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Tek tarafli ya da bilateral koronal sitilr sinostozlar sonrasinda sirasi ile plagiosefali ve brakisefali olarak adlandirilan kraniosinostoz
tipleri olusur. Etiyolojilerinde en sik sporadik gelisim ve genetik mutasyonlar yer alir. Ozellikle brakisefalikler gesitli sendromlara
dahil olabilirler. Bu ylzden bilateral koronal sltlr sinostozlar preoperatif slrecte Pediatrik Genetik Hastaliklar tarafindan
degerlendiriimelidirler. Farkli nérogelisimsel gerilikler klinige eslik edebilir. Bunlarin éniline gegilebilmesi icin cerrahi tedavi erken
dénemde oOnerilir. Bu hastalar preoperatif siregte mutlaka pediatrik hematolog tarafindan degerlendirilmelidir. Radyolojik olarak g
boyutlu bilgisayarli tomografi ile gériintilenmeli ve ameliyat planlamasi buna gére yapiimalidir. Cerrahinin amaci intrakranial basinci
azaltmak ve serebral dokuya blylyecek hacmi kazandirmaktir. Uygun cerrahi teknikler ile sonuglar ylz guldirictdur.

ANAHTAR SOZCUKLER: Kraniosinostozis, Plagiosefali, Brakisefali, Kalvarial yeniden sekillendirme

ABSTRACT

The two types of craniosynostosis are named plagiocephaly and brachycephaly and are the results of premature closure of the
coronal suture unilaterally and bilaterally. Several etiological factors are reported such as sporadic reasons and genetic mutations.
Brachycephalic cases are seen more commonly with various syndromes. They should therefore be evaluated by the Pediatric
Genetic Diseases Department in the preoperative period. Various neurodevelopmental delays accompany these pathologies and
early surgical intervention is recommended to prevent these problems. In the preoperative evaluation, a pediatric hematologist
examination is mandatory. Surgical planning is performed on three-dimensional computerized tomography. The main aim of the
surgery is to decrease the intracranial pressure and create enough volume for the brain parenchyma to grow. Appropriate surgical
techniques provide successful results.
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B GiRiS Koronal sitirler incelenirken “koronal ark” kavrami akildan
cikartimamalidir. Bregmadan baslayarak koronal sitlr ile

devam eder. Sonrasinda frontosfenoidal sitlir ve etmoidosfe-

oronal sutlr, frontal ve parietal kemikler arasindadir.
B Paraaksial mezodermden olusur. Fizyolojik kapanma
. dekatta baglar, 4. dekat sonuna kadar devam eder.
Kapanma fizyolojisindeki temel mekanizma “Ust Uste gelme —
overlapping” seklindedir. Parmaksi ¢ikintilarin i¢ ice gegmesiile
kemikler bir araya gelerek stabiliteyi saglarlar. Koronal sttlrin
sinostozunda, orta hat sUtlrlerinin sinostozunda meydana
gelen “sUtlr Uzerinde kalinlasma, sivrilesme - ridging” sik
izlenmez (3).

noidal sinkondroz ile anteriora; sfenoparietal stitir, sfenosku-
amoz sUtlr ve sfenopetrozal sinkondroz ile posteriora uzanr.
Bu arkta yer alan, koronal sutlr haricindeki minér sutdrlerin
izole sinostozlari da gortlmektedir (Sekil 1) (9,16).

Koronal sutirlerin tek tarafli ya da iki tarafli tutulmasina bagh
2 gbruntl ortaya ¢ikar. Bunlardan ilki plagiosefalidir. Unilateral
koronal sutlr sinostozudur. Tek tarafli koronal suttr sinostozu
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Sekil 1: Koronal arkin igerdigi suttrlerin 3 boyutlu tomografi
Uzerinde gosterilmesi.

haricinde nadir gérulen “izole frontosfenoidal sitlr sinostozu”
ya da “frontoetmoidal sutirlerin sinostozu” ile de fenotipik
olarak ortaya ¢ikabilir. Klinik olarak yapilan degerlendirmelerde
hastanin anterior plagiosefalik fenotipi i¢in koronal suttrde
flzyon saptanmazsa bahsedilen diger sttlrlere bakilmalidir (2).
ikinci olarak ise bilateral koronal siitiir sinostozu ile seyreden
brakisefalidir. Brakisefalik olgularin primer patolojisine yonelik
genetik calismalarin yapilarak herhangi bir sendrom ile iligkili
olup olmadigi ortaya konulmaldir. Bu iki klinik detayll olarak
tartigilacaktir.

Bu patolojilerin cerrahisindeki temel amac kafa i¢i basinci
azaltmak ve beyin parankimine blytyecek yer kazandirmaktir.
Kozmetik kazanglar ikinci sirada yer alir. Erken cerrahinin néro-
lojik, motor beceriler ve konusma gelisiminde pozitif etkileri
ispatlanmistir (21). Speltz ve ark.’in yayinladigi non-sendromik
unilateral koronal sttUr sinostozlarinin dahil edildigi calismada,
bu olgularin kontrol gruplari ile karsilastirildiginda okul déne-
mindeki 1Q ve matematik basarisinin degerlendirildigi skorla-
malarda anlamli gerilik oldugu gd&sterilmistir. Ayni calismada
unikoronal sinostozlarin izole sagittal sittr sinostozlarina gére
de bu skorlamalarda daha geri seyrettigi belirtiimistir (18).

B TARIHCE

Baird’in belirttigi gibi, Hipokrat ve Galen kranial stturler ile
kafatasi deformiteleri arasinda bir iliski oldugunu gdstermis-
lerdir. Suturlerin prematir kapanmasinin kranial deformitelere
neden oldugu 16. ylzyillda Andreas Vesalius tarafindan “De
Human Corporis” adl kitabinda glinimuzdekine benzer sekil-
de tanimlanmis ve ¢izimlerle dékimante edilmistir. Virchow,
kraniosinostozlar ile ilgili ginimizde kullanilan morfolojik
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tanimlamalari 1851°de siniflamistir. Moss, kranial deformitele-
rin primer olarak suturlerden degil kafa tabanindan kaynaklan-
digini 1959’da tariflemistir. Modern kalvarial rekonstriiksiyon
cerrahisi 1970’lerde Tessier tarafindan tanimlanmis ve halen
glncel cerrahi tekniklerin temelini olugturmaktadir (1).

B UNILATERAL KORONAL SINOSTOZ
(ANTERIOR PLAGIOSEFALI)

TUm sinostozlar icerisinde skafosefali ve trigonosefaliden
sonra gorilen Uglinct en sik sinostoz tipidir (%13-16) (10).
Olgularin %40’inin gesitli sendromlar ile iligkisi olabilir (en
sk Muenke Sendromu). Esas olarak tek tarafll koronal
sutlriin sinostozu ile ortaya cikar ancak komsulugundaki
frontosfenoidal ya da frontoetmoidal sutlrlerin de neden
olabilecegi unutulmamalidir. Nadir de olsa koronal sitliriin
aclk ancak bu komsu sitirlerin sinostozu nedeni ile anterior
plagiosefali klinigi ortaya ¢ikabilir (2).

Etiyoloji

Sporadik gelisim 6n plandadir. Hamilelikte fetlisiin basinin ba-
sing altinda kalmasi, tirotoksikoz ve bazi vitamin eksikliklerinin
etiyolojide rol oynadigi gosterilmistir. Bazi olgularda sirasi ile
FGFR3 (Pro250Arg.), FGFR2 ve TWIST gen mutasyonlari bu
klinigin ortaya ¢ikmasinda etkili oldugu kanitlanmistir (13).

Anterior Plagiosefali Tipleri

Di Rocco ve Velardi, 1988’de anterior plagiosefali igin glini-
mizde de kullanilan siniflamayi yayinlamislardir. Bu siniflama,
klinik muayene ve kafa tabaninin radyolojik degerlendirmeleri-
nin ortak sonuglarina gére yapilmistir (2):

* Tip | — etkilenmis sitlre dogru ayni taraftaki frontal kemigin
dizlesmesi; nazal pyramis deviasyonu olmadan orbital
tavanin elevasyonu; vomer ve petréz kemik pozisyonu
normal.

e Tip Il = Tip | + nazal pyramisin kontrlateral deviasyonu
ve petréz kemigin homolateral anterior yer degistirmesi.
Bu tip; A ve B olmak Uzere ikiye ayrnimistir. Petréz kemigin
anteriora yer degistirmesinin ve vomerin deviasyonunun
ciddiyetine gdére tanimlama yapilmistir. Ylzdeki asimetri
6nemlidir.

e Tip lll = Tip I + Tip Il + sfenobaziller kemigin deviasyonu ve
tortikollis (4).

Klinik

Anterior plagiosefalinin klinik bulgulari; koronal suttrin
sinostotik oldugu tarafta frontal kemigin dizlesmesi ve karsi
tarafta kompensatuar olarak blyUmesi, peristtlral kemik
belirginlesmesi, ipsilateral temporal kemigin siskinligi, kulagin
anteriora yer degistirmesi, anterior kranial fossanin kisalmasi,
ipsilateral mediolateral orbital dizlemin daralmasi, lezyon
tarafina olgularin yarisinda izlenen basin egilmesi, strabismus
(%50 - 60), Harlequin deformitesi (sfenoid kanatin elevasyonu,
patognomoniktir) olarak siralanir (Sekil 2A-F) (1).

Son yillarda plagiosefalik olgularin gelisimsel sirecleri yakin
takip edilip cesitli testler ile d6kiimante edilmistir. Bu ¢alismalar
sonrasinda sonug olarak plagiosefalinin gelisimsel gecikme
icin yUksek risk icerdigi literatiirde belirtilmistir (12).
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Preoperatif Hazirlik (Unilateral ve Bilateral Koronal bir bulgu olup olmadigina bakiimaldir. Uygun gérilirse
Sinostozlar) Pediatrik Genetik Hastaliklari ile konsulte edilmelidir.

PR . o . Brakisefalik olgularda énemlidir.
Koronal sutlr sinostozu olgularinin cerrahi hazirligindaki 9 emlidir

degerlendirme siireci oldukga dnemlidir. Standart testler ve 2. Norolojik Muayene: Néromotor degerlendirmesi detayli
muayeneler haricinde bu hastalar igin detayli arastirmalar olarak yapiimali ve néromotor gelisim geriligi ydntinden
gerekmektedir: bakilmalidir. Gerekirse Pediatrik Noroloji ile konsilte
edilmelidir. Néromotor gelisimi degerlendirmek icin Denver
Gelisimsel Tarama Testi (Denver Il; 0 — 6 yas araliginda)

1. Fizik Muayene: Kalvarial dederlendirme sonrasinda hasta
tamamen soyulup &zellikle ekstremitelerinde eslik eden

Sekil 2: Sag plagiosefalik olgu, sag
frontal kemik belirgin geride (A, B).
Preoperatif 3D CT gériintllemesi;

kafa tabani skolyozu belirgin (C),

sag koronal stdr sinostotik (D).
Postoperatif 6. ay yapilan 3D CT (E, F).
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ya da “Bayley Bebek Gelisim Testleri 3" yaygin olarak
kullanilan araglardir (6,20).

3. Radyolojik Degerlendirme: ince kesit ig boyutlu bilgisa-
yarli tomografi (3D CT) goérinttlemesi yapiimalidir. Klinigi-
mizde, “disik doz” gérintileme protokoliinde 80 kilovolt
(kV), 80miliamper saniye (mAs) degerlerinde, 0,75mm kesit
araliginda, mandibula dahil tim kraniumu iceren kesitler
alinmaktadir. Etkin radyasyon dozu degeri ortalama 0,3
milisievert’tir (mSv). Bu deger rutin cekimlerin %20’sidir.
Ozellikle brakisefalik olgularda gerekli gériildiigiinde kra-
nial manyetik rezonans (MR) géruntllemesi yapiimalidir.
Posterior fossa dikkatlice degerlendirilerek tonsiller herni-
asyon varliginda cerrahi strateji gdézden gecirilmelidir.

4. Hematolojik Degerlendirme: Kanama diyatezi yoninden
tim hastalarin Pediatrik Hematolog tarafindan degerlendi-
rilmesi 6nemlidir. Sinostoz cerrahilerinde kanama diyatezi
olmayan olgularda dahi yiksek hacimli kan kaybi olabile-
cegi gz ardi edilmemelidir. Kolay ekimoz gelisen hastalar
dogumsal faktor eksiklikleri yoninden incelenmelidir.
Kanamalar gecmiste deri ve mukoza ile sinirli kalmigsa
oncelikle “trombositer patolojiler” akla gelmelidir. Olgular-
da kolay hematom gelisimi, post-op kanama ya da kuskulu
hemartroz bilgisi varsa “koagullasyon sistemi bozukluklar”
dustnlUlimelidir. Aile sdylemese de ila¢ kullanimi ile herhan-
gi bir ek hastalk olup olmadigi sorgulanmalidir. Antiepi-
leptikler trombosit fonksiyon bozukluklarina neden olabilir
ya da von Willebrand faktérini olumsuz etkileyebilirler.
Aileler kalitsal gegis gbsterebilecek hematolojik hastaliklar
yéniinden sorgulanmalidir. En énemlilerinden Hemofili A
ve B, X — resesif gecis gosterir. Diger faktor eksikliklerinde
otozomal gegis s6z konusudur. Detayli anamnez alindiktan
sonra laboratuvar testleri degerlendirilir. Rutin hemogram
haricinde periferik yayma degerlendiriimesi énemlidir. Saf
trombosit sayisi dusiklugl olan hastalar idiopatik trombo-
sitopenik purpura (ITP) yéninden arastiriimalidir. Pansito-
peni veya bisitopenisi olan hastalarin kemik iligi arastirmasi
gereklidir. Trombositopenik bir olgunun ameliyat edilmesi
uygun degildir. Protrombin zamani (PZ) ve aktive parsiyel
tromboplastin zamani (aPTZ) testleri koagulasyon sistemi-
nin temel tarama parametreleridir. Bunlar normal ve kana-
ma OykuslU olmayan hastalarin pihtilasma sistemi normal
olarak kabul edilebilir. Hastalar sadece kanama degil ayni
zamanda koagullasyona egilim agisindan da degerlendi-
rimelidir. Aile dykist 6nemlidir. Ozellikle annede diisiik
gecmisi, bacak veya kollarda 6édem ya da agri ve morarma
gibi durumlar ile serebrovaskuler hastalik (stroke) ge¢cmisi
sorgulanmalidir. Akrabalarin dogum ya da cerrahi gecmis-
lerinde antikoagulan kullanimi olup olmadigi 6grenilmelidir.
TUm laboratuvar testleri ve anamnezi degerlendirilip cerra-
hiye uygunluk karari verilmelidir.

Anestezi (Unilateral ve Bilateral Koronal Sinostozlar)

Tum girisimler 6zel dikkat gerektirmektedir. invazif girisimler
sirasinda (arter kanllasyonu, intraven6éz yol, mesane
kateterizasyonu) ortaya cikabilecek hipotermi icin 6nlem
alinmaldir. Kan kaybinin takibi zordur. Anestezist ve cerrah
yakin iletisimde olmalidir. Cilt flebinin anterior ve posteriora
dogru aciimasi sirasinda boyun fleksiyonu artabilir. Endotrakeal
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tlp yerinden oynayabilir ya da bikdilebilir. Hava akimi sorunlari
ile karsilagilabilir.

Klinigimizde, hasta ©nceden Isitimis ameliyat odasina
alindiktan sonra 1sitici battaniye kullanilarak hipotermiye
girmesi engellenmektedir. Kan, sivi ve ilaclar igin mutlaka
3 adet intravendz kateter ekstremitelere yerlestiriimektedir.
invazif arter monitérizasyonu igin radial arter kullanilmaktadir.
Fleksible endotrakeal tlp kullanilarak, cilt flebini gevirirken
meydana gelebilecek olasi havayolu komplikasyonlarinin
oniine gegilir. TUp, gégus bolgesinde viicuda sabitlenmektedir.
Kraniotomiye baslandiginda isitilmis kan Grlinleri (taze eritrosit
sUspansiyonlari) transflize edilir. Fronto-orbital bar ¢ikartilirken
orbital basi nedeni ile ortaya cikabilecek bradikardiye dikkat
edilmelidir.

Erken postoperatif ddnemdeki analjezi fentanil (bolus) ile sag-
lanmaktadir. Hastalar ameliyathane derlenme odasindan pedi-
atrik yogun bakim Unitemize transfer edilirler. Kraniosinostoz
cerrahilerinin takibi yéniinden tecriibeli yogun bakim uzman-
lar esliginde 24 saatlik izZlem sonrasinda servise ¢ikartilirlar.

Cerrahi Teknik (Anterior Plagiosefali)

Hasta, supine pozisyonda ve bas ay baslikta hafif fleksiyonda
olacak sekilde sabitlenir. Cilt insizyonu sirasinda kanamanin
azaltilmasi igin cilt altina anestezinin uygun gérdigu dozda
adrenalinli serum fizyolojik enjekte edilir. Bikoronal “zig-zag”
insizyon ile cilt ve cilt alti gecilir. Cilt flebi 6ne ve arkaya dogru
devrilir. Kalvarium ortaya konulur. Sinostotik koronal stttr
tarafindaki temporal kas disseke edilir. Orbital barin yaklagik
1 cm Uzerinden gegen frontal kraniotomi yapilir. Sinostotik
taraftaki orbital bari ¢cikartmak igin osteotomilere énce orbita
tavanindan baslanir. Frontonazal sitirin (zerinde kalacak
sekilde ve medial orbita duvarinin orbita tavani ile kesistigi
noktadan orta hat osteotomisi yapilir. Temporal bdlgede
ise orbital barin lateral kenarindan yaklasik 4 cm posteriora
dogru uzanan osteotomiler ile orbital bar serbestlestirilerek
cikartiir.  Anterior fossada dural vyirtiklar kontrol edilmeli
ve mevcutsa tamir edilmelidir. Orbita barinin geride kalan
bdlimu remodelize edilerek normal anatomik acilar ve egim
saglanir. “Over — correction” (gerekenden fazla ilerletme)
yapilarak orbital bar anatomik pozisyonuna sabitlenir. Bunun
sebebi kafa tabani skolyozuna baglh olarak cerrahiyi takip
eden yillar igerisinde patolojik tarafin fikse edilen bdlgeden
geriye dogru gidecek olmasidir. Over — correction sayesinde
bunun 6niine gecilmesi hedeflenir. Frontal serbest kemik flebi
orbital bar lzerine uygun sekilde, bir miktar daha anteriora
dogru ilerletilmis halde sabitlenir. Frontal ve parietal kemikler
arasinda kalan bosluga ise kontrlateral tarafta, uygun kavisin
oldugu parietal kemikten adacik seklinde serbest kemik flebi
cikartilir. ilerletme yapilan taraftaki bosluga, frontal ve parietal
kemik arasina sabitlenir. Orbital bar ve sitire edilen serbest
kemik flepler, yukin en fazla oldugu noktalarda emilebilen
plak — vida sistemleri ile sabitlenir. Sabitleme 6ncesinde “over
— correction” mesafesi kontrol edilmelidir. Kanama kontroll
yapilr. Disseke edilen temporal kas, remodelize edilen orbital
bar Gzerine ve 6ne dogru mobilize edilerek sitlre edilir. Aksi
halde temporal kaslar genellikle atrofiye gitmekte ve seneler
icerisinde belirgin ¢oOkuklik olusmaktadir. Frontal kemik
Uzerine silikon dren yerlestirilerek operasyona son verilir.



Postoperatif dénemde yakin drenaj takibi yaplilir. Drene olan
kan es zamanl ayni volimde transfiize edilir (Sekil 3A-C).

“Komplikasyonlar” ile “Uzun Dénem Takip ve Sonuglar”
tartisilacaktir.

B BILATERAL KORONAL SINOSTOZ (BRAKISEFALI)

Bikoronal sutlr sinostozlar brakisefali ya da oksibrakisefali
olarak adlandirilir. TUm sinostozlar igerisinde %17-29
oraninda gortlmektedirler. Bikoronal sinostozla birlikte
biparietal mesafede artis gorllir. Frontal kemik kule seklinde
uzanmaktadir (turrisefali) (1).

Klinik
Koronal suturlerde belirginlesme, frontal kemigin kaudal
kisminda duzlesme, supraorbital kenarlarda girintili yapi,

anterior kranial fossanin kisalmasi olarak sayilabilir (Sekil 4A-
F).

Brakisefalik hastalari iki ana grupta incelemek gereklidir; non-
sendromik ve sendromik brakisefali (1).

Non-Sendromik
Etiyoloji

Biyik cogunlugu sporadik gelisir. Diger nedenler; genetik
mutasyonlar, metabolik sendromlar, hematolojik sendromlar,
teratojenler (valproik asit, retinoik asit), annenin sigara kullanimi
ve ge¢ dogum yasl olarak siralanabilir. Genetik faktorler ve
eksternal kuvvetlerin kombinasyonu ile sitir flizyonu yolaklar
induklenir (1).

Onemli bir antite “Deformasyonel Brakisefali”dir. Oksipital
kemigin simetrik olarak dizlesmesi ile birlikte kompansatuar
olarak biparietal mesafenin genislemesidir ve kalvariumun
arkasinda yuvarlak kontur izlenmez. Bu olgularin cogunda eslik
eden asimetri yani plagiosefalik komponent bulunmaktadir.
Asimetrik brakisefali olarak adlandirilir (14,15).

Sekil 3: Kalvarium ortaya konuldugunda sag koronal sitiriin sinostotik oldugu izleniyor (kesikli mavi ¢izgi). Sag frontal kemik geride,
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Sinostotik Brakisefali

Koronal sUtdrlerin bilateral prematir kapanmasi ile intrakranial
hacim azalir ve beraberinde kafa i¢i basinci artar. Brakisefaliye
sagittal ve metopik sttlr sinostozlar da eslik ederse oksisefa-
lik fenotip ortaya ¢ikar. Brakisefalik olgularin %20’si unilateral
koronal sutir sinostozlarinin progresyonu ile ortaya ¢ikar. Ge-
netik galismalarin ilerlemesi ve yeni mutasyonlarin ortaya ko-
nulmasi ile non-sendromik brakisefalik olgularin sayisi gittikce
azalmaktadir. Bu hastalardaki cerrahi endikasyonlarin baginda
diger sinostoz tiplerinde oldugu gibi intrakranial hipertansiyo-
nun azaltimasi gelmektedir. intrakranial hipertansiyon bulgu-
lari; radyolojik olarak dévilmus bakir manzarasinin gérilmesi,
papil ddemin saptanmasi (gérme kaybina kadar ilerleyebilir)
ve sefalik indeksin ylksek bulunmasidir. Cerrahi endikasyon
konulmasindaki temel nedenlerdir (19).

“Preoperatif Hazirlk” ve “Anestezi” slUreci daha &nce
tartisilmisti. Ancak bu olgularda radyolojik degerlendirme
olarak 3D CT ile birlikte kranial MR gértntilemenin yapilmasi
gereklidir. Oftalmolojik muayene yapilmali, géz dibi bulgulari
degerlendiriimelidir. Bu sayede cerrahi strateji belirlenecektir.
Temel cerrahi, kiiglk olan anterior fossaya hacim kazandirmak
icin yapilan fronto-orbital ilerletmedir. Eger posterior fossada
anlaml kompresyon bulgulari varsa, Chiari Malformasyonu
saptanmissa, beyin sapi cevresinde beyin omurilik sivisi (BOS)
izlenmiyor ya da MR’in BOS dinamik galismasinda BOS akimi
mevcut degilse dncelikle foramen magnum dekompresyonu
ile birlikte posterior kalvarial ilerletme ameliyati planlanmalidir.
Bu durum sendromik brakisefalik olgularda daha fazla
izlenmektedir (1).

Cerrahi Teknik

Bolimumizde klinik ve radyolojik veriler dogrultusunda hangi
yaklasimin ilk olarak planlanmasina karar vermekteyiz:

1. Frontoorbital ilerletme: Supine pozisyonda ve bas ay
baslikta, hafif fleksiyonda olacak sekilde sabitlenir. Cilt
insizyonu sirasinda kanamanin azaltiimasi icin cilt altina
anestezinin uygun goérdigld dozda adrenalinli

serum

e

P

sol taraf ile kiyaslandiginda orbita barinin kavsinde belirgin azalma var (noktali mavi yay) (A). Frontal kraniotomi ve tek tarafli (sag) orbital
bar cikartildiktan sonra orbita ortaya konuldu (beyaz ok) (B). Orbital bar ilerletildikten sonra (over-correction) frontal ve parietal kemikler
arasina bant seklinde serbest kemik flebi konularak destek saglandi (beyaz ok), emilebilir plak vidalar ile rijit fiksasyon yapildi (sag
lateralden bakisg) (C).
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fizyolojik enjekte edilir. Bikoronal “zig-zag” insizyon ile cilt
ve cilt alti gegilir. Bu insizyon planlanirken (eger ilk cerrahi
ise) ileride posterior kalvarial ilerletme operasyonunun
gerekebilecegi gbz 6nline alinarak ¢ok énde olmamasina
onem verilmelidir. Cilt flebi 6ne ve arkaya dogru devrildikten
sonra kalvarium ortaya konulur. Frontal kemik Uzerindeki
periost disseke edilerek anteriora dogru devrilir. Bilateral
temporal kaslar disseke edilir. “Tongue-in-groove” teknigine
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Sekil 4: Brakisefalik olgu; alin genis
ve baslik, biparietal mesafe uzun (A,
B). Preoperatif 3D CT goruntulemesi;
anterior fossa daralmis (C),

kalvarial 6n — arka mesafe dar (D).
Postoperatif 6. ay yapilan 3D CT (E,
F).

uygun olacak sekilde (simetrik olarak 4 adet parmaksi
cikinti olusturarak) frontal kraniotomi yapilir. Orbital bar
cikartilir. Bu asamada dura kontrol edilmeli, yirtiklarin olup
olmadigina bakilmaldir. Sfenoid kanat komsulugundaki
bolgeler dural yirtiklar igin en riskli alanlardir. Orbital bar
anteriora dogru, burun kékiinden yaklasik 1,5 cm ilerletilir.
Parietal kemikten, burun kdku olusturacak sekilde serbest
kemik grefti cikartilarak orbital bar ile nazal kemik arasina



sabitlenir. Frontal kemik, orbital bar Uzerine gelecek sekilde
ilerletilerek sabitlenir. Tum kemikler en ¢ok kuvvete maruz
kaldiklari odaklardan emilebilir plak — vidalar ile stabilize
edilir. Kanama kontroline &nem verilmelidir. Bilateral
temporal kaslar remodelize edilen orbital bar Uzerine,
6ne dogru mobilize edilerek sitlre edilir. Frontal kemik
Uzerine silikon dren yerlestirilerek operasyona son verilir.
Postoperatif donemde yakin drenaj takibi yapilir. Drene
olan kan es zamanli ayni volimde transfiize edilir (Sekil
5A-D).

Posterior kalvarial ilerletme ve foramen magnum dekom-
presyonu: Prone pozisyonda ve bas ay baslikta olacak
sekilde sabitlenir. Cilt altina anestezinin uygun goérdigu
sekilde adrenalinli sivi enjekte edilir. Steril kosullarda biko-
ronal “zig-zag” insizyon ile cilt ve cilt alti gegilir. insizyon
planlanirken (e@er ilk cerrahi ise) ileride fronto-orbital iler-
letme operasyonunun gerekebilecegi géz énline alinarak
cok arkada olmamasina énem verilmelidir. Cilt flebi 6ne ve
arkaya dogru devrildikten sonra kalvarium ortaya konulur.
Her iki parietal kemigin posterioru ve oksipital kemigi ice-
risine alan ve “tongue-in-groove” teknigine uygun olacak
sekilde (4 adet parmaksi cikinti iceren) kraniotomi yapilir.
Dural yirtiklarin olup olmadigi kontrol edilir. Gerekli gorildi
ise foramen magnum agcilarak dekompresyon saglanir.
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Kemik flep, oluklar igerisinde yaklagik 1,5 — 2cm posteri-
ora dogru ilerletilerek emilebilir plak — vidalar ile sabitlenir.
Kanama kontrolu saglandiktan sonra oksipital kemik Uizeri-
ne silikon dren yerlestirilerek operasyona son verilir. Posto-
peratif ddnemde yakin drenaj takibi yapilir. Drene olan kan
es zamanl ayni volimde transflize edilir (Sekil 6A-D).

Brakisefalik olgular herhangi bir sendrom ile bagdastirimasa
bile mutlaka bir kez Pediatrik Genetik Hastaliklar tarafindan
degerlendiriimesi gerektigi unutulmamalidir.

Sendromik

Kraniofasial sendromlar icerisindeki en ¢ok rastlanan sinostoz
tipi saf brakisefalik ya da brakisefalik komponenti de iceren
multiple sUtlr sinostozlarndir. Genetik tabaninin 1990’larda
ortaya ¢ikartiimasiile kraniofasial sendromlar detaylandiriimaya
baslanmistir. Tek bir gen mutasyonunun bile tamamen farkl
sendromlara neden olabilecegi gdsterilmistir (7).

Bu sendromlarin tani ve tedavi siUrecinde oldukca kapsamli
multidisipliner calisma gruplarina ihtiya¢c vardir. Pediatrik
ndrosirlrji ile birlikte; plastik ve rekonstruktif cerrahi,
maksillofasial cerrahi, otorinolaringoloji, odyoloji, pediatrik
genetik hastaliklari, pediatrik néroloji, klinik psikoloji, ortodonti,
pediatrik gd&gls hastaliklar, konusma terapisi, oftalmoloji
bélumleri tedavi strecinde dahil olabilecek branslardir (7).

Sekil 5: Cilt flebi acildiktan sonra tongue-in-
groove teknigine uygun olacak sekilde frontal
kraniotomi ¢izildi (A). Kraniotomi sonrasi frontal
kemigin dis taraftan goériintiist (B). Orbital bar
bilateral simetrik olarak 1,5 cm ilerletildi (C).
Tongue-in-groove teknigi ile frontal kemik flebi
ilerletildi ve emilebilir plak vidalar ile sabitlendi (D).
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Primer tedavi cerrahidir. Sinostotik brakisefalilerde tartisilan
temel cerrahi yontemler bu hasta gruplarinda ayni sekilde
uygulanmaktadir. Diger sinostoz cerrahilerinde oldugu gibi
burada da ilk hedef kafa i¢i basincini azaltmak (nedenleri Tablo
I’de belirtilmistir) ve serebral parankime buylimesi i¢in hacim
kazandirmaktir. Bu sayede ndrokognitif fonksiyonlar ve gelisim
yénunden kazanimlar elde edilmesi hedeflenir. Maksillofasial
cerrahlar ile yapilan orta yuz ilerletme cerrahileri (monoblok
frontofasial ilerletme, fasial bipartisyon) tartisiimayacaktir.

Koronal sttlr sinostozlarinin eslik ettigi kraniofasial sendromlar
Tablo II’de detaylandinimistir.

Komplikasyonlar (Unilateral ve Bilateral Koronal
Sinostozlar)

Koronal sutir sinostozlarinin cerrahi tedavisinde literatlirde
rapor edilen mortalite oranlar oldukgca dusuktir (5).
Komplikasyonlari iki ana baslik altinda toplanabilir:

1. Ekstrakranial komplikasyonlar: Postoperatif hipertermi
(%14), idrar yolu enfeksiyonlar (%2), santral kateter
enfeksiyonlar (%2), oftalmik enfeksiyonlar, kardiak olaylar,
kan transflizyonuna baglh komplikasyonlar.

2. intrakranial komplikasyonlar: Yara enfeksiyonu (%2),
subgaleal hematom (%4), enfekte hematom, ampiyem,
dural yirtiklar (%4), beyin omurilik sivisi (BOS) kacagi,
serebral kontlzyonlar, nébet, inme, intrakranial kanamalar,
bazal ensefalosel, kraniolakina, granilom, plak-vidalarin
neden oldugu yaralar, hidrosefali (5,11).

Dikkatli bir sekilde yapilan preoperatif degerlendirme
birgok komplikasyonu engelleyecektir. Cerrahin tecriibesi
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Sekil 6: Prone pozisyonda, at
nali baslikta hasta sabitlendi
(A). Cilt flebi acildiktan sonra
kraniotomi ¢izildi. Hastaya

sol lateralden bakiliyor (B).
Kraniotomi sonrasi serbest
kemik flebinin digtan gérintust
(C). Tongue-in-groove teknigi
ile kemik flep posteriora dogru
ilerletilip sabitlendi (D).

Tablo I: Sendromik Sinostozlarda intrakranial Basing Artis
Nedenleri (7)

Sendromik Sinostozlarda intrakranial Basing Artisi
Nedenleri

Kranioserebral orantisizlik

Havayolu tikaniklig

Hidrosefali ve Chiari Tip 1

Artmis ven6z basing

ve ndéroanestezinin destegi ile peroperatif komplikasyonlar
minimuma indirilebilir.

Uzun Dénem Takip ve Sonuglar (Unilateral ve Bilateral
Koronal Sinostozlar)

Olgular ergenlik ddnemine kadar takip edilmelidir. Sendromik
olgularin Pediatrik Norosirtrji ve ilgili bélimler tarafindan ortak
takipleri 6énem tasimaktadir. Biz, tUm hastalan kraniofasial
ekibimiz (Pediatrik Genetik Hastaliklari, Ortodonti, Plastik ve
Rekonstriktif Cerrahi, Pediatrik Noroloji) ile birlikte multidi-
sipliner olarak duzenli araliklar ile degerlendirmekteyiz. Rutin
takip protokoliinde postoperatif 6. ayda 3D CT ile gorintile-
me yaparak hem kalvarial rekonstriiksiyonun durumunu hem
de serebral dokunun blyimesini gostermekteyiz. Néromotor
ve entelektiel gelisim yakin izlenmelidir. Bu nedenle klinigimiz-
de olgularin klinik psikolog tarafindan gelisimsel slreci kayit
altina alinmaktadir (21).
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Tablo IlI: Koronal Siitiir Sinostozlarini igeren Kraniofasial Sendromlar (8,17)

Sendrom Sorumlu Gen Gegis Klinik Norolojik Semptomlar
Brakisefali, ellerde — ayaklarda osseoz ve/ Degisken mental gerilik, isitme
Apert FGFR2 (10926.13) ob veya kutandz sindaktili kaybi, SSS malformasyonlari
FGFR2 (10926.13) Koronal, sagittal, lambdoid sinostoz. o 4o oane) napet isitme
Crouzon oD Maksiller hipoplazi, sig orbita bosluklari,
FGFR3 (4p16.3) - kaybi
eksoftalmus, belirgin ¢cene
FGFR1 Turribrakisefali, hipertelorizm, genis . . I
Pfeiffer (8p11.23-p11.22) oD basparmaklar, blylk ayak bas parmaklari, H,::;ﬁif;?g’s%hr:i”
FGFR2 (10926.13) parsiyel sindaktili Y
FGFRS (4p16.3) Unilateral ya da bilateral koronal sinostoz, . .Makrosefall, s,.ell'lsorlnoralll
Muenke Pro250ar oD orta viiz hipoplazisi isitme kaybl, gelisimsel gerilik,
9 y pop entelektlel yetersizlik
TWIST1 (7p21.1) Multiple sitlr sinostozlari, sindaktili, intrakranial hipertansiyon,
Saethre-Chotzen FGFR2 (10926.13) oD konjenital kalp hastaligi parietal foramen, pitozis
Multiple sutur sinostozlari, kisa boy, bas
Baller-Gerold RECQL4 (8q24.3)  OR parmaklarin hipoplazisi ya da yoklugu, Entelektiel yetersizlik
kardiyak anomaliler, renal anomaliler,
vertebral anomaliler
Kraniofrontonazal EFNB1 (Xq13.3) X-Ilqked Braklgefgll, hlpertelorlzml, skolypz, Hipotoni, hIpO'p|'aStIk korpys
Dominant konjenital diyafragmatik herni kallosum, gelisimsel gerilik
. e . Gelisimsel gerilik (degisken),
Carpenter RAB23 (6p11.2) OR Multlple sUtdr sinostozlan, obezite, iletim/sensodrinoral isitme
kardiyak ve renal defektler, puberte prekoks . )
kaybi, optik atrofi
B SONUC 4. Di Rocco C, Velardi F: Nosographic identification and
Badyolojik degerlendirme ameliyata hazirlikta &nemlidir. classification of plagiocephaly. Childs Nerv Syst 4:9-15, 1988
ince kesit, diisiik doz 3 boyutlu bilgisayar tomografisi temel 5. EsparzaJ, Hinojosa J, Garcia-Recuero I, Romance A, Pascual
yéntemimizdir. B, Martinez de Aragon A: Surgical treatment of isolated and
) o ) ) . syndromic craniosynostosis. Results and complications in
Yiksek hacimli kanamalar ile seyreden ameliyatlar oldugun- 283 consecutive cases. Neurocirugia (Astur) 19:509-529,
dan preoperatif strecte hematolojik yénden detayl degerlen- 2008
diriimeleri gereklidir. 6. Frankenburg WK, Dodds J, Archer P, Shapiro H, Bresnick B:
Tim kraniosinostozlar gibi koronal siitiir sinostozlar da The Denver Il: A major revision and restandardization of the
sadece kozmetik bir sorun degildir. Gelismekte olan beyin Denver Developmental Screening Test. Pediatrics 89:91-97,
parankimine vyeterli hacim kazandirilarak nérogelisimsel 1992
kayiplarin énlenmesi tedavinin ana hedefidir. 7. Hayward R: Craniofacial syndromes. Albright AL, Pollack
IF, Adelson PD (ed), Principles and Practice of Pediatric
B KAYNAKLAR gggrosurgery, Ucunclu baski, New York: Thieme, 2015:249-
1. Baird LC, Proctor MR: Craniosynostosis. Albright AL, Pollack 8. Jezela-Stanek A, Krajewska-Walasek M: Genetic causes of
IF, Adelson PD (ed), Principles and Practice of Pediatric syndromic craniosynostoses. Eur J Paediatr Neurol 17:221-
Neurosurgery, Uglnct baski, New York: Thieme, 2015:237- 224, 2013
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