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ABSTRACT

Trigonocephaly is a type of craniosynostosis that can inhibit brain development, as well as causing cosmetic problems and 
psychomotor problems later in life due to early closure of the metopic suture in infancy. It may be isolated or may appear as part 
of a complex syndrome or a genetic problem. Hypotelorbitalism, biparietal enlargement, fronto-temporal constriction, supraorbital 
and lateral orbital regression, and midline forehead spine-like appearance are typical findings in trigonocephaly. Multidisciplinary 
approach is the gold standard in the diagnosis and treatment. Patient management can range from observational follow-up with 
radiology to treatment with complex surgeries. In this review, the imaging, indexes and treatment methods are explained in addition 
to the definition, symptoms, and findings.
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ÖZ

Trigonosefali metopik sütür bebeklik döneminde erken kapanmasına bağlı, yaşamın ilerleyen dönemlerinde kozmetik sorunlar, görme 
ve psikomotor sorunlara neden olmasının yanında, beyin gelişiminin engelleyebilen bir kraniyosinostoz tipidir. İzole olabileceği gibi 
kompleks bir sendromun veya genetik sorunun parçası olarak da karşımıza çıkabilmektedir. Hipotelorbitalizm, bipariyetal genişleme, 
fronto-temporal daralma, supraorbital ve lateral orbital gerileme, orta hatta alında oluşan gemi omurgasını andıran görünüm 
trigonosefalide tipik bulgulardır. Trigonosefali tanı ve tedavisi pediatrik nöroşirürjinin konusu olmasına rağmen multidisipliner yaklaşım 
altın standarttır. Tedavisinde radyoloji ile gözlemsel takibin yanında, kompleks cerrahilere kadar gidebilen tedaviler yer almaktadır. 
Derlemede tanım, semptom ve bulguların yanında görüntüleme, indeksler ve tedavi yöntemleri de açıklanmıştır.
ANAHTAR SÖZCÜKLER: Trigonosefali, Metopik sütür, Kraniyosinostoz, Tomografi

█   GIRIŞ

Trigonosefali üçgen anlamındaki Yunanca “trigonon” ile, 
kafa anlamındaki “kephale” kelimelerinin birleşimi ile 
oluşmaktadır. Bu kraniyosinostosizde metopik (Yunanca 

metopon alın anlamındadır) sütürün erken dönemde füzyon 
ve daha sonra ossifiye olması ile üçgen şeklinde veya kama 
şeklindeki alın oluşur. Trigonosefali ilk kez Welcker tarafından 
1862 yılında yarık dudaklı, kama şeklinde kafatası olan bir 
çocuğu tanımlamak için kullanmıştır (54) (Şekil 1).

Metopik sütür, doğumda iki frontal kemiği birbirinden ayırır 
ve doğumdan sonraki 3. ayda başlayarak yaklaşık 8. ayda 
fizyolojik olarak kapanır (52,53). Bu sütürün fizyolojik olmayan 
erken dönem kapanması, alnın kamalaşmasının yanında, 
frontal kemiklerin yanlardan da gelişimini engeller. Virchow’un 
teosine göre, bu kamalaşma kafatasının gelişmesine bağlı 
diğer sütürlerin de daha da büyümesine neden olur (51).

Kafatasının son şekli üçgen şeklinde bir alın, orta hatta bir 
çıkıntı ve ön kranyal fossanın küçülmesi ile sonuçlanır (Şekil 
2). Sıklıkla orta hatta yumuşak doku fazlalığı da olur. Olguların 
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%55’inde ön fontanel erken dönem kapanması mevcuttur (12). 
Yetersiz yan orbital duvar gelişimi ile supraorbital retrüsyona 
ve bitemporal duvarlarda indentasyona neden olur. Şiddetli 
olgularda lateral kantal açı yükselmiştir. Orta orbital duvarlarda 
ise etmoidal hipoplazi ile birlikte olan hipotelorizm vardır. 
Epikantal orbital alanda göz yaşı görünümü ile açılı şekilde 
alnın ortasına açılı uzanım vardır (Şekil 3). Orta hat gelişim 
anormalliklerinin en önemli belirtisi olan azalmış aurikülar kafa 

yüksekliği vertikal büyümede kısıtlanmıştır. Sefalik indeks 
(maksimal kafa genişliği/maksimal kafa uzunluğu), bitemporal 
ve bipariyetal genişliklerde kısalma olsa da, genelde normal 
sınırlardadır (3,17,42). Büyümenin erken dönemde kısıtlı 
kalması nedeniyle, intrakranyal hacim düşük kalır, cerrahinin 
amacı kafa şeklini düzeltmenin yanında hacmi de yükseltmektir.

█   KLINIK GÖRÜNÜM ve BULGULAR
Klinik uygulamada, dışardan yapılan görsel değerlendirme 
büyük ölçüde yardımcı olsa da, tedavide belirleyici değildir. 
İleri yaşlarda tespit edilen trigonosefali olguları genelde daha 
hafif kliniğe sahiptir. Bu hastalardaki temel bozukluklar:

• Hipotelorbitalizm,

• Bipariyetal genişleme,

• Frontotemporal daralma,

• Supraorbital ve lateral orbital gerileme,

• Orta hatta alında oluşan gemi omurgasını andıran görünüm 
(keel).

Trigonosefalinin şiddeti oldukça farklı olabilmektedir. Metopik 
sütür boyunca kemiğin artmış şekilde birikmesi ile trigonosefa-
linin kemik çıkıntısı oluşur. Trigonosefali için tipik olan supraor-
bital retrüzyon, orta dereceden şiddetli dereceye kadar olabilir. 
Aşağıdaki tanımlamalarla bu retrüzyon sınıflandırılabilinir (48).

Frontal Açı

Fronal açı bilateral pterion ve nasion arasındaki iki hattın açısıdır 
(Şekil 4) (37). Ölçümü aksiyel tomografi ile yapılır. Eğer açı 89 
dereceden düşükse şiddetli trigonasefali, 90-95 derecede ise 
orta, 96-103 arasında ise hafif trigonosefaliden bahsedilir (48). 
Eğer açı 104 veya daha fazla ise normal kranyumdur.

Şekil 1: Trigonosefalide tipik kama şeklinde kafatası görünümü.

Şekil 2: Trigonosefalide üçgen şeklinde bir alın, orta hatta bir 
çıkıntı ve ön kranyal fossanın küçülmesi.

Şekil 3: Bi-koronal “zig-zag” insizyon ile cilt ve cilt altı geçilir ve 
kalvarium ortaya konulur.
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Frontal Stenoz

Frontal stenoz interparietal uzaklığın interkoronal uzaklığa 
oranıdır (Şekil 5) (11,40). Shimoji ve Tomiyama çocuklarda 
İPD/İCD’nin 1.21 olması gerektiğini tespit etmiştir (45). Aksiyel 
beyin tomografisi ölçümlerde kullanılır.

Trigonosefali daha çok izole metopik sütür sorunu gibi olsa da, 
olguların %35’inde sendromik olarak görülebilir (29).

Trigonosefalik hastalarda zekâ ve psikiyatrik sorunlar ile yapı-
lan çalışmalarda farklılıklar vardır. Trigonosefalik çocuklarda 
mental gerilik, kognitif ve davranış bozukluğu diğer sendromik 
olmayan kranyosinostozlu çocuklara göre daha yüksek bulun-
muştur (25). Cerrahi tedavinin, kozmetik sorunları düzeltmenin 

yanısıra kognitif bozukluk riskini azalmada da faydalı olduğunu 
vurgulayan yazarlar ile cerrahinin bu soruna faydası olmadığı-
nı bildiren yazarlar da vardır (7). Normal yaş gruplarına göre 
hastaların %31’inde görme sorunları vardır, ve eğer cerrahi 
tedavileri 7 ay sonrasına ertelenirse, cerrahinin faydasında 
azalma olabilmektedir (31).

█   EPIDEMIYOLOJI
Metopik sütür sinostosizin insidansı 1/700 ve 1/15.000 gibi 
geniş bir yelpaze bildirilmektedir (1,15,29). Klasik bilgi olarak 
kraniyosinostosiz olguları arasında sagital ve unikoronal 
sinostosizden sonra %3-27 ile üçüncü sırada bulunur (17,18). 
Genel insidansı artan bir sinostoz olup, 2008’de Avrupa çapında 
yapılan ve yedi birimin katıldığı 3240 olgulu çalışmada, 1997-
2006 arasında metopik sütür sinostozunun arttığı gösterilmiştir 
(49). Başka çalışmalarla bu çalışma sonuçları desteklenmiştir 
(14,43,54). Bu çalışmalar ile metopik sütür sinostozu ikinci en 
sık kraniyosinostosiz tipi olarak gözükmektedir.

Erkek kız oranı çalışmalarda farklılık göstermektedir. Bu oran 
bazı çalışmalarda 2:1 (13,19,21,27), 6.5:1 (16,32), ve en fazla 
olgunun bulunduğu 237 olguluk çalışmada 3.3:1 şeklindedir 
(29). En son Lajeunie ve ark. çalışmasında pozitif aile hikayesi 
%5,6’sında bulunmakta ve ikizlerde bu oran %7,8’di (29). 
Olguların %22.4’ünde diğer malformasyonlar bulunmakta idi 
(13’ünde çok tanımlanmış sendromik olgular, 40’ında bir veya 
daha fazla malformasyon bulunmakta idi). Shilito ve Matson 21 
olguluk serisinin %19’unda anormallikler bulmuş, %9,5’inde 
çoğul anormallikler tespit etmiştir (44). Başka bir çalışmada ise 
artmış anne yaşı, doğum ağırlığının 2.500 g’dan az olması risk 
faktörü olarak tanımlanmıştır (18).

█   ETIYOLOJI
Metopik sinostozunun etiyolojisi bilinmemekle birlikte üç teori 
genel olarak kullanılmaktadır.

1. Intrinsik kemik malformasyonu

Gebeliğin erken döneminde gelişen prematür sütür füzyon 
kemik patolojisi olduğunu göstermektedir. En sık ve klasik teo-
ri budur. Bunun metabolik (55), genetik (39) veya farmakolojik 
(29) yollarla olduğu öne sürülmektedir. Trigonosefali hastasının 
birinde fibroblast büyüme faktörü reseptör 1’de mutasyon 
gösterilmiştir (28). Yapılan bir çalışmada olguların %5.6’sında 
kalıtımsal bulgular tespit edilirken (29), başka çalışmalarda 
otozomal dominant penetrasyon %2-5 arasında bildirilmiştir 
(20,23). Tiroid horman replasman tedavisinin metopik kraniyo-
sinostosize neden olduğu gösterilmiştir (39,41). Gebelik sıra-
sında Valproat kullanımının da bu duruma neden olabileceği 
vurgulanmıştır (5,29). Folik asid kullanımı ile ilgili sonuçlar ise 
tam olarak ortaya konulamamıştır (49).

2. Fetal başın sıkışması

Bu teori gebeliğin geç döneminde pelvik alanda fetüs başının 
sıkışması sinostoz oluşumuna neden olabileceği yönündedir. 
İki trigonosefali hastasında fetal takipde, başlarının pelvik 
alanda sıkıştığı gösterilmiş ve bunun da kraniyosinostosize 
neden olabileceği belirtilmiştir (22). Bu teori fareler üzerinde 
yapılan modelleme ile desteklenmiştir (47).

Şekil 4: Fronal açı bilateral pterion ve nasion arasındaki iki hattın 
açısıdır (10).

Şekil 5: Frontal stenoz interparietal uzaklığın interkoronal uzaklığa 
oranıdır (11,12).
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█   TEDAVI
Konservatif Tedavi

Cerrahi tekniklerin yerine springoplasti ve kask kullanımı 
1997’den beri kullanılmaktadır (30). Yaşamın ilk altı aylık 
döneminde kullanılabilen bu yöntemleri, daha sonraki aylarda 
kemikleşmenin artması nedeniyle kullanmak faydalı olamaya-
caktır, bu dönem için sadece cerrahi tekniklerle şekillendirme 
yapmak uygun olacaktır. Cerrahi teknikler sadece alnı düzel-
tirken, yay-destekli (springoplasti) kraniyoplasti eşlik eden 
hipotelorizmi de düzeltebilmektedir. Ne kadar kemikleşme 
başlamadan önce uygulanırsa, faydasının artacağı öngörülebi-
linir. Yapılan çalışmada 23 hastada interorbital mesafe, posto-
peratif beşinci ayda kontrol grubunun değerlerine ulaşmıştır 
(30). Hatta bu çalışmada bazı olgularda aşırı çekilmeye bağlı 
hipertelorizm bile görülmüştür. Buna ek olarak yay-destekli 
kraniyoplastinin orbita morfolojisini de değiştirdiği gösterilmiş-
tir.

Cerrahi Teknik

Ameliyatın zamanlaması genel anlamda tartışmalıdır. Cerrah-
ların çoğu ilk altı ay içinde yapılacak bir müdahalenin astig-
matizm ve şaşılık gelişimini engelleyebildiğine inandıkları için 
ilk üç ve dokuz aylık dönemde müdahaleyi tercih etmektedir-
ler (8). Eskiden erken cerrahinin nöro-gelişime faydalı olacağı 
düşünülmesine rağmen, son yıllardaki çalışmalarla bu teori 
desteklenmemiştir (52). Trigonosefalisinin tedavisi konser-
vatif tedaviden, basit şekilde endoskopik olarak traşlamaya, 
kafatası rekonstrüksiyonu ve orbita ilerletmesi gibi karmaşık 
cerrahilere kadar değişebilmektedir. Anormalliklerin uzun vade 
de önemsiz olduğu ve olası kozmetik sorunların ciddi sorunlar 
oluşturmayacağı aile ve cerrah arasındaki konsensüse göre, 
trigonosefali cerrahi yapılmadan sadece kozmetik sorunlar 
açısından takip edilebilinir.

İlk kez 1921 yılında Mehner, kraniyosinostozun cerrahi 
tedavisini uygulamıştır (34). Sonrası cerrahi teknikler ve 
sonuçları birbirinden çok farklı olsa da, kraniyosinostosiz 
hastalarının tedavisinde cerrahi yerini almıştır.

Genel olarak cerrahi sırasında özellikle dikkat edilmesi gereken 
konular şunlardır:

Cerrahi hazırlıkta, hasta ve ameliyathane düzeni ağır bir 
ameliyat için gerekli olacak şekilde tam olarak hazırlanılır. 
Cerrahide olgunun pediatrik olgulara uygun yaklaşımla 
hipotermi ve hipovolemi gibi temel kaygılar göz önünde 
bulundurulmalıdır. Cerrahide suprorbital damar sinir paketinin 
zarar görmemesi önemlidir. Yanlarda temporal kas fasyası üst 
sınır boyunca kesilip, fazla zarar görmemesine dikkat edilir, 
kas-temporal fossa-skuamozal sütür ortaya konur. Cilt flebinin 
çevrilmesi sırasında boynun fleksiyonu artabileceği akılda 
tutulmalıdır. Dural yaralanmalar kontrol edilmeli ve mutlaka 
tamir edilmelidir. Kanama takibi mutlaka yapılmalıdır.

Hasta, supine pozisyonda ve baş hafif fleksiyona alınarak tespit 
edilir. Cilt ve cilt-altına kanama kontrolüne yardımcı olması 
için adrenalinli enjeksiyonu yapılabilinir. Cerrahi alan steril 
şartlarda örtülür. Bi-koronal “zig-zag” insizyon ile cilt ve cilt altı 
geçilir ve kalvarium ortaya konulur (Şekil 3) (38). Bitemporal 
kaslar subperiostal olarak disseke edilir. Orbital barın 1 cm 

3. Intrinsik beyin malformasyonu

Bu teoride beynin kendisinin kraniyosinostosizin oluşmasının 
temel nedeni olduğu öne sürülmektedir (35,52). Frontal 
loblardaki malformasyon, anterior kranyal alanda daha dar bir 
alana ihtiyaç duyduğu için, metopik sütüre sinyal göndererek 
daha erken kapanmasını sağladığı düşünülmüştür (35,52). 
Nöro-gelişimin bulguları bu teoriyi desteklemiştir (46).

İlk ve bu son teorinin kombinasyonu genetik bozuklukların 
(FGFR1, TWIST ve EFNB1) kraniyosinostozda suçlu olabileceği 
yönündedir (28,50). Bununla birlikte, trigonosefalide değişik 
kromozamal bozukluklarla birliktedir.

– 3q, 7p (24),

– 9p22–24 (2),

– 11q23 (Jacobsen sendromu) (36),

– 22q11.2 (36).

Yaygın şekilde üç teoride desteklenmesine rağmen, kesin 
bir neden ortaya konulamamıştır, bunun nedeni sinostosizin 
multifaktoriyel olması olabilir.

█   TANI
Tam olarak patofizyolojisi bilinemeyen trigonosefalide bilgi-
sayarlı tomografide sütürün kapanmış olduğunun tespiti aktif 
tedaviye yönlendirmez. Alnın ortasındaki endokranyal çıkıntı 
diğer sinostozlu hastalarda yaygın görülmemesine karşılık, tri-
gonosefali hastalarında %93 oranında gözükür ve erken baş-
laması sütür kapanması için kesin tanısal değer taşır (26,57).

Kafatasının farklı noktalarından ölçümle elde edilen baş 
genişliği ve uzunluğu oranlarına dayalı bir sagital sinostoz 
indeksi, metopik ve tek taraflı koronal sinostoz indeksinin  
yanısıra, interparietal ve inter koronal mesafeler, interkoronal ve 
interorbital mesafeler ve interkantal mesa-midfasiyel mesafeler 
ile ölçümlerde trigonosefali tanısında kullanılmaktadır (26).

█   KLINIK KARAR
Basit kraniyosinostozlarda öğrenme ve dil zorlukları ile kognitif 
kusurlar açısından normalin 3-5 katına varan yüksek risk 
oluşturduğu (10,11), ve 5-6 ay gibi erken cerrahi girişimin 
mental geriliği önlemeye veya mental yetkileri artırmaya 
yaradığı iddia edilmişken (4,6), diğerleri bu etkilerin olmadığını 
iddia etmişlerdir (30).

Trigonosefalide cerrahinin amacı estetik sorunun yanında, 
mental işlevlerin iyileşmesi veya kötüleşmemesi için yapılır 
(26). Tam olarak kemikleşmemiş hastalarda kafatasının 
büyümesindeki ilerlemeyi en aza indirecek şekillendirme 
kullanılabilir (26). Ameliyatta amaç, hastalarda kafatasını 
hayat boyu geri dönmeyecek şekilde düzeltmektir (26). 
Trigonosefali cerrahisi, plastik cerrahlar, beyin cerrahları, 
göz doktoru, çocuk doktorları, anestezi doktorları, donanımlı 
ameliyathane ekiplerinden oluşan, multidisipliner ekip 
tarafından yapılır. Multidisipliner ekiple etkin bir tarama ve 
hasta değerlendirilmesinin yanında zamanında ve uygun 
destek de sağlanabilir.
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üzerinden frontal kraniotomi yapılır (38). Fronto-nazal sütürün 
üzerinde olacak biçimde ve medial orbita duvarlarının orbita 
tavanları ile kesiştiği noktadan orta hat osteotomisi uygulanır 
(Şekil 6). Bitemporal bölgelerde ise orbital barın her iki lateral 
kenarından 2 cm arkaya doğru uzanan osteotomiler ile orbital 
bar serbestleştirilir. Orbita barının üçgensi şekli remodelize 
edilerek normal anatomik açılar ve kavisler sağlanır (38). Burun 
kökü üzerine yerleştirilerek emilebilir plak-vidalar ile sabitlenir 
(38). Serbest kemik flep çıkartılarak orbital barın üzerine 
tespit edilir. Tekrar şekillendirilen frontal kemik ile orbital bar 
tercihe göre 2-0-3-0 vicryl-ipel veya emilebilir plak-vidalar ile 
bitemporal bölgelere tespit edilir. Biparietal boşluk, sinostotik 
metopik sütürün olduğu frontal kemik uygun şekilde kesilerek 
serbest kemik flepler ile doldurulur ve sabitlenir (38). Disseke 
edilen her iki temporal kas remodelize edilen orbital bar 
üzerine, öne doğru mobilize edilerek 3-0 vcryl ile sütüre edilir. 
Cilt altına, kemik flep üzerine silikon dren yerleştirilip, cilt ve cilt 
altı 5-0 ve 4-0 ile sütürüze edilip ameliyata son verilir (Şekil 7).

Trigonosefali cerrahisinin ölüm oranı göreceli olarak düşüktür 
(46). Kraniyosinostoz hastaları için perioperatif komplikasyon 
oranı %5 olarak bildirilmiştir (33). Bunlar arasında subgelal 
hematom, beyin omurilik sıvısı kaçağı, serebral kontüzyo, 
nöbet, yüzeyel yara yeri enfeksiyonları, pnömotoraks, 
leptomeningeal kist, kanama gibi sorunlar rapor edilmiştir 
(9,56).

█   TAKIP
Tüm kraniosinostoz olgularında olduğu gibi trigonosefali olgu-
ları da hasta ergenlik dönemine ulaşana kadar izlenmelidirler 
(38). Cerrahi sonrası beyin gelişimi için oluşturulan boşluğa, 
beyin doku dokusunun doldurması beklenen gelişmedir. Bunu 
görüntüleme amacı ile postoperatif altıncı ayda hastanın 3D 
BT’si tekrarlanır (38). Trigonosefali hastalarında görülebilecek 
mental gerilik, psikososyal gelişim, astigmatizme ve şaşılığa 
takibe de, kozmetik sorunlar kadar önem verilmelidir. 

█   SONUÇ
Trigonosefali; kendini ifade edemeyen çocuğun, ileride 
yaşayabileceği kozmetik, mental, psikolojik ve görme sorunları 
için aile ve tedavi-takip ekibince karar verilen bir sorundur. 
Cerrahi tedavi her zaman tek seçenek olmayıp, basit ve hafif 
olgularda konservatif kalınarak sadece takip edilebilinirken, 
sorun tespit edildiğinde müdahale edilmesi gerekir.
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