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Sagital Sinostoz (Skafosefali)
Sagittal Synostosis (Scaphocephaly)

Mert SAHINOGLU, Burak GEZER, Hakan KARABAGLI

Selguk Universitesi, Tip Fakailtesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi Anabilim Dali, Konya, Tiirkiye

Kraniosinostozlar arasinda en sik goérilen tek sutlir sinostozu olan sagital sinostoz, sagital stturiin erken kapanmasidir. Sagital
sitlrin erken kapanmasi sonucu gelisen kafa sekline dolikosefali, bununla beraber sagital siitiir kabarikligi var ise skafosefali
denmektedir. Sendromik olabilecegi gibi sendromik olmadan da sagital sinostoz olabilmektedir. Sagital sinostozun etiyolojisinde
cevresel faktorlerle beraber genetik faktorler de rol oynamaktadir. Sagital sinostozlu ¢ocuklarin saglik merkezlerine en sik getiriime
sebepleri kozmetik nedenler olup 6zellikle sendromik sagital sinostozlular kafa i¢i basing artisi semptomlariyla da basvurabilmektedir.
Uc boyutlu bilgisayarli tomografi tani, tedaviyi planlama ve takipte altin standarttir. Tedavide cerrahinin zamanlamasi ve nasil bir
cerrahi gerektigi hala belli bir protokole oturtulmamis olsa da erken pediatrik yasta kalvaryal ve parenkimal biylmenin ¢ok hizl
olmasi nedeniyle komplikasyonlarin da hizli gelisecegi agiktir. Ancak sagital sinostozun dogru cerrahi ile yiiz gildirict sonuglarin
alinabilecegi bir kraniosinostoz oldugu unutulmamalidir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Dolikosefali, Kraniosinostoz, Sagital siitiir, Skafosefali

ABSTRACT

Sagittal synostosis, the most common suture synostosis among craniosynostoses, is early closure of the sagittal suture.
Dolichocephaly is the head shape that develops after early closure of the sagittal suture. However, if sagittal suture swelling is
present, it is called scaphocephaly. Sagittal synostosis may be syndromic or non-syndromic. Environmental factors as well as
genetic factors play a role in the etiology of sagittal synostosis. Children with sagittal synostosis are most often brought to health
centers for cosmetic reasons. Particularly, children with syndromic sagittal synostosis may be brought with increased symptoms of
intracranial pressure. Three-dimensional computerized tomography is the gold standard for diagnosis, planning of treatment and
follow-up. The timing of the surgeon’s treatment and what kind of surgery is required is not set in a certain protocol. It is clear that
complications will develop rapidly because calvarial and parenchymal growth is so rapid in the early pediatric period. However,
it should not be forgotten that sagittal synostosis is a craniosynostosis in which successful results can be obtained with correct
surgery.
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B GIiRiS

afatasinin anormal sekillerde olmasi eski ¢aglardan beri
insanlarin dikkatini gekse de kraniosinostozun gunU-

mize en yakin patofizyolojisi 19.ylizyllda tanimlanmis-
tir. Sagital sinostoz, sagital suturiin erken kapanmasi olarak
tanimlanmaktadir. Sagital kraniosinostoz, her 2000-8500

canl dogumunun yaklasik birinde ortaya ciktigi belirtiimek-
tedir (4,9,12). Kraniosinostoz tipleri arasinda en sik goruleni
de sagital sinostozdur (9,10). TUm kraniosinostozlarin %40-
60’nI olusturmaktadir. Sagital sinostozda kafa sekli, temporal
ve parietallerden basili olup frontal ve oksipital bélgeden ka-
barmistir. Yani 6n arka ¢api artmig, yanlardan ise azalmistir.
Bu tur kafa sekline “dolikosefali” (uzun kafa) denilirken, sagital
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sitlrin erken kapanmasina bagh sagital sitir kabarkhdi ge-
lismis ise bu duruma “skafosefali” (kayik kafa) denilmektedir.
ileri skafosefali olgularinda kafatasinda koronal sitiir tizerinde
eyere benzeyen bir ¢okintl sekli meydana gelir ve buna da
“klinosefali” (eyer kafa) adi verilir. On-arka gapinin artmasi ve
koronal ¢capin azalmasi ile intrakranial basing artisi ve néro-
kognitif bozukluklar ortaya c¢ikabilmektedir. TUm kraniosinos-
tozlarda oldugu gibi sagital sinostozun da tedavi zamanlamasi
ve tedavi sekli hala tartismalidir.

B EPIDEMIYOLOJi VE ETiYOLOJi

Meninkslerin Uzerinde yer alan mezenkim, intramembran&z
ossifikasyona neden olur. intramembrandz ossifikasyon
nérokranyumu olusturur. Kemiklerin, birbirlerinden ayri dur-
masini ve birbirlerine yakinlasmasini ise fibréz sitlr yapilar
saglar. Boylece yenidoganda kraniumun gelisimi ve sekillen-
mesi olur. Cocuklarda sagital sitlir, dogumdan sonra 22-39.
aylar arasinda kapanmasi muhtemeldir. Sagital sUtlrin
erken kapanmasi ise sagital sinostoza neden olur (5). Sagital
sinostoz, tek sutlr sinostozlarinin %40-60’ini olusturmaktadir
(9,10). Her 5000 canli dogumunun birinde karsilagilmaktadir
(11). Erkek ¢ocuklarda kiz gcocuklara gore 3,5/1 oraninda daha
sik gortlmektedir (7). Gogunlugu sporadik olan sagital sinos-
tozda ailesel yatkinlik olmasi nadirdir (4). Sagital sinostoz, tim
kraniosinostozlarda oldugu gibi sendromik veya sendromik
olmayan sekilde olabilmektedir. Bu ylizden etiyolojide ¢evresel
faktorlerle birlikte genetik faktérler de rol oynayabilmektedir.
Sendromik olmayan sagital sinostozda annenin sigara igiciligi,
coklu ve cogul gebelik dykisu, prematirite, gebelikte uygun
olmayan ilag kullanimi kabul géren cevresel faktorlerdir (15).
Crouzon, Apert, Pfeiffer gibi sendromik kraniosinostoza neden
olan sendromik hastalarda fibroblast growth faktér reseptér
2 (FGFR2)’nin kraniosinostoza yol actigi bilinmektedir. Jack-
son-Weiss Sendromunda FGFR1’in, Saethre-Chotzen Send-
romunda twist homolog 1 (TWIiSTYin ve Kraniofasiyal Send-
romda da ephrin B1 (EFNB1)’'in mutasyonunun sendromik
kraniosinostoza yol actigi saptanmistir (9,13,18). Sendromik
olmayan kraniosinostozlu hastalarin bir kisminda da FGFR2,
FGFR3 ve TWIST gen mutasyonlari oldugu saptanmis olmakla
birlikte kraniosinostozlarla ilgili son dénemde yapilan en genis
genomik calismalardan birinde BMP2 ve BMP9 lokuslarinin
sendromik olmayan sagital sinostoza neden olabileceginin
ozellikle Gzerinde durulmaktadir (8). Ancak literatlirde mutas-
yonlarin gdsterilemedigi ¢alismalar olmasi nedeniyle de
6zellikle sendromik olmayan sagital sinostozlar icin genomik
calismalar devam etmektedir (3,17,18).

B KLIiNIK

Sagital sinostozlu hastalarin sikayetleri, klinik semptomlari ve
bulgular tim kraniosinostozlarda oldugu gibi kafa igi basing
artisi (KIBA) ve kozmetik nedenlerden olmaktadir. Sagital siittir
ne kadar erken kapanirsa semptom ve bulgular o kadar ciddi
olabilmektedir. Sagital sinostozda biparietal capin azalmasi ve
anterior-posterior capin belirgin artmasi nedeni ile beyin omu-
rilik sivisi (BOS) dolasiminda bozukluk ve vendz hipertansiyon
meydana gelir. Bu durum da hidrosefaliye neden olarak kafa
iGi basincini artirmaktadir. Hastalar KiBA’a bagl olarak bas
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agrisi, bulanti, kusma ile basvurabilmektedir. Birgok literatlr-
de KIBA'nin 6zellikle sendromik sagital sinostozlu hastalarda
goriildigi belirtilse de %10 ile %15 arasinda KiBA’nin gérii-
lebilecegi genis serili skafosefali ¢alismalan da bulunmaktadir
(2,6). Ozellikle sendromik sagital sinostozu olan hastalarda
maksillofasiyal gelisim bozuklugunun da olmasi nedeniyle so-
lunum problemleri de ortaya ¢ikabilmektedir. Sagital sinostozu
olan cocuklarda gelisimsel ve davranigsal problemlerin yani
sira normal popllasyona gére ¢cok daha fazla 6grenme ve ko-
nusma problemleri ile de karsilasiimaktadir. TUm bu semptom-
lara ek olarak; Prager ve ark.nin sendromik olmayan sagital
sinostozlarla ilgili yayinladiklan bir calismada sagital sinostoz
nedeniyle gelisen orta kulak effiizyonuna bagl duyma kaybi
sikayeti ile de hastaneye basvurulabilecegi belirtiimektedir
(14). Ayrica bebekler, basin 6n-arka ¢capinin artmasi nedeniyle
basin viicuda gére pozisyonunu dengelemede zorluk ¢ekebil-
mektedir. Erken dénemde polikliniklere getirilen bebeklerin,
blyik oranda ailelerin kozmetik endisesi nedeniyle getirildigi
de calismalarda saptanmistir (4).

B TANI ve GORUNTULEME

Genellikle kraniosinostoz dogumla birlikte olur. Ancak belir-
gin olana kadar tani koyulmaz. Ozellikle dogumdan birkac ay
sonra tani koyulur. Tani igin genis dogum bilgisi, 6zgegmis ve
soygecmisi iceren anamnez, fizik muayene ve nérolojik mua-
yene ile birlikte goérintlileme yontemleri gereklidir. Gebelikte
komplikasyon olup olmadidi, dogum haftasi, gebelikte ilag kul-
lanimi, dogum agirhid énemlidir. Yenidoganin uyuma seklinin
sorgulanmasi, pozisyonel kraniosinostoz acgisindan sorgulan-
malidir. Aile 6ykusu 6zellikle sendromik kraniosinostoz tanisi
icin dnemlidir. TUm kraniosinostozlarda oldugu gibi sagital si-
nostozda da fizik muayene énemlidir. On-arka capinin artmasi,
frontal ve oksipital kemigin belirginlesmesi nedeniyle kafatasi
uzunlugu, alnin sekli, enseden bakildiginda oksipital kemik
kabalasmasi, kulaklarin simetrisi ve mastoidlere uzakliklarina
ozellikle dikkat etmek gerekir. Burun kdkl, gbz simetrisi ve po-
zisyonu unutulmamalidir (5). Mikrosefali veya makrosefali bir-
likteligi agisindan, bas ¢evresinin persentil icinde veya disinda
olmasinin anlasiimasi icin bas ¢evresi takibi 6nemlidir. Radyo-
lojik olarak direkt grafi, bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik
rezonans goéruntilime (MRG) kullaniimaktadir. Ginidmuizde
direkt grafinin eski 6nemi kalmamistir. Direkt grafide sutur hat-
tinin diizglinlesmesi, daralmasi, skleroz gelismesi ve sitilre
dik gecen bantlar gériiimesi sinostoz lehinedir (4). Radyolojik
goruntilemede teknolojinin geldigi noktada ince kesitlerle (1
mm aralikl) ¢ekilen ¢ boyutlu bilgisayarli tomografi (3D BT)
altin standart olmustur. Kemik yapilarin timu, stttrlerle birlikte
detayli bir sekilde incelenebilmekte ve cerrahi igin gerekli olan
planlamalar yapilabilmektedir. Hidrosefali ve parenkimal pato-
lojiler de incelenebilmektedir. Sagital sinostoza eslik edebile-
cek intrakranial diger patolojilerin arastirmalari icin de MRG
mutlaka ¢ektirilmelidir. Ayrica BT, operasyon sonrasi hastalarin
poliklinik takibinde de rutin kullaniimahdir (1,9).

H TEDAVI

Yasamin ilk iki yilinda intrakranial yapilarin hizla gelistigi bilin-
mektedir. Bu dénemde sagital sinostozun tedavi edilmemesi



beyin gelisimini olumsuz ydnde etkileyecek KiBA’na neden
olacaktir. Uzun vadede sagital kraniosinostoz okul basarisinin
dusmesinden, sekil bozukluguna kadar birgok sorunlara yola
acabilecektir. Bu nedenle sagital kraniosinostozlu olgularin
hayatin ilk iki yili icinde cerrahi olarak tedavi edilmeleri éne-
rilmektedir (4,5). Ameliyat 6ncesi bebegin ailesi ile mutlaka
gorusllerek onlara ameliyat anlatiimali, ¢ocudun kulaktan
kulaga bir insizyonu olacagi, ameliyat sonrasi dénemde bir-
kac glin iki tarafli periorbital ddeminin olabilecegi gibi bilgiler
s@ylenmelidir. Yine cerrahi 6ncesi néroanestezi ile bir kranio-
sinostoz cerrahisi yapilacagi, ameliyathane isisindan, hemo-
dinamik tedbirlere kadar hassas tim hazirliklarin planlanmasi
konusulmalidir.

B CERRAHI

Kraniosinostoz cerrahisinin temel tim prensiplerine mut-
laka en hassas sekilde uyulmalidir. Cerrahide amag erken
kapanmig sUtlri gevsetmek, bozulmus kafatasi seklini
duzeltmektir. Genellikle total kafatasi sekillendirmesi Onerilir.
Cerrahi zamanlama icin ideal yas 6 aydan sonradir (4). Ozel-
likle 8-10 ay civarinda bebegin kan hacminin fazla olmasi
cerrahi sirasinda kan kaybini daha iyi tolere edebilmeleri ve
kafatasi kemiklerinin daha kolay yeniden sekillendirilebilmeleri
burada en énemli sebeplerdendir (4,5). Sadece sagital stirin
on kisminin sinostotik oldugu durumlarda frontal diizeltme
on planda yapilirken, arka kisminin sinostotik oldugunda
sadece oksipital dizeltme gerekmektedir. Hem 6n hem de
arka kismi yani total olarak sagital sitirin sinostotik oldugu
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durumda total kalvaryal diizeltme yapilir. On kismin diizelti-
lecegi olgularda supin pozisyon tercih edilmeli, arka ve total
sagital sinostoz durumlarinda prone pozisyon kullaniimalidir
(Sekil 1,2) (4,5,16). Cilt insizyonundan 6nce bdlgeye 1/400000
serum ile sulandiriimis epinefrin enjeksiyonu kanamayi azaltir
ve dokularin diseksiyonunda kolaylik saglar (Sekil 3). On ve
arka fontanelin arasindan gecgen dalgall veya zig-zag bikoronal
insizyonla cilt flebleri olusturulur (Sekil 4). Onde supraorbital
rime arkada eksternal oksipital cikintiya kadar subperiostal
olarak diseke edilerek devrilir. Kanama kontroll cilt insizyo-
nundan ameliyat sonuna kadar her asamada en dikkatli bir
sekilde yapilmalidir. Temporal kaslar iki tarafli temporal kemik
skuamoz kismina kadar periostla beraber siyrilir (Sekil 5).
Burr-hole’ler orta hattin 2-3 cm lateraline en az 4 tane olacak
sekilde acllir. Sinostotik sagital sttlr eksize edilerek gevseme
saglanir. Skafosefalinin agirligina gére “nt” osteotomilerle kafa-
tasi yeniden sekillendirilir (4,16). Eger hasta bir yasindan sonra
opere ediliyorsa bu hastalarin bir kismi intrakraniyal basin
artisi bulgulan ile prezante olabilecegdi ve bu nedenle ameliyat
sonrasl bu agidan da takiplerinin gerekebilecegi unutulma-
malidir (4). Sagital sutlr bar seklinde kenarlarindan kesilerek
disektérle dural sinlsten siyrilarak kaldirlir. Bu esnada dura
yaralanmasi, sinldis kanamasi ve hava embolisine dikkat edilir.
SinUs Uzeri pedilerle kapatilir. Frontal ve oksipital kemiklere
esit araliklarla figi osteotomileri yapilir. Bilateral temporal
kemikler serbest iki adet kemik bar daha c¢ikarilarak “rt” sekli
olusturulur. Ondeki “nt” bacagindan énce inferiora sonra supe-
riora giden bir kurvi-lineer kemik kesisi ile temporal kemikteki
biparietal ¢captaki genigletme ve gevsetme tamamlanir. Kemik

Arka

Hem 6n hem arka

Sekil 1: On kismin diizeltilecegi olgularda supin pozisyon tercih edilmeli, arka ve total sagital sinostoz durumlarinda ise prone pozisyon

tercih edilmelidir.
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1/400 Bin Epinefrin

Sekil 3: Cerrahiye baslamadan ince uglu igne ile subkutan sulandirimis epinefrin enjeksiyonu.

Wi

Bikoronal sacli deri flebi

Sekil 4: insizyon tipleri.
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flebler disa dogru esnetilir (Sekil 6-8). Silikon dren tim epidural
araligi drene edebilecek sekilde uzatilir. Sagital sutlr Gzerine
yerlestirilen kemik flebler ge¢ eriyebilir sitir materyali veya
mikro vida plaklarla tespit edilir (Sekil 9,10). Kas, ciltalti ve cilt
titiz bir kanama kontroli sonrasi anatomisine uygun sekilde
kapatilir (Sekil 11). Postoperatif 1.giin yogun bakimda takip
edilen hastanin dreni 48 saat icinde ¢ekilir (4,5,16).

Skafosefalide total kafatasi sekillendirmesi, intrakranial ha-
cimde ve kozmetik acidan deformitenin hizli bir sekilde di-
zelmesinde diger cerrahi yéntemlere gére daha avantajlidir.
Diger taraftan olgularin hastanede kalis sireleri ve ameliyat
sirasinda kan kayiplari kan transflzyonlar ihtiyaci yéninden
dezavantajhidr.

B PROGNOZ

Skafosefali diger kraniosinoztoz tipleri ve sendromik kraniosi-
nostozlara gére daha iyi prognozludur. Ozellikle 1-1,5 yas igin-
de opere edilen hastalar ve total kafatasi diizeltiimesi teknigi
en iyi sonuglar saglamaktadir (Sekil 12,13) (4).
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Sekil 5: Frontal ve oksipital subperiostal
diseksiyon sonrasi cilt fleblerinin
devrilmis gérinimd.

Sekil 6: Orta hattan 2-3 cm lateralde
¢oklu burr-hol’ler ve disektdrle sints ve
duradan siyrilmasi.

Sekil 7: Sagital sutir kenarlarindan kemik barlarin ¢ikariimasi.
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Sekil 8: “n”
osteotomiler, barrel
osteotomileri.

L | Sekil 9: Geg
emilebilen sutir
materyali ile kemik
tespiti.

Sekil 10: Epidural
silikon yumusak
dren yerlestiriimesi
goérunima.
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Sekil 11: Kapanis.

Sekil 12-13:

Total kalvaryal
sekillendirme
yapilan bir olgunun
preoperatif,
peroperatif ve
postoperatif 6.ay

Postop 6. Ay ?a'o'kriié?tmeri, 3D-BT
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B SONUC

Daha sik gorilen ve uygun sekilde cerrahi tedavisi yapildiginda
her acidan daha iyi sonuclari olan sagital sinostoz olgulari tani
ve tedavisi tamamiyla tek kisilik olmayan bir ekip isidir. Bu
ekipte pediatrik beyin cerrahi ekip bagi olarak yerini almal ve
ndroradyolog, ndroanestezist yaninda birgok bransla isbirligi
icinde ¢alismalidir.

B KAYNAKLAR

1.

Becker DB, Petersen JD, Kane AA, Cradock MM, Pilgram
TK, Marsh JL: Speech, cognitive, and behavioral outcomes
in nonsyndromic craniosynostosis. Plast Reconstr Surg
116(2):400-407, 2005

Bellew M, Chumas P, Mueller R, Liddington M, Russell J:
Pre- and postoperative developmental attainment in sagittal
synostosis. Arch Dis Child 90(4):346-350, 2005

Boyadjiev S, Zhang G, Ingersoll, Isaac N, Kasch L: Analysis of
candidate genes for non-syndromic craniosynostosis. Am J
Hum Genet 71:1795, 2002

Borcek AQ: Sagittal Sinostoz. In: Baykaner K, Ersahin Y,
Mutluer S, Ozek MM (eds). Pediatrik Nérosiriirji. Ankara: Tirk
Norosirurji Dernegi Yayinlari, 2014:177-184

Celtikci E, Bércek AQ, Baykaner MK: Kraniyosinostozlar. Tiirk
Norosir Derg 23(2):132-137, 2013

Floriston JM, van Veelen MI, Bannink N, van Adrichem LN,
van der Meulen JJ: Papilledema in isolated single-suture
craniosynostosis: Prevalence and predictive factors. J
Craniofac Surg 21(1):20-24, 2010

Greenwood J, Flodman M, Osann K, Boyadjiev SA, Kimonis V:
Familial incidence and associated symptoms in a population
of individuals with nonsyndromic craniosynostosis. Genet
Med 16(4):302-310, 2014

306 | Tiirk Nérosir Derg 27(3):299-306, 2017

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

Justice CM, Yagnik G, Kim Y, Peter |, Jabs EW, Erazo M,
Ye X, Ainehsazan E, Shi L, Cunningham ML, Kimonis V,
Roscioli T, Wall SA, Wilkie AO, Stoler J, Richtsmeier JT,
Heuzé Y, Sanchez-Lara PA, Buckley MF, Druschel CM, Mills
JL, Caggana M, Romitti PA, Kay DM, Senders C, Taub PJ,
Klein OD, Boggan J, Zwienenberg-Lee M, Naydenov C, Kim
J, Wilson AF, Boyadjiev SA: A genome-wide association
study identifies susceptibility loci for nonsyndromic sagittal
craniosynostosis near BMP2 and within BBS9. Nat Genet
44:1360-1364, 2012

Kabbani H, Raghuveer TS: Craniosynostosis. Am Fam
Physician 69(12):2863-2870, 2004

Kimonis V, Gold JA, Hoffman TL, Panchal J, Boyadjiev SA:
Genetics of craniosynostosis. Semin Pediatr Neurol 14:150-
161, 2007

Kolar JC: An epidemiological study of nonsyndromal
craniosynostoses. J Craniofac Surg 22:47-49, 2011

Mendoza CS, Safdar N, Okada K, Myers E, Rogers GF,
Linguraru MG: Personalized assessment of craniosynostosis
via statistical shape modeling. Med Image Anal 18:635-646,
2014

Passos Bueno MR, Sertie AL, Jenee FS, Fanganiello R, Yeh E:
Genetics of craniosynostosis. Genes, syndromes, mutations
and genotypephenotype correlations. Front Oral Biol 12:107-
143, 2008

Prager JD, Wang EW, Molter DW: Hearing loss in pediatric
patients with isolated nonsyndromic sagital synostosis. Int J
Pediatr Otorhinolaryngol 72(2):223-227, 2008

Sanchez-Lara PA, Carmichael SL, Graham JM, Lammer EJ,
Shaw GM, Ma C, Rasmussen SA: National birth defects
prevention study. Fetal constraint as a potential risk factor for
craniosynostosis. Am J Med Genet A 152A:394-400, 2010

Sargent LA, Strait TA: Sagital Synostosis. In: Goodrich JT (ed).
Neurosurgical Operating Atlas, Pediatric Neurosurgery, ikinci
baski. New York: Thieme, 2008:203-208

Wilkie AO: Craniosynostosis. Genes and mechanisms. Hum
Mol Genet 6(10):1647-1656, 1997

Zeiger J, Beaty T, Hetmanski J, Wang H, Scott A, Kasch L,
Raymond G, Jabs EW, VanderKolk C: Genetic and enviromen-
tal risk factors for sagittal craniosynostosis. J Craniofac Surg
13:602-606, 2002



