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Tanimlanmasindan bu yana kraniyosinosoz pek ¢cok nérosiriirjiyen ve plastik rekonstriiktif cerrah tarafindan ilgi konusu olmustur. Gerek cerrahi
yaklasimlardaki cesitlilik ve farkliliklar, gerekse de uygulandigiyas grubu g6z 6niinde bulundurularak alinanriskler nedeniyle kraniyosinostozlara
yaklasimlarda hep daha iyi ve daha basarili cerrahi teknik arayisi halen devam etmektedir. Bu yazida Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik
Norosiriirji Bilim Dali'nda kendi edindigimiz deneyimleri, mevcut literatir bilgilerini de ekleyerek aktarmaya calistik.
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ABSTRACT

Since it's identification, craniosynostosis became a point of interest amongst neurosurgeons and plastic and reconstructive surgeons.
Differences in surgical approaches and the risks taken because of the age group of patients, had led he surgeons seeking the more better and
less risky surgical approach. In this publication as Gazi University School of Medicine, Department of Pediatric Neurosurgery, we aim to share

our experiences with the guidance of he literature.
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TARIHCE

Kraniyosinostozis (Lat., cranio, kranyum; + syn, birlikte - bir-
lesme + ostosis, kemik ile iligkili) bir kraniyal stitlrin erken
fuizyonu veya yoklugu olarak 6zetlenebilir. Kafatasi ve yiiz ke-
miklerinin sekli insanoglunda gtizellik ve estetik kaygilar var
oldugundan bu yana dikkati ¢cekmisir. Kafatasi sekilleri ve se-
killendirmesi izerine ilk yazili belgeleri i0 400 de Hipokrata ait
Orta Avrupa el yazmalarinda bulunabilir. Bu yazilarda Hipok-
rat, kafatasi “uzunlugunun” soyluluga isaret ettigi bir Kuzey
Karadeniz halkindan bahsetmis ve kafatasi sekillendirmesini
bebeklikte yaptiklarini nakletmistir (11). Antik Misir uygar-
hginda da Tutankamun ve Nefertiti'ye ait bust ve kafataslar
incelendiginde alni uzun gosterecek sekilde kafatasi sekillen-
dirmesine maruz kaldiklar gérilmektedir. Yeni Diinyada da
benzer bir soyluluk alameti olarak Maya Uygarliginda elit aile-
lerin cocukluktan itibaren alni uzun ve diiz gésterecek sekilde
kafatasi sekillendirmesi yaptiklari bilinmektedir.

Modern tipta rapor edilmis ilk kraniyosinostoz operasyonu
1890 yilinda Lannelounge tarafindan yapilmistir (24). Lanne-
lounge birlesmis stitlirin tamamen alinmadan uzaklastirilma-
sinl savunmustur. Lannelounge’dan 2 yil sonra Lane, fiizyona
ugramis sttirin rezeke edildigi bir cerrahi tarif etmis (23)
ancak post operatif mortalite nedeniyle 1921 yilinda Mehner
ilk basarili strip kraniyektomiyi uygulayana kadar bu cerrahi-
den kacinilmistir (26). Sonraki donemde tartisilagelen cerrahi
yaklasimlar 1960larin ortasi ve 70’lerin baslarinda kozmetik
kaygilar da icerisinde barindirmaya baslamistir (3). Zaman
icerisinde kraniyosinostoz ve cerrahisine olan ilgi giderek art-
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maya baslamis, basit stlirektomilerden total kalvaryal sekil-
lendirmeye kadar degisen aralikta pek ¢ok cerrahi denenmis,
sonucta deneyimler daha genis sekillendirmelerin daha iyi
sonuclar verdigini, daha erken yasta yapilan cerrahilerin daha
iyi sonuclar verdigini gdstermistir. 1998 yilinda Jimenez ve
Barone tarafindan cerrahi tekniklerin icine endoskopinin de
eklenmesi ile kraniyosinostoz cerrahisi yeni bir boyut kazan-
mistir (14).

Bu yazida, biz yazarlar olarak mevcut literatiliri ve teknikleri
gbzden gecirerek, Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Beyin ve Sinir
Cerrahisi Anabilim Dali, Pediatrik Norosirirji Bilim Dali'nda
kraniyosinostoz olgulari ile ilgili kendi deneyimlerimizi de
aktarmayi amacladik.

Embriyoloji

Meninkslerin Uzerinde yer alan mezensim, ndrokranyumu
olusturan intramembrandz ossifikasyondan sorumludur. N6-
rokranyumu olusturan kemikler, fibroz sitir yapilar ile hem
birbirleri ile birlesirken hem de birbirlerinden ayri dururlar. Bu
durum norokranyum kemiklerinin dogum esnasinda dogum
kanalindan gegmeye yardimci olacak sekilde ayri ayri hareke-
tini saglayabildigi gibi, infant kafatasinin dogum sonrasinda
da sekillenmesine ve beyin blyumesine yeterli genisleme
saglamalarina izin verir (32). infant nérokranyumunda me-
topik, koronal, sagital ve lambdoid suturler yer alir. Metopik
sutur gelisimin 3 ila 9uncu aylarinda kapanirken, lambdoid,
sagital ve koronal sutirlerin kapanmasi 22 ila 39uncu aylar
arasinda beklenir (4).
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Epidemiyoloji ve Patofizyoloji

Kraniyosinostozlar tim diinyada 2000 ila 2500 dogumda 1
gorulir (19). Non-sendromik olgularda en sik gériilen fenotip
%40 ila 55 arasinda degisen oraniyla sagital sinostozdur.
Yine olgularin %5 ila 15'inde birden fazla sitiiriin sinostozu
izlenebilir, ki bu durum siklikla bir sendrom ile iliskilidir.
Kraniyosinostoz olgularinin %15 ila 40’1 bir sendromlaiiliskilidir
(18).

Hayvan modellerinden anlasilabildigi kadari ile sutdrlerin
kapanmasinda en 6nemli faktor beklenenin aksine periost
degil dura materdir (32). Altta yatan bir dura olmaksizin
transplante edilen bir fetal kalvaryumun saglam bir
sutur formasyonu olusturamadigi gorilmustir (28). Yeni
doganlarda total kalvaryal rezeksiyon sonrasi sekillendirmeyi
takip eden donemde sitir lokalizasyonlarinin dura zerinde
uygun bolgelerde olustugu gézlenmistir (7). Jacob ve ark.nin
bulgularina gore rahim icerisindeki belirli miktardaki basing,
kemik gelisimi tzerinde énemli rolii olan Indian Hedgehog
protein ve noggin ekspresyonunda azalmaya yol agmaktadir
(13). Annenin sigara i¢cmesi veya amin iceren ilaclara
maruziyeti fibroblast growth factor reseptér (FGFR) genlerine
etki ettiginden kraniyosinostozla iliskili bulunmustur (2, 9).
Benzer sekilde hipertiroidi hormon iliskili erken flizyonun
sebeplerinden biridir (15).

Koronal sinostoz ile dogan cocuklarin %6 ila 11‘inde ailenin
diger fertlerinde de benzer patolojiler oldugu gézlenmistir.
Bu bulgu 1siginda Mulliken ve ark. muhtemel genetik
sebebi arastirmiglar ve fibroblast growth factor receptor
3 (FGFR3) ve TWIST genlerini iliskili bulmuglardir (27).
Fibroblast growth factor (FGF) ve fibroblast growth factor
reseptorleri (FGFRler) kraniyal sutiirlerde gebelike eksprese
olmaya baslarlar. Kraniyosinostoz ile iliskili olarak bilinen
pek ¢ok sendromda bu genlerin sorumlu oldugu izlenebilir.
Ornegin FGFR 1 ve 2 mutasyonlari Crouzon, Apert’s Pfeiffer
ve Jackson-Weiss sendromlari ile iliskilidir (16, 23, 34). Sonug
olarak kraniyosinostozis onciil kemik hiicrelerinin boélinme
ve maturasyon dengelerinin bozulmasi ile ortaya ¢ikan bir
hastaliktir (32).

1851 yilinda Virchow erken filizyone olan siitiirin neden ol-
dugu sonuglari degerlendirdi. Buna goére erken flizyon olmus
sutlire dikey olacak sekilde kalvaryal biiyiimede gerilik ve pa-
ralel olacak sekilde biiyiimenin devam ettigi yorumunu yapti
(33). Virchow kanunu olarak da bilinen bu gozlem ile erken
fizyone olmus sitirlerin neden olabilecegi deformiteler 6n
gorilebilinir ancak kompanse edici tim biyime modellerini
icermediginden 4 kural seklinde modifiye edilmistir:

1. Flzyone olmus sitire bagh olan kalvaryal kemikler
azalmis bliyime potansiyeline sahip tek bir kemik plaka
gibi davranir.

2. Suturlerde asimetrik kemik depozisyonu kemik plakada
dis sinirt boyunca olusur.

3. Fuzyone olmus sutirle iliskisiz sutlrler, sitlr hatti
boyunca kemik depozisyonlarini simetrik yaparlar.

4. Fuzyone olmus sutirle iligkili sitlrler dengeleyici sekilde
acilanirlar.
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Tanisal Degerlendirme ve Siniflandirma

Hastalarin tanisal degerlendirmesinde fizik ve nérolojik mu-
ayene ile ayrintii dogum, 6zgec¢mis ve soy ge¢cmis dykdleri
alinmalidir. Gebelik oykisu, gebelikte enfeksiyon oykisi ve
gebelikte ila¢ kullanim &ykisii alinmalidir. Sendromik olma-
yan sagital sinostoz olgularinin %2'sinde ailede baska bir
bireyde de gorildiigi bilindiginden aile dykisi 6nemlidir
(12). Sendromik olgularda ise nedereyse %50'ye varan oran-
larda aile 6ykusi mevcuttur (30). Bas cevresi takibi esastir.
Her hastanin miimkiinse ayni klinikte takip edilen ve diizenli
kontrol edilen bir bas ¢cevresi takip formu olmalidir. Bas cevresi
bliylimesinin durmasi, yavaslamasi, normal persentilin disina
¢tkmasi durumlarinda takip eden doktor dikkatli olmalidir.
Bir diger dikkat edilmesi gereken husus artmis intrakraniyal
basing ile iliskili semptomlardir. Bas agrisi, bulanti, kusma
ayrintili sorgulanmalidir. Unutulmamalidir ki birden fazla su-
tdriin etkilendigi sinostoz olgularinda artmis kafa ici basinci
insidansi %62’leri bulabilmektedir (31). Papil 6dem acisindan
fundoskopik inceleme tim kraniyosinostoz olgularinda uygu-
lanmalidir. Cuningham ve ark. hastalarin inspeksiyonunda (g
yonden bakilmasi gerektigini belirtmislerdir (4). Buna gore ilk
olarak hastaya tepesinden bakilarak kafatasi uzunlugunun,
alnin seklinin, frontal ve oksipital kemiklerin ve kulaklarin
simetrisinin degerlendirmesi yapilir. Sonrasinda arkadan ka-
fatasinin tabanina, simetrisine, kulaklarin simetrisine ve mas-
toid ile olan uzakliklarina bakilir. Sonrasinda énden gozlerin
pozisyonuna, simetrisine ve burun kokiine bakilr.

Radyografik incelemede (i¢ boyutlu rekonstriikte edilmis
bilgisayarli tomografi (3D-BBT) esastir. 3D-BBT ile flizyone
sutdrler, kafatasinin sekli ve biyliime paterni incelenebildigi
gibi muhtemel beyin anomalileri hakkinda da bilgi verir.
Manyetik Rezonans Goruntileme (MRG) kemik patolojisini
degerlendirmede 3D-BBT kadar etkili olmasa da, altta yatan
intrakraniyal patolojileri ekarte etmek adina mutlaka tim
kraniyosinostoz olgularinda uygulanmalidir (20, 21).

Kraniyosinostozlari siniflandirmada farkli yaklagimlar kullanil-
mistir. Flizyone ugramis siitlir sayisi g6z 6ntine alinarak yalniz
tek sitdr ise izole, birden fazla sitir fizyone ise kompleks
seklinde siniflandirilabilirler (18).

Bir diger siniflandirma yontemi tanimli bir kraniyofasyal
sendromun varhgi veya yoklugu iledir. Eger herhangi bir
ekstrakraniyal patoloji eslik etmiyorsa sendromik olmayan
veya izole olarak siniflandirlabildigi gibi ekstrakraniyal
patolojileri de iceren kraniyosinostoz ile iliskili 180 den
fazla sendrom tanimlanmistir ve bunlar sendromik olarak
siniflandirilirlar (18). En sik karsilasilan sendromik tipteki
Kraniyosinostozlar Tablo I’ de 6zetlenmistir (Tablo I, Sekil 1A-
D).

Daha sik kullanilan bagka bir siniflandirma ise fenotipik
siniflandirmadir. Fenotipik siniflandirma temelde Virchow
kanunlarinin isleyisine gore kalvaryal kemiklerin fiizyonu,
blyimesi ve sekillenmesine goére isimlendirilir. Sendromik
olmayan kraniyosinostozlar asagida sunulmustur (Sekil 2A-D).
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Tablo I: Sendromik Kraniyosinostozlar, Fenotipik ve Genotipik Ozellikleri

| Sendrom ____________| Diger semptom ve bulgular liskiliGen |

Crouzon Sendromu
Apert Sendromu

Crouzonodermoskeletal Sendrom

benign lezyonlar

Jackson-Weiss Sendromu
Muenke Sendromu kaybi
Pfeiffer Sendromu

Loeys-Dietz Sendromu

Saethre-Chotzen Sendromu

Shprintzen-Goldberg Sendromu

Trigonosefali (Metopik Sinostoz)

Trigonosefali metopik sutlrin erken kapanmasi sonucu
olusan fenotipik goriniman ismidir (17, 30). Sivrilesmis alin,
azalmis frontonazal agi ve daralmis bitemporal mesafe izlenir.
Orta seviyede hipotelorizm olabilir. Dinya capinda tim
yeni doganlarda, sikligi Glkeden Ulkeye farkhhk géstermekle
beraber, 1/700 ile 1/15000 arasinda gorilebilir ve erkek
bebeklerde kiz bebeklere goérece 2/1 ila 6,5/1 arasinda
degisen oranlarda sik goraldr (1, 5, 6, 8, 10, 20).

Cerrahisinde temel hedef frontal sivrilesmeyi diizeltip fronto-
orbital rekonstriiksiyon yaparak, alnin ve 6n- kafanin genis-
lemesini saglamaktir. Sonugta azalmis anterior kraniyal fossa
hacmini arttirmak ve hipotelorizmi diizeltmek gerekmektedir
(Sekil 3A-D).

1 yasindan kuglik cocuklarda cerrahi kemik yapilar sekillendir-
meye daha musait oldugundan 3 yasindan buyuk ¢ocuklara
gore farkhdir. Buna gore hasta supin pozisyonda cerrahiye
alinir. Bikoronal insizyon yapilir. Sonrasinda subperiostal
disseksiyon mimkiinse periosta zarar vermeden dikkatlice
yapilmalidir. Cilt insizyonu sirasinda hemostaza dikkat edil-
mesi énerilir. Ozellikle 1 yasindan kiiciik cocuklarda basit bir
cilt kanamasi dahi hipovolemiye yol acabilir ve katastrofik
sonuclar dogurabilir. Sonrasinda koronal stiturlerin éniinden
supraorbital rimin 1 cm Uzerine gelecek sekilde bifrontal kra-
niyotomi yapilir. Supraorbital rimler de bilateral supraorbital
rim osteotomisi ile eksize edilir. Kemik yapilar kaldirilirken
de 6zellikle sagital sinls trasesine dikkat edilmeli hemostaz
g6zden kacirilmamalidir. Sonrasinda modellemeye baslanir.
Modelleme “yesil agag kiridi” seklinde yapihr. Frontal kemik ve
supraorbital rim sekillendirildikten sonra yeniden yerlestirilir.
Kemiklerin fiksasyonunda kendi klinigimizde eriyebilir mini
vida plak kullanimini tercih etmekteyiz.
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Hipertelorizim, belirgin kemerli burun, diiz yliz gériiniim{i
Fuzyone el veya yak parmaklari, diiz orta yiiz yapilari

Hipertelorizm, belirgin kemerli burun, diiz yiiz gériinimd,
kadifemsi cilt kivrimlari, omurga anomalileri, cenede

Buyuk kemerli tirnaklar, diiz orta yiiz hatlari

Koronal sinostozis, el veya ayakta iskelet anomalileri, isitme

Genis kisa el basparmaklari ya da biyik ayak basparmakari,
fiizyone el veya ayak parmaklari

Hipertelorizm, yarik damak - dudak, arteriel tortuozite,
aortik dilatasyon, anevrizmalar

Fasyal asimetri, diisiik frontal sag ¢izgisi, ptozis, flizyone el
veya ayak parmaklari, genis buyiik ayak bas parmaklari

Ekzoftalmus, diiz yiiz gériinim{, herniler, uzun ince
parmaklar, zihinsel ve bedensel gelisim geriligi

FGFR2, FGFR3
FGFR2

FGFR3

FGFR1, FGFR2

FGFR3

FGFR1, FGFR2

TGFBR1, TGFBR2, SMAD3

TWIST1

FBN1

3 yasindan biiyik cocuklarda ise bifrontal kraniyotomi ve bi-
lateral supraorbital rim osteotomisi yapildiktan sonra frontal
kemikten iclerinde endokraniyal dik acili ¢entiklerin oldugu
ince seritler olusturulur. Yeniden modellenen kemikler yerles-
tirildikten sonra serbest kemik flepler acikliklara yerlestirilir.
Buyuk cocuklarda hpotelorizm hafif ise diizeltmeye gidilmez
ancak ileri formlarinda dlizeltme yapmak gerekir.

Skafosefali (Dolikosefali)

Yunanca “kayik kafa” anlamina gelen bu anomalide sagital
sinostoz goralir. Sonug itibar ile kafa ©n-arka eksen
boyunca buylyebilir. Anterior, posterior veya “golf topu
ayag1” deformiteleri gibi alt tipleri bulunur. Orbital deformite
izlenmez (17).

1yasindankiiclik cocuklarda bifrontal,ayriayriolan bipariyetal,
bioksipital kraniyotomiler yapildiktan sonra modelleme
yapilir. Laterale fig1 tahtasi benzeri kafatasinin genislemesine
izin verecek sekilde osteotomiler yapilirken, oksipital ¢ikintiyi
diizeltecek sekilde oksipital kemige modelleme yapilir. Orta
hatta kalan kemik kisaltilir ve frontal ¢ikintiy 6nleyecek sekilde
frontal modelleme yapilir. inferolateral frontal kemik rezeke
edilir. Biparyetal modelleme yapilir. Sonrasinda modelleme
yapilan kemikler kisaltilmis orta hattaki kemige sabitlenir.

3yasindan biyik cocuklarda genis kemik yapilarmodellemek
zor olacagindan sagital suture dik olacak sekilde ardisik kemik
greftler alinir ve i¢ yuzleri centiklenir. Modelleme sonrasi
ardisik kemikler birbirlerine fikse edilir.

Plagiyosefali

Tek tarafli koronal sinostoz olarak Ozetlenebilecek bu
anomalide sag ve sol arasinda fark oldugundan kafatasina
ilavetenylizanomalileride eslikeder (17). Anomalinin ciddiyeti
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Sekil 1: Sendromik kraniyosinostozlara
drnekler (Gazi Universitesi Tip Fakdiltesi,
Pediatrik Norosirurji Arsivinden).

A) APERT sendromu

B) Crouzon sendromu

C) Kleeblattchadel sendromu

D) Pfifer sendromu

Sekil 2: Non Sendromik
kraniyosinostozlara 6rnekler

(Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik
Norosirtrji Arsivinden).

A) Metopik Sinostoz

B) Brakisefali

C) Plagiosefali

D) Saggial Sinostoz
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eslik eden sfenofrontal, sfenoetmoid ve sfenozygomatik
sutiilerin de sinostozu ile artar. Ayni tarafta alin ve pariyetal
bolgede diizlesme, karsi frontal kemikte ¢ikiklasma (bulging),
ve ayni taraf skuaméz temporal bdlgede belirginlesmeye
yol acar. Etkilenen tarafta sfeoid kanat anterosuperiora yer
degistirir. Sonucta orbita superoinferiora elonge olur. Burun
koka etkilenmis tarafa deviye olur. Ayni taraf superior oblik
parezisi, strabismus ve kafanin tilti sik géulir. Kisalmis 6n kafa
tabani posteriora yer degistirmis orbita tavanina yol acar ve
strabismusa neden olur. Ancak unutulmamalidr ki strabismus
kraniyofasyal diizeltme ile nadiren diizelir.

Cerrahide amag alin ve orbitada simetriyi saglamaktir (29). 1
yasindan kii¢lik cocuklarda temporal kas korunarak bifrontal
kraniotomi yapilir. Bilateral orbital tavan osteotomisinin
ardindan orbital rimler simetriyi saglayacak sekilde diizeltirilir.
Ayni taraf pterion frontosfenoid sitiirden rezeke edildikten
sonra komposit temporal flep flizyona ugramis sitiire dogru
yukseltilir. Modelleme yapilan orbital rimler ve frontal kemik
fikse edilir. Temporal flep orbital rimlere fikse edilmelidir.

3 yasindan biyik ¢ocuklarda bifrontal kraniyotomi yapildik-
tan sonra modelleme paralel seritlerin halinde diizenlenen
fleplerin fiksasyonu yolu ile yapilir. Supraorbital rim ilerletil-
mesi kemik yapisina gore karar verilmelidir.
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Sekil 3: Metopik
sinostozlu bir hastanin
A) operasyon 6ncesi,

B ve C) intraoperatif
gorinimleriile

D) post operatif t¢linci
yilindaki goriintusi (Gazi
Universitesi Tip Fakdiltesi,
Pediatrik Norosirurji
Arsivinden).

Brakisefali

Bilateral koronal sinostoz izole veya sendromik olarak
gorulebilir. Genislemis supraorbital rim, diiz, elonge frontal
kemik, oksiputta diizlesme, bitemporal protriizyon, anteriora
kaymis verteks elonge kafatasi ve harlequin deformiteleri
gOsterir.

1 yasindan kicik cocuklarda cerrahisi yapilirken bifrontal
ve bipariyetooksipital kraniyotomiler yapilir. Her iki kemik
flebe de fici benzeri osteotomiler yapildiktan sonra bilateral
supraorbital rim osteotomisi yapilir ve yiikseklik kazandirilir.

3 yasindan buyik ¢ocuklarda ise yikseklik kazandirma ve fici
benzeri osteotomiler geng hastalarla benzer olmakla beraber
tatmin edici sonuglar yakalamak daha zordur.

SONUC

Kraniyosinostozlar multidisipliner yaklasim ve dikkatli plan-
lanmis cerrahi gerektiren, komplikasyonlari ise katastrofik
sonuclanabilen konjenital anomalilerdir. Yalnizca kozmetik
acidan degil hastanin beyin gelisimlerini de etkilediklerinden
primer norosirlrji bolimlerinin takip etmesi gereken bu has-
talik grubuna yaklasimda cerrah, dikkatli fizik muayene, 6yk,
radyolojik tetkikler ve nihayetinde cerrahi yapmalidir.
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