SURK »,

bQ.osm Up 2,

2

Is1oun®

] ‘ Gelis Tarihi: 19.06.2017 / Kabul Tarihi: 22.06.2017

TND

Bilateral Koronal Sinostoz: Brakisefali
Bilateral Coronal Synostosis: Brachycephaly
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Her iki koronal sutlriin prematir flizyonu, “brakisefali” adi verilen bir kafa sekline neden olur. Bu, 6n fossanin blylimesinin
kisitlanmasina neden olur ve bu da normal kafatasindan daha kisa ve genistir. Geniglemis supraorbital rim, diiz, elonge frontal kemik,
oksiputta diizlesme, bitemporal protriizyon, anteriora kaymis verteks elonge kafatasi ve harlequin deformiteleri gésterir. Bunu telafi
etmek icin kafatasinda dikey blylime meydana gelir ve buna da turrisefali denir. Bilateral koronal sinostoz siklikla Crouzon, Apert,
Saethre-Chotzen, Muenke ve Pfeiffer gibi sendromlu hastalarda goérilir. Bu hastalar, erken kapanan ek sitirlere de sahip olabilirler.
Cerrahi tedavi, kafatasinin én kismini genisletmeyi amaglayan frontoorbital ilerletme ve kranial sekillendirmeden olusur.
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ABSTRACT

The premature fusion of both coronal sutures leads to a head shape called “brachycephaly.” This causes restriction of growth of
the anterior fossa resulting in a skull shape that is shorter and wider than normal. Enlarged supraorbital rim, flat and elongated
frontal bone, occipital flattening, bitemporal protrusion, anteriorly shifted vertex, elongated skull and harlequin deformities can be
present. This is followed by compensatory vertical growth called turricephaly. Bilateral coronal synostosis is often seen in patients
with associated syndromes such as the Crouzon, Apert, Saethre-Chotzen, Muenke and Pfeiffer syndromes. These patients can also
have additional sutures that are prematurely closed. Surgical treatment consists of fronto-orbital advancement and cranial vault
reconstruction aimed at enlarging the anterior portion of the skull.
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B GiRiS

oronal sUtlrdn her iki tarafta erken kapanmasi, braki-
B sefali olarak adlandirlan kafatasinin karakteristik bir

malformasyonuyla sonuglanir. Bu durum c¢ocuklarin
kafatasinda; 6n-arka gapta kisalma, yliiz ve alin genigliginde
artma, sagital planda yukseklikie artma ve supraorbitona-
zal geri ¢ekilmeye neden olur. Bu nadir malformasyon bazi
olgularda izole bulunabilecegi gibi, bir sendromun pargasi da
olabilir. Morfolojik bir degisiklige ek olarak prematir sinostoz,
buyuyen beyin igin kafatasi hacminin adaptasyonunu &énler ve
intrakranial hipertansiyona yol acarak zihinsel gelisim bozuk-

luklarina neden olabilir. Bilateral koronal sinostozun erken
tedavisinin avantajlari, hem teknik hem de fonksiyonel acidan
genel olarak kabul gérmustir. Bu olgularda cerrahi basari,
olgularin dikkatle secilmesine ve cerrahi teknige baglidir.

B GENETIK DEGIiSIKLIKLER

Bilateral koronal sinostoz ile iligkili sendromlarin bazilar
FGFR1-3 fonksiyon kazanim mutasyonlari, Apert sendromlari
(FGFR2), Crouzon (FGFR2), akantozlu Crouzon (FCFR3),
Pfeiffer (FGFR2> FGFR1), Muenke (FGFR3), Saethre-Chotzen
(TWIST1), Boston tipi (MSX2), Beare-Stevenson cutis gyrate
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ve Jackson-Weiss Sendromlandir (12). Bir sinif Il temel
sarmal helezon (bHLH) transkripsiyon faktoriini kodlayan ve
tipik olarak koronal sinostoz ile iligkili olan Saethre-Chotzen
Sendromuna neden olan TWIST1 mutasyonlari da dahil olmak
Uzere bikoronal kraniosinostoz olgularinin yaklasik %21’inde
genetik bir etiyolojiye ulasmak mimkunddr.

Ekzom dizilimi kullanilarak tespit edilebilen TCF-12 mutasyonu
koronal sinostozlu bireylerde agirlikli olarak meydana gelmekte
ve siraslyla bilateral ve unilateral koronal sinostozlu olgularin
%32’sinden ve %10’undan sorumludur (15). Klinik olarak
“sendromik olmayan” bikoronal kraniosinostoz tanisi alan
bircok hastada, fibroblast blylme faktoéri reseptor 3 (FGFR3)
mutasyonu Pro250Arg icin heterozigot olarak bulunmustur. Bu
mutasyonla iligkili fenotip degiskendir ve belirgin 6zelliklere
sahip degildir (16).

Bilateral koronal sinostoz, gen baglantili olabilecegi gibi vita-
min D, magnezyum, fosfor veya kalsiyumun eksikligi veya
bozulmus metabolizmasinda kemik hipomineralizasyonuna
yol acan rasitizm gibi metabolik hastaliklardan da kaynaklana-
bilir. X’e bagh baskin hipofosfatemik rasitizm (XLHR) hipofos-
fatemik rasitizmde en yaygin genetik tiptir ve PHEX geninde
germ hatti mutasyonlarindan kaynaklanmaktadir. XLHR'de,
kraniosinostozlu az sayida olgu bildirilmistir (6).

B KLIiNiK

Bilateral koronal sinostozlu olgularda sfenoid kemigin
blyumesinde ciddi bir kisittama vardir. Beyin gelisiminde
anormallikler vardir (4,10). Alin genis ve duzdur. Ventrikiler
dilatasyon, progresif ventrikllomegali ve beyin-omurilik sivisi
(BOS) bosluklarinin geniglemesiyle birlikte degisen BOS
hemodinamigi progresif hidrosefali ile iligkili olabilir (3).

Ekstremite malformasyonlarinin varlidi bilateral koronal sinos-
toz ile sendromlarin teshisine yardimci olur. Apert Sendromun-
da, eller, dirsek ile ayaklarda ankiloz ve sindaktili vardir. Muenke
Sendromlu hastalarda brakiyalji, metatars ve metakarp flizyo-
nu ve servikal omurga anormallikleri vardir. Pfeiffer Sendromlu
hastalarda el ve ayaklarda genis bagparmak bulunur. Saethre
Chotzen Sendromlu hastalar sindaktili olma olasiligi ytksektir.

Kiiciik A ve ark: Bilateral Koronal Sinostoz

Kafatasi tabaninin tutulumuna bagh olarak orta yiz hipopla-
zisine sahip proptozis ve egzoftalmi vardir. Posterior fossada,
foramen magnum anomalileri, kliciik posterior fossa ve kafa-
tas| tabaninda bozulmaya neden olan posterior fossa sitir-
lerin tutulmasi nedeniyle de anormallikler vardir (Sekil 1A, B).

B GORUNTULEME

Duz grafiler, bilateral koronal sinostozun birincil ve ikincil bul-
gularinin teshisinde yardimci olabilir. Birincil bulgular perisi-
tural skleroz, sitir hattinda képrilesme ve stitir yoklugudur.
ikincil bulgular kraniumda parmak izi ve déviilmiis bakir bulgu-
landir ki, bu 6zellik intrakranial basincin arttigini gésterebilir (1).
Sinostoz, sUtlriin sadece bir kismini igerebileceginden tim
sttlirlerin gorsellestiriimesi énemlidir. ilk (¢ ayda kafatasinin
dusuk mineralizasyonu, duiz grafiyi sUtUr flzyonunun ilerleyisi-
ni degerlendirmek icin glivenilmez bir teknik haline getirir.

Bilgisayarli tomografinin (BT) avantaji, kafatasi ve stlrlerin
yani sira beyni de gorintlleyebilme yetenegidir. BT ile
hidrosefali (5), konjenital malformasyonlar ve kronik subdural
hematom ve beyin atrofisi gibi yapisal anormallikler icin
degerlendirilebilir (19).

Kafatasi ile ilgili olarak, 3 boyutlu (3B) BT’nin kullanimi tani
dogrulugunu ¢ok daha yiksek hale getirmistir (Sekil 2-5). 3B
ylzey rekonstriksiyon tekniklerinin kullaniimasi, karmasik
cerrahi prosedirlerin planlanmasinda ve ayrica hastanin
takibinde yardimci olur (2).

Bilateral koronal sinostozda, sorunlardan biri kafatasi tabani-
nin kemikli forameninin daralmasi, 6zellikle venoz tikanikliklara
yol acgan jugller foramen ve vendz kollaterallerin agiimasiyla
intrakranial basincin artmasidir. Bu nedenle preoperatif d6-
nemde beyindeki vendz anatomiyi degerlendirmek dnemlidir
(14).

Manyetik rezonans (MR), 6zellikle sendromik bilateral koronal
sinostozun degerlendiriimesinde yardimci olmaktadir (18).
Orta hat anomalilerinin, parankim anormalliklerinin ve intrakra-
nial herniasyonun tanisinda yardimci olur. Ventrikillerin genis-
lemesinin sendromik bilateral koronal sinostozlarda daha sik

Sekil 1: Bilateral koronal sinostozlu
olgunun: A) 6nden goérinusu,
B) yandan goérinisu.
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Kiiciik A ve ark: Bilateral Koronal Sinostoz

goérildigini ve non-sendromik tipte nadiren goérilmektedir
(5)-

Bilateral koronal sinostozlu ¢ocuklarda kranioservikal bilegke-
de beyin herniasyon dlizeyini arastiran ¢alismalar géstermistir
ki, bilateral koronal sinostozlu c¢ocuklarda foraminal herni-
asyon beynin birincil malformasyonundan ziyade anatomik
ve mekanik faktérlerden dolay ikincil bir etki oldugu bildiril-
mektedir (17). Posterior fossada tonsiller herniasyona bagh
olarak degisen BOS akim dinamiklerine bagh olarak omurilikte
hidromiyelik kavite tanisi MR calismalariyla en iyi sekilde
degerlendirilebilir.

Sekil 2: BT’ de sagital planda turrisefali gérinimda.

H TEDAVININ ZAMANLAMASI

Diger sinostoz tiplerinde oldugu gibi bilateral koronal sinostoz
cerrahisinin de hayatin ilk bir yilinda 6zellikle de ilk 6 ayinda
elektif acil gibi davranilarak yapilmasi &nerilmektedir. Erken
cerrahi, daha minimal invaziv, daha ku¢tk insizyon kullanimi,
daha az kan Urinleri gereksinimi, daha kisa cerrahi ve has-
tanede kalis siresi, olgunun daha kisa sureli yiksek kafa ici
basing maruziyeti, kraniuma daha kolay sekil verilebilmesi,
beyin pulsasyonunun re-modelling ve ilerletmeye katkisi, dura
ve periosteumun ylksek rejenerasyon ve osteojenik potansi-
yeli, cerrahi ile olusan kemik defektlerin hizli doldurulmasi gibi
avantajlara sahiptir. Yumusak kemik yapisindan dolayi sinos-

Sekil 3: BT aksiyal kesitte kraniumun 6n-arka ¢apinin azalmasi.

Sekil 4: 3B BT’de yandan goérinim.
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Sekil 5: 3B BT’de Ustten gorinim.



tozun niiksedebilmesi, kanama, hipovolemi ve hipotermi ise
en dnemli dezavantajlaridir (8).

Dokuzuncu ay sonrasi yapilan ge¢ cerrahide ise, stabilizasyon
icin kemik gelisimi daha yeterlidir, varsa olgunun ek hastalik
ve sendromik durumlarinin teghis edilebilmesine olanak saglar.
Ancak beyin, olusan deforme kraniumun seklini almaya bas-
layabilir. llerleyici deformite kafa tabaninda, yiiz kemiklerinde
ve yuzin seklinde anormalliklere neden olabilir. Kemikler daha
sert olacagi icin ideal sekillendirme yapilamayacagi gibi osteo-
jenik kapasite de erken déneme gore azalmaktadir (8).

B CERRAHI TEDAVI

GunumUzde bilateral koronal sinostozun cerrahi tedavisinde,
Tessier tarafindan gelistirilen bilateral frontoorbital ilerletme
ve yeniden sekillendirme altin standarttir. Bu cerrahi yaklasim
ile kapanmis sutir acilabilir, sitlir dekomprese edilebilir,
orbital ¢atinin ve supraorbital rimin frontoorbital ilerletiimesi
ve yeniden sekillendiriimesi saglanabilir. Bilateral koronal
sinostozlu hastalarin cerrahi tedavisi, kraniofasiyal iskeleti
etkileyen birden fazla anormallikler géz 6niine alindiginda,
tedavi eden cerraha Onemli zorluklar getirmektedir. Her
sendromun kendine 6zgl sorunlari vardir, ancak ortak
klinikopatolojik bulgu olarak bikoronal kraniosinostoz
mevcuttur. Sendromik olmayan bilateral koronal sinostozdan
farkll olarak, cerrahi sonuglar tutarli degildir ve ¢cogu zaman
birden fazla ameliyat gereklidir. Orbital frontal ilerleme,
ciddi proptozis ve kapak retraksiyonu oldugunda gdzlerin
korunmasi icin cerrahi tedavi genellikle yasamin 1. veya 2.
yilinda yapilir. Agir olgularda, hastalar Valsalva tipi manevralar
yaparken g6z kureleri disariya dogru yer degistirebilir. Klasik
cerrahi tedavi frontal kalvaryal rekonstriiksiyon ve ilerletme,
kemik sabitleme, tellerin veya titanyum plakalarin ve vidalarin
kullaniimasiyla yapilir. Ancak intraoperatif ve postoperatif
dénemde kanama, hipovolemi ve hipotermi riskleri halen en
onemli komplikasyonlari olusturmaktadir (11).

Teknolojinin gelismesiyle néroendoskopik cihazlar bilateral
koronal sinostoz cerrahisinde yerini almig, intraoperatif
ve postoperatif kan nakli ihtiyacini azaltmasi, ameliyat
sUresini kisaltmasi, hastane ve yogun bakim (nitesinde
kalis slresini azaltmasi, kusursuz kozmetik ve fonksiyonel
sonuglarindan dolay! tercih edilegelmistir (7,9,13). Minimal
invaziv prosedirlerin cerrahi sonuclarinin agik ameliyatlarin
sonuglarlyla karsilastirnldiginda sonuglar hemen hemen
benzerdir (7).
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