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Sagital sUturiin erken kapanmasi sonucu olusan sagital sinostoz en sik goérilen kraniyosinostozdur. Sagital sitirde kabariklik
oldugunda skafosefali adini almaktadir. Sagital sinostoz sendromik veya non sendromik olabilir. En sik hastaneye basvuru
sebebi kozmetik nedenler olmakla beraber hastalar, kafa i¢i basing artisinin ve nérokognitif bozukluklarin énlenmesi icin dikkatle
incelenmelidir. Ug boyutlu bilgisayarli tomografi tani, tedaviyi planlama ve takipte altin standarttir. Tedavide cerrahinin zamanlamasi
ve uygulanacak yontemin tercihi hastaya 6zgi olmalidir. Erken yaslarda uygulanan bu cerrahinin komplikasyonlara agik olabilecegi
unutulmamalidir. Tedavi edilmeyen olgularda artan kafa ici basing artisina bagh bulgular ve nérobilissel bozukluklarin gérulebilir. Tim
kraniyosinostozlarda oldugu gibi sagital sinostozlarin da tedavisi bir ekip isidir.
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ABSTRACT

Sagittal synosytosis resulting from early closure of the sagittal suture is the most common craniosynostosis. If there is a bulge
in the sagittal suture, this is called scaphocephaly. Sagittal synosytosis can be syndromic or non-syndromic. Although the most
common reason for hospital admission is cosmetic reasons, patients should be carefully examined to prevent increased intracranial
pressure and neurocognitive disorders. Three-dimensional computerized tomography is the gold standard for diagnosis, planning
of treatment, and follow-up. In the treatment, the timing of the surgery and the choice of the method to be applied should be
patient-specific. It should be kept in mind that this surgery, which is applied at an early age, may be open to complications. In
untreated patients, findings due to increased intracranial pressure and neurocognitive disorders can be seen. As in all treatments
for craniosynostosis, the treatment of sagittal synosytosis is a team effort.
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B GIRIS

agital sinostoz sagital suttriin erken kapanmasi sonucu
Skafatasmln 6n-arka ¢apinin uzamasidir. Bu deformite ilk

olarak Otto ve Virchow tarafindan tarif edilmistir (22).
Kafatasl erken kapanan sitire dik olarak blylyemez ancak
buna parallel olarak blylmesini sirdirir. Hastalarin basinin
6n arka capi artmis, yanlardan ise azalmistir, bu kafa sekli
dolikosefali olarak adlandirlir (Sekil 1). Sagital sttirin erken
kapanmasina bagl sagital sutlr kabarikigi gelismis ise bu
duruma “skafosefali” (kayik kafa) denilmektedir (32).

B ETiYOLOJi

Sagital sinostoz en sik karsilagilan kraniyosinostoz turtdur ve
tim kraniyosinostozlarin yaklasik %40-60’ini olugturur. 1,8-
2,5/10000 canh dogumda bir goriltr (20). Erkeklerde kizlardan
sik izlenir (3,5/1). Olgularin cogu sporodiktir. Dominant olarak
ailevi gorildigu durumlar olgularin  %2-6’sin1 - olusturur
(20). izole sagital sinostozlar igin genetik alt yapi tam olarak
ortaya konulamamakla beraber ailesel olan formlarda FGFR2
ve FGFR3 mutasyonlari sik olarak saptanmistir (5). Sagital
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sinostozlu hastalarin sefalik indeksleri azalmistir. Bu klinik veya
radyolojik olarak kafatasi genigliginin uzunluguna oraninin 100
ile carpllmasi ile elde edilen standardize bir dlgimdur. 70 ve
Uzerindeki degerlerde biylk bir deformite yok iken; 66 veya
daha az degerlerde ise skafosefali daha belirgin olarak izlenir

.

Sagital sinostoz, primer olarak sagital suttrtin intramembranéz
ossifikasyonunu ilgilendiren mezensimal bir bozukluk
olabilecegi gibi; santli hastalar, metabolik hastaliklar gibi
sekonder durumlara baglh olarak da gelisebilir. Primer formlar
daha siktir ancak etiyoloji genellikle anlasilamamistir. ileri anne
yasl, annenin sigara kullanicisi olmasi, erkek cinsiyet, ikiz
olma, artmis parite, fertilite tedavisi, nitrath ilaclarin kullanimi
potansiyel risk faktorleri olarak suglanmistir ancak spesifik bir
sebep henliz bulunamamistir (2). Bebegin intrauterin yerlesimi
ile ilgili mekanik bir etkinin varligi da saptanamamistir. Sagital
sinostoz olugsumu icin de ana mekanizmanin kalvariyal
ossifikasyondaki osteojenik olusumda bozulma oldugu
dusunllimektedir. Bu bozulma sutirin orta kisminda yer alan
undifferansiye mezensimal hiicreleri etkiler. Normal gelisimde
osteojenik bdlgelerdeki mezensimal hiicreler osteoblastlara
doénlserek kemik olusumuna katkida bulunmakta ancak
orta sutlrdeki mezengimal hicreler kemik olusumuna
katiimamaktadir. Undifferansiye olduklarinda bu hicreler
de kalvaryal gelisime katilirlar (21). Orta sutir hattindaki
bu undiferansiye mezensimal hicrelerin hiperaktivitesi
intramembrandz alanda erken ossifikasyona neden olur
ve etkilenen sutlrin erken kapanmasina yol acar. Siitir
gelisiminde etkili pek ¢ok gen tanimlanmistir. WIF1 geninin
(Wnt yolagl) up-regllasyonunun sagital sUtlrin erken
kapanmasi ile ilgili oldugu disunilmektedir (8).

B KLINIK

Sagital sinostozun Ug¢ klinik tipi vardir: anterior, posterior ve
tam sagital sinostoz. Anterior formunda sagital sttirin ante-
rior 1/3-1/2’si erken kaynamistir. Hastalarin oksipital kisimlari
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Sekil 1: Sagital sinostozun 3D
BT goruntisu. Kraniumun 6n
arka capi artmig, yanlardan ise
azalmigtir.

normale yakin iken belirgin frontal bossingleri mevcuttur. Pos-
terior formu sagittal sttlriin posterior kisminin erken flizyonu
sonucu olusur ve oksipital bélgenin daralmasi ile sonuglanir. Bu
durum bazen parietal kemiklerdeki kompansatuar genisleme
ile sonuclanabilir (golf-tee deformitesi). En agir form olan tam
sagital sinostozda ise sutlriin hem anterior hem de posterior
kisimlarinda prematire flzyon izlenir. Bilgisayarli tomografi
(BT) gorintilerine gére de benzer bir siniflamaya yapilmistir
(10): Anterior (transvers retrokoronal bant), santral (prominent
santral bar), posterior (prominent oksiput) ve kompleks var-
yant. Posterior form %35 ile en sik gdrilen sagital sinostoz
formudur (10).

Sagital sUtlrtiin erken kapanmasi sadece kafatasini degil tim
kraniyo fasiyal kompleksi etkilemektedir (19). Hipertelorizm
izlenebilir (13). 6 aydan daha kliclk ¢ocuklarin basi, anterior
kraniumun kompansatuar olarak blydmesi nedeni ile
normaldan daha blyiktir. Ozellikle sagital eksende yiizde
blytme, vertekste ylikseklik kaybi izlenir. interorbital mesafe
artar. Kraniyumdaki deformiteye ve dogumdaki kiclik bas
cevresine ragmen hastalarin cogu yaklasik 6. ayda normal bas
cevresine ulasirlar (28).

Sendromik olmayan sagital sinostoz hastalarinda klinik olarak
gosterilebilen intrakraniyal basing artisi nadirdir; olgularin
%15-20’sinde gorilmektedir (14). Fundoskopik ve/veya rad-
yolojik bulgularin invazif dlgcimlerle veya intrakraniyal hiper-
tansiyon ile korele olmamasi; intrakraniyal basing ile intrakra-
niyal volimun arasinda iliski saptanamamasi; cogu etkilenmis
1 yas altindaki ¢ocugun intrakraniyal basing artigi tanisinin
klinik veya laboratuvar verilerine dayanarak konulmasi ancak
intrakraniyal basing artisinin daha sonra gelismesi; cogu
merkez arasinda invazif intrakraniyal basing élcimi arasinda
protokol farklari olmasi ve infantlarda normal intrakraniyal
basing limitlerinin standardize edilememis olmasi bu durumun
gercek prevelansinin saptanmasini mdmkun kilmamaktadir
(22). Tamburini ve ark. calismalarinda izole kraniyosinostozu
bulunan 7 olguya uzamig invazif intrakraniyal basing dlgimu



uygulamis ve anterior brakiosefalisi bulunan 2 hasta diginda-
kilerde normal intrakraniyal basing saptamiglardir (33). Tedavi
edilmeyen hastalar ilerleyen yaslarda intrakraniyal basing artisi
bulgu verebilir. Preoperatif bas agrisi, bulanti, kusma, gérme-
de azalma gibi artmis intrakraniyal basin¢ bulgular bulunan 2
yas Uzeri 5’i izole sagital kraniyosinostoz ve 2’si non sendro-
mik ¢oklu sUtlr kranitosinostozlu 17 hastada prematir sagital
sutlr fizyonu bildirilmistir (27). Basagrisi olan 9 hastanin
8’inde, bulanti-kusmasi olan 7 hastanin timinde ve gérme
kaybl yasayan 9 hastanin 7’sinde cerrahi sonrasi dizelme
saptanmistir. Sendromik olan hastalarda vendz hipertansiyon
gelistigi distnldlmektedir (15). Bu hastalarda fiziksel aktiviteye
bagl olarak artan intrakraniyal basing sliperior sagittal sinisiin
kronik yetersizligine bagl olarak dengelenememektedir ve ge¢
dénemde intrakraniyal basing artisina neden olmaktadir.

Kraniyosinostozda gelisen nérokognitif yikim ile ilgili literattirde
¢cok sayida calisma bulunmaktadir. Normal popullasyona
gore sagital sinostozu olan hastalarda bilissel fonksiyonlar
3-5 kat daha fazla etkilenirler (18,30,31). Bu defisit siklikla
mental ve psikomotor gelisimde gecikme, dil gelisiminde
geri kalma ile kendini g&sterir ancak hastalarin gogu normal
okula gidebilmektedir (22). Bazi hastalarda hafiza problemleri
gorilebilir (7). Preoperatif ddnemde saptanan noérofizyolojik
bozukluklar cerrahiden sonra diizelmeyebilir ve ge¢ takiplerde
de izlenebilir (7). Skafosefalik ¢ocuklarin cerrahi tedaviden
bagimsiz olarak nérogelisimsel testlerde kontrol grubuna
gore daha kot sonuglar aldiklari gosterilmistir (30,31). Ancak
tedavi edilmeyen olgularda motor becerilerde bozukluk
daha belirgindir (9). Sagital sinostoz hastalarinda yapilan
bir calismada opere edilen olgularin ortalama entellektiel
kapasitede oldugu, non sendromik olanlarin ndrofizyolojik
sorunlarinin  6grenme gugligine de neden olabilecegi
bildirilmistir (11).

Kognitif performans ve cerrahi tedavi arasindaki bu uyumsuz-
luk serebral gelisim anomalilerinin kafatasi anomalilerinden
bagimsiz olmasi ile agiklanmaya calisilmistir (14,17). Skafo-
sefalik hastalarda nérokognitif durum ile intrakraniyal basing
degerleri arasindaki uyumsuzluk ve cerrahi sonrasi bu hasta-
larda manyetik rezonans géruntilemede subkortikal yapilarin
normale dénmemeleri de bu teoriyi desteklemektedir (3,12).

Skafosefalik olgularda trigonosefalik ve plagiosefalik hastalara
oranla gérme keskinligi ve g6z hareketlerinde bozulmaya daha
nadir rastlanir (25). Binokuler gérme alani algisi ve odaklama
kusuru olgularin %70’inden fazlasinda izlenir (25). Opere
edilen hastalarin ¢ogunda oftalmolojik bulgular geriler ve
postoperatif 1 yil icinde normallesme izlenir (35).

H TANI

Prenatal ultrasonografik tani alanindaki  gelismelere
ragmen siklikla sagital sinostoz tanisi dogumdan sonra
konulabilmektedir. Klinik bulgular sagital sinostoza 6zgu
oldugundan ilk asamada radyolojik gorintileme gerekli
olmayabilir. Kafatasinin sagital sitirtn belirginlestigi (salma),
uzamis ve temporallerden vertekse (gdvde) daralmis
skafosefalik gorinimi ters gevrilmis kayiga benzetilmektedir
ve inspeksiyonla tani konulabilmesini olanakl kilmaktadir.
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Sefalik indeksteki (SI) %70-75'den az kigllme (ortalama
%60-65) taniyr destekler (22). Skleroz, sagital stirin
daralmasi, sutirdeki kemik kalinligi, kraniyal laklnler gibi pek
¢ok konuda énemli tanisal veriler vermekle birlikte giniimtzde
sagital sinostoz tanisinda direkt grafilerin yeri kalmamistir.
Goruntuleme teknikleri taniyi dogrulamak, tedaviyi planlamak
ve sonucu degerlendirmek icin istenmektedir (24). Olgularin
2/3'de frontal kisimlarda BOS birikmesi, interhemisferik
fisslir ve lateral ventrikilllerde genisleme izlenir (11). Secilmis
olgularda ultrasonografi taniyi dogrulamak ve sagital stttrdeki
flizyonu gdstermek igin kullanilabilir (29). Cerrahi sonuglarin
klinik takibinde radyolojik incelemelerden c¢ok fotografik
gorunttleme kullaniimaktadir.

B TEDAViI

Sagital sinostozda cerrahi planlamada kullanilacak teknikle-
rin hangisi olmasi gerektigi tartismalidir. Bazi yazarlar sagital
sinostozun ciddiyetini anlamada sefaklik indekse gére daha
duyarl olan (%98-%68) 3 boyutlu BT (3DBT) kullaniimasi
gerektigini iddia etmektedirler (26). Vektdr analizi ile en ¢cok
etkilenen bdlgeler saptanarak cerrahi sonuclarin daha ba-
sarili olmasi saglanabilir (23). Bir yas altinda tek kraniyal BT
dozuna maruz kalindiginda dahi %0,07 oraninda malignensi
gelisme riski bildirilmistir (1). Bazi yazarlar ise radyasyonun bu
etkilerinden hastalari korumak igin cerrahi planlamada radyo-
lojik goriintlilemenin gereksiz oldugunu iddia etmektedirler (6).
Radyasyonun olumsuz etkileri, bazi hastalarda ¢ekim sirasin-
da sedasyon gerekmesi gibi olumsuzluklara ragmen hipert-
rofik, intrakraniyal basing artisina bagh olarak belirgin scalp
venleri olan hastalarda, muhtemel sellar deformitesi olanlarda,
superor sagital sinistn seyrini gérmek, beklenmeyen buylk
scalp ve képri venlerini, lakinleri saptamak icin faydalidir (22).
Bu durumlarda kraniyal malformasyonu, parenkimal yapiyi
ve vendz sinlsleri géstermede en faydall radyolojik yontem
3DBTdir.

Cerrahi icin en 6nemli endikasyon kozmetik sorunlardir (14).
Amac sadece kozmetik bozuklugun dizeltimesi degil ayni
zamanda kafatasinin normal haline yeniden sekillendiril-
mesidir. Bu nedenle cerrahi sonuclar klasik antropometrik
yéntemlerden radyolojik ydntemlere kadar pek ¢ok yéntem
ile degerlendirilmistir (14,19,23,26). En iyi kozmetik sonuclar
hastaya 6zel cerrahi planlama ile elde edilebilir (36).

2000’li yillarin basindan beri tedavi edilmeyen olgularda yapi-
lan calismalar artan intrakraniyal basing, kognitif ve oftalmolo-
jik bozukluklarin gelistigini gdstermis ve sagital sinostoz has-
talarinda tedavi endikasyonunun sadece kozmetik amacl ol-
madigini ortaya koymustur. Cerrahi zamanlama ve kullanilacak
teknik konusundaki tartigmalar ise halen devam etmektedir.

Erken (2-4 aylik) cerrahi ile gec (4-8 aylik) cerrahi karsilastiril-
diginda erken dénem cerrahinin kozmetik sonuclarinin daha
basaril oldugu ancak cerrahi komplikasyon ve restenoz riski-
nin daha ytksek bulundugu bildiriimistir. Ge¢ dénem cerrahi
daha gtivenli iken erken ddnem kozmetik diizelme daha azdrr.
Endoskopik strip kraniyektomi ve kask tedavisi ile geleneksel
bikoronal insizyon ile yapilan kraniyal remodeling karsilas-
tinldiginda, strip kraniyektomide skar dokusu, cerrahi sre,
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Sekil 3:

Sagital sttlrin
eksizyonu ve figi
osteotomiler.

hastanede yatis slresinin daha az oldugu ancak cerrahi yasin
klgUkIUgUu ve postoperatif ddnemde ortez kullanma gereklili-
ginin teknigin dezavantajlari oldugu bildiriimistir.

Total Kalvaryal Sekillendirme

Cerrahide amag erken kapanmis suturt gevseterek bozulmus
kafatasi seklinin dizeltiimesidir. Pek ¢ok merkezde 6 aydan
sonra total kafatasi sekillendirmesi uygulanmaktadir. Ozellikle
hem 6n hem de arka kismi yani total olarak sagital sttlrin
sinostotik oldugu durumda total kalvaryal diizeltme yapilir. On
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| Sekil 2: Hasta prone
‘i veya supin pozisyonda
____| operasyona alinabilir.

kismin duzeltilecegi olgularda supin pozisyon tercih edilirken,
arka ve total sagital sinostoz durumlarinda cerrahin tercihine
bagli olmakla beraber prone pozisyon kullanilabilir (Sekil 2).
Cilt insizyonundan 6nce insizyon hattina 1/400000 serum ile
sulandinimig epinefrin uygulanir. Bu enjeksiyon hem kanamayi
azaltir hem de dokularnn diseksiyonunda kolaylik saglar.
Bikoronal insizyon diz veya zig-zag seklinde yapilabilir. Zig-
zag veya dalgal insizyonlarda skar olusumunun daha az
oldugu yéniinde goérusler bulunmaktadir. Kanama kontrolline
azami dikkat edilerek 6nde supraorbital rime arkada eksternal
oksipital ¢ikintiya kadar cilt subperiostal olarak diseke edilir.
Temporal kaslar iki tarafli temporal kemik skuamoz kismina
kadar periostla beraber siyrilir. Orta hattin 2-3 cm lateraline burr
holler acilir. Sagital sttir bar seklinde kenarlarindan kesilerek
disektdérle dural sintsten siyrilarak kaldirilir. Bu esnada
sUperior sagittal sinlisin sinotik sitiire yapisik olabilecegi
unutulmamali ve sinUs yaralanmasi acisindan 6zellikle dikkat
edilmelidir. SinGs Uzeri pedilerle kapatilir. Frontal ve oksipital
kemiklere esit araliklarla figi osteotomileri yapilir (Sekil 3).
Bitemporal kemiklerden iki adet kemik bar ¢ikarilarak “rt” sekli
olusturulur. Figi osteotomisinden elde edilen kemik flebler disa
dogru esnetili. Dren tim epidural araligi drene edebilecek
sekilde yerlestiriimelidir. Katlar anatomisine uygun olarak
kapatilir (32).

Spring (Yay) Aracili Kraniyoplasti

Bu teknikte hasta prone veya supin pozisyonda vyatirilir.
Anterior fontanelin posterioruna ve posterior fontanelin
anterioruna birer lineer insizyon yapilir. iki insizyon arasinda
subkutan bir ttinel agilir. Posterior fontanel kismina bir adet
burr hole agilir ve planlanan kraniektomi eni kadar genigletilir.
Dura kemikten siyrilir. Flizyona ugramis sagital sitlr yaklasik
1,5 cm kalinliginda ultrasonik bigak, yuksek hizli drill veya
makas yardimi ile c¢ikarlir. Duranin kemikten ayrilmasi
sirasinda endoskop da kullanilabilinir. Sagittal sttlrektomiyi
takiben 6-11 N giiclinde 2-3 adet yay yerlestirilir. Posterior yay
posterior fontanelin 1 cm anterioruna, anterior yay ise anterior
fontanelin 2 cm posterioruna yerlestirilir. Kullanilacak yay



secilirken hastanin yasi, kemik kalinligi, sinostozun derecesi
ve gereken dizeltme miktani g6z 6nine alinmalidir. Bu
durumlara karar vermede preoperetif BT faydall olabilir. Strip
kraniektomi kemigi pargalara bolinerek kraniyal kemik grefti
olarak defektin kapatilmasi icin kullanilabilir. Yaylar 16-20 hafta
arasinda istenen diizelme saglandiktan sonra ¢ikarilir (34).

Endoskopik Strip Kraniyektomi

Bu ybntemde ideal hasta yasi 3 ayin altindadir. Hastaya
pozisyon verildikten sonra anterior fontanelin arkasina ve
lambdanin 6nline orta hatta gecen kugulk insizyonlar yapilir.
0° rijid endoskop, scalp elevatorl ve igne uglu elektrokoter
yardimi ile subgaleal diseksiyon yapilir. Kanamayi énlemek igin
perikranium intakt birakiimaya 6zen gdsterilir. Her insizyona
bir adet burr hole acilir ve fizyona ugramis suttre Kerrison
rongeur yardimi ile osteotomi yapilir. Anterior fontanelin
arkasindan bir miktar kemik kaldirlarak buradan endoskop
lambdaya dogru ilerletilir. Kemik ve altindaki dura lambda ve
lambdoid sutir gérulene dek dikkatli bir sekilde diseke edilir.
Dura tamamen diseke edildikien sonra sagital sutir eksize
edilir ve lateral paramedian osteotomiler yapilir. Yapilacak
osteotominin miktari yas ile ters orantilidir. Kanama kontrolline
azami dikkat edilmelidir. Katlar anatomisine uygun olarak
kapatildiktan sonra hastaya kendisine uygun olarak Uretilmis
kask 5 gun icinde kullaniimaya baslanmalidir (16).

B SONUG

Cerrahi zamanlama, uygulanacak cerrahi yéntem degdisse
de sinostoz tedavisinde ama¢ sadece kozmetik dizelmenin
saglanmasi degildir. Tedavi edilmeyen olgularda artan kafa
ici basing artisina bagh bulgular ve nérobilissel bozukluklarin
gorilebilecegi unutulmamaldir. Tim kraniyosinostozlarda
oldugu gibi sagital sinostozlarin da tedavisi bir ekip isidir.
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