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Kraniosinostoz ve Intrakranial Basing
Craniosynostosis and Intracranial Pressure
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Kafatasindaki sutlr hatlarinin erken kapanmasi olarak tanimlanan kraniosinostoz pediatrik nérosiriirjinin en énemli ilgi alanlarindan
birisidir. Multidisipliner yaklasim gerektirir. Erken tani ve erken cerrahi ile ylz guldiriclh sonuglar elde edilmektedir. Cerrahi
endikasyonlarindan birisi de intrakranial basing artisidir. Kraniosinostozun intrakranial basinci arttirdigina dair pek ¢ok yayin olmakla
birlikte bunun olusum nedeni ve fizyopatolojisi halen karanliktir. Ayrica artmis intrakranial basincin ileride gocukta mental ve motor
fonksiyonlarda bozulmaya neden olabilece@i ve bu nedenle mimktn oldugunca erken opere edilmesi gerektigi ileri sturtimustar.
Papil 6demi varligi, kraniosinostozda intrakranial basing artisinin en 6nemli gdstergesidir. Derlemede farkli kraniosinostoz tipleri ile
intrakranial basin¢ arasindaki iligki glincel literatir esliginde sunulacaktir.
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ABSTRACT

Craniosynostosis, defined as early closure of the suture lines in the skull, is one of the areas of interest of pediatric neurosurgery.
A multidisciplinary approach is required. Satisfactory results are obtained with early diagnosis and surgery. However, one of the
surgical indications is increased intracranial pressure. The cause and physiopathology of this condition are still relatively unknown,
with many publications suggesting that craniosynostosis increases intracranial pressure. Moreover, it was previously suggested
that these cases should be operated as early as possible because increased intracranial pressure may cause mental and motor
dysfunctions in the late period of life of these children. The presence of papiledema is one of the most important indicators of
increased intracranial pressure. In this review, the relationship between different types of craniosynostosis and intracranial pressure

will be presented in the light of the current literature.
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B GIRIS

raniosinostoz kranial sUtlrlerin bir veya birkaginin
B erken kapanmasi sonucu kranifasiyal iskeletin seklinin

bozulmasidir (5). Kafatasi 23-25 g gestasyonda gelis-
meye baslar (4). Kemiklerin kenarlari osteoprogenitorlar tasir
ve bunlar osteoblastlari uyarir ve osteoklastlari temizler. Sttt
hatlarinin erken kapanmasindan fibroblast biyiume faktori
(FGF) sorumlu tutulmaktadir (5,8). FGF reseptorleri osteoblast
proliferasyonu ve ayrimlasmasi igin kritik rol oynar; ancak bun-
lar sttlr ve durada yoktur, kemikte vardir (13). Ayrica kraniosi-

nostozla ilgili bircok gen de sorumlu tutulmustur. Ancak halen
kraniosinostozlarin genetik alt yapisi tam olarak aydinlatila-
mamistir (10). Kraniosinostozlarin farkli sekilde siniflandirilirlar.
Bunlar erken kapanan sutur hattina (sagital, koronal, lambdo-
id, metopik) gbre olan siniflandirma ve eglik ettigi sendroma
(sendromik-non sendromik) goére siniflandirma seklindedir
(3). Sagital sinostoz en sik gorilen kraniosinostoz tipi olup
genellikle izole bulgu olarak ortaya ¢ikar. Sagital sttlrin erken
kapanmasi sonucunda skafosefali ve dolikosefali denilen uzun
ve dar kafa gériintimii olusur (Sekil 1) (1). ikinci siklikta koronal
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sutlrin erken kapanmasi gorulir. Bilateral koronal sinostozda
kisa ve genis kafa gériiniimii olan brakisefali ortaya cikar. Uni-
lateral koronal sinostozda plagiosefali denilen asimetrik kafa
sekli olugur. Lambdoid sutiriin erken kapanmasinda oksisefali
ya da turrisefali adi verilen gériniim olusur (13). Metopik kra-
niosinostozda ise trigonosefali adi verilen Giggen seklinde kafa
gOriinima olusur (Sekil 2) (5,13,15).

Kraniosinostozlarin radyolojik degerlendirmesinde kraniografi,
bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik rezonans goriintlileme
(MRG) kullanilir. Ug-boyutlu BT siitiir hatlarinin gésterilmesin-
de altin standarttir. MRG ise intrakranial yapilarin gértintilen-
mesinde ve 6zellikle de intrakranial basing (IKB) artisini gdster-
me de énemlidir (16,19).

Kraniosinostozlarda temel tedavi endikasyonu sadece koz-
metik degil ayni zamanda artmis iIKB, mental retardasyon,
vizyonun bozulmasi, ileri diizeyde egzoftalmi olmasi ve solu-
num zorluklaridir (3,11,14,16,19). Dolayisiyla kraniosinostoz
olgularina uygulanacak cerrahi tedavinin amaci artmis iKB’I
dustrmek ve buna bagli gelisebilecek komplikasyonlari engel-
lemek, sekil bozuklugunun duizeltiimesi, kraniofasiyal bdlgenin
anatomisinin ve bUtinliginun dizenlenmesi, kafatasi biyu-
mesinin normal sekline ¢evrilmesi, gérmenin dizeltiimesi ve
korunmasi, biligsel fonksiyonlarin korunmasi ve gelistiriimesi-
dir (12,16,19).

Kraniosinostozda erken kapanan sttilr tarafinda serebral kan
akimi azalmistir (4). Bu kan akimi kraniofasiyal rekonstriksi-
yondan sonra dizelir. David ve ark. kraniosinostozlu 7 ¢cocukta
SPECT calismasi yapmis ve serebral perflizyonun ameliyat
sonrasi normale déndigini géstermislerdir (4). Hayward ve
Gonsalez’de kompleks kraniosinostozlu 11 gocukta serebral
perflizyon basincinin daha énceki calismalarda yazandan daha
da disik oldugunu tesbit etmisler ve bu disikligin nérolojik,
kognitif ve oftalmolojik kotllesmelerin sebebi olabilecegini
ileri sirmusglerdir (7). Bellew ve Chumas ise non-sendromik
kraniosinostozlu ¢ocuklarda uzun ddénem zeka diizeyinin
normal sinirlarda oldugunu géstermislerdir (3). Renier ve ark.
oksisefalili 129 cocukta yaptiklari mental degerlendirmede,
cerrahi tedavinin mental ve oftalmolojik komplikasyonlarin
onlenmesinde 6nemli oldugunu goéstermislerdir (13). Magge
ve ark. ise 16 adet sagital non-sendromik kraniosinostozlarin
%50’sinde okuma ve heceleme 6grenme bozuklugu gosteril-
mistir (10). Tamburrini ve ark. basit kraniosinostozlarda birden
fazla sitlr tutulumunda artmis IKB gésterilmistir. Bu artmis
iIKB serebral vendz konjesyona, iist solunum yolu obstriiksi-
yonuna veya hidrosefaliye bagli olabilir (18). Ancak IKB artan
olgularin olanlarin sadece %16-25’inde papil édemi gelisir,
ge¢ kalan olgularda optik atrofi ve koérlik olusur (12,16). Cro-
uzon Sendromunda %60, Apert Sendromunda %45, bilateral
koronal kraniosinostozda %30, unilateral koronal sinostoz-
da %12, sagital kraniosinostozda %18 oranlarinda iKB artisi
gorulir (5). Bu durumlarda acil cerrahi girisim gereklidir.

B iINTRAKRANIAL BASING

iKB dogrudan beyin parankiminden, epidural veya subdural
mesafeden ya da en sik yapildigi sekliyle lateral ventriklldeki
beyin omurilik sivisindan (BOS) él¢ilen basingtir (22). Normal

izci Y: Kraniosinostoz ve intrakranial Basing

kosullarda yan yatar ve basi lomber bdlgeyle ayni hizada
bulunan bir kimsede lomber ponksiyonla lomber subaraknoid
mesafeden dlglilen basing, intrakranial mesafeden dlgllen
basinca esittir (2,9). Olglilen basing mm Hg, mm H,0 veya kPa

i = s
Sekil 1: Sagital sUtlriin erken kapanmasi sonucu skafosefali
gelisen cocugun 3D rekonstriiksiyonlu BT goriintlsi izlienmektedir.

Sekil 2: Metopik suturin erken kapanmasina bagh trigonosefali
gelismis bir gocugun T1 aksiyel MRG izlenmektedir. Lateral
ventrikUllerin neredeyse kapali olmasi IKB’In artmis oldugunun bir
gostergesi olabilir.
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birimleriyle ifade edilir ve 10 mm Hg, 136 mm H,O ve 1.3 kPa’a
esittir. Ortalama BOS basinci 150 mm H,O’dur ve normal
kisilerde 70-200 mm H,O arasindadir. Normalin st sinir 250
mm H,O olarak da alinmaktadir (6). Erigkinlerde normal IKB
0-15 mm Hg, kafatasi sttirleri henliz kapanmamis bebeklerde
ise 0-5 mm Hg olarak da kabul edilebilir (22).

intrakranial boslugun %80’ini beyin, kalanini da esit olarak
kan ve BOS doldurur. intrakranial alanda beyin, BOS ve kan
hacimlerinin toplami sabittir. Bunlardan birindeki artis, digerle-
rindeki esit azalma ile dengelenmektedir. Buna “Monro-Kellie
doktrini” denir (22). intrakranial yer kaplayici bir kitle gelistigin-
de 6nce ventrikil ve sisternalardaki BOS spinal bosluga dogru
yer degistirir, ardindan kanin baslica vendz komponenti krani-
um disina dogru itilir. Bu durum gelisen kitleye yer kazandinr
ve intrakranial basing artmaz. Kitle bllyimeye devam ettiginde
ise kompensatuar olarak yer degistirebilecek hacim kalmaz ve
sonug olarak IKB artar. Gocuklarda ise siitiir hatlari heniiz ka-
panmadig igin IKB artisi durumunda sutir hatlar esner ve IKB
hemen artmaz. Yani sttlr hatlar bir stire kraniumun blyime-
sini saglayarak IKB'In artmasini engeller. Ancak kraniosinostoz
olgularinda situr/sttirler erkan kapandigi icin beyin gelismesi
ile birlikte IKB giderek artar ve hastada nérolojik bulgular ver-
meye baslar. Bunun da en 6énde gelen bulgusu papil 6demidir.

B iKB OLCUMU

iIKB dogrudan beyin parankiminden, epidural, subdural, su-
baraknoid araliklardan ya da en sik yapildigi sekliyle lateral
ventrikilllerden élcilebilir. llk kez 1951 yilinda Guillaume ve
Janny insanlarda ventrikll basincinin sirekli kaydini yaptilar
(6). Daha sonralari Lundberg cesitli intrakranial patolojik du-
rumlarda yaptigi uzun stireli kayrtlar sonucunda IKB yiiksel-
melerini ve iIKB dalgalarini sinifladi. iKB’nin 40 mm Hg’nin (ize-
rinde seyretmesini ciddi yikselme, 20-40 mm Hg arasini orta
derecede yukselme, 10-20 mm Hg arasini ise hafif yikselme
olarak tanimladi. Kayitlarinda degisik blyuklikte, frekansta ve
paternde beliren, li¢ tipte BOS basing dalgasi ortaya ¢iktigini
belirledi. infantlarda ise 7-8 mm Hg IKB normal sinirlar olarak
kabul edilmektedir. Ancak ¢ocuklarda genel olarak 10 mm Hg
normal IKB’In st sinin olarak kabul edilmektedir (12).

A dalgasi (ya da plato dalgasi) dizensiz araliklarla ortaya
cikan, 5-20 dakika arasinda slren ve aniden normal dizeye
dénen IKB yiikselmeleridir. Bu esnada basing 50-100 mm
Hg dizeyine kadar yikselebilir. Klinikte bu durum bas agrisi,
bulanti-kusma, biling bozulmasi, ekstansér tonusun artmasi
seklinde goriilir. Serebral kompliyansin dusiik oldugu bir
durumda serebral vazodilatasyon ve kan hacminde bir artig
sonucunda ortaya ¢ikar. Bu durumu tetikleyen mekanizmalar
siklikla sistemik kan basincinda diisme ya da iKB’de hafif
bir ylkselme sonucunda serebral perflizyon basincindaki
dismedir. B dalgalan 0,5-2 dakika arasinda ortaya ¢ikan,
solunumla ilintili ritmik degisikliklerdir. C dalgalari ise diger
ikisine gore daha ylksek frekansta gorilen kan basincindaki
fazik degisikliklere uyan dalgalanmalardir. B ve C dalgalarinin
klinik 6énemi tartismalidir. B dalgalan bazi hastalarda Cheyne-
Stokes tipi solunumla iligkili bulunmustur (6).

288 | Tiirk Nérosir Derg 27(3):286-289, 2017

B KRANIOSINOSTOZ ve iKB

Kraniosinostozda artmis IKB’a bagli nérokognitif fonksiyonlar-
da bozulma eskiden beri bilinen bir gercek idi (14,15). Ayrica
kraniosinostozlu olgularda preoperatif dénemde papil 6demi
goriilmesi artmis IKB'In bir géstergesidir (20). Ancak bunun
patofizyolojisi hala aydinlatilamamistir. Ayrica papil édemi
goriilmemesi IKB’In artmadigi anlamina gelmez. Renier ve
ark. kraniosinostozlu 92 olguya 12 ile 24 saat arasinda epi-
dural sensérler ile IKB monitorizasyonu yapmis ve olgularin
1/3'tnde KB belirgin sekilde yiiksek, 1/3’tinde normal, diger
1/3’tinde ise sinirda olarak bulunmustur. Ozellikle artmis IKB
dalgalari uykunun hizli géz hareketleri (REM) déneminde iz-
lenmistir. Ayni seride IKB’In yiiksek oldugu olgularda mental
seviye diisiik bulunmustur. Ayrica cerrahi tedaviden sonra IKB
progresif sekilde dismektedir (12). Ayni yazarlar 6zellikle mul-
tistitr, kompleks veya sendromik formdaki gocuklarda IKB
artisina bagh nérokognitif fonksiyonlarin bozulmasini engel-
lemek igin proflaktik kafatasi genigletilmesinin hayatin 1. yili-
na kadar yapilmasini énermektedir (12,13). Spruijt ve ark. 62
sendromik kraniosinostozlu hastanin %33,9’unda artmis iKB,
%62,9’unda ise obstriktif uyku apnesi tesbit etmis, 6zellikle
uyku apnesi olan olgularin intrakranial hipertansiyon agisindan
risk altinda olduklarini belirtmiglerdir (15). Hayward ve ark. ise
2016 yilinda artmis iKB ile nérokognitif fonksiyonlardaki bo-
zulma arasindaki kanit iligkisinin zayif oldugunu vurgulamiglar-
dir. Ayrica sendromik ve kompleks kraniosinostozlu hastalarin
timiinde de IKB artisi olmadigini ifade etmislerdir (8). Beez
ve ark. ise sendromik ve non-sendromik kraniosinostozlarda
kranial genisletme ameliyatlar sirasinda telemetrik IKB sen-
sori takiimasini ve bdylece IKB’In devamli olarak élgiilmesini
oOnermislerdir (2). Magnéli ve ark. da telemetrik intrakranial ba-
sing 6lgiminin kompleks kraniosinostozlu olgularin takibinde
non-invaziv faydall bir metod oldugunu ileri stirmuslerdir (11).

IKB artisi kraniosinostozlarda sadece preoperatif dénemde
degil ameliyat sonrasi postoperatif dénemde de gorilebilir.
Postoperatif persistan IKB artisi pek ok sebebe bagh
olabilir. Bunlar serebral vendz konjesyon, Ust solunum yolu
obstriiksiyonu ve hidrosefalidir (18). Van Veelen ve ark. sagital
sinostozlu 69 hastada strip kraniektomi uygulamis ve hastalarin
%9’unda postoperatif dénemde papil 6demi gelismis ve 4
hasta artmis IKB nedeniyle reopere edilmistir (21). Swanson
ve ark. kraniosinostoz nedeniyle opere edilen 40 olguya optik
koherans tomografi ve IKB &lgtimii uygulamislar ve peripapiller
retinal optik koherans tomografi (OCT) parametreleri ile artmig
IKB arasinda dogru oranti tesbit etmislerdir. Bu da peripapiller
bélgenin OCT ile incelenmesinin IKB artisini tesbit etmede rolii
olacagini géstermistir (17).

B SONUG

Kraniosinostozlu hastalarda intrakranial basing artisi oldugu
artik bilinen bir gergektir ve bu durum cerrahi endikasyonlar-
dan birisidir. Ayrica bu hastalarda mental gerilik de gérilmek-
tedir. Ancak IKB artisinin hastada ileri dénemlerde gelisebile-
cek olan ndrokognitif bozukluklarin sebebi olduguna dair kesin
kanit yoktur. Bununla birlikte bu durum hastalarda cerrahi
endikasyonu ortadan kaldirmaz. Kraniosinostozlu cocugu olan
aileler bu konuda mutlaka ameliyat éncesi bilgilendiriimeli ve



IKB artiginin ileride nérolojik ve kognitif fonksiyon bozukluk-
larina neden olabilecegdi, bu nedenle hastalara cerrahi tedavi
uygulandidi net bir sekilde ifade edilmelidir.
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