izole veya bir
sendromun pargasi olabilir. Kraniosinostozun izole formlari, sendromik olanlara gére ¢ok daha yaygin olup, klinik degerlendirme ve
yaklasimda daha az zorlayicidir. Radyolojik gériintiileme kraniosinostozlu olgulari degerlendirmede kilit rol oynamakta olup, 6zellikle
3 boyutlu rekonstriiksiyon ile bilgisayarli tomografi gériintileme, kraniosinostozun tanisinda ve yénetiminde esas teskil etmektedir.
Kompleks patolojileri detayl gorsellestirerek cerrahi prosediiriin dogru bir sekilde planlanmasina imkan saglamaktadir. Derlemede
kraniosinostoz tanisinda kullanilan gérintileme teknikleri, 6zellikleri ve kraniosinostoz tiplerine 6zgl radyolojik bulgular érnekler
esliginde tanimlanmistir.
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ABSTRACT

Craniosynostosis is a complex malformation characterized by early closure of one or more skull sutures. It is mostly detected in
infancy due to cosmetic deformity or more serious functional complications. It may be isolated or part of a syndrome. Isolated forms
of craniosynostosis are much more common and less challenging in their management than syndromic ones. Radiology plays a
key role in the assessment of craniosynostosis. Computed tomography imaging with 3-dimensional reconstruction remains the
mainstay in the diagnosis and management and allows more accurate planning for the surgical procedure by visualizing the complex
pathologies in detail. In this review, imaging techniques for the diagnosis of craniosynostosis were described and radiological
findings specific to the craniosynostosis types were explained in the context of examples.

KEYWORDS: Computed tomography, Imaging, Craniosynostosis, Radiology

B GIRIS

raniosinostoz, kafa ve ylz kemikleri arasindaki, bir veya
B daha ¢ok sutlrin erken kapanmasi ile yasamin erken

dénemlerinde ortaya ¢ikan gelisimsel bir malformas-
yondur. Kranial sttUrler, kafa kemikleri arasindaki farklilasma-
mis mezenkimal dokulardan olusur. Kalvaryumun, yasamin
ilk yillarinda hizla buylyen beyin dokusu ile uyum icerisinde
geniglemesini saglarlar. Kemiklerde blylime bu sitlr hatlarina
dik yénlerde olusur (20,59,78). Erken kranial siitlir kapanmasi,
sutir cizgisine dik yénde kemik biyumesini engeller. Bu du-

rum bazi 6zel kalvaryum ve yliz deformasyonlarina neden olur,
ayrica beyin blylUmesini kisitlayarak, nérolojik problemlere,
kafa ici basincin artmasina, uzun sureli bilissel veya néropsi-
kolojik durumlara yol agabilir (7,27,36,53).

Kraniosinostozun yenidoganlarda gorilme sikligi 3-6/10000’dir.
Bunlarin yaklasik beste birinde bilinen bir genetik bozukluktan
kaynaklanir, ancak geri kalanlar ¢ogunlukla izole bir durum
olarak kabul edilir (24,30,46,95).

Embriyogenez sirasinda gelisimsel bir hataya bagh bir
veya daha fazla sitlrin erken kapandigi durumlar “primer
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kraniosinostoz” durumlaridir. Gebelik sirasinda fetal kafanin
fiziksel kisitlamasi gibi biyomekanik faktorler, mikrosefali,
maternal sigara icimi ve baz teratojenler gibi cevresel
faktorler ve hipertiroidizm gibi hormonal faktorler “sekonder
kraniosinostoz” nedenleri arasindadir (17,35,39,66).

Primer kraniosinostozlar, sagital, metopik, koronal ve lambdoid
sUtUr sinostozlar vb. gibi nonsendromiktir. Ayrica basit (tek
bir sttlr dahil) veya bilesik (birden fazla sttlri iceren) olarak
siniflandinimistir (22).

Kraniosinostozu olan olgularin yaklasik %15’inde altta yatan
sendromik durumlar mevcuttur. Bu olgularda maksillofasiyal ve
ekstremite anormallikleri gérilebilir veya intrakranial basincin
yukselmesi gibi sendromik olmayan hastalara gére etkilenim
daha siddetlidir (29).

Erken sUtlr kapanmalarina bagh anormal bas sekli, siklikla
pediyatrik beyin cerrahina basvuru nedenidir. Detayl ve dogru
radyolojik degerlendirme, anormalliklerin dizeltiimesinde,
komplikasyonlarin énlenmesinde ve uygun cerrahi yaklasimin
planlanmasinda énemli rol oynar.

Bu yazida stittrlerin radyolojik anatomisi, farkli kraniosinostoz
durumlarinda kullanilan gérintileme teknikleri, 6zellikleri ve
kraniosinostoz tiplerine 6zgl radyolojik bulgular, &rnekler
esliginde tanimlanmistir.

B NORMAL KRANIAL SUTUR ANATOMISi ve
GELISIMI

Kalvaryum, frontal ve parietal kemik ciftleri ile her iki temporal
kemigin skuamoz kisimlari ve oksipital kemiklerin interparietal
kisimlarindan olusur. Bu diiz kemikler beg buytk majér sttdr ile
birlesir. Metopik sutlr, frontal, sagital sttlr ise parietal kemik
ciftlerinin ortalarinda yer alir. Koronal, lambdoid ve skuamal
sutdrler ise ciftler halindedir. Koronal siturler, frontal ve parietal
kemikler arasinda, lambdoid sitlrler, parietal ve oksipital
kemiklerin arasinda bulunur. Skuamal sitUrler ise parietal ve
temporal kemikler arasinda yer almaktadir. Ek olarak, oksipital
kemigin orta bélimulinde intrauterin transvers oksipital sttdrin
lateral kalintilan seklinde simetrik inkomplet mendozal stturler
bulunmaktadir (Sekil 1A-D) (34,40,50,64,67).

Fontaneller, kafa kemikleri arasindaki yumusak ve esnek
membranéz bosluklardir (Sekil 1A-D). Anterior fontanel
yaklasik 18 ayda, posterior fontanel ise 3-6 ay civarinda
kapanir. Stirler ve fontanellerin esnekligi, dogum sirasinda,
kemiklerin st Uste binmesini ve bdylece basin dogum kanali
icinden gegebilmesini saglar (4).

Metopik sutur, 6nden arkaya, glabella noktasindan anterior
fontanele dogru kapanir. Diger tim sutUrler ise arkadan 6ne ve
dis kesimlerden ice ve ortaya dogru kapanirlar. ilk olarak, 3 ay
ile 9 ay arasinda metopik sutlir kapanir. Koronal, lambdoid ve
sagital sUtlrlerde buylme, ikinci dekatin baslarinda durur ve
dordiinct dekata kadar acik kalabilir (52,83).

B MINOR SUTURLER

Majoér sitirler kafa kubbesinin sittrleri iken, minér stttrler ve
sinkondrozlar, bunlarin kafa tabanina dogru uzantilarini temsil
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eder ve kafa tabaninin genislemesinden sorumludurlar (12).
Kafatasinin blyimesinde dort adet kemer rol oynar. Bunlar
6nde koronal kemer, arkada lambdoid kemer, orta hatta sagital
kemer ve her iki yanda skuamal kemerlerdir. Her kemer, major
ve min6r sutlrler ve sinkondrozlardan olusur.

Sagital kemer, metopik ve sagital (majoér) sttlrlerden ve fron-
toetmoidal (mindr) sittrlerden olusur (Sekil 2A, B). Kafatasinin
yanlara dogru biyimesinden sorumludur.

Koronal kemeri olusturan her koronal sitiriin kafatabanina
dogru uzanimlari, 6nde frontosfenoidal sttrler (minor)
ve etmoidosfenoid sinkondrozlardan olusurken, posterior
dal ise sfenoskuamoz ve sfenoparietal sutirler (mindr) ile
sfenopetrozal sinkondrozlar olusturur (Sekil 2C-E). Koronal
kemer kafatasinin dne dogru blyimesinden sorumludur (32).

Lambdoid kemer sfenooksipital sinkondroza ek olarak
petrooksipital ve oksipitomastoid sUtlrlere kadar uzanan
lambdoid suturlerden (major) olusur (Sekil 2E). Kafatasinin
arkaya dogru buyimesinden sorumludur.

Skuamal kemerler ise, koronal ve lambdoid sitirlerin birle-
simini temsil eden parietoskuamal ve parietomastoid suttr-
lerden olusur (Sekil 2C, E). Kafatasinin dikey blylUmesinden
sorumludur (13,69).

B EMBRIYOLOJIi

Kalvaryum (nérokraniyum), erken embriyonik dénemde iki
mezodermal hiicre popllasyonundan olusur. Membrandz
norokraniyum (dermatokraniyum) kalvarial kemik ¢iftlerini
ve kikirdak norokraniyum (kondrokraniyum) kafa tabani
kemiklerini olusturur (40). Kalvaryumu olusturan membrandz
kemik plakalarinin her birinde, kemik olusumunun merkezden
disa dogru yayildigi primer ossifikasyon merkezleri bulunur.
Bununla birlikte, bu kemik plakalar, dogum &ncesi gelisme
strecinde birbirleriyle kaynasmazlar (67). En hizli kalvaryum
blyUimesi yasamin ilk 7 yiinda gergeklesir. Beyin hacmi ilk
2,5 yilicinde %80-85 oraninda artar (47). Blylyen beyin, dura
mater araciligiyla periost ve kalvaryum kemiklerine sinyaller
gbnderir. Kafa tabani sinkondrozlar (kikirdaksi kemik blyime
plakalar) uzar, sitlrler, kemik kenarlarina intramembranéz
yeni kemik ekleyerek yanit verir; bdylece suturler yaklagik
ayni geniglikte kalir ve kalvaryum, hacmi artan beyne uyacak
sekilde buyur (11).

B GENETIK

Kraniosinostotik sendromlarin bazi tipik tanimlayici klinik bul-
gulari mevcuttur. Ancak ayni zamanda fenotipik 6zelliklerinde
genis drtiisme vardir. Bu nedenle sendromik kraniosinostozlar,
kafa sekli yerine, spesifik genetik mutasyonlara gére molekuler
diizeyde siniflandinlirlar (47,58,61). Genetik olarak belirlenmis
kraniosinostozlarin cogu otozomal dominant kalitimla karakte-
rizedir, ancak olgularin yaklasik yarisi yeni mutasyonlar sonucu
olusur. Kraniosinostozda ¢ogunlukla mutasyona ugramis gen-
ler FGFR2, FGFR3, TWIST1 ve EFNB1'dir. Nadir olarak FGFR1
(hafif Pfeiffer Sendromu), POR (Antley-Bixler Sendromu) ve
RAB23 (Carpenter Sendromu) mutasyonlari goéralir. Uygun
sutdr flzyonu icin uygun molekuler ve genetik etkilesimler rol
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Sekil 1: Normal kranial majér sitiir anatomisi, 1,5 aylik olguda 3 boyutlu BT rekonstriiksiyonlar. On-arka (A), arka-6n (B), lateral (C) ve
kraniokaudal (D) projeksiyon goéruntdleri. Giftler halinde frontal (F), parietal (P) ve temporal kemiklerin skuaméz kisimlari (T) ile oksipital
kemik (O) gosterilmistir. Anterior (AF) ve posterior fontanel (PF) gérilmekte (A,B,D). Metopik sutir (beyaz oklar), lambdoid sutirler (siyah
ok baslari), koronal sutirler (ince oklar) isaretlenmistir. Sagital sttlr (S) her iki parietal kemik ortasinda izlenmekte (A,B,D). Oksipital
kemigin orta ve yan kesimlerinde, inkomplet mendozal suturler gdsterilmistir (kivrik oklar) (B). Ayrica 6nde pterion noktasinda sfenoidal
(x isaretli) ve arkada asterion noktasinda mastoid fontanel (¥ isaretli) gérilmekte (C).

Sekil 2: Mindr stturler. Sagital kemerin komponenti olan frontoetmoidal stttrler (beyaz (A), siyah (B) oklar). Koronal kemerin komponentleri:
frontosfenoidal sitlrler (siyah kalin ok) (C), sfenoskuaméz (beyaz kalin oklar) (C), sfenoparietal (uzun siyah ok) (C), sfenoetmoid
sinkondroz (oklar) (D), ayrica sfenopetrozal sinkondrozlar (dalgal siyah oklar) (E) gortimekte. Lambdoid kemerin komponentleri olan
sfenooksipital sinkondroz (so), anterior (aio) ve posterior (pio) intraoksipital, petrooksipital (po) ve oksipitomastoid (om) sutirler (E).
Skuamal kemerin komponentleri olan parietoskuamal ve arkasinda parietomastoid sitir (uzun ince beyaz ok) (C), ayrica sfenoskuamoz
sutdrin kafatabanina uzanimi (ss) goérilmektedir (E).
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oynamaktadir (25). Klinik olarak sendroma bagl olmayan bazi
sinostozlar, tek gen mutasyonlarina (FGFR3’teki Pro250Arg
mutasyonu) bagli olabilir (41).

B KRANIOSINOSTOZDA KULLANILAN
RADYOLOJIK TEKNIKLER

Kafa Grafileri

Kafa grafileri, kolay elde edilebilen, kemik anatomi ile genel
morfolojiyi degerlendirmede iyi bir gorintlleme teknigi olup
major sutdr acikliklarini gésterebilir. Kafa grafilerinde normal
sutirler dogrusal olmayan, tirtikl gérinimde ince ve lisen
cizgiler seklinde gordlirler (Sekil 3A). Kraniosinostozlu olgu-
larda ise suturler genellikle duz, silik ve sklerotik-kabarik ke-
narlara sahiptir veya hic izlenmezler (57). ileri diizeyde etkile-
nimi bulunan olgularda dévilmis bakir manzarasi gériinimi
kafa ici basing artisinin varigina isaret eder (Sekil 3D, E) (90).
Sendromik kraniosinostozlu olgularda olasi iskelet displazile-
rini arastirmak amagcl ek olarak ekstremite grafileri alinmasi
bazen énemlidir.

Ultrasonografi

Ultrasonografide (US) major kranial sitlrler, hiperekoik

kemik plakalarini birbirinden ayiran kesintisiz hat seklinde
hipoekoik fibréz bosluklar seklinde gérulurler. Sinostotik sttir
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hatlarinda ise kemik plakalari arasinda bu hipoekoik bosluk
hatlan gérilmez (Sekil 4A-C) (70,85). Sinostotik koronal ve
lambdoid sutlrlerde ultrasonografide dizensiz kalinlasmig
sutUr hatlan veya kenar egim cizgilerinde kayip gorulir. Buna
karsin hidrosefali gibi kafa i¢i basing artisi durumlarinda ise
suturlerde ayrisma gibi ikincil bulgulan US goérintileme ile
saptanabilir (86).

Bilgisayarli Tomografi (BT)

Uc boyutlu (3D) rekonstriiksiyonlarla yapilan BT taramalari,
kraniofasiyal kemiklerin ve sutlrlerin detayli anatomisini
tanimlamak i¢in mikemmeldir. Anatomi ve deformitenin tipinin
ayrintili olarak tanimlanmasinin yani sira, artmis hacim ve sulkal
daralma gibi intrakranial basin¢ artisi bulgularn saptanabilir
(2,56,92). BT'de siklikla sagital sttlr sinostozu kalin, cizgisel
kemik c¢ikinti seklinde, metopik sutir sinostozu fokal kemik
kalinlasmasi seklinde, lambdoid sitir sinostozu ise peristutiral
skleroz seklinde gorilir (2,6). BT, kallozal agenezi, hidrosefali
gibi diger konjenital veya yapisal anormalliklerin es zamanli
olarak degerlendiriimesine olanak saglar ve beyin hemiatrofisi
veya subdural hematom gibi asimetrik kranial morfolojinin
diger nedenlerini dislamada da yardimcidir (3,23,51,65).
Kraniosinostoz igin 3 boyutlu goérintilerin tanisal dogruluk
oranlan  %90-100 arasinda Dbildiriimistir (2,88). Yalnizca
aksiyal BT kesitler veya yalnizca 3 boyutlu rekonstriiksiyonlar

Sekil 3: 1,5 yasindaki olguda, lateral
kafa grafisinde koronal (oklar) ve
lambdoid (ok baslar) normal sttdrler
tirtikh sekilde gorilmekte (A). 2 aylk
trigonosefalik olguda metopik sutdr
aciklig net secgilememekte, ancak
orbital hipotelorizm (beyaz ok baglari)
ve biparietal genisleme (ince oklar) (B)
ile lateral grafide dar hacimli 6n kranial
fossa (kalin beyaz ok) goruliyor (C).
Kraniostenozlu olguda intrakranial
basing artisinin direk grafi bulgusu olan
“kalvaryal dévilmuis bakir manzarasi”
paterni kolaylikla ayirt edilmekte (D, E).



incelenerek sutlr agikligini degerlendirmenin tanisal dogruluk
orani ise daha duslktir (%83,7-%95,5)(88). Bu nedenle,
3 boyutlu rekonstriksiyonun yani sira aksiyal, sagital ve
koronal dlzlemsel kemik rekonstriiksiyon algoritmalarinin
ayrintili olarak incelenmesi, 6zellikle multisitir ve mindr sutir
sinostozlarinda 6nerilmektedir (4,50). Ven6z drenaj anomalileri
ve kemik tabanindaki foraminal daralma durumlari multistttr
sinostoz durumlarinda gérulebilir. Bu nedenle cerrahi éncesi
kafa tabanini ve vendz kollateralleri detayl olarak gérebilmek
planlamada ¢ok énemlidir (72,77).

Manyetik Rezonans Gériintiileme (MRG)

Beyin MRG kalvaryal kemikler ve stturleri degerlendirmede
temel bir goérlintileme yontemi degildir ve bu nedenle
kraniosinostozu degerlendirmede birincil ydntem olarak
kullanilamaz. Beyin MRG 6zellikle ikincil veya sendromik
kraniosinostoz durumlarinin degerlendiriimesi igin yararlidir
(89). Beyin sapi ve orta hat anomalileri, gri veya beyaz
cevher lezyonlari, tonsiller herniasyon ve hidrosefali gibi
eslik eden patolojilerin gértntilenmesi icin MRG mikemmel
bir tekniktir (Sekil 10C) (18,23). Kraniosinostozlu ¢ocuklarda
kas tonusu bozuklugu veya hareket bozukluklari varsa MRG
yapiimahdir. MRG ayrica, kafa tabani hipoplazisine bagl optik
atrofi ve kranial ndropatilerin degerlendiriimesinde, vaskuler
malformasyonlarda, orbita patolojilerinde ve solunum vyolu
darligina yol acan maksillofasiyal yumusak doku patolojilerini
saptamada etkin bir gérinttleme teknigidir (73,76).

B TEK (iZOLE) SUTUR SINOSTOZLARI
Sagital Siitiir Sinostozu

Sagital sitlr sinostozu, tim kraniosinostozlarin %40-60"ini
temsil eden ve en sik gérilen formudur. Erkek bebeklerde
daha siktir (3,5:1) (6,21,49). Sagital sinostozun yaklasik
%380’i nonsendromiktir ve %6 oraninda ailesel gorilir (8,81).
Etkilenen stitire dikey blyimenin engellenmesi, skafosefaliye
(ters cevrilmis omurgall tekne benzeri kafa bigimi) neden olur.
Aclk ve kisitlanmamis koronal ve metopik sutirler alinda 6ne
dogru cikinti sekline buylimeye yol agarken, lambdoid sutir
de arkaya dogru oksipital ¢ikintiya neden olur. Ortaya c¢ikan
deformite uzun ve ince kafatasidir, vertekste diizlesme ve artmig
bas cevresi gorilar (3). Duz grafilerde, sagital stlr ve bazen
6n fontanel flizyone gorilir. Yan grafilerde kafada tipik uzama
gorinima izlenir (16). BT, oksipital ve frontal tlberositenin
belirginligini ve biparietal capin daraldigini gésterir (Sekil 5A-E)
(6). izole skafosefalide nérolojik defisit seyrek olmakla birlikte,
olgularin yaklasik %10’unda intrakranial basing artisi gorulir
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(18). Bu olgularda MRG, beyin omurilik sivisi (BOS) akimini ve
ventriklleri degerlendirmede yardimcidir (4).

Koronal Siitiir Sinostozu

Koronal sttlrln tek veya cift tarafli fizyonu, kraniosinostozun
ikinci en sik rastlanan formudur ve tim kraniosinostoz
olgularinin %20-30’unu olusturur (21). Bebeklik dénemindeki
tek tarafli koronal sinostoz, daginik ve nonsendromik olarak
gorilirken (Sekil 6A-D), bilateral koronal sinostoz siklikla
sendromiktir (Sekil 14A-C; 15A-F).

Tek tarafli koronal sinostoz, daha cok kiz bebeklerde ve
daha sik sag tarafta gorilmektedir (49). Bu olgularda palpabl
sutdr, ayni tarafta egzoftalmi ve kas cizgisinde ylkselme ile
frontal kemikte dizlesme ile karakterize anterior plagiosefali
g6rlir. iki tarafli koronal sinostozu olan olgularda ise sagital
ve metopik sltirler boyunca simetrik kemik blylUmesi ile
karakterize brakisefali gorulur (48).

Dizeltiimemis tek tarafli sinostozlu daha bliylk bir gocukta,
yuz iskeletinde de asimetri gortlebilir. Bu durum kapali sttir
ile ayni taraftaki maksilla ve mandibulanin yiksekliginde
azalmaya yol acar ve maloklizyon ile sonuglanir (91). Dz
grafilerde, etkilenmis tarafta normal koronal sitir hattinda
Iisensi olmayisi ve burun kdkinde deviasyon gorilebilir.
BT‘de sfenoid kemigin kiigiik kanadinda elevasyon nedeniyle
orbitada “harlequin deformitesi” ve buna bagh ortaya ¢ikan
proptozis ve egzoftalmi izlenir. Ayni tarafta alnin ve orbitanin
duzlesmesine bagli karsi tarafta alinda telafi edici ¢ikinti olusur.
Nazomaksiller shtlrin tutulumu, burun kokinln sinostotik
koronal stitir tarafina dogru deviasyonuna yol acar (5).

BT ile kafa tabani sinkondroz ve minér sitirlerinin tutulumlar
ile sfenoid kemikte ve maksillada kisitlanma detayli sekilde
gorintllenebilir (18,55). Bu olgularda kafa ici basing artigi ve
Chiari malformasyonu vb. bulgular MRG ve BOS gériintileme
calismalar ile ortaya konabilir (19,50,71).

Metopik Siitiir Sinostozu

Metopik sltdr sinostozu 1000 canl dogumda 0,3’lik bir
insidans ile bildirilen nadir bir kraniosinostoz formudur ve
cerrahi tedaviyi gerektiren kraniosinostozlu tim hastalarin
sadece %7’sini temsil eder (48,82). Metopik sitlr sinostozu,
alinda, orta hatta, ti¢cgen lineer cikinti seklinde sivrilesme ile
karakterize trigonosefalik deformiteye yol acar (Sekil 7 A,B).
Bu durum genelde metopik sutiriin 6 aydan énce kapandigi
durumlarda ortaya ¢ikar. Ejer kapanma 6 aydan daha uzun
bir slrede gerceklesirse, deformite minimaldir veya hicg
gorilmez (47,94). Tani, muayenede palpe edilen klasik alin

Sekil 4: 3 aylik olguda normal sagital (A) ve skuamal (B) ultrasonografide sitirlerin kemik plakalarini birbirinden ayiran hipoekoik fibréz
bosluklar seklindeki gériiniimleri (oklar). Sinostotik sagital stttr hattinin ultrasonografik gérinimu (C). Hipoekoik boslugun olmadig ve
sutdr hattinin hafif kabarik oldugu izlenmekte (ok baslari) (C).
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cikintisinin saptanmasi ve karakteristik kafa sekli ile klinik
olarak konabilir. Klinik bulgularin dogrulanmasi BT ve 3D
rekonstriksiyonlar ile gerceklestirilir. Gorintilemede, buna
bagl orbital hipotelorizm, etmoid sinlslerin hipoplazisi, 6n
kranial fossada ve bitemporal mesafede daralma saptanir (6).
Buna karsin posteriorda ise oksipitoparietal bdlgelerin telafi

edici genislemesi goérllir. Sutlirde kalinlagsma ile sinostotik
sutdrdn arkasinda endokranial ¢entiklenme gérilar (Sekil 7A-
C) (94). Metopik sinostoz olgular eslik edebilecek komsu orta
hat anormallikleri igin dikkatlice degerlendirilmelidir (6). Klinik
olarak izole edilen nonsendromik olgular diginda genetik test
gerekebilir (46).

Sekil 5: Sagital sutirde sinostozu bulunan 5 aylk
skafosefali olgusu (oklar) (A ve D). Lateral ve 6n yukaridan
projeksiyonlu, kemik ve ylzey yansitmali 3 boyutlu BT
rekonstriksiyonlarinda, kafa 6n-arka boyutunda uzamis
g6rinim ve alinda ¢ikinti izlenmektedir (D). Biparietal
mesafede daralma mevcut (oklar) (E).

Sekil 6: 2,5 aylk tek (sag) tarafli koronal sitir sinostozu ve anterior plagiosefali. Sinostotik sag koronal sitir (oklar) (A ve C). Sag
orbitada yukar ve laterale ¢ekilme (harlequin deformitesi) (A). Anterior ve kraniokaudal projeksiyonlu ylizey yansitmali 3 boyutlu BT
rekonstriiksiyonlarda sagda alinda diizlesme, solda ise ¢ikinti mevcut (A-D).
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Sekil 7: Trigonosefali, metopik sinostoz, 8 aylk olgu, 6n yukaridan projeksiyonlu, kemik ve ylizey yansitmall 3 boyutlu BT
rekonstriiksiyonlarinda, alinda sivri ¢ikinti (oklar) (A, B). Metopik sitlrde sinostoz ve kalinlasma ile sinostotik sltlriin arkasinda
endokranial gentiklenme (ok) (C). On kranial fossa hacminde daralma ve kenarlarda diizlesme mevcut (ok baslari) (C).

Sekil 8: Sekiz aylik tek (sag) tarafli lambdoid
sttdr sinostozu (oklar) (A) ve posterior
plagiosefali. Posterior projeksiyonlu

kemik ve ylizey yansitmali 3 boyutlu

BT rekonstriksiyonlarda ayni tarafta
oksipitomastoid ¢ikinti (ok basi) (A) ve kulakta
asagiya yer degistirme (ok) (B).

Sekil 9: Multisutlr (sagital ve her iki lambdoid)
sinostozu, 3 aylik olgu. Posterior ve lateral
projeksiyonlu, kemik ve ylizey yansitmali

3 boyutlu BT rekonstriiksiyonlari. Bilateral
lambdoid (oklar) ve sagital (ok baslari)
sutirlerde kapall gériinim ile dar arka hacime
baglh parietal ve oksipital kemiklerde laktner
kalvaryal incelmeler (dovilmus bakir paterni-
siyah oklar) (A, B).
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Sekil 10: Bilateral lambdoid sitir sinostozu, 3 yasinda olgu. Posterior ve lateral projeksiyonlu 3 boyutlu BT rekonstriksiyonlarinda
bimastoid cikinti ve oksipital dizlesme (oklar) (A, B). Sagital T1A kesitte dar posterior fossa, tonsiller herniasyon ve servikal sirinks
goriliyor (blylk ve kiiclk ok baslari) (C).

Sekil 11: Mindr (izole sag frontosfenoidal) sitlr sinostozu, 7 aylik olgu. Sag anterior plagiosefalisi olan ancak her iki koronal siitliri agik
olguda, sag orbitada ve sag frontalde diizlesme (A). Normal sol (siyah ok) (B) ve sinostotik sag (beyaz ok) (C) frontosfenoidal sutrler.
Sagda 6n kranial fossada daralma (x isaretli) goriilmekte (D).

Sekil 12: Deformasyonel plagiosefali
(pozisyonel molding), 6 aylik olgu.
Sag parietooksipital dizlesme
(oklar), ayni tarafinda frontal
belirginlesme (ok basi). Karsi

tarafta zit bulgular gériimekte (A).
Superior ve posterior 3 boyutlu BT
projeksiyonlarda tim suturler agik
gorilmekte (A, B).

270 | Turk Nérosir Derg 27(3):263-277, 2017



Lambdoid Siitiir Sinostozu

Lambdoid sitlir sinostozu, tiim kraniosinostozlarin %5’inden
daha azinda gdrulen nadir gérilen bir kraniosinostoz formudur.
Tek tarafli lambdoid sinostoz ile posterior plagiosefali ayirimi
6nemlidir; ¢inkl Klinik yaklasim tamamen farklidir. Kulak
sinostotik sitlr tarafina asagiya ve posteriora dogru yer
degistirir. Géruntlilemede, kapanmis lambdoid sutir hattinda
skleroz ve dizlesme ile ayni tarafta oksipitomastoid cikinti
gorulur (Sekil 8A, B). Karsi tarafta parietal ve frontal bélgelerde
ise telafi edici ¢ikinti gelisir. Bilateral lambdoid sutir sinostozlari
¢ok ender olup, genellikle sendromlar ile birlikte gorilirler
(Sekil 9A, B;10A-C) (38,42,50,63).

B MULTISUTUR SINOSTOZLARI

Bilateral koronal sUtlr sinostozu, ¢oklu sitiral kraniosinos-
tozlann arasinda en sik goérilen durumdur (2). Multisttir
sinostozlar genellikle sendromiktir. Crouzon ve Apert en sik
rastlanan sendromlardir (43,46). Dis goriiniis, kapanmis sitUr
kombinasyonlarina gére degiskendir. Sinostozun bu kombine
ve karmasik bigimlerine genellikle diger yapisal ve islevsel
komplikasyonlar da eslik eder (31). Kalvaryal blyik stturlerin
yanisira minér suttrlerde de erken kapanma gérulebilir. Mindr
sutlrlerin anormal flzyonu simetrik veya asimetrik olabilir.
Kafa tabani suttrlerinin erken kapanmasi kraniofasiyal eksen-
de onemli degisikliklere yol acabilir. Orbita catisinda kisalk
nedeniyle egzoftalmi ve proptoza yol acar. Maksillanin 6ne
ve inferiora ilerlemesinin yetersiz olusu nazofaringeal hava
sUtununda daralmaya neden olabilir (44). Pansinostoz, sagital,
koronal ve lambdoid sitirlerin tUminin kapanmasi durumun-
da gelisen en ciddi kraniosinostoz durumudur. Kafatasinin
yonca yapragl deformitesine (temporal bolgelerin sismesine
ve kule kafa gériinimiine) yol acgar. Bilateral lambdoid ve sagi-
tal sinostoz, “Mercedes Benz sinostoz” olarak da adlandirlir
(Sekil 9A, B) (6).

B MIiNOR SUTUR SINOSTOZLARI

Minér sitlr sinostozlar izole (Sekil 11A,D) veya majér sitlr
sinostozlariyla birlikte olusabilir. Asimetrik mindr sutur sinosto-
zu, posterior kafa tabani ekseninde sapmaya yol acabilir (28).
Minér kafa tabani sttdrlerinin simetrik kapanmasi daha kiguk
ve dar posterior fossaya neden olur (44,87). Ayrica ¢igneme
kaslan tarafindan olusturulan ¢cene kemiginden kafa tabanina
ulasan gugler icin sok emici olarak gdrev yapan ylz suturleri-
nin detayll BT gorlntilenmesi 6zellikle sendromik olgularda
maksilla ve yliz anormalliklerinde 6nemlidir (13,22).

B KRANIOSINOSTOZLARITAKLITEDEN DURUMLAR
Pozisyonel Molding

Bebek basinin konumlanmasina bagl olusan deformasyon
ve atipik kafa sekilleri gesitli kraniosinostozlan taklit edebilir.
Bu olgular tanimlamak ve gercek kraniosinostozdan ayirmak
onemlidir, ¢linkli yaklasim cerrahi degil, konservatiftir (74).
Deformasyonel plagiosefali, uyku sirasinda bebeklerin bir
tarafa dénik daha fazla tercihli kafa pozisyonlarindan dolayi
ortaya ¢ikar ve asimetrik oksipital diizlesme ile sonuglanir. Ani
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bebek 6lUmi sendromundan kaginmak icin 1992’den sonra
bebeklerin uyku sirasinda yatay konumlandiriimasinin tesvik
edilmesi sonucunda, deformasyonel plagiosefali olgularinda
artis saptanmistir (1,75). Parietooksipital diizlesmenin ayni
tarafinda frontal belirginlik vardir. Kargl tarafta da tam tersi
oksipital belirginlesme ve frontal diizlesme gorillr. Yukaridan
bakildiginda kafa bir paralel kenar sekline benzer (87). Tek
tarafli lambdoid sinostozda ayni taraftaki kulak posteriora
yer degistirirken pozisyonel posterior plagiosefalide ayni
taraf kulak ileri dogru yer degistirir. Bu durum klinik olarak
gercek sinostozdan ayirmada yardimci olan bir 6zelliktir (68).
Goriintilemede, lambdoid sitdrler her iki tarafta da acgiktr.
Gergek posterior plagiosefalideki gibi tek tarafli lambdoid
sinostoz izlenmez (Sekil 12A, B) (62). Deformasyonal
brakisefali, oksipital kemiklerin simetrik dlUzlesmesinden
kaynaklanan daha az rastlanan bir formdur. Deformasyonel
dolikosefali de, nadir gorilen, genellikle yanlarinda yatan
prematire bebeklerde goériilen, pozisyonel deformitenin tipidir.
Géruntilemede suturlerin acik olusu, bu deformiteleri gercek
sinostotik deformitelerden ayirt eder (75).

Metopik Sirt

Metopik sirt, 0-18 ay arasindaki asemptomatik ¢ocuklarin
%5’inde gorllebilen, metopik kapanmanin normal bir
varyantidir ve metopik sinostozdan ayirt edilmesi édnemlidir
(87). Goruntlilemede, kemik kabarti seklinde palpe edilebilen
metopik hat ile kaynamis metopik sUtlr saptanir. Buna
karsin metopik sirt bulunan olgularda dar 6n kranial fossa,

Sekil 13: Metopik sirt, 3 yasinda asemptomatik olgu. Travma
nedeniyle gergeklestirilen inceleme. Sag oblik 3 boyutlu BT
projeksiyon goérintl. Frontal orta hatta cizgisel kemik kabarti
(oklar) bulgusuna eslik eden hipotelorizm, dar kranial fossa
vb. diger trigonosefali bulgulari mevcut degil (bu goérintiler
gOsterilmemistir).
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hipotelorizm, lateral orbita duvar hipoplazisi ve endokranial
centiklenme gibi metopik sinostoza 6zgl diger 6zellikler
gorulmez (Sekil 13) (94).

B SENDROMIK KRANIOSINOSTOZ DURUMLARI

Sendromik olarak 180’den fazla kraniosinostoz durumu
tanimlanmistir (22). Ancak burada daha siklikla kargilasilan
Apert, Crouzon, Pfeiffer Sendromlarinin bulgularindan kisaca
bahsedilmistir.

Apert Sendromu

Apert sendromunda bilateral koronal sitirlerde sinostoz,
orta-yuz hipoplazi, hipoplastik paranazal sinusler, proptozis,
hipertelorizm ve kafatabani deformiteleri bulunur (Sekil 14A-
C) (4,15,22). Ug boyutlu detayl BT gériintiileme, bu bulgulari
ve bazen gérilen miltistutlr sinostozlar saptamada yararlidir
(15,26). Ventrikllomegali, lateral ventrikil 6n boynuzlarinin
karakteristik genislemesi yaygindir. MRG, orta hat anomalileri,
kortikal displaziler ve atrofi gibi diger bulgular saptamada
onemlidir (87). Servikal omurga flizyon anomalileri, norobilissel
ve gérme bozukluklari goérulebilir. EI ve ayak parmaklarinda
kompleks simetrik sindaktili, Apert Sendromunu klinik olarak
diger kraniosinostoz sendromlardan ayiran belirgin bir 6zelliktir
(60).

Crouzon Sendromu

Tipik crouzonoid ylzde, frontal bombelesme, egzoftalmi,
maksiller hipoplazi, prognatizm, orbital hipertelorizm ile prop-
toz gordllr (47). Bilateral koronal sitirler gogunlukla sinostoz
olusturmustur. Ayrica bir¢gok olguda kafa tabani sinkondroz-
larinda ve orbita ile maksilla ¢gevre minér sitlrlerinde erken
kapanmaya bagh kisa 6n kranial fossa ve klivus ile geniglemis
sella, detayll 3 boyutlu BT incelemeleri ile gdsterilebilir (Sekil
15A-F). Dis kulak yolu atrezisi ve stilohyoid ligamanin erken

kalsifikasyonu gorilen diger kraniofasiyal bulgulardir (9).
MRG’de hidrosefali ile birlikte olan Chiari | malformasyonu
saptanabilir (15,26). El ve ayak anomalilerinin olmamasi, kli-
nik olarak diger sinostotik sendromlardan ayirr. Diger iligkili
anormallikler genel olarak Apert Sendromundan daha az sid-
detlidirler (47).

Pfeiffer Sendromu

Pfeiffer Sendromu, mdltisUtir kraniosinostoz, orta yiz
hipoplazisi, hipertelorizm, egzoftalmi ve iskelet anomalileri
bulunan bir bagka akrosefalosindaktili sendromudur (47).
Bikoronal sinostoz en yaygin 6zellikti. Bununla birlikte,
lambdoid ve sagital suturlerin prematir fizyonu da mevcut
olabilir (Sekil 16A-D). Genellikle turrisefali (kule seklinde ve kisa
kafatasi) ve maksiller hipoplazi vardir (22). Diger sik gorilen
ozellikler akuaduktus stenozu, hidrosefali, tonsiller herniasyon,
dis kulak yolu atrezisi ve prognatizmdir. Periferik iskelet
anomalileri genis ve ice donlk blylk ayak basparmaklari,
parmaklarda yapisik, kisa ve genis gérUnim mevcuttur.
Kraniofasiyal anomalilere bagh olarak, bu sendromun (¢ alt
tard tanimlanmustir: tip | en sik gérilen bicimidir ve brakisefali,
orta yUz hipoplazisi ve parmak anormalliklerini icerir; Tip I,
yonca yapragl seklinde kafatasi ve siddetli proptozu vardir;
Tip Ill, tip I'ye benzer, ancak yonca yapragi kafatasi gérilmez
(4,93).

B GORUNTULEMENIN ROLU ve TARTISMA

Kraniosinostoz olasiligi disik olan gocuklarda kafa grafileri
%95 6zgullik orani ile disik maliyet ve az radyasyon doz
avantajlan bulunan (0,01-0,04 mSv) bir tani aracidir (4,45,57).
Bazi durumlarda sUtlrin yalnizca bir kisminin sinostoz
olusturma olasiligi nedeniyle tim sutdr agikliginin gérilebilmesi
o6nemlidir (5,90). Bununla birlikte direkt grafiler ile sutirlerin
tim uzunlugu boyunca agikliginin ortaya konabilmesi her

Sekil 14: Apert Sendromu. 11 aylik olgu. Anterior ve lateral kemik ve ylizey yansitmali 3 boyutlu BT projeksiyonlar. Metopik stttr ve 6n
fontanelde ileri genisleme, orbital hipertelorizm ve bitemporal bulging gortlmekte (oklar) (A). Bilateral koronal sttlr sinostozuna bagh
brakisefali, burun kdkiinde ¢dkiklik ve orta yiz hipoplazisi mevcut (B, C).
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Sekil 15: Crouzon Sendromu. 5 aylik olgu. Anterior ve lateral kemik ve ylizey yansitmal 3 boyutlu BT projeksiyonlar. Bilateral koronal
ve lambdoid sinostozlari ve intrakranial basing artisina sekonder lakiiner kalvaryum paterni (A). Metopik ve sagital sitlr hatlar ile 6n

fontanelde genis ayrisma (B). Burun kékiinde ¢okiklik, maksiller hipoplazi ve egzoftalmi mevcut (A-D). Sagital ve aksiyal BT kesitlerde,
dar posterior fossa, tonsiller herniasyon (ok), (E) ve hidrosefali izienmekte (E,F).

Sekil 16: Pfeiffer Sendromu. 4 yasinda olgu. Anterior ve lateral kemik ve ylzey yansitmali 3 boyutlu BT projeksiyonlar. Tum sitirlerde
kapanma ve kraniostenoz mevcut (A, C). Hafif prognatizm, orta yiz hipoplazisi ve egzoftalmi gériinimd izleniyor (B-C). Endokranial BT

goriintiide, dar foramen magnum izlenmekte (oklar) (D).
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zaman muimkin degildir ve anormal bir bas sekli eslik
etmedikce, sitlr kapanmasini saptanmak zor olabilir (80).
ilk 3 ayda kafatasinin diisiik mineralizasyonu, direkt grafide
sutlr flzyonunu degerlendirmenin glvenilirligini  disurur.
Ayrica eslik eden kraniofasiyal detayin ve beyin anomalilerinin
degerlendiriimesi suboptimaldir (63).

Yuksek ¢o6zunUrlUklu ultrasonografi, kranial majér suturlerin
acikhgini teyit edebilen, radyasyonsuz, givenilir ve ucuz bir
gorintileme metodudur. Pozisyonel molding ile sinostoz
ayinminda, agik fontanelden parankim ve ventrikillerin gériin-
thlenmesinde kullanighdir (70,87). Ancak, stipheli durumlarda,
mindr sUtlr sinostozlarinda ve sendromik olgularda diger
eslikli patolojilerin degerlendiriimesinde yetersiz kalmaktadir.
Yapilan ¢aligmalar ve bulgulara karsin kraniosinostoz durumla-
rinda tarama testi olarak ultrasonografi kullaniminin roli halen
net olarak tanimlanmamistir (50).

MRG, kalvaryal kemikler ve suturleri degerlendirmede temel
bir gériintlileme yéntemi degildir. MRG’de gradiyent-eko bazl
3 boyutlu sekanslar ile normal sutir acikhginin gdsterebilirli-
gini 6ne slren, yumusak doku kontrastini en aza indirgeyen
teknikler tanimlanmistir. Ancak bu ve benzer teknikleri stan-
dardize etmek icin daha fazla arastirmalar gerekmektedir (33).
Buna karsin ikincil veya sendromik durumlarda, beyin sapi ve
orta hat anomalileri, parankimal lezyonlar, tonsiller herniasyon
ve hidrosefali gibi eslik eden patolojilerin gorinttlenmesi icin
mukemmel bir tekniktir (18,23,89).

Uc boyutlu rekonstriiksiyon ile BT gériintiileme, kraniosinos-
tozun tanisinda, ydnetiminde ve takibinde halen en duyarli
metot olup esas teskil etmektedir. Son yillarda ¢ocuklarda
radyasyona maruz kalma ve ortaya ¢ikan kanser riski konu-
sunda artan bir farkindalik ve endise bulunmaktadir (10,89).
Bircok avantajina ragmen BT endikasyonlarinin ¢ocuklarda
radyasyona maruz kalma riskleri nedeniyle, BT gorlintilemeyi,
yasamin ilk yilinin sonuna kadar veya sipheli ya da kranio-
sinostoz tanisi olan olgularda mimkin oldugunca erteleme
konusunda fikir birligine variimistir (4,70,79,80). ALARA (makul
olarak mimkun oldugu kadar dustik radyasyon dozu verilme-
si) konseptinin pediatrik BT goritntllemeye uygulanmasindan
bu yana, cocuklarda BT radyasyon dozlarinin azaltiimasi igin
6nemli ¢abalar sarf edilmektedir (14,84). Nispeten daha yuk-
sek doz gerektiren, konvansiyonel kaliteli beyin dokusu BT
goruntisinden fedakarlk yaparak 0,2-0,4 mSv’e kadar inen
dusuk dozlarla dek gerceklestirilen gérintlleme teknikleri ile
glnimuzde yeni teknolojik olanaklarla halen kabul edilebilir
dizeyde, ancak ¢ok daha az radyasyon dozlariyla kranial BT
gorintdleri alinabilmektedir (44,54).

Ozellikle pediyatrik popllasyondaki radyasyon riskini sinir-
lamak igin disik doz BT tekniklerini ve bahsi gecen diger
goruntileme olanaklarinin dikkatli ve akilci bir sekilde kullanimi
onemlidir. Konu ile ilgilenen radyologlarin klinisyen ile iletisim
halinde, uygun gérintileme tekniklerini tercih etmede, yar-
dimci ve yonlendirici olmasi 6nem tasimaktadir.
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