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Kraniosinostozda Orta Yiiz ilerletmesi
Midface Advancement in Craniosynostosis

Halil ibrahim CANTER

Plastik, Rekonstriiktif ve Estetik Cerrahi Uzmani, istanbul, Turkiye

Ancak uyumlu ekip calismasi ile tedavi edilebilen, uzun soluklu takip ve tedavi gereken kraniosinoztoz hastalarinin énemli bir kesimi
hayatlarinin bir déneminde hava yolunun darligi ve/veya orbital hacmin g6z kirelerine dar gelmesi sebebi ile orta yiz ilerletme
ameliyatina ihtiya¢c duyarlar. Makalede orta yiz ilerletme endikasyonlar, tedavi zamanlamasi, tedavi secenekleri ve uygulanan
tedavilerin sonuglari anlatilacaktir. Kisa literatiir 6zeti ve hasta sunumlari ile konu vurgulanacaktir. Ust hava yolu darligi, uyku apneleri
ve/veya gz problemleri olan hastalarda uygulanacak orta yuz ilerletme ameliyatlari ile bu sorunlar ¢ézilebilecegi gibi hastalara uzun
vadede pek ¢ok sistemik ve psikomotor fayda saglanabilmektedir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Distraksiyon, Kraniosinostoz, Le Fort lll osteotomi, Monoblok ilerletme, Orta ylz ilerletmesi
ABSTRACT

Craniosynostosis patients, who should only be treated in multidisciplinary manner with long-term follow-up periods, may need facial
advancement surgery somehow in their life span because of upper airway obstruction and/or intraorbital volume deficit. With this
article; treatment options, timing of the treatment and the outcomes of the treatment will be reviewed. Subject will be emphasized
with short literature review and case presentations. Patients with obstructive upper airway problems, sleep apnea and/or orbital
problems definitely benefit from midfacial advancement surgery, which may improve the systemic and psychomotor problems of

these patients in the long run.
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B GiRiS
I :raniosinostoz, hem kafa kaidesinin hem de fasiyal ya-
pilarnin bir arada etkilenmesi nedeni ile cerrahi basari-
nin ancak ekip calismasi ile mimkin olabilecegi bir
durumdur. Paul Tessier’'in énderliginde yapilmaya baslanan
ilk kraniosinostoz ameliyatlarindan itibaren sendromik ve non-
sendromik olgularin farkli sekillerde degerlendiriimesi gerektigi
vurgulanmistir. Ozellikle sendromik olgularin daha komplike
deformitelerinin olmasi ve blylUme sireci icerisinde cerrahi ile
saglanan diizelmenin surdirilebilir olamayip tekrarlayan ame-
liyatlara ihtiyag duyulmasi sebebi ile bu tir komplike olgulara
yonelik farkli cerrahi teknikler ortaya konulmustur. Yillar iceri-

sinde cerrahi tecriibe arttikga her hastaya standart tekniklerin
uygulanmasi yerine hastanin ihtiyacina gére uygulanacak tek-
niklerin 6zellestiriimesi gerektigi daha net anlasilmistir.

Hastalarin ihtiyaclarina gére uygulamalarin 6zellestiriimesi
prensibi akilda tutularak hastalarin yasina gére temel yaklagim
prensiplerinin bilinip uygulaniyor olmasi rutinde takip edilmesi
gereken sorunlarin atlanmamasi ve gerekli 6nlemlerin zama-
ninda alinmasi icin faydali olmaktadir (7,17). Yapilacak ame-
liyatlarin sekline ve zamanina karar vermede Tessier’'in bes
seviyeli yaklagimi halen degerlidir (Sekil 1, Tablo I, Il).

Kraniosinostozu olan hastalar dogduklari andan itibaren int-
rakranial basing, nérolojik gelisim, havayolu acgikiigi, okuler
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fonksiyonlar ve gérme keskinligi, agiz-dis hijyeni, isitme fonk-
siyonlari, konugma-dil gelisimi ve psikososyal uyum acisin-
dan degerlendiriimelidir. Bahsedilen tim bu sorunlara yone-
lik dogumdan sonraki ilk Ug ayda, dort ay ile 3 yas arasinda,
4-8 yas arasinda, 9-12 yas arasinda, 13-17 yas arasinda ve
18 yas Ustl dénemde 6zellikli olarak takip edilmesi ve yapil-
masi gerekenler literatirde tanimlanmistir (4). Tariflenen tim
algoritmalardaki temel yaklasim hayatin ilk ¢ yilinda (beyin
parankiminin hizli biyimesine bagl kafatasinin hizli bluyime
gOstermesi gereken dénemde) kranial kaideye (Sekil 1, Seviye
A-B) yonelik cerrahilerin yapilmasi, 3 yas ile kemik matlrasyo-
nun tamamlanacagi kadarki dénemde hava yolunu ve gozleri
rahatlatacak orta yliz (Sekil 1, Seviye C) girisimlerine agirhk
verilmesi, kemik matiirasyonunun tamamlanmasini takip eden
dénemde ise okliizyonun ve yuz profilinin dizeltilmesi icin dis-
lere yonelik (Sekil 1, Seviye D-E) ortognatik cerrahi secenekle-
rinin uygulanmasi yéniindedir. Cerrahi tedavi algoritmalar be-
lirlenirken gbz 6niinde tutulan etkenler, yapilacak cerrahi islem
ile mevcut deformitenin en kisa zamanda, fonksiyonel defisit
gelismeden dulzeltiimesi ve cerrahi islemin fizyolojik blyimeyi
olabildigince olumsuz etkilememesidir.

Kraniofasiyal bélgenin blylme gelismesi incelendiginde
hayatin ilk 3 yilinda buytyen beyinin genisletici etkisi ile kafa
kaidesi kafatasina sekil verirken, sonraki yillarda diglerin
sturmesi ve ylUzdeki sinuslerin geniglemesi ile fasiyal iskelet

Sekil 1: Bes seviyeli Kraniofasiyal Cati: Seviye A Kranial kaide;
Seviye B Orbitofrontal Unite; Seviye C zigoma, maksilla ve alt
orbital rim; Seviye D Ust digler; Seviye E mandibula.
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kafatasi seklinde daha belirleyici rol tstlenir (2). Ozellikle send-
romik kraniosinostoz hastalarinda U¢ yasindan sonra maksiller
blyime-gelisme geriligi kendisini maksiller retriizyon (orta

Tablo I: Kraniofasiyal Sinostozlarda Tessier'in Topografik ve
Anatomik Siniflamasi

I Malformasyonun
Tessier’in Siniflamasi v

Seviyesi
Sinif 1: izole Kranial Kaide Dismorfolojisi Seviye A
Sllnlf 2: Senﬂdromik Orbitokranial Seviye B
Dismorfoloji
Sinif 3: Asimetrik Orbitokranial Dismorfoloji Seviye B ve C
Sinif 4: Seathre-Chotzen grup Seviye A-C
Sinif 5: Crouzon grup Seviye A-D
Sinif 6: Apert grup Seviye A-E

Tablo II: Malformasyonun Seviyesine Gore Cerrahi Tedavi
Secenekleri

Malforn?asyonun Tedavi Secenegi

Seviyesi

Primer Kraniotomiler
1. Anterior kranial kaide rekonstriiksiyonu
A 2. Posterior kranial kaide
rekonstriiksiyonu
3. Strip kraniotomi

Orbitofrontal Bélge Rekonstriksiyonu

1. Frontonazal aginin dizeltilmesi igin
B rotasyonlar

2. Anteriorposterior dlizeltme

3. Transvers duzeltme

Ust yiiz normalken orta yiiz hipoplazisinin

olmasi

1. Ekstrakranial Le Fort lll osteotomi/
distraksiyon

2. Le Fort Il osteotomi/ distraksiyon

3. Augmentasyon

Ust yiiz anormalisi varken ortay(iz

hipoplazisinin olmasi

1. Monoblok preseduri

2. Tek asamal cerrahi: ACVR/ORA ve Le
Fort Ill osteotomi

3. iki agsamali cerrahi: ACVR/ORA ve Le
Fort lll osteotomi

Hipertelorizm

1. Fasiyal bipartisyon proseduirl

2. intrakranial dért-duvar osteotomi

D Maksiller cerrahiler (6r. Le Fort 1)
E Mandibdler cerrahiler (6r. BSSO)

BSSO: Bilateral sagital split osteotomi, ACVR: Anterior Kafa Kaidesi
Rekonstriiksiyonu, ORA: Supraorbital rim ilerletmesi.
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yiz geriligi) olarak gdsterir. Bunun sonucu klinige eksorbitizm,
proptozis, solunum gl¢ligl ve uyku apneleri olarak yansir.

Orta yiuz geriligine bagh klinik bulgularin oldugu hastalar
degerlendirilirken karar verilmesi gereken en 6nemli nokta
hastada es zamanl olarak kafa ici basing artisinin da eslik
edip etmedigidir. Cinkl artmig kafa igi basinci yoksa sadece
ylUz kemiklerine midahale yapilan Le Fort |l osteotomi sonrasi
ilerletme ameliyati yeterli olurken kafa i¢i basing artisi hem
kranial kaideye hem de yilze midahale olanag saglayan
monoblok ilerletme tercih edilmelidir (Sekil 2)(9). Le Fort Il
ilerletme ekstrakranial bir yaklasim olup monoblok ilerletme
ameliyatina gére ameliyatin daha kisa slUrmesi ve dura
yaralanmasi, intrakranial kanama gibi risklerin olmamasi gibi
avantajlan vardir. Ancak, akilda tutulmasi gereken 6nemli
bir konu, &6zellikle sendromik kraniyosinostoz hastalarinda
yapilan kranial kaide ameliyatlan sonuglarinin biyime gelisme
strecinde yeterli olmayacagi ve tekrarlayan kranial kaide
ameliyatlarina ihtiya¢ duyulacagdi gercegidir. Bu sebeple
sendromik hastalarda orta ylze ydnelik bir girisim planlanirken
monoblok ilerletme tercih edilmesi uzun vadede ekstra bir
ameliyattan hastanin korunmasi anlami da tasiyacaktir.

Literatlirde orta yuz ilerletme ameliyatlarinda ilerletmenin tek
asamada mi yoksa asamali olarak distraksiyon yéntemi ile mi
yapilimasi tartisiimistir. Tek asamali ilerletmelerde relapslarin
engellenmesi icin olusan kemik defektlerinin mutlaka kemik
greftleri ile doldurulmasi ve mutlak rijit fiksasyonun saglanmasi
gerekmektedir. Bu da ameliyati teknik olarak daha zorlastir-
maktadir. Ayrica iskelet yapilarin 6nindeki yumusak dokula-
rn sagladigi diren¢g kemik yapilarin her zaman istenilen yere
getirilmesini engelleyebilmektedir. Ozellikle Ortiz Monasterio
tarafindan rapor edilen monoblok ilerletme sonrasi basaril so-
nuclarin bagka merkezlerde tekrarlanabilir olamamasi ve bazi
hastalarin monoblok ilerletme sonrasi nazoetmoidal bosluktan
intrakranial bosluga dogru olan asendan enfeksiyonlar nedeni
ile kaybedilmesi nedeni ile akut monoblok ilerletme uygula-
nabilir bir teknik olarak kabul gérmemistir (13). Kraniofasiyal
boélgede distraksiyon osteogenezi ile ilgili ilk basarili sonuglar
mandibulada, daha sonra maksiller cerrahilerde gdsteriimesi
distraksiyon tekniklerinin orta yiz ilerletmede de kullaniima-
sina olanak saglamistir (6,8,14,15). Distraksiyon osteogenezi
sayesinde ameliyatta kemik greftlerinin kullaniimasina gerek
kalmadigi gibi konsolidasyon (olusan yeni kemigin sertlesme-
si) dénemi sonrasi kemigin fiksasyon ihtiyaci da kalmamistir.
Ayrica asamali ilerletmede teorik olarak nazoetmoidal bogluk
ile intrakranial bosluk arasinda olusan koagilum erken do6-
nemde asendan enfeksiyonu engellemekte, daha sonra olu-
san koaglUlumun kallus dokusuna dénugserek kemik defektini
kapamasi sayesinde de risk tamamen ortadan kalkmaktadir.

Literatlirde orta yiz ilerletme ile ilgili bir diger tartismali nokta
ise distraksiyon i¢in internal distraktérlerin mi eksternal dist-
raktorlerin mi kullanilmasinin daha uygun olacagdi konusudur.
Teorik olarak her iki sistemin de kullanilabilecegini belirtmekle
birlikte kisisel tercihim eksternal distraktdrlerden (rijit eksternal
distraktér sistemleri-RED sistemleri) yana olmaktadir. Oncelik-
le orta ylz ilerletme ameliyatlarinda oldugu gibi blylik kemik
segmentlerinin (panfasiyal kemikler +/- frontal kemikler) dist-
raksiyonunda mekanik olarak eksternal distraksiyonda oldugu
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Frontoorbital llerletme

Monoblok llerletme

Sekil 2: Kranial kaide hacim artisi hedeflendiginde frontoorbital
ilerletme yeterli olurken maksiller retriizyon tedavisinde Le Fort
Il ilerletme tercih edilmelidir. Hem kranial hacim artisi hem orta
yiz geriligi olan hastalarda ise monoblok ilerletme endikasyonu
vardir. Frontoorbital ilerletmede yiz kemiklerine higbir ilerletme
yapilmayip sadece Ust orbital rim ve frontal kemigin alni olusturan
kesimi ilerletilerek kranial kaidede hacim artigi saglanir. Le Fort
lll osteotomi ile ise tim yUz kemikleri nérokraniumdan ayrilarak
bitin olarak yizin tamami ilerletili. Orta ylz ameliyatlarinin
yaplilacagi yas grubunda heniz siit diglerin dokalUp kalici diglerin
slirmesi tamamlanmadig igin (maksilla ve mandibulanin i¢erisinde
halen stiirmemis kalici disler bulundugundan) ortognatik cerrahiye
yonelik yapilacak osteotomiler (Le Fort | veya bilateral sagital
split osteotomi) stUrmemis diglere zarar vererek ileriki yillarda
dis eksikliklerinin olusmasina sebep olur. Le Fort Ill osteotomi
hatlarinin hi¢ birisi maksillanin gévdesinden gecmedidi icin
strmemis dislere zarar vermez. Monoblok osteotomide ise Le Fort
Il osteotomideki ytiz kemikleri ile frontoorbital ilerletmedeki Ust
orbital rim segmenti tek segment olarak hareketlendirilir. Frontal
kemigin alni olusturan pargasi ise bu bloga baglanarak tim yiz ve
alin bir arada ilerletilir. Monoblok osteotomi hatlar da maksillanin
govdesinden gegmedigi igin bu islem sonrasinda da strmemis
digler zarar gérmez.
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Il distraktor kullanilarak distraksiyon osteogenezi ile monoblok ilerletme planlanmistir. Hastanin ameliyat 6ncesi (sol) ve ameliyat sonrasi
(sag) A) on arka fotograflari, B) profil fotograflar, C) lateral sefalometrileri, D) lateral sefalometrileri esas alinarak yapilan sefalometrik
olgctmleri, E) sefalometrik 6lgim gizimlerinin Ust Uste gakistirnimasi ile elde edilen ilerletme miktarlarinin gosterilmesi, F) 6n arka 3D
BT goruntileri, G) sag yan 3D BT gorintileri, H) fusion image registration teknigi ile 3D BT goruntllerinin Ust Uste cakistirimasi ile
elde edilen ilerletme miktarlarinin gosterilmesi, 1) ¢akistirilan ¢ boyutlu goriintiilerin renk histogrami yapilarak saglanan degisikligin
gosterilmesi. J) Cikarilan kemik flebi gortimektedir.
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Sekil 4: Proptozis, maksiller retriizyonu olan, uyku testinde obstriktif uyku apnesi tespit edilen ve kafa i¢i basing artigi olmayan hastaya
RED Il distraktor kullanilarak distraksiyon osteogenezi ile Le Fort Il ilerletme planlanmistir. Hastanin ameliyat 6ncesi (sol) ve ameliyat
sonrasl (sag) A) 6n arka fotograflari, B) profil fotograflari, C) lateral sefalometrileri.

gibi cekmenin internal distraksiyondaki gibi itmeye gére daha
avantajl oldugu kanisindayim. Ayrica eksternal distraktoérler ile
birden fazla seviyeden ve farkl vektérel acilar ile distraksiyon
yapllabilmektedir. internal distraktérlerin aksine distraksiyon
vektdri ameliyattan sonra ihtiyaca gére modifiye edilebilir
veya degistirilebilir. Bir segmentin distraksiyonuna devam edi-
lirken diger segmentin distraksiyonuna ara verilebilir veya son-
landirlabilir. Son olarak da konsolidasyon siiresinin sonunda
RED sistemlerinin gikartiimasi i¢in hastayi tekrar ameliyata alip
kraniyal fleplerin yeniden kaldirimasina ihtiyag yoktur. Akilda
tutulmasi gereken dnemli bir ayrinti da teknik olarak internal
distraktoérlerin ¢ikartmak icin hasta ameliyata alindiginda hare-
ketli distal kemik segmentindeki distraktor Unitesindeki vida-
lar yeni olusmus kemik kallusu kirmadan c¢ikartmak cerrahi
olarak Ust diizey beceri ve tecriibe gerektirmektedir. internal
distraktoérlerin en énemli kullanim endikasyonu ise hastalarin
temporal bdlgelerinde RED sistemlerinin uygulanmasi igin
gerekli yeterli kranial kemigin bulunmadigi durumlardir. Ayrica
mental retardasyonu olup kafasini istem disi vurma riski olan
veya motor sorunu olup disme riski olan hastalarda da RED
sistemlerinin kullaniimasi sakinca dogurabilir. Zira hastanin
RED sisteminde uygulanan pinlerin Gzerine dismesi durumun-
da pinlerin kranial kemiklerin i¢ tabulasini da delerek intrakra-
nial penetrasyonu ve/veya intrakranial yaralanmaya sebebiyet
verme riski vardir.

Orta yuz ilerletme ameliyati yapilan érnek hastalar Sekil 3A-J
ve Sekil 4A-C’de 6zetlenmeye calisiimistir.

Orta yuz ilerletme ameliyati sonrasi yapilan kontrollerde has-
talarin obstriktif uyku apnelerinin ve Ust hava yolarindaki dar-
hgin duzeldigi, orbita hacminin arttigi ve orbital problemlerin
duzeldigi gésterilmistir (3,5,11,12). Ayrica uzun dénem sonug-
lar incelendiginde erken dénemde fayda géren hastalarda
faydanin uzun sure kalici oldugu gosterilmistir (1,10).

B SONUC

Bu hastalarin ameliyatlan sadece kafa ve yiiz gérinimunin
duzeltilmesi igin ve gdz fonksiyonlarinin korunmasi igin degil
ayni zamanda mental motor gelisimleri, sosyokiltirel uyumlari
ve hayat kalitelerinin artinimasi igin de yapiimaktadir. Ust hava
yolu tikanmalarina bagh uyku apneleri olan gocuk hastalarin
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bu sorunlarinin dizeltiimesi ile kardiyovaskiler sistem prob-
lemlerinde, noktilrnal enirezlerinde, uyku bozukluguna bagh
blyUme geriliklerinde, giin icinde asin uykuya egilimli olma-
larinda, dikkat eksikligi ve hiperaktivite sorunlarinda, kognitif
fonksiyon eksikliklerinde ve akademik zorluklarinda, davranis
bozukluklarinda azalma oldugu gdsterilmistir (16).
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