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Kraniosinostoz: Oftalmik Bulgular
Craniosynostosis: Ophthalmic Findings
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Selcuk Universitesi, Tip Fakiiltesi, Géz Hastaliklari Anabilim Dali, Konya, Tiirkiye

Kraniosinostoz, bir ya da daha fazla kranial sttlriin erken kapanmasiyla karakterizedir. Bu gelisimsel anomali, her 2000 dogumda
bir gocugu etkilemektedir. Erken siitiir kapanmasi sporadik olarak izole bir anomali ya da gogu otozomal dominant olan sendromlara
eslik edebilir. Sendromik olmayan olgular daha sendromik olgulara gére daha siklikla gézlenir. En sik gériilen sendromlar Apert,
Crouzon, Pfeiffer ve Saethre-Chotzen olarak bildiriimistir. Oftalmik bulgular hafif hipertelorizmden, gérme kaybi ile sonlanabilecek
sasilik, degisken proptozis, optik atrofi ve keratite kadar genis tabloda olabilir. Oftalmologlar, cogu engellenebilir gérme kaybi
sebeplerini belirleyerek, medikal tedaviye yanit vermeyen olgularda rekonstriktif cerrahinin miktari ve zamanlamasinda kraniofasiyal
cerrah ile ekip halinde galigmalidir.
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ABSTRACT

Craniosynostosis is characterized by premature closure of one or more cranial sutures. This developmental abnormality affects
one child in every 2000 births. Premature closure of sutures may be seen as an isolated sporadic abnormality or may accompany
syndromes, most of which are autosomal dominant. Non-syndromic cases are more frequently observed than syndromic cases.
The most frequent syndromes have been reported as Apert, Crouzon, Pfeiffer and Saethre-Chotzen. Ophthalmic features may vary
from mild hypertelorism to severe vision-threating strabismus, variable proptosis, optic atrophy and keratitis. The ophthalmologist
should be part of the craniofacial surgical team in order to recognize the possible preventable causes of visual loss and determine
the timing and extent of reconstructive surgery in those cases that are non-responsive to medical treatment.

KEYWORDS: Hypertelorism, Craniosynostosis, Proptosis, Telecanthus

B GiRiS

raniosinostoz, bir ya da daha fazla kranial sttirin,
B embriyonik dénemde ya da erken ¢ocukluk déneminde

normalden erken kapanmasidir. Bu gelisimsel anomali
her 2000 dogumda bir gcocugu etkilemektedir (1,3). Erken si-
tlr kapanmasi sporadik olarak izole bir anomali ya da ¢cogu
otozomal dominant olan sendromlara eglik edebilir. En sik gé-
rilen sendromlar Apert, Crouzon, Pfeiffer ve Saethre-Chotzen
olarak bildirilmistir (3).

Kraniosinostozlarin klinik dzellikleri benzerlik gdstermektedir.
Pek ¢odunun okiler ve goérsel sistem Uzerinde etkileri vardir.
Sendromik olgularda okiiler adneksal anomalilere daha sik
rastlanmaktadir (9). Orbital hipertelorizm, telekantus, medial
kantislerin yukar yerlesimi nedeniyle palpebral araliklardaki
anormal egim, g6z yasi kesesi okllizyonu ya da punktum ano-
malileri gibi nazolakrimal sistem anomalileri, ortak anomaliler
arasinda sayilabilir. Nazolakrimal anomaliler ya da proptozis
nedeniyle epifora siklikla gdzlenebilir.
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B GENEL BULGULAR
Proptozis

Kemik orbitadaki hacim azligi nedeniyle proptozis ya da
eksorbitizm olusur (Sekil 1). Genellikle sendromik olgularda
rastlanir. Proptozisin miktari degiskendir ve kemik orbitadaki
gelisim azhigi nedeniyle yasla birlikte artar (1,3,9). Korneanin
acikta kalmasi ya da glob liksasyonu nedeniyle gérme
azalmasina yol acabilir.

Korneal Acikta Kalma

Proptozis nedeniyle g6z kapaklari tam olarak kapanmadigi icin,
yetersiz géz kirpma ya da gece lagoftalmisi nedeniyle acikta
kalmaya bagl keratit olusabilir. Korneanin agikta kalmasi,
erken dénemde punktal korneal erozyonlar, epitel defektleri ve
daha sonra enfeksiy®z keratitle sonuclanabilir. Korneada skar
dokusu olusarak, dizensiz astigmatizmaya ya da gorsel aksi
kapatan kalici korneal skarlara sebep olabilir (9).

Korneal kurumayi engellemek i¢in suni géz yasi ve merhemler-
le yogun nemlendirme gereklidir. Acikta kalma keratitine engel
olmak icin uygulanacak bu medikal tedavi yetersiz gelirse, tar-
sorafi ya da g6z kapagi kapatici sttlir uygulamalar gerekebilir.
Nemlendirici medikal tedaviler ya da tarsorafi yetersiz olursa
uygulanmasi gereken nihai tedavi orbital hacmin cerrahi olarak
artinimasidr.

Glob Liiksasyonu

Asirl sig orbitaya sahip olgularda, damla damlatmak igin g6z
kapaklari agildiinda ya da valsalva manevrasi gibi orbital
basinci artiran durumlarda glob liksasyonu olusabilir. Glob
6ne dogru likse olunca, g6z kapaklar glob ekvatorunun
arkasina geger. Bu durum oldukga agrilidir ve globa kan akigini
bozarak, acil bir tabloya yol acabilir. Tekrarlayan durumlarda
tarsorafi ya da orbital hacim artisi igin cerrahi uygulanmasi
gerekir.

Sasilik

Sendromik kraniosinostozlarda sasiliga ¢ok daha siklikla
rastlanir. Bu durum sendromik kraniosinostozlarda (6zellikle
bikoronal ve kafa tabani flizyonlarinda), eksorbitizm, orbital
disa dénme, sig orbita, anormal orbital pulleyler ve ekstraokiler
kaslar gibi orbital anomalilerin daha siklikla goérliimesine
bagldir (2,6,10).

Ezotropya (ice kayma) ve daha siklikla ekzotropya (disa
kayma) (Sekil 2) gibi horizontal kaymalar 6zellikle sendromik
kraniosinostozlarda bildirilmistir. Horizontal kaymada tedavi,
medial ve lateral rektus kaslarina uygulanan cerrahiyi
icermektedir.

Koronal sitlr sinostozu olan sendromik ya da non-sendromik
olgularda yukari bakista artan ve asagl bakista azalan genis
ekzotropya ile karakterize V-patern sasilik gorilir (10). Bu
tabloya siklikla koronal sitir sinostozuyla ayni tarafta inferior
rektus kasinda asin fonksiyon ve silperior oblik kasinda
azalmis fonksiyon eslik eder. Bu durumda etkilenen tarafta
adduksiyonla artan bir hipertropya gézlenir. Bu tip bir kayma,
orbita ve globun disa dénmesi ve eslik eden ekstraokiler
kas yer degisimi, ekstraokiler kaslarin anormal insersiyon

Ekinci Koktekir B: Kraniosinostozda Oftalmik Bulgular

yapmalari ya da agenezileri ve orbita i¢i makara sistemindeki
anomalilere bagl olarak ortaya ¢ikar.

Sendromik olmayan olgularda cerrahi sonuglar daha yiz
guldaricudir (2,6,10). Ancak, sendromik hastalarda diizelme
daha zordur; V-patern kayma tek cerrahi ile diizeltiliemeyebilir.

Sekil 1: Apert Sendromlu bir olguda proptozis.

Sekil 2: Cruzon Sendromlu bir olguda ekzotropya (disa kayma).
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Gorme Azalmasi

Sendromik kraniosinostozlarda, acgikta kalma keratiti ve buna
bagl korneal yiizey dizensizligi; diizensiz astigmatizmaya yol
acan ya da gérme aksini kapatan korneal skarlar; proptozis
ve hipertelorizm nedeniyle gézlik kullanimindaki zorluk ve
duzeltilemeyen kirma kusurlari; ylksek ve asimetrik kirma
kusurlan ya da sasiliga bagli ambliyopi ve optik sinir atrofisi
nedeniyle gérme azalmasi goérilebilir (2,6,9). Kalici gérme
sebeplerinden ¢odu engellenebilir sebeplerdir.

Kirma Kusurlarn

Sendromik kraniosinostozu olan olgular alisiimadik kirma
kusurlar agisindan yuksek risk tagir. Sendromik olmayanlarda,
6zellikle tek tarafll koronal sinostozu olan olgularda, koronal
sinostoz olan tarafin aksindeki gbzde astigmatizma gérullr
(2,6). Kirma kusurlarin tedavisinde klasik tedavi yontemi
g6zIik kullanimidir.

Ambliyopi-G6z Tembelligi

Sendromik kraniosinostozlarda %40’a kadar varan oranda
ambliyopi goérlilmektedir. Ambliyopi, dizetiimemis kirma
kusurlar; asimetrik kirma kusurlarn ya da sasilik nedeniyle
ortaya c¢ikabilir (2,6). Ana tedavisi kapama ya da atropin damla
uygulamalaridir.

Optik Sinir Anomalileri

Artmis kafa igi basinca bagh olarak papil 6demi ve ardindan
optik atrofi olusabilir. Artmis kafa ici basincini artiran sebepler
cok cesitli olabilir (4):

e Sendromik hastalarda siklikla gbzlenen yaygin kranial
sutdr fizyonuna bagh kranioserebral orantisizlik

¢ Cruzon fenotipinde daha sik gérilen hidrosefali

e Sendromik kraniosinostozlu ¢ocuklarda orta yliz anomali-
leri ve noktirnal kafa i¢i basing artisiyla giden uyku apnesi.

Papil 6deminin tedavisi altta yatan sebebi ortadan kaldirmaya
yoneliktir: kranial cap genisletiimesi, uyku apnesinin kontrol
altina allmmasi ya da hidrosefali igin cerrahiyi icerebilir.
Unutulmamahdir ki, 6zellikle 8 yasindan kiiclik ¢ocuklarda
papil 6demi yoklugu, kafa i¢i basing artisi olasiligini ortadan
kaldirmamaktadir.

B SENDROMLAR
Crouzon Sendromu

Okuler proptozis en sik gorilen oftalmik bulgudur. Ekzotrop-
ya %75 oranda bildiriimektedir. Ancak V-patern Apert Send-
romunda oldugu kadar sik degildir. G6z kiresinin liksasyonu
bazi olgularda gérilebilir. Olgularin %50 sinde acgikta kalmaya
bagl kerato-konjunktivit ve gérme azalmasi vardir. Daha az
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siklikla optik atrofi, nistagmus, iris kolobumu, aniridi, anizoko-
ri, korektopi, mikrokornea, megalokornea, keratokonus, kata-
rakt, ektopia lentis, mavi sklera, glokom ve k&rluk bildirilmistir
(8).

Apert Sendromu

Oftalmik bulgular siklikla goézlenir: hipertelorizm, palpebral
araligin asagi dénik olmasi, proptozis ve V-patern ekzotopya
en ¢ok gorilen bulgulardir. Hastalar uyurken g6z bir miktar agik
kalabilir ve okdler ylzeyi nemlendirici merhem kullanmalari
gerekir. Sasilik ve belirgin refraksiyon kusurlari ambliyopiye
sebep olabili. Ancak Crouzon Sendromundan farkli olarak
optik atrofi sik bir bulgu degildir. Nadir olgularda fundusta
albinoid goériinim, pterjium, konjenital glokom, ektopia lentis
ve keratokonus bildiriimistir (7-9).

Pfeiffer Sendromu

Apert Sendromuna benzer oftalmik 6&zellikler igerir; ancak
orbitalar cok daha sigdir. Bu ¢ocuklarda korneal agikta kalma
problemleri cok daha belirgindir (5).
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