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Posterior Genisletme Teknikleri
Posterior Cranial Vault Expansion Techniques
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Gunumiizde kraniosinostozun cerrahi endikasyonlar kozmetik nedenlerin 6tesindedir. Ozellikle kafaici basing artigi sendromunun
eslik ettigi yaygin kraniofasiyal sekil anormalli§i olan hastalarda erken ve etkili cerrahi tedavi gereklidir. Miltidisipliner deneyimli
cerrahi ekip ile oksipital kranioplastiden minimal invaziv yéntemlere kadar degisen spektrumdaki teknikler uygulanarak sendromik
sinostozlarda basarili ilerletme ve rekonstriiksiyon saglanabilir. Gelecekte yapilacak karsilastirmali calismalar ile kranial kubbe
genisletmesinde kullanilan yeni teknikler gelistirilebilir ve karsilastinlabilir. Derlemede Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik
Nérosiriirji Bilim Dali’nda kendi edindigimiz deneyimleri, mevcut literatir bilgilerini de ekleyerek aktarmaya calistik.
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ABSTRACT

Surgical indications for craniosynostosis are further to cosmetic reasons. Especially for patients with multiple craniofacial
malformations and accompanying increased intracranial pressure syndrome, earlier and effective surgical therapy is needed. With a
multi-disciplinary experienced surgical team, successful advancement and reconstruction can be provided by occipital cranioplasty
with minimal invasive technics. Cranial vault remodelling technics can be compared and developed with controlled trials in future. In
this publication, we aim to share our experiences at the Gazi University School of Medicine’s Department of Pediatric Neurosurgery

with the guidance of the literature.
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B GiRIS
I:ranium ve stenoz kelimelerinin birlesiminden tlreyen
kraniosinostoz (KSS), kranial kubbe veya 6n kafa
tabanindaki bir veya birden c¢ok sUtlriin prematir
fuzyonudur. Meydana gelen kranial sekil bozukluguna kafa
ici basing artigl, ylksek serebral fonksiyonlarin bozuklugu,
korlik gibi sorunlar eglik edebili. Bu nedenle son ylzyilda
Uzerinde ¢okca arastirma yapilan bir konu haline gelmistir.
Bati Ulkelerinde 2000-2500 dogumda 1 gérilirken, dogu
Ulkelerinde sikhgr daha azdir. KSS esas olarak prenatal bir
deformitedir, dogum sonrasi nadiren olugur. Dogum sonrasi
gelisen sekil bozukluklar siklikla pozisyoneldir ve gergek
kraniosinostozu temsil etmezler.

B TARIHCE

Tabiatta ruh sakathigindan bagka sakatlik yoktur. Kétl kalpten
baskasina cirkin denilmez.

W. Shakespeare, On ikinci Gece

Kraniyosinostozlu bilinen en eski kafatasi fosili, ispanya’da
bulunan ve 530.000 yil 6nce yasadidi tahmin edilen lambdoid
KSS'li orta pleistosen kafatasidir (10). KSS’larin klinik bulgulari
MO 400’lerde Hipokrat tarafindan tanimlansa da, tedavisi son
ylzyllda basariimigtir. 1800°de Sémmering ve Otto, kalvaryal
suturlerin anatomisini ve erken kapanmasini tanimlamistir (29).
Alman patolog Rudolf Virchow 1851’de ilk defa kraniosinostoz
terimini kullanmigtir. Blyik kafatasi kemikleri arasinda sindes-

= Yazisma adresi: Munibe Blugsra ERDEM
. E-posta: dr.mbusra@gmail.com

336 | Tiirk Nérosir Derg 27(3):336-344, 2017



mozlarin ve kafa tabaninda sinkondrozlarin gelismesi ile erken
kapanan sutira dikey olarak gelismenin durdugunu, buna kar-
silik bu sltlira paralel olarak (kompansatuar) artmis bir blyU-
menin kranial sekil bozuklugu olustugunu bildirmistir (32).

KSS’e yonelik ilk cerrahi tedavi 1890’larda nérosirlrjiyenler
tarafindan gercgeklestirilmistir. Flizyone olmus sitlriin agiimasi
icin lineer kraniektomi denenmistir. 1890°da Lannelongue
Paris’te bilateral strip kraniektomisini uygulamig, Lane 2 yil
sonra ise ABD’de bu yontemi uygulamistir (14). 1921’de
Mehner ilk strip kraniektomiyi gerceklestirmistir (16). KSS
cerrahisinin modern ¢agi 1960’larda Tessier’in multidisipliner
calismalarn ile baslamistir. Tessier kranial hacmi genisletmek
icin frontal kemik repozisyonunu uygulamistir. 1967°de kranial
kubbe sekillendirmesinde fronto-orbital ilerletmeyi baslatmis
(31), bu calismalar 1984°te Vollmer (33) ve 1989’da Delashaw’in
uygulamalari ile gelistirilmistir (6).

H EMBRIYOLOJI

insan kraniumu para-aksiyel mezoderm kokenli osteoblastik
hicreler ve néral krest hicrelerinden gelisir. Norokranyum
hem kartilagin6z hem de membrandz kemiklesme ile olusur.
Kartilagindz nérokranyum (kondrokranyum) birkag kikirdaksi
plakanin bilylmesi, ossifiye olmasi ve kafa kaidesinin
olusturmak Uzere birlesmesiyle tamamlanir. Embriyolojik olarak
5.haftanin basinda, birgok genin devreye girdigi bir etkilesim
sureciyle mezenkimal doku kikirdak tabaka olarak organize
olur ve sonrasinda kemikleserek kafatasini olusturur. Kranial
cati; bir cift frontal, bir ¢ift parietal ve skuamoz kemik, tek
oksipital kemikten olusur. Gelismekte olan beyni gcevreleyen
duranin en dis tabakasina osteoblastik aktivitesi fazla oldugu
icin osteojenik zar adi verilir. Duranin etrafindaki osteojenik
yogunlagsmadan meydana gelen bu 5 kemik merkezinin
birbirlerine komsu kenarlarinda yeni kemik formasyonunu
saglayan osteoblastik hiicreler, merkezlerinde ise rezorbsiyonu
saglayan osteoklastik hicreler yer almaktadir. Embriyonik
hlcrelerin osteoblastik aktivitesi ile kemik yapilirken ayni
zamanda gerektiginde osteoklastik aktiviteyle yikim saglanir
ve kranial ¢ati tam olarak sekillenir. Sekillenme slrecinde
intrakranial bdlgeden sitir hattina olan gerilim kuvvetinin roli
blyudktir. Komsu kemikler stttr hatti boyunca karsilastiginda
ya da Ust Uste bindiginde sutlrl olusturan fibroz yapilar
tetiklenir ve kemikler arasinda fibréz matriks olusturarak
kemiklerin flizyonu onlenir (22).

Kranial iskelette nérokranial kemikler arasindaki esnek memb-
randz yapilarin yani sutirlerin varligi, kompresyona ve kranial
kemiklerin birbiri Uzerine binmesine izin vererek saglikli bir
dogumun meydana gelmesine olanak verir. Mendosal sitdr,
oksipital kemikte lambdoid sutirtin medialinde baglayip hori-
zontal olarak uzanan belirsiz bir sttir olup dogumdan birkag
glin sonra kapandidi icin ilk kapanan sitirddr. Orta frontal
veya metopik sitlr ise 2-6 yil arasinda kapanir. Populasyonun
%10’unda erigkinlige kadar aciktir. Diger sutirlar ise klinik
olarak 6-12 ayda, nérokranium tam olarak ise 30 yil icinde
kapanir (19).

Noérokranium dogumda %63, 1.yilda %88, 10.yilda ise %95
oraninda gelisimini tamamlamistir. Neonatal beyin hacmi ise
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6.ayda 2 katina, 2,5 yilda ise 3 katina ytkselmistir. Kalvaryum
maturasyonunu ortalama 16 yilda boyut olarak tamamlar.
Sonraki 3-4 yilda ise kemik kalinligi gibi maturasyonun diger
parcasi olan degisiklikler devam eder.

B PATOGENEZ

Sinostozun olus mekanizmasina yonelik ilk hipotez Smmering
tarafindan 1791°de yayinlanmis; sitir hatti boyunca blyime
yetersizligi nedeniyle kraniosinostoz gelistigini 6ne strmustur.
1831’°de Otto mikrosefaliye sekonder olarak sinostoz gelistigini
belirtmis ve Sémmering’ in gdrisini desteklemistir (29).

Alman patolog Rudolf Virchow kafatasi blylmesinin sitlrlara
dikey olarak gelistigini belirtmistir (32). Delashaw; erken kapa-
nan sitldr nedeniyle kemigin bu bdlgesinin blyime potansi-
yelini kaybettigini, ancak kapanmamis diger sutir kenarlan
boyunca blylme devam ettiginden anormal ve asimetrik
kafatasi gelisiminden bahsetmistir (6).

Erken sitlr flzyonun nedeni henliz net bilinmemekle birlikte
bolgesel duradan kaynaklanan kemik blylime faktort aracil
sinyaller ve htcresel elemanlarn situr mezenkimine etkisi
oldugu distiniimektedir (4).

Sinostozlarla ilgili kesfedilen ilk gen mutasyonu GLI-3 olup
Greig sefalosindaktilisinde gosterilmistir. Yapilan diger aras-
tirmalarda fibroblast blylme faktori reseptorlerinin (FGFR)
insanda kemik gelisiminde etkili oldugu, 6zellikle; FGFR-1
(8.kromozom) ve FGFR-2’nin (10.kromozom) ekstremite geli-
siminde rol oynadidi ve kranium gelisiminde ise FGFR 1, 2 ve
3’Un (4.kromozom) ekspresyonun arttigi bildiriimistir (18,36).
Fransiz pediatrist Apert, 1906 yilinda brakisefalik sinostoz ile
sindaktili birlikteligini raporlamistir. 1912’de ise nérolog Cro-
uzon, brakisefalik hastalarda etkilenen kafa tabani sttlrleri-
nin prematir flzyonu nedeniyle yiz ve ¢cene deformitelerinin
birlikteligini yaymnlamisti. FGFR, birgok sendromik KSS’un
patogenezinde rol almaktadir. FGFR-2’nin yer aldigi 10.kro-
mozomda ekzon-9’da Cys342Arg mutasyonunun hem Apert
hem Crouzon Sendromuna yol actigi sonraki yillarda yapilan
calismalarda g0sterilmistir. 7.kromozomda bulunan TWIST
geni mutasyonu ise Saethre-Chotzen sendromuna yol agmak-
tadir (18).

B ETiYOLOJi

KSS, kalvaryal sttirlerin premattir fiizyonu olup 2500 ¢ocukta
1 siklikta meydana gelir (17). %20’si sendromik olup genetik
bir paterne sahiptir (12).

Genetik ve cevresel faktorlerin birlikteligi nedeniyle KSS et-
yolojisi multifaktériyeldir ancak ¢ogu KSS sporadiktir ve pri-
merdir, mekanizmasi hala belirsizdir. Gevresel faktérler yani
ortama bagh dis gigler sutirlerin erken kapanmasina neden
olabilir. Teratojenik faktérler de internal olarak erken kapanma-
ya neden olabilir.

Sendromik birlikteligi olmayan, yani basit sinostozlar siklikla
izoledir. Ornegin; skafosefali (sagital sinostoz), anterior plagi-
osefali (unikoronal sinostoz), trigonosefali (metopik sinostoz),
posterior plagiosefali (uni-lambdoid sinostoz) ve brakisefali
(bikoronal sinostoz).
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Kompleks (Sendromik) sinostozlarda ise eslik eden ekstre-
mite ve ylz anomalileri bulunur. En sik gdrulenler sendromik
KSS’lar; Crouzon, Apert (Akrosefalosindaktili 1), Pfeiffer (Ak-
rosefalosindaktili 3) ve Saethre-Chotzen (Akrosefalosindaktili
2) Sendromlaridir. Sporadik de gorilebilirler, ancak genellikle
otozomal dominant gegislidir. Sendromik sinostozlarda siklikla
birden fazla sttlriin erken kapanmasi séz konusudur; kafa ta-
banindaki suttrler erken kapandidi icin kaide ve alin deformi-
teleri, yiz ve ¢cene deformiteleri siklikla mevcuttur.

Sekonder sinostozlar ise depo hastaliklari (Hurler, Morque),
Talasemi veya polisitemi vera gibi hematolojik nedenler,
valproik asit veya retinoik asit gibi ilaca bagli nedenler,
hipertrioidi veya rasitizm gibi metabolik nedenler ve mikrosefali
veya ventrikiloperitoneal shunt operasyonuna bagli nérolojik
nedenler sonucunda gelisebilir (20).

Noérokranium beynin gelisimine eglik ederek gelisir. Beyin
gelisimi ile meydana gelen kuvvetler kalvaryal kemikleri ayirir,
sutirlerin oldugu bu bdélgelerde olusan bosluklar yeni kemik ile
doldurulur. Hayatin ilk aylarinda intrakranial hacim erkeklerde
900 cm? ve kizlarda 600 cm®tir (26). iki yaslarinda ise erkekler
1150 cm?® ve kizlar 1000 cm®e ulasir. Onbes yasina kadar
toplam hacmin %77’sine erisili. KSS’li gocuklarda intrakranial
hacim dogumda ciddi anlamda dusUktir (28). Miultipl
kompleks KSS’li hastalarda intrakranial hacim disik kalmaya
devam eder. Ancak birgok KSS’de intrakranial hacim 6.ayda
normal degerdedir. Sendromik olgularda bikoronal sinostoz en
sik gérilen formdur ve brakisefalik kafa ile sonuglanir.

B PLAGIOSEFALI

Plagiosefali, kafatasinin asimetrik gérinimunu ifade eden bir
terim olup ya deformasyonel ya da kraniosinostoz strecinin bir
parcasi olarak ortaya ¢gikmaktadir. Posterior plagiosefali, arka
kraniumdaki asimetrik sekli ifade eder. Hem gercek lambdoid
sinostoz icin hem de non-sinostotik nedenlerle olusan (6rn;
pozisyonel egrilik) fenotipik degisiklikler icin kullanilabilir.
Non-sinostotik posterior plagiosefali prevelansi 7 haftalik
bebeklerde %22 gibi yliksek bir oranda raporlanmistir (2).

B LAMBDOID SiINOSTOZ

Lambdoid sitirtin izole sinostozudur ve oldukga nadir goraldr.
Tek tarafli, bilateral veya kompleks bir KSS’un parcasi olarak
karsimiza ¢ikabilir. KSS populasyonunun %1-5’ini olusturur.

Gestasyonun 5.ayinda kranial kemikler iyi gelismistir. Arka
kafatasi gelisimi oksipital, posterior parietal kemikler ve kafa
tabaninin gelisimi ile gerceklesir. Gelisim bir ¢ift lambdoid stdr
ile kolaylasir. Her 2 lambdoid sutlr sagital sitlriin posterior
parcasi ile, ipsilateral parietomastoid ve oksipitomastoid
sutlrler de kafa tabani ile konnekte olurlar. Dogumdan kisa
bir slre sonra kapanan posterior fontaneli lambdoid ve
sagital sUtlr birlesimi olusturur. Lambdoid sdtirin normal
veya fizyolojik gelisiminde esas proliferatif aktivite, posterior
fontanelin kapanmaya basladigi zamanlarda yani yaklasik 3
aylikken olusur. On beyin ve beyin sapinin ilk 2 yas icindeki
gelisimi ile kiyaslaninca, serebellum gelisiminin daha hizli
oldugu goérilebilir (20).
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Lambdoid sinostoz, ¢cok daha sik goériilen deformasyonel
(pozisyonel) egrilikten ayirt edilmelidir. Pozisyonel egrilik, en sik
gorilen kafatasi sekil bozuklugudur. Oksipito-parietal basiklik
ve kompensatuar kontralateral oksipital ve ipsilateral frontal
belirginlesme, kontralateral frontal diizlesme s6z konusudur.

Pozisyonel egrilikte aile cocugun kafatasinin antenatal olarak
yuvarlak sekilde oldugunu, ancak haftadan aya kadar degisen
bir stirede diizlesme-egrilik olustugunu sdyler. Siklikla zaman
icinde kendiliginden diizelme egilimindedir ve agresif pozis-
yonel dizeltme yontemleri ile 6 aya kadar fark edilebilir iyiles-
meler kaydedilebilir. Pozisyonel egriligin prevelansi zamanla
dusus egilimi gosterir, 2 yas civarinda %3’lere geriler. Gergek
lambdoid KSS ise dogumla birlikte prezante olur ve progresif
bir deformitedir. Pozisyonel egrilikte lambdoid stttr aciktir, bu
nedenle sik pozisyon verilmesi veya kask gibi yéntemler ile
duzeltilebilir (24).

Pozisyonel egrilik su nedenlerle olusabilir: (15)

e Azalmigs mobilite; serebral palsi, mental retardasyon,
prematirite ve diger kronik hastaliklar nedeniyle stirekli
bagsi ayni tarafta sirtustl yatan hastalar

* Anormal postlr: konjenital tortikollis, servikal vertebranin
konjenital hastaliklari

* Kasith pozisyon: 1992’de Amerikan Pediatri Akademisi
tarafindan ani bebek &limlerinin engellenmesi amaciyla
bebeklerin supin pozisyonda yatmalan tavsiye edilmistir.
Bu tarihten itibaren pozisyonel (deformasyonel) egrilik
insidansi belirgin artis gostermigstir. Bazen aspirasyondan
korumak i¢in bebekler destekleyici bir arag ile tek bir tarafa
dénduralince de gorlebilir.

 Intrauterin etiyoloji: intrauterin karisiklik (coklu gebelik,
blyuk fetal hacim), uterin anomaliler.

Pozisyonel egrilikte en 6nemli etken supin pozisyon olarak
dustnUlse de kolaylastirici diger faktorler; erkek bebek, genis
fetal kafa, diabetik anne, ufak uterus (oligohidroamnios,
nulliparite) gibi bebegin anne karninda deformasyonel
kuvvetlere maruz kalmasina neden olan etmenlerdir. Ozellikle
bebek pelvise indigi ddnemde ufak uterus veya blyiik fetal kafa
nedeniyle kalvariumun daha fazla basiyla karsilasmasi 6zellikle
sag oksiputta veya sol frontalde diiziesmeye neden olmaktadir.
(Bebeklerin blyik cogunlugu pelvis iginde sol oksiput anterior
pozisyonunda yatar. Bunun sonucunda oksipitalden veya
frontalden basik ve ipsilateral basiya ugramayan frontal
ve oksipitalde kompensatuar belirginlesmeyle giden ve
paralelograma benzer bir kafa sekli ortaya c¢ikar. Muayene ile
sinostotik plagiosefalilerden ayirt edilmeleri kolaydir. Kulakta
yer degistirme olsa da yiizde belirgin bir etkilenme olmaz.
Uzmanlar deformasyonun gelisiminde supin pozisyonda yatisin
etkili oldugunu, ancak 6zellikle inaktif bebeklerde deformitenin
dizeltiimesinin zor oldugunu belirtmislerdir. Bebeklerin sert
yatakta, yastiksiz, hareketi kisitlayici elbise giymeden, etrafa
dénmeye ve hareket etmeye tesvik eden obje ve oyuncaklarla
yatinimasini, tepeden asili oyuncaklarin kullaniimamasini,
bebekle ilgilenirken her iki taraftan da seslenerek ve
oynayarak doénmesinin saglanmasini, zorunda kalmadikca
bebek arabasina bindiriimemesini, uyku sirasinda pozisyon



verilmesini tavsiye etmiglerdir (19). Aksi takdirde bebek rahat
oldugu dizlesmis taraf Gzerine yatacak ve deformite devam
edecektir. Gocuklarin buyik kisminda bu 6nlemler diizelmeyi
saglasa da bir grup olguda tedavi gerekebilir. Agir olgularda
en gec 5-6.aylarda migfer uygulamasina baslamak ve 3-4
ay sireyle giinde 23 saat migferin takili kalmasini saglamak
gerekir.

B KLINIK

Pozisyonel egrilikte etkilenen bir siitlr olmamasina karsin
lambdoid sinostozda ipsilateral lambdoid sutlr etkilenir.
Sinostotik tarafta oksipitoparietal dizlesme ortaya cikar,
duzlesme tek tarafli veya bilateral olabilir. Tek tarafli ise bazen
ayni tarafll kulagin diger kulaga gére daha anterior ve inferiora
yerlestigi ve ayni tarafli alnin ¢ikiklidi ile sonuglanan “romboid”
kafatasina neden olan “lambdoid plagiosefali” gorinimi
gérilebilir. Kargi tarafta alin ve orbita da dizlesebilir. Bu
gérinim tek tarafll koronal sinostoz ile karigabilir. Bilateral
lambdoid sinostoz her iki kulagin anterior ve inferiora yer
degistirdigi brakisefaliye neden olur. Sagital ve koronal
sinostozda palpe edilebilen kenarin tersine sinostoza ugramis
lambdoid sutlrde ¢entik palpe edilebilir.

Pozisyonel egrilikte kompansatuar olarak ipsilateral oksipito-
parietal kemik etkilenirken, lambdoid sinostozda kontralateral
parietal ve ipsilateral mastoid kemikte belirginlesme mev-
cuttur, ipsilateral frontal geridedir. Pozisyonel egrilikte kulak
pozisyonu siklikla anteriordadir ve mastoid ¢ikinti yoktur.
Lambdoid sinostozda ise kulak geride kalir yani siklikla arkada
ve inferiordadir. Ek olarak pozisyonel egrilikte kafa kaidesinde
deviasyon olmasina karsin lambdoid sinostozda posterior kai-
dede ipsilateral tarafta etkilenme vardir. Kafa kaidesi aksinda
sinostotik tarafa dogru posteriorda hafif blkilme olur.

Kraniofasiyal sendromlu cocuklarda lambdoid stittir sinostozu
pansitotik bir durumun pargasi olarak karsimiza cikabilir.
Muiltisttiral ve KSS’in sendromik olan ve lambdoid sutirin
etkilendigi durumlarda Chiari malformasyonlari da siklikla
go6rilebilir. Bu ¢ocuklarda beyin gelisimi ve normal kafatasi
sekline izin vermek ve yeterli intrakranial hacmi saglamak igin
posterior kranial kubbe modellemesi gerekir. Cok sayida teknik
tanimlansa da oksipital gelisimin durumuna gére secilen uygun
tekniklerle lambdoid sitlrin diizeltiimesi saglanabilir. (24)

Ozellikle bilateral lambdoid siitiir sinostozunda kiigiik ve
dar posterior fossa gelisimi nedeniyle Chiari malformasyonu
olusabilir. Prematir sttur flizyonuna sekonder olarak posterior
fossanin kalabaliklasmasi; arka beynin orantisiz gelisiminden
ve bu nedenle KSS’lu ¢cocuklarda Tip | Chiari malformasyonu
gelisiminden sorumlu olabilir. Cogu olguda serebellar tonsiller
herniasyon dogumda olusmamistir, ancak posterior kraniumun
modifikasyonuna paralel olarak kazanimis ve progresif
g6rilir. Foramen magnumdan néral dokunun herniasyonu
bas agrisi, boyun agrisi gibi sikayetlerden glic kaybi veya alt
kranial sinir disfonksiyonuna kadar agir nérolojik problemlere
neden olabilir.

Lambdoid sinostoz ile birlikte tortikollis bulunabilir. Sternok-
leidomastoid kas kisaldidi icin temporal ve oksipital bolgeyi
duzlestirir. Bu hafif bozukluk fizik tedavi ve boyun egzersizleri
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ile dlzeltilebilir. Nadiren kasta b&linmeyi veya uzatiimayi ge-
rektiren cerrahi tedaviler gerekebilir (15).

B TEK TARAFLI LAMBDOID SINOSTOZ

ipsilateral  oksipitomastoid  sislik, kompensatuar olarak
kontralateralde parietal ve frontal kemiklerde belirginlesme
g6rultr. Bu durum arka kafatasinin daha genis olmasina ve
kafaya Ustten bakinca trapezoid sekil kafatasina neden olur.
Frontal kemikte belirginlesme oldugundan etkilenen tarafta
arka kafatasinin yUksekligi azalmistir. Kulak etkilenen tarafta
arkaya ve asagiya yer degistirmistir ancak bu durum her
zaman gorilmedigi icin patognomonik kabul edilemez.

B iKi TARAFLI LAMBDOID SiNOSTOZ

Lambdoid sinostozlarin %15’i bilateraldir. Bu hastalarda
oksipital bélgenin tamami dizlesmistir ve genistir. Her iki kulak
One ve arkaya dogru yerlesmistir. Bilateral lambdoid sinostozlu
olgularin %86’sinda artmis intrakranial basing raporlanmistir
(37).

B BILATERAL LAMBDOID VE SAGITAL SINOSTOZ
- “MERCEDES BENZ” PATERN LAMBDOID
SINOSTOZ

Sinostozlarin bir kismi kranial sttdrlerin birden fazlasinin flizyo-
nu ile olusur, bunlara “kompleks sinostozlar” denir. Kompleks
sinostozlar icinde nadir gérilen ve cesitli calismalarda tanim-
lanmis ‘Mercedes-Benz pattern sinostoz’ bilateral lambdoid
ve sagital (tristitiral) fizyon ile karakterizedir. Bu kompleks
sinostoz nadir gorultr ancak belirgin Kklinik tablo ile prezante
olur. Etkilenen hastalarda deg@isen derecelerde 6n turrisefali
(basin ylksekliginin artigl) ve orta brakisefali mevcuttur. Arka
kafatasi ylksekligi ve genisligi azalmis, oksipital dizlesme
olusmustur. Hastalarin 2/3’tUnde ilk 1 yilda gérintileme yapi-
lirsa Chiari tip | malformasyonu tespit edilebilir. Bu hastalarin
yarisi merkezi uyku apnesi veya syringomyeli nedeniyle néro-
sirUrjikal dekompresyona ihtiyag duyar (23).

B TANI VE TEDAVI
Fizik muayene tani i¢in cok degerlidir.

Radyolojik olarak fonksiyonel sinostozun belirtisi sttirin ic
tabulasinin kalinlagsmasi ve sklerozudur. Non-sinostotik oksi-
pital plagiosefali ile gergek lambdoid KSS’i radyolojik olarak
ayirmak gerekir.

Direkt kafa grafisi sinostozu gdstermek icin faydali olabilir. Di-
rekt grafide sinostotik sittrlerin sklerozu (sttlriin merkezinde
dogal parlakh@in —lucency- olmayisi), stitiire gegen dik bantlar,
altta yatan girusun bdlgesel artmis kafa ici basinci nedeniyle
kemige indente oldugu olgularda “dévilmus bakir manzara-
sI”, sUtUr diyastaz ve sellada erozyon kafa i¢i basincin arttig
olgularda gdéruntulenebilir. Direkt grafi taniya yardimci olabi-
lir, ancak KSS tanisinda giinimuizde en degerli goriintlileme
yontemi Uc boyutlu bilgisayarli tomografidir (3D BT). Glinimuz
kosullarinda direkt grafi yerini bilgisayarli tomografiye birak-
mistir. Bir mm kesit araliklari ile ¢gekilen 3D BT ile sinostotik
sutlr tamamiyla incelenebilir, preoperatif planlama yapilabi-
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lir. Ayni zamanda kemik pencerede erozyon veya incelmis i¢
tabula goérulur ve olgularin ¢ok bulylk bir kisminda etkilenen
taraftadir. BT’de eslik eden hidrosefali varsa gortintilenebilir.
Ayni zamanda eglik edebilecek parankimal patolojiler géruntu-
lenebilir. Parankimal gelisim ile ilgili ciddi bir kaygi varsa man-
yetik rezonans gériintileme (MR)’de yapilmalidir. Preoperatif
MR gorintileme Chiari tip | varligi agisindan ve confluence
sinum’un (torcula) pozisyonunu (sagital ve transvers sinls lo-
kalizasyonu gibi) tespit etmek agisindan énemlidir (8). Tedavi-
de amag sekli diizeltmek ve hacmi artirmaktir. Pek ¢ok poste-
rior sinostoz olgusu gercekte pozisyonel diizlesmeye baghdir.
Bu durumda aileye kafanin dizlesmis alan Uzerine gelmemesi
icin uyarida bulunmak ve 6-8 hafta sonrasi igin hastay tekrar
degerlendirmek gerekir. Pozisyonel nedenliyse diizelecektir,
KSS ise genellikle kendini belli edecektir.

B ENDIKASYONLAR

Pek ¢ok durumda cerrahinin amaci beyin gelisimi ve normal
kafatasi sekli igin vyeterli intrakranial volimi saglayarak
kozmetik diizeltme ve sekil bozuklugunun giderilmesidir. On
plana ¢ikan cerrahi endikasyon belirgin kranial deformitedir
ancak ginimizde KSS’nin cerrahi endikasyonlari kozmetik
nedenlerin étesindedir. Bunlar arasinda ¢ocugun psikososyal
gelisimi, sosyal adaptasyonu ve Kkisilik gelisimi, bunlarin
yaninda fonksiyonel nedenler olan g6z hareketlerinin
kisitlanmasi, orbita etrafindaki kemik yapilarin basisi nedeniyle
olusan sasilik veya propitozis, ileri olgularda ise bozulmus
BOS dinamigi, serebral kan akimi ve perfliizyon bozuklugu,
artmis intrakranial basing yer alir (19). intrakranial basing artis
bulgulari sendromlu ¢ocuklarda gérme bozuklugu ve zeka (1Q)
geriligine yol agsa da birgok olguda klinigi genellikle sinsidir,
ancak radyolojik olarak dévilmus bakir gérinimda, kigulmuis
ventriklller ve silinen sulkuslar ile tespit edilebilir. Kafaici
basing artisi sendromunun eslik ettigi yaygin kraniofasiyal
sekil anormalligi olan hastalarda erken cerrahi tedavi
gereklidir. izole sinostozlu olgularda IQ normal sinirlarda olsa
da 6grenme glcligl, konusma bozuklugu ve bellek kusuru
bazi calismalarda tespit edilmistir.

B ZAMANLAMA

Cerrahi igin zamanlama tartismaldir ancak genel gorus, 1
yasindan 6nce opere edilmesi yénindedir. Kalvarium 3-9 ay
arasinda esnek ve kolay sekillendirilebilirdir, 10-12 aylarda
tedavi niks oranini azaltir. Bir yas altinda iatrojenik kemik
defektleri daha kolay ossifiye olur. Bir yil sonrasinda cerrahi
uygulanan cocuklarda kafa tabanindaki deformite ilerlemis,
maksilla ve mandibuldaki asimetri ve yiz gelisimindeki
anormallik artmis olacaktir. intrakranial basing artisi, fontanelde
gerginlik, santral uyku apnesi, Chiari tip | malformasyonu
varsa cerrahi zamanlamasi 6ne cekilebilir. Tortikollis nedeniyle
oksipital dlzlesmesi olan c¢ocuklara agresif fizik tedavi
uygulanmalidir. 3-6 ay icinde iyilesmenin olusmasi beklenir.
Daha yaygin tutulumlar kask ile tedavi edilebilir.

B TEKNIiK

Lambdoid siturin tek basina sinostozu nadiren gortlar.
Bu olgularda bilateral oksipital kraniotomi ile total poste-
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rior sekillendirmeyi tercih ederiz. Ancak klglk hastalarda
endoskopik rezeksiyon sonrasi kask tedavisi de iyi sonuglar
saglayabilir. Posterior oksipital ilerletme; Pfeiffer, Crouzon,
Kleeblattsch&del gibi intrakranial basincin ¢ok erken dénem-
den itibaren yukseldigi agir kraniofasiyal sendromlarda kranial
genisletme icin baslangic tedavisi olarak kullaniimaktadir.
Muiltipl kraniosinostozu olan hastalarda ylksek vendz basing
nedeniyle total kalvaryal sekillendirmenin riskli oldugu durum-
larda da tercih edilir. On kranial fossa ilerletmesi icin her ne
kadar fronto-orbital ilerletme &ncelikli olarak dislUnilse de;
total intrakranial hacim genislemesi yo6ninden bakilacak
olursa oksipital ilerletme fronto-orbital ilerletmeye gére daha
etkilidir (25).

Sendromik KSS’li gocuklardaki tipik kranial dismorfoloji braki-
sefali-turrisefalidir. Yani 6n kafada geriye ¢ekilme, intrakranial
yukseklikte artig, kafanin genigliginde artma, posterior kranial
bolgede ise yassilik gorilur. Cerrahi tedavide sendromik
KSS’li ve brakisefalik hastalara, 6n kafa ve supraorbital bar
ekspansiyonunu saglamak icin geleneksel olarak oncelikle
fronto-orbital ilerletme uygulanir. Ancak brakisefalik veya turri-
sefalik bu hastalarda anterior ilerletme yéntemleri yeterli hacim
artisini saglayamaz. Giincel bir galismada posterior genigletme
yéntemlerinin %35 oraninda daha fazla hacim ekspansiyonu
olusturdugu, intrakranial hipertansiyon gelisimini engelledigi,
ayni zamanda intrakranial yUksekligi azaltarak turrisefali geli-
simini engelledigi saptanmistir (3). Posterior genigletme igin
geleneksel kranioplasti ydntemleri yani posteriordaki kemik
segmentlerin yeniden organizasyonu ve fiksasyonu uygulana-
bilir. Sgouros ve ark. 1996'da serbest ylizen parieto-oksipital
kemik flep uygulamasini yayinlamiglardir (27). Ancak dural
yirtik ve vendz sintslerden hemoraji riski mevcuttur. Bu neden-
lerle dura ve kemik segmentin diseksiyonunu gerektirmeyen
minimal invaziv teknikler gelistirilmis spring (5) ve internal
distraktorler kullanima girmistir (34).

Sendromik sinostozlarin tedavisinde posterior kranial kubbe
genisletme yontemleri dnem arz eder. Geleneksel kranioplas-
tiyle veya kademeli olarak spring veya distraktérler gibi daha
invaziv metodlarla posterior kranial kubbede genislemeyi
basarmak muimkindir. Bu uygulamalann ortak amaci int-
rakranial hipertansiyonu énlemek, turrisefali gelisimini engel-
lemektir. Ayni zamanda posterior fossadaki lokalize beyin
kompresyonunu azaltirlar. Nowinski ve ark.nin yaptigi bir
calismada posterior kranial kubbe geniseltmesinde kullanilan
3 cerrahi yontem degerlendirilmis ve ekspansiyon oranlar
karsilagtinlmistir. Buna gbére serbest parieto-oksipital yitizen
flep uygulanan 2 hastada ekspansiyon orani %13 ve %24,
translambdoid springler ile genisletme uygulanan 2 hastada
ekspansiyon orani %18 ve %25, internal distraktorler ile
genisletme uygulanan 2 hastada ekspansiyon orani %22 ve
%29 olarak kaydedilmistir (21). Bu calismaya gore her has-
tanin yasina ve anatomisine uygun teknikler secilmelidir. Her
3 ybntem de kranial hacmi artirmada énemli orana sahiptir,
ancak istatiksel olarak karsilastirilabilir degerler degillerdir.

Braki-turrisefalik dismorfolojiye sahip bebeklerde fonksiyonel
problemler ve anatomik anomalilerin tedavisinde &6nemli
nokta intrakranial hacmin erken dénemde ve efektif olarak
genisletiimesidir. Oksipital kranioplastiden minimal invaziv



yéntemlere kadar degisen spektrumdaki bu yeni teknikleri
uygulayarak sendromik KSS’In kapsamli tedavisinde bu
hedeflere ulasmak miUmkin hale gelmistir.

B SERBEST YUZEN PARIYETO-OKSIPITAL FLEP

Prone veya vyan oturur pozisyonda bikoronal insizyon
ile subgaleal planda posterior kranial kubbe genisletilir.
Kraniotomi lambdoid sutlrlar gegecek sekilde ve inferior
siniri lambdanin asagisinda torculayi gegip foramen magnuma
uzanacak sekilde ilerletilir. Kiglik bebeklerde kalvaryum ¢ok
ince oldugundan spring veya distraktérin olusturdugu etki
ile kirilabilir. Bu nedenle ylizen parieto-oksipital flep teknigi
cok kiglk infantlarda (3-6 aylik) dahi uygulanabilir. Ancak
islem icin kraniotomi gerekmesi ve operasyon sonrasi supin
pozisyonda iken ekspansiyonun engellenmesi bu yéntemin
dezavantajlanidir. Serbest ylzen parieto-oksipital flep igin,
kraniotomi dizayni kemik flebin boyutunu belirleyecek ve
sonug olarak posterior kranial yapi sekillenirken kazanilacak
intrakranial hacmi etkilenecektir. Teorik olarak maksimum
hacmi kazanmak igin kraniotominin vertikal kismi maksimum
vertikal kranial gemberde, horizontal kraniotomide de miimkdin
oldugunca torculanin asagisinda yerlesimli olmalidir. Ancak
posterior fossadaki potansiyel vendz sinlis kanama riskini g6z
oniinde tutmak gerekir. Steinbacher ve ark. inferior oksipital
segmente barrel stave osteotomisini ekleyerek horizontal
osteotomiyi genisletmislerdir (30).

B SPRING YONTEMI

Bu yéntemde bikulebilir metalik bir kablo osteotomi boyunca
yerlestirilir ve kalvaryal sutiru acar. Osteotomi veya siitir
kenarlar boyunca boyunca ekspansiyon saglanir. Kemik
fragmanlar gerginligin oldugu iki taraftan da ayrilir. Kalvaryuma
uygulanan bu kuvvet ile kalvaryal sekil dizeltilebilir. Yani
parieto-oksipital ylzen flepte oldugu gibi ayriimis kemik
fragmanlarin yeniden yapilanmasiyla olusmaz. Bu sekilde
multipl osteotomilerin 6nU alinabilir. Az kanama, azalmis
cerrahi siresi olasi cerrahi travmayi azaltir. Spring teknolojisine
ana elestiri; vektorler, kuvvetler ve kemik fragmanlar arasi
ayrilma derecesi Uzerindeki kontroliin azigidir. Spring ile iligkili
komplikasyonlar; springin yerinden ¢ikmasi, cilt penetrasyonu
ve basi yarasidir. Ancak raporlanan komplikasyonlarin orani
dusuktur. Distraktorler ile karsilastirilinca springler tamamen
yumusak doku ile gevrelenmistir, bu enfeksiyon riskini azaltir.
Distraktdrler gibi springlerin de ¢ikariimasi ayri bir cerrahi islem
gerektirir. Kapali stttrlerin oldugu olgularda genis osteotomi
ile kombine olarak da springler kullanilabilir. Posterior kranial
kubbe genisletmesinde, cogu merkezde agik lambdoid sitdrler
Uzerinden kalvaryumu separe etmek igin springler kullanilir.
Prone pozisyonda yapilir. Subgaleal planda posterior kranial
kubbe ekspoze edilir. Bir veya iki ¢ift spring simetrik olarak
sutlr Uzerinden yerlestirilir. Oksipital kemik tabanindaki arka
kemik fragman, kalvaryumun kalan kismindan midye kabugu
gibi acilir. Spring dislokasyonunu énlemek igin emilebilir bir
sUtdr ile springin orta noktasi periosta tespit edilir. Ancak
asagl yerlesimli sUtlr varsa rolatif olarak inferiorda klglk
bir kemik segmenti olacagi igin total intrakranial hacim artigi
kisitlanacaktir.
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B DiISTRAKTORLER ve POSTERIOR
DiISTRAKSIYON OSTEOGENEZIiSi (PDO)

Oksiputun posterior genisletmesi, sendromik KSS’lerde kra-
nioserebellar disproporsiyona sekonder artmis intrakranial
basing tedavisinde ve kraniofasiyal malformasyonlarda kul-
lanilabilir. 1998 yilinda KSS tedavisinde Sugawara distraktor
kullanimina o6nculik etmisti. 2009 yilina kadar posterior
genisletmede distraktorler kullanilmamistir, 2009 yilinda White
ve ark. miiltistitlr sinostozu olan ve intrakranial basinci yiiksek
6 hastada (yas araligi: 9-19 ay) posterior distraksiyon osteoge-
nezisi ydntemini uygulamiglardir (34).

Distraksiyon osteogenezisi anterior kraniofasiyal ilerletmede
blylk basan elde etse de glinimuizde artik posterior krani-
um igin kullaniimaya baslanmigtir. Hatta bazen tek ydntem
olarak kullanilabilir. Konvansiyonel tekniklerle kiyaslaninca bu
yéntemde kemik ilerletme orani daha fazladir ve niks orani
disiktir. Konsolidasyon periyodu birkag aydir. Perkitan dis-
taktdr kisminin olasi enfeksiyonu gibi cihaz iligkili komplikas-
yonlar bildirilmistir. Posterior kranial kubbe distraksiyonunu
planlarken dikkat edilecek hususlar; kraniotominin dizayni,
distraktérlerin sayisi ve tipi, distraksiyon protokolinin doga-
sidrr.

Kraniofasiyal iskelette distraksiyon osteogenezisinin kullani-
minin, kemik stogundaki azlik ve hasarli kemik gelismesine ka-
dar genis bir kullanim alani vardir. Bu yéntemin bir faydasi da
yeni vaskilarize kemik Uretimi ve yumusak dokuda genis eks-
pansiyon olusturmasidir. Dezavantajlari ise cihazin ¢ikariimasi
icin ikinci bir cerrahi prosedir gereksinimi, potansiyel cihaz
komplikasyonlari, bir miktar uzamig tedavi siresidir (konsoli-
dasyon stresi). White ve ark.nin sendromik KSS’li 6 hastaya
uyguladiklari distraksiyon osterogenezisi serisinde; PDO ile 30
mm’den fazla ilerletme saglanmistir (34). PDO ve fronto-orbital
ilerletmenin (FOI) karsilastinldigi bir calismaya gére FOI yapi-
lan hastalara PDO gibi ikinci bir genisletme daha yapilimalidir.
Distraksiyon osteogenezisinde deneyim kazandik¢a artik bu
tedavi ilk basamak olarak ve 4-6 ayliktan itibaren hastalara
uygulanmaya baslanmisti. Hem kafa seklinde hem de int-
rakranial voliimde ciddi kazanimlar saglamistir. Hem de FOI
cerrahisini erteleme firsati saglayarak hatta bazen monoblok
distraksiyonun ikinci evre kranial genigletme olarak yapilma-
sina olanak vermektedir. PDO, istatistiksel olarak FOIi’ye gore
intrakranial hacimde ¢cok daha fazla genigsleme saglamaktadir
ve bu artista cerrahi teknikteki asil mekanizmanin distraksiyon
olmasi etkilidir (7).

Wiberg ve ark.nin (35) yaptidi bir calismada sendromik KSS’si
olan ve 2007-2010 yilinda posterior distraksiyon uygulanan
10 hastanin verileri incelenmistir. Cerrahi uygulanan ortalama
yas 18 aydir. Klinik ve radyolojik olarak tim hastalarda basarili
kalvaryal genisletme elde edilmigstir (ortalama ilerletme 19,7
mm). Alti minér ve 1 major komplikasyon (BOS kacgag)
gelismistir. Yapilan tedavi turrisefaliyi azaltmis, sefalik indeksi
duzeltmis, ylkselmis intrakranial basinci azaltmistir. Calismaya
dahil edilen 10 hastada posterior distraksiyon endikasyonu
bikoronal veya multisttir sinostozu nedeniyle progresif braki-
veya turrisefali olarak belirlenmistir ve serebellar tonsiller
herniasyonu olan veya olmayan intrakranial basinci yiksek (15
mm Hg Uzerinde veya 24 saatte 3’ten fazla B dalgasi olan)
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bir subgrup mevcuttur. Prone pozisyonda koronal insizyon
ile subgaleal flep kaldirildiktan sonra osteotominin 3 cm
anterioruna periost insizyonu yapilmis ve periost flebi arkaya
devrilip osteotomi verteksten torkulaya dogru genisletilmistir.
Posterior kemik yapilarin duradan disseke edilmesine gerek
kalmadan 1 veya 2 tane Arnold-Marchac distraktorleri (KLS
Martin group, Tuttlingen, Almanya) temporal veya parietal
alana yerlestirilmis ve 4 mm’lik vida ile tespitlenmistir. PDO’da
distraktorler tipik olarak yaklasik 2 mm kadar masada aclli, gift
kat Spongostan kemigin i¢ ylzu ile dura arasina, duraya vida
uclarinin hasar vermemesi icin serilir. Postoperatif 0-2 gln,
distraksiyon dncesi latent peryot olarak belirlenir ve beklenir.
Sonra her giin 1 mm ilerletili. Bu saglamlastirma dénemi
tamamlandiktan sonra genel anestezi ile distraktdrler ¢ikarilir.
Mentese ile yapilan bu distraksiyon adeta midye kabugunun
aclimasina benzemektedir. Distraktérlerin temporalde olmasi
hem verteksin posteriorda asagiya dogru yer degistirmesini
maksimuma cikarirken ayni zamanda verteksi inferiora dogru
cekerek turrisefaliyi azaltir. Ayrica bu yontemle posterior
fossada hacim artigi saglanarak tonsiller herniasyon durumunu
(mevcutsa) hafifletmek mimkindir. Distraksiyon tekniginde
geleneksel posterior serbestlestirme tekniginden farkli
olarak kemigin durada diseke edilmesine gerek kalmadigi
icin posterior vendz sinls yaralama riski de azalr. Ancak
operasyon sirasinda dural yirtik meydana gelmigse o boélgede
duray! diseke edip tamir etmek sarttir.

Frontal kemik ilerletmeleri ile kiyaslayinca posterior ilerletmede
ek olarak uygulanabilen osteotomilerle intrakranial volimu ¢ok
daha fazla oranda artirmak mimkunddr. (34) Ancak Wiberg
ve ark.nin (35) %30 hastada olusan kemik acikligi tabiati
nedeniyle flizyone oldugdu i¢cin osteotomi ile beklenen sonuglar
elde edilememistir.

Multipl distraktér kullaniminin dezavantajlari; pahali olmasi,
distraktér yerlestirimesi ve c¢ikarlmasinda meydana gelen
kompleksite ve distraktdr vektorleri arasinda olasi kangsikliktir
(84). Ayrica dural yirtik, enfeksiyon ve cihaz iliskili komplikas-
yonlar, yerlestirilen pin sayisinda artis da sayilabilir. Steinbac-
her ve ark. bir ¢ift menteseli distraktér ve egimli eksternal pin
ile olasi eksternal travma nedeniyle meydana gelebilecek ha-
sar veya bozulma riskini azaltmisglardir (30).

2009-2013 yillar arasinda posterior kranial kubbe distaksiyonu
uygulanan toplam 86 hastanin literatlriinden (11 olgu serisi)
derlenen bir calismada ortalama cerrahi yasl 16,2-11,8 ay,
ortalama komplikasyon orani %30 olarak saptanmistir. En sik
komplikasyonlar BOS fistlli veya dural hasardir. Bunu yara
yeri enfeksiyonu, cihazin perkitan olarak ekspoze olmasi ve
cihaz hasari izler. Uzun dénemde morbidite saptanmamistir.
Sonug olarak bu yeni tekniklerin kullaniminda dikkatli cerrahi
planlama ve uygulama ile komplikasyon oranini azaltmak
mdmkandar (11).

Posterior kranial kubbe genigletmesinde serbest ylizen kemik
flep, spring ve distraktdr yontemleri kullanilabilir. Bu yontemleri
kisaca karsilastiracak olursak; serbest yizen kemik flep
tekniginde spring veya distraktér gibi donanim kullanilmadig
icin cok kiglk infantlarda (3-6 ay) da uygulanabilir. Ancak
kraniotomi gereksinimi, supin pozisyondayken olasi beyin
kompresyon riski ve nlks ihtimali dezavantajlarindandir. Trans-
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sutural springlerde kraniotomi gerekmez. Es zamanl olarak
frontal ilerletme ile kombine edilebilir. Ancak ekspansiyon
araligi ve vektdrler Gizerindeki kontrolliin azlidi, lambdoid sutir
pozisyonunun degiskenligi ve springlerin ¢ikariimasinda ikinci
bir cerrahi islem bu uygulamanin dezavantajlardir. Distraktorler
ile hem ekspansiyon araligi hem de ekspansiyon vektorleri
kontrol edilebilir ve volim kazanci ¢cok fazla olur. Ancak hem
kraniotomi gereksinimi hem de distraktérlerin cikarimasinda
ikinci bir cerrahi islem yine bu yéntemin de dezavantajlaridr.

B LAMBDOID SUTUR SINOSTOZUNDA CERRAHI
YONTEMLER

Lambdoid sutir sinostozunda cerrahi ydntem olarak cesitli
teknikler tarif edilmisse de temel teknik, oksipital kemigin
simetrisini saglayacak ve arka kafa kaidesinin hacmini
artiracak sekilde iki tarafli sekillendirmedir. Baglangicta basit
suttrektomi cerrahileri uygulanmigtir. 1999 yilinda Jimenez ve
Barone endoskopik sttiirektomi ve kask tedavisi uyguladiklar
olgu serisini yayinlamiglardir. Endoskopik sittrektomide kan
kaybl ¢cok az miktarda olup transfiizyona ihtiya¢ kalmaz,
hastanede kalma suresi 1-2 giin ile sinirhdir. Ancak endoskopik
tedavi 3 aydan kui¢lk (6-12 haftallk bebeklerde) hastalarda
tercih edilir. Ayrica bu hastalarda operasyon sonrasi sitirin
kapanmasi nedeniyle tekrar operasyon geregi bildiriimistir.
Ayrica endoskopik suttrektomi galismalarinda eslik eden kulak
veya ylUz asimetrisini dizeltme gerekliliginin detaylarindan
da bahsedilmemektedir. Daha blylk bebeklerde 1988’de
Persing’in 6nerdigi sekilde arka kafa kaidesinin simetrisini
de saglayacak suboksipital kemige sekillendirmeyi iceren iki
tarafll yaklagimlar daha uygundur (9).

Tek tarafll lambdoid sinostozda Kamuro ve ark. oksipital
kemige barrel stave osteotomisi uygulamiglar ve distraksiyon
osteogenezisini saglamiglardir. Tek tarafli lambdoid sinostozda
distraksiyonun kullanildigi tek galisma budur. 1 yillik kisa dénem
sonugclarinda niiks saptanmamistir. Ancak bu yéntemde aygitin
cikarilmasi igin tekrar ikinci bir cerrahi gerekir (1).

Bazi hastalarda 6nce strip kraniektomi ve sonraki dénemde
arka kranial ¢ati rekonstriksiyonu uygulanabilir. Kafatasinin
arka bolgesinde ve arka kafa cukurunda cok fazla sekil
bozuklugunun oldugu durumlarda posterior kraniektomi ile
birlikte total parieto-oksipital yeniden sekillendirme tercih
edilir (13). Parieto-oksipital yeniden sekillendirme igin; fronto-
orbital ilerletme ydnteminden uyarlanarak sa¢ bandi (bandeau)
yéntemi gelistiriimistir. Arka sa¢c bandi oksipital bdélgenin
ortasindan veya koronal planda verteksten horizontal olarak
elde edilir. On kafa kubbesi rekonstriiksiyonundan elde edilen
bifrontal flep gibi, arka kraniumun Ust kubbesinden blylk bir
flep alinir. Sa¢ bandi seklindeki flep 180 derece déndurildr.
Bdylece dizlesmis olan kisim postero-lateral olarak vyer
degistirmistir. Arka kraniumun Ust kubbesinden buytik bir flep
de 90 derece gevrilir ve boylelikle ipsilateral ylikseklik azalmasi
da posterior dizlesme ile birlikte dizeltilebilir (24).

B “MERCEDES-BENZ” PATERN SINOSTOZUN
CERRAHIi TEDAViISI

Bu patern sinostozun tedavisi izole sagital sinostozdan bir



miktar farklidir. Kafatasinda kisalma yerine uzama oldugu
icin ayni zamanda bilateral lambdoid sinostozun cerrahi
duzeltmesinden de farklidir. Deformiteyi uygun bicime
getirmek icin arka kranial kubbe sekillendirme prosediri
uygulanir. Primer hedefler; sagital plani uzatma ve genigletme,
arka kraniumun vyukseltiimesidir. Mercedes-Benz patern
KSS’lu bebeklerde primer cerrahi yasi 8-10 aylar arasidir.
Bu sure sonrasindaki duzeltmelerde intrakranial basing
artmis ve anormal kompensatuar blyiime paterni (progresif
on turrisefali, ki ek diizeltme prosediri gerektirir) gelismis
olacaktir. Konvansiyonel izole sagital sinostoz tamirinden farkl
olarak (ki bunda 6n-arka kafatasi uzunlugu azaltilir) bu patern
trisutural flzyon kafatasinin sagital uzaltimasini gerektirir.
Foramen magnum’un es zamanl geniglemesi ileride Chiari
Tip | malformasyonu gelismesi acisindan ylksek potansiyele
sahiptir. Hastalarda preoperatif MR gorintlileme tavsiye
edilir. Cocukluk ¢agi boyunca senede bir veya iki senede bir
MR gérinttleme ile izlemi, potansiyel syringomyeli gelisimi
nedeniyle spinal kordun MR ile taranmasi ve santral uyku
apnesi slphesi varsa uyku calismasi 6nerilir (23).

Kraniosinostoz cerrahisinde amag flizyone sitlrl gevsetmek
ve kafatasi seklini dizeltmektir. KSS cerrahisi miltidisipli-
nerdir. Ozellikle ilerletme ve rekonstrilksiyon yapilacak veya
sendromik olgularin cerrahisinde deneyim ve iyi ekipman
sarttir. Pediatrik ndérosirlrjiyenin yani sira pediatrik rekons-
triktif cerrah ve pediatrik ndroanestezi ekibi gerekmektedir.
Her sinostoz cerrahisinde hastanin kan grubu belirlenerek
kan hazirhgi operasyon dncesi tamamlanmis olmalidir. Hasta
iyi desteklenmis serebellar yastik Gzerine prone olarak yatirilir.
Yiz yikseltiimeli ve basi engellenmelidir. Cerrahi segenekler
sUtlrin basit tek tarafli kraniektomisinden kraniofasial ekip
tarafindan yapilan detayli rekonstriksiyona kadar degisir.
Pozisyon verildikten sonra hastanin isi kaybinin minimuma
indiriimesi ve basi yarasini 6nlemek igin ekstremiteler pamuk
ile sarlabilir. TUm kafanin trag edilmesi yerine insizyon kena-
rindaki saclarin kesilmesi tercih edilir. Operasyondan hemen
once insizyon hatti Gzerinden adrenalin iceren lokal anestezi
uygulanmasi, cilt-cilt alti ve galeanin elektrokoter ile agiimasi
kan kaybini minimuma indirebilir. Kemikten sizinti seklindeki
kanamalar mimkiinse sponijeller veya okside rejenere sellliloz,
inatci olanlar ise kemik mumu ile durdurulmalidir. Hem sagital
hem de her iki transvers sinls oksipital kemige gomuli oldugu
icin dura kemikten ¢ok dikkatli bir sekilde diseke edilmelidir.
Asterion tarafi transvers sinls bélgesi oldugu igin dural yir-
tik olusturmaktan kaginiimalidir. Dura defektleri 4/0 veya 5/0
sutdrler ile mutlaka onariimali gerekirse duraplasti uygulan-
malidir. Postoperatif bakim i¢in yogun bakim énem arz eder.
Peroperatif ve postoperatif dénemde gelisebilecek kan kaybi
g6z 6niunde tutularak yerine konulmaldir. Bunun igin posto-
peratif hemen ve 24 saat sonra goérilen hemoglobin ve hema-
tokrit degerleri 6nem arz eder. Hastalarda postoperatif ikinci
glnden itibaren insizyon etrafinda ve ylizde édem artar, g6z
kapaklari siser hatta kapanabilir. Basin 45 derece elevasyonu
ve sik mobilizasyon ile 4-5. glinlerden itibaren 6dem gittikge
azalr. Oral alim yeterli oldugunda ve problemsiz yara yeri
iyilesmesi mevcutsa hasta taburcu edilebilir. Cerrahi kompli-
kasyonlar; kan kaybi (ameliyat stiresi uzadikga kan kaybi artar,
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sendromik sinostozlarda kan kaybi fazladir), gegici hipertermi,
enfeksiyon riskinde artis (KSS tird, hastanin yasi, operasyon
slresi, yogun bakim Unitesinde kalis siresi, reoperasyon),
BOS fistuli, hiponatremi (serebral tuz kaybi) ve epilepsi olarak
siralanabilir.

B KASK KULLANIMI

Bebegde 0©zel olarak yapilan ortezlerdir. Her giin belirli bir
stre kullanilarak kafatasi deformitesinin  dizeltiimesine
katki saglamaktadir. Her ne kadar kask ortezlerin cerrahi
uygulanmis olgularda da iyi sonug¢ verdigini gdsteren yayinlar
olsa da literatlirdeki genel kani minimal invaziv cerrahi sonrasi
bir yas alti bebeklerde etkili oldugu yoniindedir. Kask kullanimi
postoperatif 1 yil kadar kullanildiginda kemik gelisiminin
en hizh oldugu ilk 2 yilda hastanin kozmetik deformitesi
dizeltilebilmektedir. Endoskopik strip kraniektomi ile birlikte
kullanildigi ¢alismalarda kombine tedavinin sefalik indeks
Uzerine olumlu etkileri gdsterilmistir. Kask kullaniimasinin
mevcut literatlir 1siIginda minimal invaziv cerrahi yapilan
olgularda faydali olabilecegdi distinilmektedir.

B TAKIP

KSS’lu hastalar kranial gelisim tamamlanana kadar takip edil-
melidirler. Erken ay/yasta operasyon sonrasi re-stenoz gelisen
olgularda tekrar operasyon gerekebilir. Hastalar intrakranial
basin¢g veya hidrosefali agisindan takipte olmali, sendromik
hastalarda orbital ve maksillofasial cerrahi agisindan tamam-
layici operasyonlar planlanmalidir. Nérokognitif ve psikosos-
yal gelisim acgisindan aile bilinglendiriimelidir. Zéller ve ark.nin
yaptidi bir arastirmada tek tarafli lambdoid sinostozu olan 17
ve bilateral lambdoid sinostozu olan 4 gocugun noéral gelisim
skorlari preoperatif ve postoperatif kaydedilmigstir. Hi¢cbir has-
tanin postoperatif degerleri disiik saptanmamis, bunun yanin-
da 17 hastanin 5’inde postoperatif skorlar ylkselmistir (37).

B SONUC

Oksipital ilerletme tekniklerine dayanan bandeau (sa¢ bandi)
kullanilarak yapilan arka kranial kubbe sekillendirmesinde
kalici tatminkar estetik sonuglar saglanir. Nadir goriilse de
lambdoid sinostoz taninmali ve deformasyonel egrilikten ayirt
edilmelidir. Tanidaki potansiyel zorluk nedeniyle kaybedilen
zamani telafi etmek igin hastalar ivedilikle deneyimli cerrahi
ekibi olan merkeze sevk edilmelidir. Sendromik sinostozlarda
posterior kranial kubbe genigletmesi ¢cok 6nemli bir role
sahiptir ve non-sendromik brakisefalik hastalarda da
disinulebili. Bu yéntem, intrakranial hacimde daha fazla
genigleme saglar ve ayni zamanda intrakranial hipertansiyonu
da dusurdr. Ayni zamanda turrisefalik kranial dismorfoloji
gelisimini de engelleyebilir. Minimal invaziv metodlar; springler
ve distraktorler posterior fossadaki epidural diseksiyon ile
iligkili riskleri azaltmiglardir. Spring ve internal distraktorlerle
yapilan calismalar ile 6nemli sonuglar elde edilmistir. Gelecekte
yapillacak karsilagtirmali calismalar ile posterior kranial
kubbe genisletmesinde kullanilan minimal invaziv teknikler
gelistirilebilir ve karsilastirilabilir.
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