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Unilateral Koronal Sinostoz; Anterior Plagiosefali
Unilateral Coronal Synostosis; Anterior Plagiocephaly
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Frontal plagiosefali, sinostotik veya deformasyonel olabilir. Deformasyonel tip plagiosefali sinostotik plagiosefaliye gore ¢cok daha
stk gorillr ve oligohidramniosa, uterin patolojiye, ikiz varligina, sefalopelvik uyumsuziuga, dogum travmasina veya postnatal yatis
pozisyonuna bagh olabilir. Anterior sinostotik plagiosefali, skafosefali ve trigonosefalinin ardindan Gglinct en sik gorilen basit
kraniosinostoz seklidir. Cerrahi girisim olarak baslangigta basit sttlrektomi teknikleri segilmekteyken giinimuzde farkl dizeltme
metodlar da kullaniimaktadir. Glinimuzde en sik kullanilan cerrahi yéntem bilateral frontoorbital ilerletmedir. Bilateral frontoorbital
ilerletmede amag her iki tarafta frontal ve orbital simetriyi ve simetrinin kaliciligini saglamaktir. ideal operasyon zamanlamasi 6-12 ay
arasidir. Cerrahi komplikasyonlar arasinda peroperatif kan kaybina bagli hipovolemi, pulmoner emboli, beyin-omurilik sivisi fistilQ,
ndral yaralanma, orbital yaralanma, yara yeri ve santral sinir sistemi enfeksiyonu ve yetersiz diizelme yer alir.
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ABSTRACT

¢

Frontal plagiocephaly can be synostotic or deformational. The deformational type is more common than the synostotic type and
may be associated with oligohydramnios, uterine pathology, being twins, cephalopelvic disproportion, birth trauma and postnatal
bedding position. Anterior synostotic plagiocephaly is the third most common type of simple craniosynostosis after scaphocephaly
and trigonocephaly. Suturectomy used to be the treatment modality of choice but currently different correction methods are used.
The most frequent surgical modality nowadays is bilateral frontoorbital advancement. The aim of bilateral frontoorbital advancement
is achieving long-term frontal and orbital symmetry bilaterally. The ideal operation timing is between 6 and 12 months. Surgical
complications are hypovolemia because of blood loss peroperatively, pulmonary embolism, cerebrospinal fluid fistula, neural injury,
orbital injury, central nervous system infection and inadequate correction.
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koronal sUtlrtn tutulumu’ ifadesi, kafatasi ve yliiz kemiklerinde
anomalileri kapsayan klinik fenotipin ciddiyetini agiklamak icin
yeterli olamamaktadir.

GiRiS
Plagiosefali’ terimi, koronal ve aksiyel dizlemde fark

edilebilen, kalvaryum ve yiz iskeletinin skolyozuyla

birlikte frontal kemigin ve orbitanin tek tarafli diizles- B EPIDEMiYOLOJi

mesi ile karakterize olgularin morfolojilerini tanimlamak Uzere
1851’de Virchow tarafindan ortaya konmustur (4). Yakin zama-
na kadar anterior plagiosefali tanimi unikoronal kraniosinostoz
ile, posterior plagiosefali tanimi ise lambdoid kraniosinostoz
ile es anlamli kullaniimaktaydi. Bununla birlikte ‘yalnizca tek

Anterior sinostotik plagiosefali, skafosefali ve trigonosefalinin
ardindan Ugtinci en sik goérllen basit kraniosinostoz seklidir.
TUm kraniosinostoz olgularinin %13-16’sini olusturur (4,14).
Unilateral olgular bilateral olgulardan yaklasik 4-7 kat daha sik
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gOrulur. Sag taraf sol tarafa gére iki kat daha fazla etkilenir (1,4).
Erkek-kadin orani yaklasik 1/2’dir. Olgularin yaklasik %61’i
sporadiktir. Kalan %39 olgu ise sendromik hastalardan olusur
(4,6). Bununla birlikte 1997°de, hem sporadik hem familyal
basit unikoronal sinostozu olan gocuklarda fibroblast growth
faktor reseptér 3 (FGFR3) geninde mutasyon olabilecegdi
gOsterilmistir. Ginimuzde bu mutasyon varliinda Muenke
Sendromu’ndan s6z edilmektedir ve bu sendromun tim
kraniosinostoz olgularinin %5’ini olusturdugu distnilmektedir
(12).

B KLINiK ve SINIFLANDIRMA

Frontal plagiosefali, sinostotik veya deformasyonel olabilir.
Deformasyonel tip plagiosefali sinostotik plagiosefaliye gore
¢ok daha sik gorilir ve oligohidramniosa, uterin patolojiye,
ikiz varligina, sefalopelvik uyumsuzluga, dogum travmasina
veya postnatal yatis pozisyonuna bagli olabilir. Ayni tarafli zi-
gomanin pozisyonu, iki patolojinin ayriminda oldukg¢a énemli-
dir. Gercek kraniosinostozda zigoma anteriora yer degistirmis-
ken deformasyonel tip plagiosefalide diiz gérintmiltddr (11).
Deformasyonel tip, infant veya ¢ocukluk déneminde kendili-
ginden dizelme egilimindedir. Sinostotik anterior plagiosefali
ise butun olgularda cerrahi dlizeltme gerektirir.

Koronal suttrler “koronal ark” adi verilen, kalvaryumu kafa
kaidesi ile iligkilendiren ve birbirlerinin blyumesi Gzerinde etki-
lesme saglayan sistemin bir parcasidir. Koronal ark, koronal
sitdr (major sitlr) ve onun kafa tabanindaki uzantisini kapsar.
Her bir koronal sitlr kafa tabanina uzanirken anterior ve pos-
teriora dogru, ‘mindr suturler’ adi verilen iki dala ayrilir. Anterior
dal frontosfenoidal sitiir ve etmoidosfenoidal sinkondrozdan
olusurken posterior dal sfenoparietal ve sfenoskuamoz sitir-
lerle birlikte sfenopetrozal sinkondrozisten olusur. Bu arka ek
olarak bes adet dural uzantinin kafa kaidesi ve nérokalvaryum
arasinda baglanti olusturdugu ve tensil kuvvetler araciligiyla
hem kranyumun hem de yuzln sekillenmesinde rol oynadigi
disltnulmektedir. Olusan patolojiler buyik olasilikla kalvaryum
ve kafa kaidesi sutirlerinin malformasyonlari ve dural uzantila-
rin gelisim Uzerine etkileri sonucu ortaya ¢ikmaktadir.

Anterior sinostotik plagiosefalinin tanisi yalniz basina klinik
gbzleme dayansa da U¢ boyutlu rekonstriiksiyonlu bilgisayarl
tomografilerle (BT) tanistiktan sonra koronal sitlirde degisik
derecelerde sinostoz (parsiyel veya total flizyon) goériilebi-
lecegi anlasiimistir. Yiksek rezollisyonlu tomografi ayrica
splanknokraniyum suttrlerinin tutulumunu ve anterior fonta-
nelin morfolojisini de ortaya koymaktadir. 1988’de Di Rocco
ve Velardi, klinik gézlem ve bilgisayarli tomografi gértntulerini
kullanarak kafa tabani analizi temelinde, anterior plagiosefali
icin bir siniflama semasi dnermistir (5). Bu siniflama hastalari G¢
gruba ayinr. Grup1 hastalarda etkilenen sitirle ayni taraf fron-
tal kemikte duzlesme ve nazal piramit deviasyonu olmaksizin
orbital ¢catida elevasyon gérilir. Bu ¢ocuklarda BT’de normal
yerlesimde vomer ve petrdz kemik gorilir. Grup 2 hastalarda
frontal ve orbital anormalliklerin yaninda nazal piramitin kont-
rlateral deviasyonu ve sinostotik tarafta kulagin anteriora yer
degistirmesi gorilir. Bu grup da petrdz kemigin anteriora yer
degistirmesinin ciddiyetine ve vomer deviasyonunun varligina
goére iki alt gruba ayrilir. Grup 2A hastalarinda etkilenen tarafta
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petrdz kemigin anteriora yer degistirmemesi veya hafif yer
degistirmesi ile birlikte vomerin normal pozisyonu sz konu-
sudur. Grup 2B’de ilml derecede vomer deviasyonu ve petrdz
kemigin ileri derecede yer degistirmesi, sonugta orta kraniyal
fossa boyutunda azalma s6z konusudur. Grup 3 hastalarinda
etkilenen tarafta frontal dizlesmeye ek olarak petr6z kemigin
anteriora yer degisimi, vomerin ayni tarafa deviasyonu sonucu
ciddi nazal deviasyon gorilir (2,5).

Di Rocco ve Velardi, Grup 1’in tek koronal sitlriin erken
kapanmasi sonucu goérildigund, diger iki grubun ise kafa
tabani sUtirlerinin ilerleyici sinostozu sonucu ortaya ciktigini
vurgulamistir. Tek tarafli koronal sUtlirlin erken kapanmasi
ile iliskili kraniyofasiyal dismorfoloji sadece kalvaryumla
sinirl degildir ve kafatabani ve fasiyal kemik yapiy da etkiler
(5,10). Duzeltiimemis tek tarafli koronal sinostoziste ayni
zamanda ilerleyici kraniofasiyal degisiklikler de oldugundan
operasyonun zamanlamasina dikkat edilmelidir.

Tek tarafli koronal sinostoz olgularinda tepeden bakildiginda
kafa trapezoid (yamuk) seklindedir ve yamugun kisa tabani
lezyonun oldugu tarafa denk gelir. Ayni taraf alin diizlesmis, 6n
arka c¢api azalmistir. Orbita ve burun da deformasyondan et-
kilenmistir. Fonksiyonel anomaliler arasinda, dislerin asimetrik
kapanmasi, tortikollis sayilabilir (4). Okuller anomaliler anterior
plagiosefalinin klinik taniminda énemlidir. Unilateral koronal si-
nostoz varliginda sig bir orbita ve hipertelorizm olur. Etkilenen
tarafta strabismus ve astigmatizm siktir ve olgularin yaklasik
%60-90’inda gordlar (13).

Deformitenin ciddiyeti kafa kaidesi sttirlerinin tutulumuyla
orantili olarak artar ve kaide skolyozu seklinde adlandirilabi-
lecek seviyelere ulasabilir. Kafa kaidesi tutulumu burun kokd,
burun ve ylz gelisimini de etkileyerek farkli derecelerde mal-
formasyona yol agabilir.

Spesifik olarak anterior plagiosefaliyle ilgili olarak nérokognitif
gelisimi deg@erlendiren calisma sayisi ne yazik ki oldukga az-
dir. 1970’lerin sonunda Hunter ve Rudd global zeka dizeyini
degerlendirmek amaciyla yaptiklar ¢alismada anterior kranio-
sinostoz nedeniyle opere edilen ¢ocuklarda nérokognitif aras-
tirma yapmiglar ve %10 olgunun mental olarak retarde, %11
olgunun ise sinir zeka dizeyinde oldugunu bulmuslardir (4,7).
Etkilenen taraftan bagimsiz olarak unilateral koronal sinostoz,
gbrme problemlerine bagl olarak nérokognitif gelisimi etkile-
yebilir. Bununla birlikte sol tarafli koronal sinostoz olgularinda
dil temelli 6grenme bozukluklari gérilebilmektedir.

B CERRAHI TEDAVI

Cerrahi planlanan olgularda G¢ boyutlu BT kafa ve kaide ana-
tomisinin, orbitalarin degerlendirilmesine yardimci olacaktir.

Cerrahi girisim olarak baslangigta basit stttirektomi teknikleri
secilmekteyken glnimizde farkh dizeltme metodlan da
kullanilmaktadir. Gliniimizde en sik kullanilan cerrahi yontem
bilateral frontoorbital ilerletmedir. Bilateral frontoorbital
ilerletmede amag her iki tarafta frontal ve orbital simetriyi ve
simetrinin kaliciigini saglamaktir. ideal operasyon zamanlamasi
6-12 ay arasidir. Cerrahi teknik olarak bikoronal cilt insizyonu
(Sekil 1A) sonrasinda inferiorda supraorbital rimlere yanlarda
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frontozigomatik uzantilara kadar kint diseksiyon yapilr.
Supraorbital rim (izerinde subperiostal planda ilerlenerek ve
supraorbital sinirler korunarak orbita i¢cine dogru diseksiyona
devam edilir. Koronal sitirleri de igine alacak ve yaklasik
1-1,5 cm kalinhginda supraorbital bar birakacak sekilde frontal
kraniotomi yapilir. Kraniotomi sonrasinda, dura ve intraorbital
yapilar korunarak, orbita tst, medial, lateral duvarlarina, sfenoid
kanada ve temporal kemige yapilan kesilerle supraorbital bar
cikanlir. Supraorbital bara sekil verilin. Amag her iki orbita
yukseklik ve genigligini ayni seviyeye getirmek ve supraorbital
barin simetrisini saglamakti. Bara sekil verildikten sonra
ilerletilerek simetrinin saglandiyi pozisyonda rijid bir sekilde
tespit edilir. Frontal kemik, gerekli ise sekillendirilerek ya da
var olan sekli korunarak supraorbital bara baglanir. Ozellikle
bir yas alti cocuklarda frontal kemigin rijid olmayan bir sekilde
tespiti dnerilmektedir. Tespitler ipek veya vikril sttdr, tel veya
plak kullanilarak yapilabilir (Sekil 1B) (3).

Cerrahi komplikasyonlar arasinda peroperatif kan kaybina
bagl hipovolemi, pulmoner emboli, beyin-omurilik sivisi
fistulleri, néral yaralanmalar, orbital yaralanmalar, yara yeri ve
santral sinir sistemi enfeksiyonlari, yetersiz dlizelme yer alr.

Jimenez ve Barone (8) koronal sinostozun endoskopi yardimli
kraniektomi ve sonrasinda kask kullanimi ile erken tedavisinin
vertikal distopi, nazal deviasyon ve ipsilateral proptozis gibi
patolojileri kapsayan kraniofasiyal anormallikleri diizeltmede
belirgin etkili oldugunu savunmuslardir. Bu yéntemle minimal
cerrahi travma, kan kaybi ve transflizyon oranlari oldugunu
ve vyalnizca bir gece hastanede kalm siresi oldugunu
vurgulamiglardir. Bu cerrahi yaklasimin givenli, etkili ve
mikemmel sonuglarla iligkili oldugunu belirtmiglerdir.

316 | Tiirk Nérosir Derg 27(3):314-317, 2017

Sekil 1: A) Klinigimizde opere edilen bir
anterior plagiosefali olgusunun preoperatif
gOruntisu, B) Ayni olgunun operasyon sonrasi
goruntdsu.

Matushita ve ark. (9) ise unikoronal sinostoz tedavisinde
frontoorbital ilerletmenin, yastan ve deformitenin derecesinden
bagimsiz olarak, diger ydntemlere gbére Ustlin oldugunu
belirtmiglerdir.
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