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Kraniosinostoz Olgularinda Fizik Muayene ve Norolojik
Degerlendirme; KIBA, Hidrosefali, Mental Durum, Epilepsi,
Endokrin Sorunlar, Ek Malformasyonlar

Physical Examination and Neurological Evaluation in
Craniosynostosis Cases; ICPI, Hydrocephalus, Mental Status,
Epilepsy, Endocrine Problems, Additional Malformations
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Bir veya birden fazla sitlrin erken kapanmasi sonucu ortaya ¢ikan patolojik durum olan kraniosinostozda tipik olarak dikkatli
inspeksiyonla saptanan sekil bozuklugu ve basit bir grafi ile tani mimkndur. Tani konulduktan sonra, hastaligin izole mi oldugu ya da
bir sendromun pargasi olup olmadigi saptanmasi 6nemlidir. Basit, tek sutlr sinostozlarinda sekil bozuklugu disinda belirgin nérolojik
bulgu yokken, miiltisttiir sinostozlarinda (sendromik) ve sekonder olanlarda kafaici basing artisi (KiBA), hidrosefali, zeka geriligi,
chiari malformasyonu ve epilepsi gibi ¢cok genis spektrumda bulgular vardir. Ancak bunlar degisik oranlarda tek stitir sinostozlarinda
da gorilebilir. Sendromik olanlarda kraniofasial sendromlardaki ortak bulgular (anormal ylz gelisimi, orta yiz hipoplazisi, kafatabani
gelisme anomalisi, Ust ekstremite anomalileri) gorulir. Ayrica multisttlr sinostozlarinda ve sekonder olanlarda eslik eden ek
malformasyonlar, genetik bozukluklar ve diger sistemleri ilgilendiren bulgular da vardir. Bu nedenle bu olgularin cerrahi éncesi
dénemde bu patolojiler agisindan da taranmasi ve kraniosinostozun duizeltiimesi disinda bunlarin da tedavi edilmesi gereklidir. Bu
da mortalite ve morbiditeyi azaltarak cerrahin basarisini artiracaktir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Chiari malformasyonu, Hidrosefali, KIBA, Kraniosinostoz

ABSTRACT

Craniosynostosis is the pathologic condition of skull resulting from early closure of one or more sutures. It is typically diagnosed
by careful inspection and a simple x-ray of the skull. Once diagnosed, it is important to determine whether the disease is part of a
syndrome or not. While there are no significant neurological findings other than skull deformity in single suture synostoses, there is
a wide spectrum of findings such as increased intracranial pressure (ICP), hydrocephalus, mental retardation, chiari malformation
and epilepsy in multisuture (sendromic) synostoses and secondaries. Common symptoms (such as abnormal facial development,
midface hypoplasia, cranial anomalies, upper extremity anomalies) in craniofacial syndromes occur in syndromic cases. There are
findings related to additional malformations, genetic disorders and other systems findings that accompany multisuture synostoses
and secondary ones. These cases should be evaluated and treated for these pathologies in the preoperative period, as well as for
craniosynostosis correction. This will increase the success of the surgeon by reducing the mortality and morbidity.
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B GiRiS

ir veya birden fazla sitlrin erken kapanmasi sonucu
Bortaya cikan ve patolojik bir durum olan kraniosinos-

tozda tipik olarak dikkatli inspeksiyon ile saptanan sekil
bozuklugu ve basit bir grafi ile tani mimkindir. Bebeklerin
ylzlerinde asimetrik bir gérintl, 6zellikle de g6z ve kafatasi
seklinde sira disi bir gérinim goézlemlenir (3,9,28,36). Krani-
osinostozlar primer ve sekonder olmak Uzere ikiye ayrilirken
primer olanlar da nonsendromik [basit, tek stitiir] ve sendro-
mik [kompleks, multisiitir] olarak ikiye ayrilir (9,13,45).Tani
konulduktan sonra hastaligin izole veya sendroma eslik edip
etmemesi 6nemlidir. Nonsendromik (izole)(tek sutlir sinostozu)
sporadik olarak gorilir daha siktir. Beyin hasar gelisme ola-
sihgr daha azdir, genellikle nérolojik bozukluk goérilmez. Zeka
gelisimi de etkilenmez. Hastaligin izole oldugu durumlarda
cerrahi ydntemle tedavide ylksek oranl basar elde edilmek-
tedir. Genel olarak tek sUtlir sinostozlarinda sekil bozuklugu
disinda belirgin nérolojik bulgu yokken multistitir sinostozla-
rinda ve sekonder olanlarda; bliyliyen ¢cocukta kafaici basing
artisi (KiBA), hidrosefali, siringomyeli, Chiari malformasyonu,
ven6z anomaliler, oftalmolojik sorunlar, mental retardasyon,
gelisme geriligi ve epilepsi gibi cok genis spektrumda bulgular
vardir. Ancak bunlar degisik oranlarda tek sltlr sinostozla-
rinda da gorllebilir. Manyetik rezonans goérintileme (MRG)
ve MR venografi bunlar ve venéz anomalileri gdstererek
cerrahi sirasinda 6énlem almamiza yardimci olur. Bugin igin
100’Un Uzerinde kraniosinostozla ilgili sendrom tanimlanmistir
(9,28,31,36,52,58). Apert, Crouzon, Pfeiffer, Saethre-Chotzen
ve Carpenter Sendromlar bunlardan bazilandir (31). Bun-
larda genellikle fibroblast growth factor receptors (FGFR)2
ve (FGFR)3 ile ilgili genetik mutasyonlar bulunur. Sendromik
kraniosinostozlar; bulgulari arasinda kraniosinostoza ek olarak
farkli bulgulari ve anomalileri iceren hastaliklardir. Sendromik
kraniosinostozlar tiim kraniosinostoz olgularinin sadece
%6-10-20’sin1 olusturur. Bunlarda kraniofasial sendromlarda-
ki ortak bulgular (anormal ylz gelisimi, orta yliz hipoplazisi,
kafatabani gelisme anomalisi, Ust ekstremite anomalileri),
eslik eden ek malformasyonlar ve diger sistemleri ilgilendiren
bulgular vardir, beyin gelisimi cok agir etkilenebilir (31). Sekon-
der olanlar ise hematolojik ve endokrin sistemik patolojilerde
ortaya cikarlar (9,13,23,28,31,36,52). Bu nedenle bu olgularin
tedavisi ve prognoz agisindan, cerrahi éncesi dénemde iyi
degerlendiriimesi gerekir. Fizik ve nérolojik muayenede amag
bunlarin varhgini ortaya koymak ve buna gore hastalari yone-
terek, bunlarin artmasini énlemek ve/veya diizeltmektir.

B FiZiK INCELEME ve NOROLOJIK
DEGERLENDIRME

Muayenede en belirgin ve ilk bulgu kafa seklinde degisiklik-
tir. Muayene ile sekil bozuklugu, sitirlerin palpasyonu, sitir
acikliklarinin kontroll, 6n ve arka fontanellerin muayenesi,
yasa uygun ndrolojik muayene ve gelisim incelenir. Bebeklerin
ylzlerinde asimetrik bir gérintl, 6zellikle de g6z ve kafatasi
seklinde sira disi bir gériiniim gézlemlenir (9,28,36,52). Oykii-
de daha 6nce ailede kraniosinostozlu birinin varligi, hamilelik-
te ve dogumdaki sorunlar sendromik bir patolojiyi isaret eder.
Normal fontaneller sekil ve kapanma suresi agisindan normal
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cocuklarda ¢ok cesitlilik gosterir. Fontanellerin kiigcik kalmasi
baslica mikrosefali, kraniosinostoz ve konjenital hipertiroidiye
isaret eder. Bu bulgulardan herhangi birine rastlanildiginda
mutlaka eslik edebilecek dismorfik bulgular da aranmalidr.
Klinikte fontanel degerlendirmesinde en sik 6n fontanel kul-
laniimaktadir. On fontanelin normal boyutu 20+10 mm oldugu
bilinmektedir. ik birkag ay boyunca genislerken ortalama 16-
18 ay civarinda kapanir. On fontanel yasamin 3.ayina kadar
erken kapanabilir ve bu durum normalin varyanti olarak gé-
rilebili. On fontanel infantlarin yaklagik %1’inde ilk 3 ayda,
%38’inde ilk 1 yilda ve %96’sinda ilk 24 ayda kapanir. Ancak
ne var ki bas cevresinin diizenli takibini gerektirir. Dogumda
arka fontanelin normal boyutu 24-32 mm, gestasyon haftasin-
da doganlarda 5-15 mm, gestasyon haftasi 32 haftadan blyuk
olanlarda ise 8 mm’nin altindadir. Arka fontanel genellikle ta-
mamen 2-3 ayda kapanir (9,28,50,52).

B KAFATASI SEKIL BOZUKLUGU

Tek bir sttlrin etkilendigi durumlarda etkilenen sutirde
blyime olmadigindan bunu tolere etmek icin diger sitirlerde
asirt blyldme olur. Buna bagli olarak kapanan sitir hattina gore
kafada farkli sekil bozukluklari olusur. Dikkatli bir muayene ile
sekil bozukluguna gére hangi sutlr ya da sutirlerin kapali
oldugunu séylemek mimkin olur (9,28,36). Bilateral hipoplazik
frontal kemik ve sivri ¢ikintili bir alin (liggen kafa-trigonosefali)
olusursa “Metopik sitlr sinostozu” diistintimelidir (50). Basin
on-arka ¢apl normalden kisa; orbitalar asimetrik, o taraf alin
yarisi kiiglk kalmis ve yassilasmis palyaco gézi (kraniografide
orbita yukariya ve disa c¢ekilmis bir elips seklindedir) varsa
“anterior plagiosefali” (unilateral koronal sinostoz) akla
gelmelidir (3). Bas yukariya ve yanlara genisler, orbitalar iyi
gelisemez ve kule kafa gériinimu brakisefali varsa, “bilateral
koronal sinostoz” dustiniimelidir (9). iki ugta balonlasmis,
uzun ve yassl bir kafa varsa (dolikosefali) ya da iki yanda
yonca yapragdi gibi olan parietal kemikler ve ortada sertlesip,
sivrilesmis sagital sitlr oldugunda “sagital sitlr sinostozu”
(skafosefali) akla gelmelidir (Sekil 1A-D; 2) (19).

Oksipital bolgede yassilasma varliginda unilateral lambdoid
sinostoz (sinostotik posterior plagiosefali) veya deformas-
yonel lambdoid sinostoz (pozisyonel posterior plagiosefali)
dustndlmelidir (37). Sinostotik plagiosefali tek tarafli frontal ya
da oksipital suttrlerin erken kapanmasina bagl olarak gelisen
kafanin sekil bozuklugudur. Tim kraniosinostoz olgularinin
%0,8-1,3’Un0 olusturur. Deformasyonel lambdoid sinostoz
ise gelisimsel bir anormali olup kafatasinin disaridan uygu-
lanan kuvvetlerin etkisi ile seklinin bozuk olmasi nedeni ile
olusan deformitelerdir. Genel populasyondaki gorilme sikhg
300 canl dogumda birdir. En sik sebebi bebeklerin hep ayni
sekilde (genellikle sirt Ustl) yatinimalandir. Ayrica tortikolis,
vertebra anomalileri, gérme alanindaki defektler de bu defor-
miteye neden olabilir. Sinostozda kapali sttlr tarafinda arkada
ve ayni taraf on tarafta yassilasma ve kulak hattinda geriye
dogru gitme varken deformasyonel posterior plagiosefali de
ise karsilikl kabariklik veya duzlesme vardir, diizlesen taraftaki
kulak hatti 6ne dogru ilerler. Bu iki deformitenin ayrnimi klinik
muayene ile konulabilirse de kesin tani ¢ekilecek tg¢ boyutlu
bilgisayarli tomografi (BT) ile mimkindir (13,37). Sendromik
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sinostozlarda ise orta ylz anomalileri ve tipik gorinimleri
vardir (Sekil 3A, B). Kleeblattschadel skull (cloverleaf skull) ise
kompleks pansinostozisin sik olmayan bir formudur, 3 loblu
kafatasi, bitemporal bossing, diiz posterior kafatasi vardir
(33,52).
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Sekil 1: Grafik olarak belli siitlr sinostozlarindaki kafa deformite
sekli: A) Unikoronal sUtlr sinostozu (anterior plagiosefali),
B) Bilateral koronal sinostoz, C) Metopik sinostoz (trigonosefali),
D) Sagital sinostoz (dolikosefali).

B HiPOPLASTIK MAKSILLER KEMIGE BAGLI
BULGULAR

Ust Solunum Yollarinda Obstriiksiyon ve Obstriiktif Sleep
Apne Sendromu (OSAS)

Sendromik kraniosinostozlarda dogumdan sonraki 6lim
KiBA’ya bagl olmaz, (st solunum yolu tikanmasina bagl
olur. Orta ylz hipoplazisinin damagi yukari kaldirmasi nazal
hava yolunu daralti. Ust solunum yolu obstrilksiyonuna o
da uyku apnesine (obstriktif sleep apne sendromu-OSAS)
yol agarak uykuda CO, retansiyonunu artirarak KiBA'na yol
acmaktadir (18). OSAS uykuda Ust solunum yolunun tam
ya da kismen tikanmasina bagli uzamis solunum apnesi ile
karakterize bir sendromdur (1,4,22). OSAS c¢ocuklarda %1,2-
5 oraninda gorildr. Sendromik kraniosinostozlu ¢ocuklarda
%40-68 oraninda OSAS vardrr. Yasla bu risk artar, 3 yasinda
en siktir. Whitaker (58) bunlarda eslik eden anomalileri clefts,
craniosinostoz, hipoplazi, neoplazi olmak Uzere 4 gruba ayirir
(1,4,18,22). Aslinda kraniosinostozda OSAS en sik orta ylz
hipoplazisine bagl olarak gérulir. Adenotonsiller hipertrofi,
koanal atrezi, prognatizm diger nedenlerdendir (4,22). Maske,
gecici trakeostomi yapilir. Sendromik olanlarda genellikle
bunlarin %33’Unde 1 yasindan 6nce trakeostomi gerekir.
Maksiller dlizeltme igin 7 yasina dek beklenmelidir. Cerrahiden
sonra %43-67’de trakeostomi kapatilabilir. Ayrica obstriiksiyon
asir sekresyona veya sitlin aspire edilmesine bagl olabilir.
Ayrica emme gi¢ligl nedeni ile beslenme bozukluguna yol
acar. Bu durumda beslenme sondasi takilmasi onerilir (1,4,28).

Goz

Kranyosinostozda, oftalmolojik lezyon olarak amblyopia, papil
6demi, optik atrofi, ekzoftalmus, sasilik ve ptozis ve gérme
yollari disfonksiyonu seklinde degisik goérme bozuklugu
gorilir. Siddetli egzoftalmus, kornea llseri bdylece gérme
kaybina yol acar. Bu durumda gegici tarsorafi diistinilmelidir
(9,28,32,34,52). Ayrica soket olarak adlandirlan goézlerin
cevresindeki iskelet yapi blUylyen gbéz kurelerine paralel
blylyemedigi durumlarda gb6zlerin kapanmamasina ve
sikismasina bagli gérme kusurlan ve korlik gelisebilir. Bazi
6zel durumlar géz kireleri arasindaki mesafenin artmasina

Normal

Plagiocephaly

Brachycephaly Dolichocephaly

Sekil 2: Normal, plagiosefali, brakiosefali ve dolikosefali olgularinin fotografik gériinimu.
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Sekil 3: A) ilk yayinlanan Apert Sendromundaki yiiz gériiniimii. B) Crouzon Sendromunun ilk yayinlanan olgudaki yiiz gériintimdi.

(hipertelorizm) veya azalmasina (hipotelorizm) sebep olabilir
(32,34,36).

Optik sinir tutulumu varsa preoperatif gérme keskinligi ve gor-
me alani testleri yapilmalidir. Liasis ve ark. sendromik krani-
osinostozda gdérme kayiplarini muayene ve vizldel uyarilmis
potansiyeller (VEP) ile incelemigler, hepsinde de degisik de-
recede goérme kaybi saptamiglardir (34). Crouzon grubunda
nazal bélgede defekt saptanirken, Apert grubunda inferonazal
boélgede gérme alani defekti saptamislardir. En blylk defekti
her iki alani kapsayacak sekilde Pfeiffer Sendromunda bul-
muslardir. Ancak mekanizmayi agiklayamamislardir (32,34,36).

isitme Kaybi

Auditor tlpte stenoz da tekrarlayan effizyonlu orta kulak
iltihabina, o da isitme kaybina yol acar (9,36).

Ayrica sendromik kraniosinostozlarda kraniofasiyal sendromun
bir parcasi olarak ¢cocuklarda ¢enenin ileri veya geri gitmesi
seklinde olan prognatizm gorilir. “Acrocephalosyndactyly
syndromes” olarak anilan grupta da degisik ekstremite
anomalileri vardir. En tipik el deformiteleri Apert Sendromunda
ve 4 tip seklinde kendini gosterir (sindaktili).

B HEMATOLOJiK ve ENDOKRINOLOJIK SORUNLAR

Sekonder olanlar multistttr tutulumu ile ortaya ¢ikarlar. Bunlar
teratojen ajanlar (aminopterin, dilantin, retinoik asit, valproik
asit vb.), hipertroidi, hipofosfatemi, Vit D eksikligi, renal os-
teodistrofiler, hiperkalsemi ve rikets gibi endokrin patolojiler
sonucu veya kemik iligi hiperplazisi yapan (orak hiicreli anemi,
talasemi gibi) hematolojik hastaliklar, mukopolisakkaridozlar
gibi sistemik bazi hastaliklar ya da direkt beynin yetersiz ge-
lismesi (mikrosefali, santlanmis hidrosefali) sonucu goérulirler.
Bu nedenle multisitlr tutulumu olanlarin endokrin (tiroid ve
paratiroid) ve hematolojik yénden degerlendiriimesi gerekir
(2,28,36,37).

H KiBA

Erigkin insanda kafa uzunlugu tim bedenin sadece sekizde
birini olustururken yeni dogan bir bebekte bu oran Ugte birini
olusturur. Bu ylksek orana ragmen dodumu takip eden ilk
bir sene igerisinde beyin hacmi hemen hemen dogumdaki
hacminin l¢ katina gikar. iki yasinda ise dojum hacminin
dort katina ulagir. Beynin hacmi dogumdan sonra ilk 6 ayda
eriskin beyin hacminin %50’sine, (¢ yasa kadar ise %85’ine
ulasir. iste bu hizli blyiime déneminde beyni saran kafatasi
kemiklerini de hizla genislemesi ve blytyen beyne yer agmasi
gerekmektedir. Bu genislemenin olmadigi durumda beyne
yeterli hacim saglanamaz, beyin ve gozler kafatasi kemikleri
arasinda sikisarak hasar gorebilirler. Bu durumun erken tani
konup tedavi edilmez ise kalici nérolojik hasar veya 6lim ile
sonuglanabilir (9,36,52).

Kafatasi kemikleri hayatin ilk dénemlerinde bu hizla blylyen
beynin blylmesini takip edemez ise kafa i¢i basing artigi
olarak adlandirilan klinik tablo gelisir. Kraniosinostozun en
ciddi etkisi gelisen beyinde hasara yol acan KIBA riskidir.
Kraniosinostozda yogun gorilen bir durumdur. Kraniosinostoz
olan bebeklerde kafa i¢i basing artisi olma riski etkilenen
sutdr sayisi ile orantihidir, ancak tek sitlr sinostozunda da
gorilebilmektedir. Sadece tek bir stitiirlin etkilendigi hastalarda
risk %13 iken cok sayida suturtn etkilendigi hastalarda risk
%42’ye kadar ylUkselmektedir. Tek sttlr sinostozlarinda ise
bu oran %1,0-6,9 arasindadir (5,6,25-27,43,47,54). Degisik
serilerde miltisitir sinostozunda bu oran %47-67 arasinda
iken tek sitlr sinostozunda da %4-44 arasinda goérilmektedir
(7,23,43,55,57). Bilateral koronal ve sagital sinostozu olanlarda
Klinik ve radyolojik KIBA orani %92 civarindadir ve bunlarinda
%80’ sendromiktir (3,53). KIBA'da énce basagrisi, tekrarlayan
kusma, bulanti huzursuzluk, fontanelde kabariklik, mental alert
sonunda, gérme sorunlari (eksorbitizm, sasilik, kérllik), zekada
azalma ve gelisme geriligi gorulebilmektedir (47). Ancak
bunlar kraniosinostoza spesifik bulgular degildir. Gdzdibi
muayenesinde papil 6demi ve optik atrofi saptanabilir. Gérme
bozuklugunu erken yakalamak igin VEP yardimci olabilir.
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Direkt grafide kraniografide dovilmis bakir manzarasi, BT de
hidrosefali saptanabilir. Maalesef cerrahi tedavi de bunu her
zaman Onleyememektedir. Opere olgularda da %10,8-36,8
oraninda KiBA gorilmektedir (23,43,47,52,54,57). Bu amagla
hastalarin postoperatif KIBA yéniiden takibi ve tedavisi de
dnemlidir. KIBA 6lclimii icin yan agik veya telemetrik sistem
Onerenler de vardir (54).

Daha once kafatasi bilylmesindeki engele bagh olarak int-
rakranial voliimiin (iKV) azaldigi, bunun da nérolojik sorunlara
yol actigi kabul edilirdi. Ancak MR galismalari bu ¢ocuklarin
cogunda IKV’iin normal sinirlarda oldugunu géstermektedir.
Hatta Apert Sendromunda IKV normalden de fazladir (24).
Cogu calismada bu gocuklarin daha kiigtik 1KV ile dogdugu,
ancak 6 aydan sonra normal sinirlara geldigi saptanmistir
(8,17,23,24,42,48,56). Choi ve ark.nin gorlsi ise bu ¢cocukla-
rnn dogumda belirgin kiiglik iKV’e sahip olduklari, ancak 6.ay
civarinda normal volime ulastiklan seklindedir (9).

KiBA nedeni olarak &nceleri IKV kicuklugu distntldiyse de
artikanormal beyin omurilik sivisi (BOS) dolanimi, hidrosefali, Ust
solunum yolu obstriiksiyonu, vendz drenaj yetersizligine bagli
intrakranial venlz konjesyon gibi nedenler konusulmaktadir
(1,7). BOS emilimindeki engel KIBA olusumunun 6nemli
nedenlerindendir. Sagital ve metopik sutlr gibi orta hat
sitlir sinostozlarinda KIBA'nin sikligi bunu desteklemektedir.
Superior sagital sitlr olugunun daralmasi sonucu superior
sagital sintisiin basi altinda kalmasi, sik rastlanan subaraknoid
dilatasyonlar, artmis beyin pulsasyonlari da BOS emilimini
bozan etkenlerdir. Diger neden, lambdoid sinostozda vendz
sinUs tikanmasina bagl intrakranialden ekstrakranial sisteme
olan vendz gegisin engellenmesi ve hidrosefalidir (7,17,53).

B HIDROSEFALI

Hidrosefali ve kraniosinostoz birlikteligi iyi dékiimente edil-
mistir. Kraniosinostozda ventrikler genisleme sant-bagimli
progresif hidrosefali ya da sant-bagimsiz ventrikiilomegali
seklinde gorulebilir. Progresif hidrosefali bu gocuklardaki esas
sorundur. Hidrosefali orani etkilenen sitir sayisina ve sendro-
mik olup olmamasina bagl degisir (3,11,14,38,40,41). Onceki
calismalarda nonsendromik kraniosinostozda sant gerektiren
hidrosefali orani %0,28 (1447/4) iken sendromikte %12,1
(240/38)’dir (11,14). Collman ve ark.nin nonsendromik calis-
masinda ise 315 olguda %10,2 hidrosefali saptanirken ancak
%2,5’inde santa gerek duyulmustur (14). Ayni calismada 315
sendromik olguda %44 (81) gibi bir oranda hidrosefali sap-
tanmis %6,3(20)’lnde de santa gerek duyulmustur. Degisik
baz diger calismalarda Apert Sendromunda sira ile % 48, 92,
35 hidrosefali, %12, 8, 8 oraninda sant gerektiren hidrosefali
saptanmistir (toplamda ventrikiilde genisleme oranlarn %60,
100, 43)(25,38,44). Crouzon Sendromunda ise bu serilerde
oranlar ventrikilomegali icin %33, 63, 16, 35 ve progresif hid-
rosefalide daha yiksek, %17, 9, 26, 16 seklindedir (toplamda
%50, 72, 42, 51) (11,14,44). Pfeiffer Sendromunda hidrosefali
oranlan %0, 27, 0, 20, sant gereken olgularin orani ise %40,
64, 28, 60 oranindadir. Yani Pfeiffer Sendromunda hidrosefali
orani daha dusik olmakla birlikte gérilen olgularin bulyuk
kismi santa gerek duymaktadir (11,14,40,41). BGtUn bu calig-
malar sendromikte hidrosefali orani normal popllasyondan
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fazla iken nonsendromikte gérulen hidrosefali oraninin genel
popllasyona benzer oldugunu gostermistir. Hidrosefali nede-
ni olarak da kalabalik dar posterior fossa, kliglk 4.ventrikil,
chiari benzer anomaliler ileri strtlmustir. Son olarak vendz
sinUs hipertansiyonuna bagl vendz drenaj yetersizligi ile BOS
emilimindeki azalma ileri strilmustur. Hidrosefali olgularinin
blyuk bir kismi latent oldugundan cerrahi diizeltme sonrasi
hidrosefali belirgin hale gelebilmektedir. Bu nedenle opere olsa
bile hidrosefali yénliinden de kraniosinostoz olgulari izlenme-
lidir (11,14,38).

B MENTAL DEGERLENDIRME

Neden olunan kozmetik sekil bozuklugunun yaninda, 6zellikle
anormal bigcimdeki kafa, ruhsal gelisim de beynin blylme-
sinden etkilenir. Erken sltlr kapanmasi, bebek beyninin
blyumesi icin yeterli alanin azalmasina neden olur. Ruhsal
bozukluklar genelde kademeli olarak goérilir ve bu ylizden de
belirlenmesi ¢ok zor olur. Bunlara ek olarak, geri déntlmesi
mlmkin olmaz. Ruhsal bozuklugun boyutunu artiran birden
fazla sutiriin kapanmasi da s6z konusu olabilir.

Kraniosinostozda 6zellikle sendromik olanlarda kafatasinin
blyime sinirlamasindan degil KiBA, hidrosefali ve beyin
malformasyonlarina bagll sinir sistemi hasari ve kognitif
fonksiyonlarda bozulma riski vardir ve bu ¢ocuklarda
normal poptlasyondan daha yiiksek oranda entellektiel ve
gelisimsel yetmezlik goérilir (15,16,20,29,30,35,41,44,49).
Bir 1Q calismasinda normal populasyonda ortalama IQ %100
iken sendromik sinostozlarda %83,1 bulunmustur. Tek suttr
sinostoz olgularinda ¢ogunlukla ndrolojik gelisim normal
sinirlardadir. Ancak bu gocuklarda degisik oranlarda gelismede
gecikme, kognitif fonksiyonlarda (6grenme ve konusmada)
gecici hmh bir bozulma vardir. Bu durum &zellikle metopik
ve sagital sinostozlu gcocuklarda saptanmistir (29,41). On vyl
suren bir calismada tek sutir sinostozlarinda erken okul ¢agi
doneminde gelisme ve 1Q testlerinde disukluk saptanirken
ileriki yaslarda bu normal sinirlara gelmektedir. Erkekler
kizlardan daha gok etkilenmektedir. Ogrenme bozukluklar
erkekler (%30-50) ve unikoronal sinostozlarda daha (%86)
sikti. Da Costa ve ark.nin tedavi edilmemis tek sutilr
sinostozlari gcalismasinda tedavi edilmemis olgularda nérolojik
gelismede erken dénemde gecikme saptanmigstir. Daha sonraki
yaslarda bunun normale geldigi saptanmistir (15). Ayni grubun
tedavi edilmis ve edilmemis nonsendromik sinostozlarda
yaptiklari calismada da ayni sekilde her iki grupta da nérolojik
gelisimde erken dénemde gerilik saptanmistir (16). Tek sutr
sinostozlarindaki nérolojik gelisim ve kognitif fonksiyonlardaki
gecikmenin nedeni bilinmemektedir (15,16,29,30,39,49).
Sendromik sinostozlardan Apert Sendromunda mental
bulgular daha agir (%50-85) iken, Crouzon Sendromu, el ve
ayak parmaklarinda yapisiklik olmamasi ve zihinsel gelisme
geriliginin olmamasi/az olmasi ile Apert Sendromundan ayrilrr.
Pfeiffer Sendromu tip 1 ve Seathre-Chotzen Sendromunda
da zeka geriligi yokken, Pfeiffer Sendromu tip 2 ve 3 ile
Carpenter Sendromu ve Muenke Sendromlarinda da zeka
geriligi goérulur (20,35,39,44,50). Her ne kadar 4 yasini asan
¢ocuklarda bile cerrahinin nérokognitif ve davranigsal
bulgularda iyilesme oldugunu gdésteren calismalar varsa da



cerrahinin néropsikolojik bulgularin diizelmesindeki rolii hala
tartismalidir. Arastirmalarin ¢cogu 1liml sinostozlarda kranial
rekonstriksiyonun motor ve mental gelismeye olumlu katkisi
oldugu yéniindedir (27,30,52).

B CHiARI MALFORMASYONU

Chiari malformasyonu (CM) nérokranyumdan spinal kanala
olan BOS akiminin kismen tikanmasi ile olusur. Kiiguk ve dar
posterior fossa, az gelismis oksipital kemikle normal ortabeynin
ikincil olarak asagiya herniasyonu sonucu kraniosinostoza sik-
likla Chiari malformasyonuna eslik edebilmektedir. Ayrica KIBA
sonucu kronik tonsiller herniasyon gérulir. Hem nonsendromik
hem de sendromikte gérilebilmektedir (1,10,12,21,33,46,51).
CM insidansi etkilenen sitir ve sayisina baglh degisir. Sendro-
mikte daha cok sutir etkilendigi igin daha sik gorilir. Ayrica
lambdoid sinostozda daha sik gordlir. Tim olgularda %0-10
oraninda CM godrtlirken, tek lambdoid sinostozda %55,6,
lambdoid sutlrli kapsayan miultisitlr sinostozunda %57,1
oraninda gorilir. Ayni calismada tek metopik sitlr sinosto-
zunda % 0, sagital sutur sinostozunda %2,8, koronal suttrde
ise %6,3 oraninda CM goérulmustir (33,51). CM patogene-
zinde lambdoid sitlr en dnemli faktordir (33,51). Literattre
gbre CM Kleeblattschadel deformitesinde %100, Crouzonda
%70 gibi ylksek oranda gorilirken, Pfeiffer sendromunda
%50 oraninda goérulur. Ancak Apert sendromunda ise %1,9
gibi ¢ok kiguk bir oranda rastlanir. Bu da koronal sutirin
erken sagital ve lambdoid sutlrlerin daha ge¢ kapanmasina
baglanmaktadir (10,12). Klinik olarak asemptomatik olabilir
veya herniasyonun derecesi ile dogru orantili olarak ataksi,
spastisite ya da soluma, yutma (apne, stridor, vokal kord felgi),
ilerleyici beyin sapi disfonksiyon bulgulari gibi ciddi hayati teh-
dit eden bulgular ile ve uyku bozukluklari ile kendini gésterir.
CM olan olgularda daha ileri bir komplikasyon olarak vendz
akim engellenmesine bagli hidrosefali vardir. Hidrosefali pato-
genezde de diger 6nemli faktdrlerden biridir. Sendromik olgu-
larda hidrosefali olanlarin %88 gibi buylk bir kisminda CM de
vardir (11). CM tedavisi zamanlamasi igin degisik gorisler var.
Kranial supratentorial diizeltmenin CM’yi diizeltecegini disu-
nenler oldugu gibi, CM’de posterior fossayl dekompresyon
ile dnce dlzeltmeyi sonra kraniosinostoz cerrahisi 6nerenler
vardir. Eger hidrosefali ve KIBA varsa kraniosinostoz veya CM
duzeltmeden 6nce bunlar tedavi edilmelidir (8,9).

B EPILEPSI

Kraniosinostozda epilepsi primer bir bulgu degildir. Mevcut
ndrolojik patolojilerin komplikasyonu ya da sendromun bir
parcasi olarak gorilir. Apert Sendromu, Saethre-Chotzen
Sendromu ve 22g11.1 microduplication Sendromu bu send-
romlardan iyi bilinenleridir. Apert Sendromunda sik gorilen
korpus kallozum anomalilerinin neden oldugu disunilmek-
tedir. Muenke Sendromunda ise epilepsi ¢cok mutad degildir
(9,13,20,25).
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