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Metopik Sinostosiz (Trigonosefali)
Metopic Synostosis (Trigonocephaly)
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Trigonosefali metopik sttir bebeklik déneminde erken kapanmasina bagli, yasamin ilerleyen dénemlerinde kozmetik sorunlar, gérme
ve psikomotor sorunlara neden olmasinin yaninda, beyin gelisiminin engelleyebilen bir kraniyosinostoz tipidir. izole olabilecegi gibi
kompleks bir sendromun veya genetik sorunun pargasi olarak da karsimiza gikabilmektedir. Hipotelorbitalizm, bipariyetal genisleme,
fronto-temporal daralma, supraorbital ve lateral orbital gerileme, orta hatta alinda olusan gemi omurgasini andiran goérinim
trigonosefalide tipik bulgulardir. Trigonosefali tani ve tedavisi pediatrik nérosirtrjinin konusu olmasina ragmen multidisipliner yaklasim
altin standarttir. Tedavisinde radyoloji ile gdzlemsel takibin yaninda, kompleks cerrahilere kadar gidebilen tedaviler yer almaktadir.
Derlemede tanim, semptom ve bulgularin yaninda gériinttleme, indeksler ve tedavi ydntemleri de aciklanmigtir.
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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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Metopik sitlr, dogumda iki frontal kemigi birbirinden ayirr
ve dogumdan sonraki 3. ayda baslayarak yaklasik 8. ayda

N GIiRIiS

kafa anlamindaki “kephale” kelimelerinin birlesimi ile

olusmaktadir. Bu kraniyosinostosizde metopik (Yunanca
metopon alin anlamindadir) suttriin erken dénemde flizyon
ve daha sonra ossifiye olmasi ile Giggen seklinde veya kama
seklindeki alin olusur. Trigonosefali ilk kez Welcker tarafindan
1862 yilinda yarik dudakli, kama seklinde kafatasi olan bir
cocugu tanimlamak igin kullanmistir (54) (Sekil 1).

Trigonosefali Ucgen anlamindaki Yunanca “trigonon” ile,

fizyolojik olarak kapanir (52,53). Bu suttrin fizyolojik olmayan
erken dénem kapanmasi, alnin kamalasmasinin yaninda,
frontal kemiklerin yanlardan da gelisimini engeller. Virchow’un
teosine goére, bu kamalasma kafatasinin gelismesine bagl
diger sutirlerin de daha da biytumesine neden olur (51).

Kafatasinin son sekli ti¢ggen seklinde bir alin, orta hatta bir
cikinti ve 6n kranyal fossanin kiigtlmesi ile sonuclanir (Sekil
2). Siklikla orta hatta yumusak doku fazlaligi da olur. Olgularin
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%>55’inde 6n fontanel erken dénem kapanmasi mevcuttur (12).
Yetersiz yan orbital duvar gelisimi ile supraorbital retrisyona
ve bitemporal duvarlarda indentasyona neden olur. Siddetli
olgularda lateral kantal agi yiikselmistir. Orta orbital duvarlarda
ise etmoidal hipoplazi ile birlikte olan hipotelorizm vardir.
Epikantal orbital alanda g6z yasi gérinimu ile acil sekilde
alnin ortasina acili uzanim vardir (Sekil 3). Orta hat gelisim
anormalliklerinin en énemli belirtisi olan azalmig auriktlar kafa

Sekil 2: Trigonosefalide Uggen seklinde bir alin, orta hatta bir
cikinti ve 6n kranyal fossanin kigtlmesi.
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yuksekligi vertikal blylimede kisitlanmigtir. Sefalik indeks
(maksimal kafa genisligi/maksimal kafa uzunlugu), bitemporal
ve bipariyetal genigliklerde kisalma olsa da, genelde normal
sinirlardadir (3,17,42). BlyUmenin erken doénemde kisitli
kalmasi nedeniyle, intrakranyal hacim disik kalir, cerrahinin
amaci kafa seklini diizeltmenin yaninda hacmi de ylkseltmektir.

B KLiNiK GORUNUM ve BULGULAR

Klinik uygulamada, disardan yapilan gorsel degerlendirme
blylk o6lclide yardimci olsa da, tedavide belirleyici degildir.
ileri yaslarda tespit edilen trigonosefali olgulari genelde daha
hafif klinige sahiptir. Bu hastalardaki temel bozukluklar:

* Hipotelorbitalizm,

* Bipariyetal genigleme,

* Frontotemporal daralma,

* Supraorbital ve lateral orbital gerileme,

e Orta hatta alinda olusan gemi omurgasini andiran gériniim
(keel).

Trigonosefalinin siddeti oldukga farkl olabilmektedir. Metopik
sUtlr boyunca kemigin artmis sekilde birikmesi ile trigonosefa-
linin kemik ¢ikintisi olusur. Trigonosefali igin tipik olan supraor-
bital retrlizyon, orta dereceden siddetli dereceye kadar olabilir.
Asagidaki tanimlamalarla bu retrizyon siniflandirilabilinir (48).

Frontal Aci

Fronal agi bilateral pterion ve nasion arasindaki iki hattin agisidir
(Sekil 4) (37). Olctimii aksiyel tomografi ile yapilir. Eger aci 89
dereceden disulkse siddetli trigonasefali, 90-95 derecede ise
orta, 96-103 arasinda ise hafif trigonosefaliden bahsedilir (48).
Eger a¢i 104 veya daha fazla ise normal kranyumdur.

Sekil 3: Bi-koronal “zig-zag” insizyon ile cilt ve cilt alti gegilir ve
kalvarium ortaya konulur.
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Frontal Stenoz

Frontal stenoz interparietal uzakhgin interkoronal uzakliga
oranidir (Sekil 5) (11,40). Shimoji ve Tomiyama c¢ocuklarda
iPD/ICD’nin 1.21 olmasi gerektigini tespit etmistir (45). Aksiyel
beyin tomografisi élgimlerde kullanilir.

Trigonosefali daha ¢ok izole metopik sitlir sorunu gibi olsa da,
olgularin %35’inde sendromik olarak gorulebilir (29).

Trigonosefalik hastalarda zeka ve psikiyatrik sorunlar ile yapi-
lan calismalarda farkliliklar vardir. Trigonosefalik gocuklarda
mental gerilik, kognitif ve davranis bozuklugu diger sendromik
olmayan kranyosinostozlu ¢cocuklara gére daha ylksek bulun-
mustur (25). Cerrahi tedavinin, kozmetik sorunlari diizeltmenin

Sekil 4: Fronal agi bilateral pterion ve nasion arasindaki iki hattin
acisidir (10).

Sekil 5: Frontal stenoz interparietal uzakhgin interkoronal uzakliga
oranidir (11,12).
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yanisira kognitif bozukluk riskini azalmada da faydali oldugunu
vurgulayan yazarlar ile cerrahinin bu soruna faydasi olmadigi-
ni bildiren yazarlar da vardir (7). Normal yas gruplarina gore
hastalarin %31’inde gérme sorunlan vardir, ve eger cerrahi
tedavileri 7 ay sonrasina ertelenirse, cerrahinin faydasinda
azalma olabilmektedir (31).

B EPIDEMiYOLOJI

Metopik sutir sinostosizin insidansi 1/700 ve 1/15.000 gibi
genis bir yelpaze bildiriimektedir (1,15,29). Klasik bilgi olarak
kraniyosinostosiz olgulan arasinda sagital ve unikoronal
sinostosizden sonra %3-27 ile Giglinci sirada bulunur (17,18).
Genelinsidansi artan bir sinostoz olup, 2008’de Avrupa ¢apinda
yapilan ve yedi birimin katildigi 3240 olgulu ¢alismada, 1997-
2006 arasinda metopik sutir sinostozunun arttigi gosterilmistir
(49). Baska calismalarla bu calisma sonuglar desteklenmistir
(14,43,54). Bu calismalar ile metopik sitir sinostozu ikinci en
sik kraniyosinostosiz tipi olarak gézikmektedir.

Erkek kiz orani ¢alismalarda farklilik géstermektedir. Bu oran
bazi ¢alismalarda 2:1 (13,19,21,27), 6.5:1 (16,32), ve en fazla
olgunun bulundugu 237 olguluk galismada 3.3:1 seklindedir
(29). En son Lajeunie ve ark. calismasinda pozitif aile hikayesi
%05,6’sinda bulunmakta ve ikizlerde bu oran %7,8’di (29).
Olgularin %22.4’Gnde diger malformasyonlar bulunmakta idi
(13’Gnde ¢ok tanimlanmis sendromik olgular, 40’inda bir veya
daha fazla malformasyon bulunmakta idi). Shilito ve Matson 21
olguluk serisinin %19’unda anormallikler bulmus, %9,5’inde
cogul anormallikler tespit etmistir (44). Baska bir galismada ise
artmis anne yasi, dogum agirhiginin 2.500 g’dan az olmasi risk
faktorl olarak tanimlanmistir (18).

B ETiYOLOJi

Metopik sinostozunun etiyolojisi bilinmemekle birlikte t¢ teori
genel olarak kullaniimaktadir.

1. intrinsik kemik malformasyonu

Gebeligin erken doéneminde gelisen premattr sutlr flzyon
kemik patolojisi oldugunu géstermektedir. En sik ve klasik teo-
ri budur. Bunun metabolik (55), genetik (39) veya farmakolojik
(29) yollarla oldugu 6ne surilmektedir. Trigonosefali hastasinin
birinde fibroblast blylime faktdéri reseptér 1'de mutasyon
gosterilmistir (28). Yapilan bir ¢calismada olgularin %5.6’sinda
kalitimsal bulgular tespit edilirken (29), baska calismalarda
otozomal dominant penetrasyon %2-5 arasinda bildirilmistir
(20,23). Tiroid horman replasman tedavisinin metopik kraniyo-
sinostosize neden oldugu gdsterilmistir (39,41). Gebelik sira-
sinda Valproat kullaniminin da bu duruma neden olabilecegi
vurgulanmistir (5,29). Folik asid kullanimi ile ilgili sonuclar ise
tam olarak ortaya konulamamistir (49).

2. Fetal basin sikismasi

Bu teori gebeligin ge¢ déneminde pelvik alanda fetls basinin
sikismasi sinostoz olusumuna neden olabilecegi yénindedir.
iki trigonosefali hastasinda fetal takipde, baslarinin pelvik
alanda sikistigi gdsterilmis ve bunun da kraniyosinostosize
neden olabilecegdi belirtiimistir (22). Bu teori fareler tizerinde
yapilan modelleme ile desteklenmistir (47).



3. intrinsik beyin malformasyonu

Bu teoride beynin kendisinin kraniyosinostosizin olusmasinin
temel nedeni oldugu o©ne silrilmektedir (35,52). Frontal
loblardaki malformasyon, anterior kranyal alanda daha dar bir
alana ihtiya¢ duydugu icin, metopik sutire sinyal gdndererek
daha erken kapanmasini sagladigi dustnlilmustir (35,52).
Noro-gelisimin bulgulari bu teoriyi desteklemistir (46).

ilk ve bu son teorinin kombinasyonu genetik bozukluklarin
(FGFR1, TWIST ve EFNB1) kraniyosinostozda suglu olabilecegi
yonlindedir (28,50). Bununla birlikte, trigonosefalide degisik
kromozamal bozukluklarla birliktedir.

-3q, 7p (24),

- 9p22-24 (2),

- 11923 (Jacobsen sendromu) (36),
-22g11.2 (36).

Yaygin sekilde (¢ teoride desteklenmesine ragmen, kesin
bir neden ortaya konulamamistir, bunun nedeni sinostosizin
multifaktoriyel olmasi olabilir.

B TANI

Tam olarak patofizyolojisi bilinemeyen trigonosefalide bilgi-
sayarl tomografide siitlriin kapanmis oldugunun tespiti aktif
tedaviye yonlendirmez. Alnin ortasindaki endokranyal cikinti
diger sinostozlu hastalarda yaygin gérilmemesine karsilik, tri-
gonosefali hastalarinda %93 oraninda gézukir ve erken bag-
lamasi sitlr kapanmasi icin kesin tanisal deger tasir (26,57).

Kafatasinin farkli noktalarindan oél¢cimle elde edilen bas
genisligi ve uzunlugu oranlarina dayall bir sagital sinostoz
indeksi, metopik ve tek tarafli koronal sinostoz indeksinin
yanisira, interparietal ve inter koronal mesafeler, interkoronal ve
interorbital mesafeler ve interkantal mesa-midfasiyel mesafeler
ile dlciimlerde trigonosefali tanisinda kullaniimaktadir (26).

B KLiNIK KARAR

Basit kraniyosinostozlarda 6grenme ve dil zorluklari ile kognitif
kusurlar agisindan normalin 3-5 katina varan ytksek risk
olusturdugu (10,11), ve 5-6 ay gibi erken cerrahi girisimin
mental geriligi 6nlemeye veya mental yetkileri artirmaya
yaradigi iddia edilmisken (4,6), digerleri bu etkilerin olmadigini
iddia etmislerdir (30).

Trigonosefalide cerrahinin amaci estetik sorunun yaninda,
mental islevlerin iyilesmesi veya kotllesmemesi icin yapilir
(26). Tam olarak kemiklesmemis hastalarda kafatasinin
blyUmesindeki ilerlemeyi en aza indirecek sekillendirme
kullanilabilir (26). Ameliyatta amag, hastalarda kafatasini
hayat boyu geri dénmeyecek sekilde dlzeltmektir (26).
Trigonosefali cerrahisi, plastik cerrahlar, beyin cerrahlarn,
g6z doktoru, ¢cocuk doktorlari, anestezi doktorlari, donanimli
ameliyathane ekiplerinden olusan, multidisipliner ekip
tarafindan yapilir. Multidisipliner ekiple etkin bir tarama ve
hasta degerlendiriimesinin yaninda zamaninda ve uygun
destek de saglanabilir.
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B TEDAVI
Konservatif Tedavi

Cerrahi tekniklerin yerine springoplasti ve kask kullanimi
1997°den beri kullaniimaktadir (30). Yasamin ilk alti aylk
ddneminde kullanilabilen bu ydntemleri, daha sonraki aylarda
kemiklesmenin artmasi nedeniyle kullanmak faydali olamaya-
caktir, bu dénem icin sadece cerrahi tekniklerle sekillendirme
yapmak uygun olacaktir. Cerrahi teknikler sadece alni diizel-
tirken, yay-destekli (springoplasti) kraniyoplasti eslik eden
hipotelorizmi de duzeltebilmektedir. Ne kadar kemiklesme
baslamadan énce uygulanirsa, faydasinin artacagi dngéruilebi-
linir. Yapilan calismada 23 hastada interorbital mesafe, posto-
peratif besinci ayda kontrol grubunun degerlerine ulasmistir
(80). Hatta bu calismada bazi olgularda asir ¢cekilmeye bagl
hipertelorizm bile gérilmusttr. Buna ek olarak yay-destekli
kraniyoplastinin orbita morfolojisini de degistirdigi gésterilmis-
tir.

Cerrahi Teknik

Ameliyatin zamanlamasi genel anlamda tartismalidir. Cerrah-
larin ¢cogu ilk alti ay iginde yapilacak bir midahalenin astig-
matizm ve sasilik gelisimini engelleyebildigine inandiklari igin
ilk ¢ ve dokuz aylik dénemde mudahaleyi tercih etmektedir-
ler (8). Eskiden erken cerrahinin néro-gelisime faydall olacagi
disiinilmesine ragmen, son yillardaki ¢alismalarla bu teori
desteklenmemistir (52). Trigonosefalisinin tedavisi konser-
vatif tedaviden, basit sekilde endoskopik olarak traslamaya,
kafatasi rekonstriiksiyonu ve orbita ilerletmesi gibi karmasik
cerrahilere kadar deg@isebilmektedir. Anormalliklerin uzun vade
de 6nemsiz oldugu ve olasi kozmetik sorunlarin ciddi sorunlar
olusturmayacag aile ve cerrah arasindaki konsenstiise gore,
trigonosefali cerrahi yapilmadan sadece kozmetik sorunlar
acisindan takip edilebilinir.

ilk kez 1921 yilinda Mehner, kraniyosinostozun cerrahi
tedavisini uygulamistir (34). Sonrasi cerrahi teknikler ve
sonuglar birbirinden ¢ok farkl olsa da, kraniyosinostosiz
hastalarinin tedavisinde cerrahi yerini almigtir.

Genel olarak cerrahi sirasinda 6zellikle dikkat edilmesi gereken
konular sunlardir:

Cerrahi hazirlikta, hasta ve ameliyathane duizeni agir bir
ameliyat icin gerekli olacak sekilde tam olarak hazirlanilir.
Cerrahide olgunun pediatrik olgulara uygun yaklasimla
hipotermi ve hipovolemi gibi temel kaygilar géz 6ntnde
bulundurulmalidir. Cerrahide suprorbital damar sinir paketinin
zarar gérmemesi 6nemlidir. Yanlarda temporal kas fasyasi Ust
sinir boyunca kesilip, fazla zarar gérmemesine dikkat edilir,
kas-temporal fossa-skuamozal sttir ortaya konur. Cilt flebinin
cevrilmesi sirasinda boynun fleksiyonu artabilecegi akilda
tutulmalidir. Dural yaralanmalar kontrol edilmeli ve mutlaka
tamir edilmelidir. Kanama takibi mutlaka yapilmalidir.

Hasta, supine pozisyonda ve bas hafif fleksiyona alinarak tespit
edilir. Cilt ve cilt-altina kanama kontroline yardimci olmasi
icin adrenalinli enjeksiyonu yapilabilinir. Cerrahi alan steril
sartlarda &rtulir. Bi-koronal “zig-zag” insizyon ile cilt ve cilt alti
gecilir ve kalvarium ortaya konulur (Sekil 3) (38). Bitemporal
kaslar subperiostal olarak disseke edilir. Orbital barin 1 cm
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Uzerinden frontal kraniotomi yapilir (38). Fronto-nazal sitlrin
Uzerinde olacak bicimde ve medial orbita duvarlarinin orbita
tavanlari ile kesistigi noktadan orta hat osteotomisi uygulanir
(Sekil 6). Bitemporal bdlgelerde ise orbital barin her iki lateral
kenarindan 2 cm arkaya dogru uzanan osteotomiler ile orbital
bar serbestlestirili. Orbita barinin tggensi sekli remodelize
edilerek normal anatomik acilar ve kavisler saglanir (38). Burun
kokl Uzerine yerlestirilerek emilebilir plak-vidalar ile sabitlenir
(38). Serbest kemik flep cikartilarak orbital barin Uzerine
tespit edilir. Tekrar sekillendirilen frontal kemik ile orbital bar
tercihe gore 2-0-3-0 vicryl-ipel veya emilebilir plak-vidalar ile
bitemporal bdlgelere tespit edilir. Biparietal bosluk, sinostotik
metopik sttlrin oldugu frontal kemik uygun sekilde kesilerek
serbest kemik flepler ile doldurulur ve sabitlenir (38). Disseke
edilen her iki temporal kas remodelize edilen orbital bar
Uzerine, 6ne dogru mobilize edilerek 3-0 vcryl ile sutire edilir.
Cilt altina, kemik flep Gzerine silikon dren yerlestirilip, cilt ve cilt
alti 5-0 ve 4-0 ile sutlruze edilip ameliyata son verilir (Sekil 7).

Trigonosefali cerrahisinin 6lim orani goreceli olarak dusuktur
(46). Kraniyosinostoz hastalar i¢in perioperatif komplikasyon
orani %5 olarak bildirilmistir (33). Bunlar arasinda subgelal
hematom, beyin omurilik sivisi kagagi, serebral kontlizyo,
ndbet, ylzeyel yara yeri enfeksiyonlari, pndmotoraks,
leptomeningeal kist, kanama gibi sorunlar rapor edilmistir
(9,56).

H TAKIP

Tum kraniosinostoz olgularinda oldugu gibi trigonosefali olgu-
lar da hasta ergenlik dénemine ulasana kadar izlenmelidirler
(38). Cerrahi sonrasi beyin gelisimi icin olusturulan bosluga,
beyin doku dokusunun doldurmasi beklenen gelismedir. Bunu
gorintileme amaci ile postoperatif altinci ayda hastanin 3D
BT’si tekrarlanir (38). Trigonosefali hastalarinda gérilebilecek
mental gerilik, psikososyal gelisim, astigmatizme ve sasiliga
takibe de, kozmetik sorunlar kadar 6nem verilmelidir.

B SONUG

Trigonosefali; kendini ifade edemeyen c¢ocugun, ileride
yasayabilecegi kozmetik, mental, psikolojik ve gérme sorunlari
icin aile ve tedavi-takip ekibince karar verilen bir sorundur.
Cerrahi tedavi her zaman tek secenek olmayip, basit ve hafif
olgularda konservatif kalinarak sadece takip edilebilinirken,
sorun tespit edildiginde mtdahale edilmesi gerekir.
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Sekil 6: Fronto-nazal situriin Uzerinde olacak bicimde ve medial
orbita duvarlarinin orbita tavanlar ile kesistigi noktadan orta hat
osteotomisi uygulanir.

Sekil 7: Cilt altina, kemik flep Uzerine silikon dren yerlestirilip, cilt
ve cilt alti 5-0 ve 4-0 ile suttirtize edilip ameliyata son verilir.
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