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Kraniosinostoz Cerrahisi Yapilan Olgularin Geriye Doniik Degerlendirilmesi
OZET

Amag: Kraniosinostoz, beyin gelisiminde ve kafatasi seklinde bozulmaya neden olan
gelisimsel bir kraniofasiyal anomalidir. Bu ¢alisma Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi
Norosiriirji Anabilim Dali’'nda yapilan kraniosinostoz cerrahisinin retrospektif analizi ve
cerrahi tedavi deneyimlerini paylasmak amaciyla yapilmistir.

Gere¢ ve Yontem: Calismada 2009-2019 yillar1 arasinda kraniosinostoz tanisiyla
opere edilen 49 hastanin dosyalarinin yas, cinsiyet, kraniosinostoz tipi, cerrahi yontem,
komplikasyonlar agisindan retrospektif olarak incelenmistir.

Bulgular: Hastalarin %59.2°sinin erkek cinsiyette, %40.8’inin kadin cinsiyette oldugu
ve yas ortalamalar1 18.673 (ay) olarak bulunmustur. Hastalarin %85.7’sinde kraniosinostoza
eslik eden hidrosefali olmadig1 goriilmiistiir. Hastalarin %65.3’linde kraniosinostoz tipi primer
(non-sendromik), %34.7’inde ise sendromik oldugu goriilmiistiir. Sendromik olan olgularda
en ¢ok goriilen sendrom Crouzon Sendromu (%]12.2) olarak saptanmistir. Etkilenen siitiira
gore kraniosinostoz tipi incelendiginde; skalosefali, trigonosefali, brakisefali %24.5 oraniyla
en fazla goriilmiistiir. Sendromik ve non-sendromik hastalarin tiimiinde eslik eden fiziksel ve
gelisimsel bulgularda, en yiiksek oranin %44.9 ile KIBA oldugu saptanmistir. Hastalarin
kraniosinostoz cerrahisinde en fazla tercih edilen %22.4 ile Frontal Rekonstriiksiyon -
Supraorbital Ilerletme yontemi olmustur. Cerrahi sonras1 komplikasyon goriilen hasta orani
%24.5°dir. BOS koleksiyonu ve yara yeri akintisinin % 6.1 oraniyla en fazla gorildiigii
saptanmigtir

Sonug¢: Kraniosinostoz sonucu kafatasinda gelisen deformiteler, ileride 6zellikle de
cocukluk caginda psikososyal, sosyal adaptasyon ve kisilik gelisiminde olumsuz etki
yapmaktadir. Bu yiizden kraniosinostoz da cerrahi tedavinin amaci; gorsel olarak sekil

bozuklugunu diizeltmek ve ileride olusabilecek ndrojenik, psikolojik ve bilissel bozukluklar



onlemektir. Kraniosinostoz tanisiyla opere edilen 49 hastadan elde ettigimiz 11 yillik verileri
literatiir bilgileri ile karsilastirdigimiz bu ¢alisma ile gelecekteki kraniosinostoz ¢aligmalarina
bir kaynak saglandig: diisiiniilmektedir.

Anahtar Kelimeler: kraniosinostoz; cerrahi; tedavi;



Retrospective Evaluation of Patients Undergoing Craniosynostosis Surgery

ABSTRACT

Objective: Craniosynostosis is a developmental craniofacial anomaly that causes
disruption in brain development and abnormally shaped skull. This study was carried out to
share the retrospective analysis and surgical treatment experiences of craniosynostosis surgery
performed in the Department of Neurosurgery, Ege University Medical Faculty Hospital.

Methods: In the study, the data of 49 patients who were operated between 2009-2019
with the diagnosis of craniosynostosis were retrospectively analyzed in terms of age, gender,
craniosynostosis type, surgical method and complications.

Results: It was found that 59.2% of the patients were male, 40.8% were female, and
the mean age was 18.673 (month). It was observed that 85.7% of the patients did not have
hydrocephalus accompanying craniosynostosis. Craniosynostosis type was primary (non-
syndromic) in 65.3% of patients and syndromic in 34.7% of patients. Crouzon Syndrome
(12.2%) was the most common syndrome in syndromic cases. When the type of
craniosynostosis is examined according to the affected suture; Scallosalphalus, trigonocephaly
and brachiocephalus were most common with a rate of 24.5%. In the accompanying physical
and developmental findings in all syndromic and non-syndromic patients, the highest rate was
found to be CIBA with 44.9%. Frontal Reconstruction - Supraorbital Advancement method
was the most preferred 22.4% in patients' craniosynostosis surgery. The rate of patients with
complications after surgery is 24.5%. It was determined that the CSF collection and wound
discharge was the most common with 6.1%.

Conclusion: Deformities developing in the skull as a result of craniosynostosis have a
negative effect on psychosocial, social adaptation and personality development in the future,
especially in childhood. Therefore, the purpose of surgical treatment in craniosynostosis;

visually correct deformity and prevent neurogenic, psychological and cognitive disorders that



may occur in the future. With this study, in which we compare the 11-year data obtained from
49 patients operated on with the diagnosis of craniosynostosis with the literature, it is thought
that a source is provided for future craniosynostosis studies.

Key words: craniosynostosis; surgery; treatment



TABLOLAR DIiZiNi

Tablo 1. Kraniosinostozis ile Tliskili Genler (coklu hastalarda)
Tablo 2: Kraniosinostozis ile iliskili Genler (tekli hastalarda)

Tablo 3: Kraniosinostoz Olgularinda Onerilen Cerrahi
Zamanlama

Tablo 4: Hasta ve Ebeveynlerinin Sosyo - Demografik
Ozelliklerine Gore Dagilim

Tablo 5: Hasta ve Ebeveynlerinin Aile Oykiisiine Iliskin
Ozelliklerine Gore Dagilimi

Tablo 6: Kraniosinostoza iliskin Ozelliklere Gére Dagilim

Tablo 7: Cerrahi Girisim Yontemine iliskin Ozelliklere Gore
Dagilim

Tablo 8: Cerrahi Girisim Sonras1 Ozelliklere Gére Dagilim

Tablo 9: Kraniosinostoz Tipi ile Sosyo-Demografik Ozelliklerin
Iliskilerinin incelenmesi

Tablo 10: Cerrahi Yontem ile Cerrahi Sonrasi1 Bulgularin
Mliskilerinin incelenmesi

SAYFA NO

26

40

41

42-44

46

47

48

50



SEKILLER DiZiNi

Sekil 1: Kraniosinostozis Tam Ozellikleri

Sekil 2: Kraniosinostozlu Olguda Direkt Grafi ; ’Kalvaryal

Doviilmiis Bakir Manzaras1’’

Sekil 3: Kraniosinostozda Olusan Kafa Sekilleri

Sekil 4: Tek siitiir sinostozlan ile iliskili kafatasimin cesitli

deformasyonlari

Sekil 5 : Kraniosinositoz Tipleri

Sekil 6 : Klebblatshadel (Yonca yaprag: ) Anomalisi

Sekil 7 : Kraniosinostoziste bazi radyolojik bulgular
Sekil 8 : Sagital Sinostoz Cerrahisi
Sekil 9: Bilateral Frontoorbital ilerletme Ve Frontal Yeniden

Sekillendirme

SAYFA NO

13

15

18

19

21

22

24

33

36

10



KISALTMA LISTESI
BT: Bilgisayarli Tomografi
MRG: Manyetik Rezonans Goriintiileme
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CM: Chiari malformasyonu
CS: Crouzon Sendromu
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GIRIS VE AMAC

Li. GIRIS

Kraniosinostoz, kafatasi siitlirlerinin bir veya daha fazlasinin normal siirecinden once
kapanmasidir (1). Patolojik bir durum olan kraniosinostozda tipik olarak dikkatli inspeksiyon
ile saptanan sekil bozuklugu vardir ve basit bir grafi ile tan1 miimkiindiir. Bebeklerin
ylizlerinde asimetrik bir goriintii, 6zellikle de gbz ve kafatasi seklinde sira dis1 bir goriiniim
gozlemlenir (2,3). Canli dogumlarda yaklagik 1/2000 oraninda goriilmektedir. Kafa ve yiiz
kemiklerinde kozmetik deformitelerle birlikte, hidrosefali, zeka geriligi, gérme ve isitme
kayiplar1 gibi norolojik kusurlarla karsimiza ¢ikabilir (1,4).

Kafatasi siitiirlerinin varligir ve kalvaryal kemik deformitelerinin sonucu ortaya c¢ikan klinik
bulgular Hipokrat ve Galen tarafindan antik ¢caglardan beri fark edilmistir. Fakat bu patolojik
duruma yonelik cerrahi tedavi yontemleri son ylizyilda tarif edilmistir (1).

Kraniosinositoziste ana tedavi yontemi cerrahidir. Zamanlamasi a¢isindan en 6nemli aralik,
yasamin ilk yilinda 3-6 aylar arasindadir. Tam kemiklesme heniiz tamamlanmadigindan
yeniden sekillendirmenin kolay olmasi en 6nemli nedenidir (5,6,7). Zamaninda uygun tedavi
yapilmazsa ileri yaslarda kafada belirgin sekil anomalileri ile ¢esitli seviyelerde beyin islev
bozukluklarinin goriilmesi kaginilmazdir (7). Kraniosinostoz yaklasik 150 kadar sendrom
tipine eslik edebilse de genelde izole olarak goriiliir (8,9). Bir¢cok konjenital anomali gibi
kraniosinostozun da prenatal teshisinin olup olmadig aileler i¢in bir merak konusudur. Kafa
sttiirleri, hamileligin 16. haftas1 civarinda olustugu icin 20. Hafta ultrasonunda kafatasi
deformitesi tan1 konulacak kadar belirgin hale gelmemektedir. Bu nedenle ¢ok ileri diizeydeki
deformiteler hari¢ prenatal kraniosinostoz teshisi koymak kolay olmamaktadir (9,10).
Fiziksel, norolojik, gelisimsel ve psikolojik etki alanlariyla beyin cerrahisinde 6nemli bir yere

sahip olan kraniosinostoz olgularina iligkin su an literatiirde var olan vaka 6rneklerinin daha
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fazla sayida paylasilmasi gerekliligi ve bu hastalarin klinik durum ve sonuglar1 hakkinda daha
fazla bilgiye ihtiyac oldugu da goriilmektedir.

Lii. ARASTIRMANIN SINIRLILIKLARI
e (alismamizda cerrahi Oncesi ve sonrasit sefalometrik ve antropometik Glgiimlerin

yeralmamasi, cerrahi sonuglarin degerlendirilmesinde kisitlilik olarak goriilmiistiir. Bu

kisithlik aym1 zamanda hasta verilerinde bundan sonraki bilgilerde Ol¢iimlerin

yeralmasi i¢in bir farkindalik olusturmustur. Kraniosinostoz nedeniyle yatis1 yapilan
hastalarin radyolojik verilerinin standartize bir sekilde Ol¢iim sonuglariyla hasta
verilerinde olmasi, bundan sonraki ¢alismalarda kolaylik saglayacaktir.

e Cerrahiye iliskin kan kayiplarinin transfiizyon ihtiyact gerektirmesinin kaydi ile
birlikte kan kaybinin miktarinin da belirtilmesi literatiirde yeralan bilgiler i¢inde
yeralmaktadir. Biz bu degiskeni hasta dosyalarinda kayitli olmadigi i¢in verilerimizde
kullanilamamusgtir.

e C(Cerrahi yontemin siiresi de hasta dosyalarinda kayitli olmadigi igin verilerin
degerlendirilmesinde bir degisken olarak kullanilamamustir.

Liii, AMAC

Yukarida belirtilen bilgi ve agiklamalardan yola cikilarak planlanan calismamizda,
E.U.T.F.H Beyin ve Sinir Cerrahisi AD’daki 2009-2019 yillar1 arasindaki tiim kraniosinostoz
vakalarimizin geriye doniik olarak incelenmesi amaglanmistir.

Hastalarinin yasi, cinsiyeti, aile Oykiisiinde kraniosinostoz varligi gibi sosyo-
demografik degiskenleri ile kraniosinostoz tipi, etkilenen siitiir, epilepsi varligi,
kraniosinostoza eslik eden organ anomalileri, cerrahi yontemi, cerrahi sonras1 komplikasyon,
eslik eden hidrosefali, hastanede kalis siiresi ve kan transfiizyon ihtiyaci gibi cerrahiye iliskin
degiskenlerin incelenerek, elde edilen bulgularla, bu konuda kisith olan literatiir bilgilerine
katkida bulunmak ve hasta kayit verilerine eklenebilecek veri degiskenlerini belirleyebilmek
de ikincil amag olarak goriilmiigtiir.
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2. GENEL BIiLGILER
2.1. KRANIOSINOSTOZUN TANIMI ve TARTHCESI

Kraniosinostoz kafatasindaki bir veya daha fazla siitiiriin zamanindan Once
birlesmesiyle olusan kraniofasiyal bir malformasyondur. Bir veya daha fazla siitiiriin erken
flizyonu, kafa taban1 ve kubbesinin seklinde degisikliklere yol agarak asimetrik veya kisith
kraniofasiyal biiyiimeye neden olur (11,12). Kraniosinostozlar, major kraniofasiyal
malformasyonlardir. Kafa kemiklerinin gelisimi primer olarak, devam eden beyin gelisimi ile
gerceklesir. Miadinda bir yenidoganin beyin voliimii, eriskin bir insan beyninin yaklasik
%401 kadar olup, yedi yasina kadar %90’1na ulasir. Kranium kemik gelisimi ve matiir siitiir
kapanmas1 on iki yasina kadar gerceklesirken, kranial siitiirlerin kemiklesmesi ile siitiiral
kapanmanin tamamlanmasi yasamin 3-4. dekadina kadar devam eden bir siiregtir. Anterior
fontanel 9-18 ay arasi, posterior fontanel 3-6 ay arasi donemde kapanir. Metopik siitiir
kapanmas1 9 ay ile 2 yas aras1 donemde gerceklesirken, bazen eriskin doneme kadar da agik

kalabilir. Koronal, sagittal ve lambdoid siitiirler ise kirkli yaslarda kapanir (13,14).

Kraniosinostozlar, kafa ve yiiz kemiklerinde kozmetik deformitelerle birlikte,
hidrosefali, zeka geriligi, géorme ve isitme kayiplar1 gibi norolojik kusurlarla karsimiza

cikabilir.

Kafatasi siitiirlerinin varligi ve kalvaryal kemik deformitelerinin sonucu ortaya ¢ikan
klinik bulgular Hipokrat ve Galen tarafindan antik caglardan beri fark edilmistir. Fakat bu
patolojik duruma yonelik cerrahi tedavi yontemleri son yiizyilda tarif edilmistir (1). On altinci
yiizylla kadar Hundt prematiir siitiir kapanmasini, Dryander sagital ve koronal siitiiriin
varyasyonlarini, Croe ise brakisefaliyi tanimlamistir (1). Fakat bu basit tanimlarin disinda
Von Sommering 1800’14 yillarda ilk olarak kranial siitiirlerin anatomisini ve anormal

gelismesini bilimsel olarak agiklayan bilim insanidir (1,15). Bu siitiirlerin kafatasinin normal
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biiylimesi iizerindeki 6nemini ¢aligmalarinda ortaya koymus, erken siitiir kapanmasinin olasi
sonuglarin1 agiklamis ve boylece cerrahi tedavinin gerekliliginin ve farkindaliginin
olugmasina 6nemli katkilar saglamistir (15). Buna karsilik kraniosinostoz terimini ilk kullanan
kisi 1851°de Alman Patolog Virchow olmustur (1,13). Erken kapanan siitiirlerin beyin
gelisimini  olumsuz etkiledigini, bu durumu kompanse etmek i¢in kafatasinin diger
boliimlerinde anormal biiylime meydana geldigini ortaya koymus ve bu siirecin sonucu olarak
kafada sekil bozuklugunun meydana geldigini belirtmistir (13). Virchow’un ortaya koydugu
bu tanim ve agikladig1 prensipler kranial siitiirlerin erken kapanmasinin dogru ve en kapsayici
sekilde agiklandig ilk kurallar olarak tarihe ge¢mistir (1). Kraniosinostoz ile ilgili ilk cerrahi
miidaheleler Virchow’un prensiplerine ve goézlemlerine uygun sekilde gerceklestirilmistir.
1900’11 yillara kadar kraniosinostoz tek basina bir hastalik degil, ayn1 zamanda sendromik
hastaliklarin bir komponenti olarak tanimlanirdi. Bunlardan en c¢ok bilinenleri 1906’da
tanimlanan Apert ve 1912°de tanimlanan Crouzon’dur (16). Kraniosinostoz ile ilgili énemli
calismalarda bulunmus diger bir bilim insami ise Moss’tur (1,17). Fakat Moss, Virchow
prensiplerinin temelde yanlis oldugunu diistinmiistiir. Moss’a gore bu hastaliktaki temel
bozukluk kafa tabaninin anormal gelisiminden kaynaklanmakta, kalvaryal siitiirlerin erken
kapanmasi, kafa tabaninin gelisim bozuklugunun bir sonucu olarak ortaya ¢ikmaktadir (1). Bu
prensiplerden etkilenerek zaman igerisinde bazi cerrahlar kompleks kafa tabani cerrahisine
yonelmistir. Fakat daha sonralar1 sadece basit prematiir siitiir eksizyonlarinin yiiz giildiiriicii
sonuglart Moss teorilerinin terk edilmesine neden olmustur (1). Park ve Powers ise
mezenkimal blastemdeki bir defektin hem kranial ¢ati hem de kaidede malformasyona yol

actigini iddia etmektedir (93).
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2.2. KRANIOSINOSTOZUN ETYOLOJiSi VE iNSIDANSI

Farkl irklarda ve degisik etnik kdkenlerde sikligi degismekle birlikte 2000-3000 canli
dogumda bir goriiliir. Etyolojide genetik yatkinlik, teratojenler (retinoik asit, valproik asit
gibi), metabolik (rikets, hipertiroidi, mukopolisakkaridoz) ve hematolojik (talasemi)
hastaliklar, santral sinir sistemi malformasyonlar1 (ensefalosel, holoprosensefali, hidrosefalide

sant takilmas1 gibi) suclanmaktadir (13).

Kraniosinostozun genel prevalanst 1/2500 dogum civarindadir (3-5/10000). 1/700 ile
1/3225 dogum arasinda oranlar bildirilmis olup, sayilardaki degiskenligin dahil edilme

kriterlerindeki hassasiyet ile iligkili oldugu diisiiniilmektedir(12).

2015 yilinda mutasyonlarin nedensel olarak kraniosinostoz ile iliskili olduguna dair
kanitlarin bulundugu elli yedi insan geni tanimlanmistir (uyumlu fenotipleri olan en az 2
etkilenen kisiye dayanmaktadir) (26,27). Sonraki yillarda, kraniosinostoza neden olabilecek

39 gen daha tanimlanmistir (27). (Coklu hastalarda 22 ve tek hastalarda 17) (Tablo 1,2)
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Tablo 1: Kraniosinostozis fle iliskili Genler (coklu hastalarda) (26)

Gen

B3GAT3

BRAF

CD%6

DPH1

FGF9

FTO

HNRNPK

IFT140

IGF1R

KAT6B

MASP1

NFIA

P4HB

PTPN11

RSPRY1

SCN4A

SLC25A24

SMAD6

BMP2

SMO

SOX6

Lokasyon
11q12.3
7934
3q13.1q1.2

17p13.3

13q13.3

16q12.2

9g21.32

16p13.3

15q26.3
10q22.2
3q27.3

1p31.3

17q25.3

12q24.1
3

16q13

17q23.3

1p13.3

15q22.3
1

20p12.3

7g32.1

11p15.2

Major Fenotipik Ozellik
Kraniosinostoz,radioulnar, radiohumeral sinostozis
Kardiyofasyokutanoz sendrom , sagital ve/veya lambdoid sinostoz
C sendromu/Opitz trigonosefalisi, omurga ve i¢ organ anomalileri,hipotoni
3C sendromu benzeri fenotip, entellektiiel yetersizlik,ektodermal anomaliler,
Skafosefali
Sagittal stttir sinostozu, interfalangeal, karpal-tarsal, humeroradial sinostoz
Kraniosinostoz, mikrosefali, katarakt, kriptorsidizm, ciddi psikomotor

retardasyon

Kabuki sendromu, psikomotor retardasyon, dolikosefali, ptozis, yliksek damak,
kriptorsidizm, iskelet anomalileri, hiporefleksi, hipotoni, kardiyak defektler

C sendromu/Opitz trigonosefalisi, omurga ve i¢ organ anomalileri,hipotoni

izole sagital veya koronal sinostoz
Lin-Gettig sendromu benzeri kraniosinostoz, genitopatellar sendrom, sagital
sutlr sinostozu

3MC sendromu, blefaroptozis, epikantus ,korneal opasiteler, yarik damak-
dudak

Yonca yapragi anomalisi, metopik sinostoz, makrosefali, renal
malformasyon, santral sinir sistemi malformasyonu, nébetler, yarik damak,
ciddi okiiler anomaliler, kisa boyun, el/ayak malformasyonlari, anormal
eksternal genitalya

Cole-Carpanter sendromu , osteogenezis imperfakta, kraniosinostozis

Noonan sendromu, sagital sinostozis

Progresif spondiloepimetafizyal displazi, kisa boy, kisa 4. metatarsal kemik,
kraniosinostoz

Fasiyal gtigstizliik, myopati, yiiksek damak, metopik ve sagital stitur
sinostozu, aksiyal hipotoni, proksimal kas gligstzlGgu, ilimli skolyoz, ‘corona’
fiberlerine selektif kas atrofisi

Gorlin-Chaudhry-Moss sendromu, koronal kraniosinostoz, orta yiiz
hipoplazisi, hipertrikoz, kisa boy, lipoatrofi, kutis laksa

Nonsendromik orta hat sinostozu

Nonsendromik orta hat sinostozu

Curry-jones sendromu, koronal sinostoz, kutandz sindaktili, polidaktili,
koloboma, mikrooftalmi, intestinal malrotasyon

Brakisefali, proptozis, orta ylz hipoplazisi, lambdoid / sagital siitiir sinostozis
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Tablo 2: Kraniosinostozis Ile iliskili Genler (tekli hastalarda)(26)

Gen

ABCC9

AHDC1

CHST3

CRTAP

GLIS3

IFT43

IL6ST

KANSL19

MED13L

NTRK2

OSTEM1

PPP1CB

PTPRD

SEC24D

SHOC2

SMC1A

WDR19

Lokasyon

12p12.1

1p36.1p35.3

10q22.1

3p22.3

9p24.2

14q24.3

5q11.2

17q21.31

12q24.21

9q21.33

6q21

2p23.2

9p24.1p2
3

4q26

10925.2

Xp11.22

4p14

Major Fenotipik Ozellik

Cantu sendromu, konjenital hipertrikoz, makrosefali, osteokondrodisplazi,
kalin kalvaryum, koksa valga, kardiyak anomaliler

Xia-Gibbs sendromu , bikoronal ve metopik stttir sinostozu, gelisimsel gerilik

Larsen sendromu, mikrognati, skafosefali, genu valga, C2-3 subluksasyon,
lomber lordoz, hipertelorizm, metopik gikinti.

Cole-Carpenter sendromu, Osteogenezis imperfekta, kraniosinostozis

Neonatal diyabet, tiroid hastaligi, renal kist, hiatal herni, atrial septal defekt,
koanal atrezi, splenik kist, sensorindral isitme kaybi, kraniosinostoz

Sensenbrenner sendromu, kraniosinostoz, brakidaktili, renal yetmezlik,
hepatik fibrozis, retinitis pigmentosa

STAT3 hiper IgE benzeri sendrom, tekrarlayan enfeksiyon, egzama,
bransiektazi, kraniosinostoz

Sagital stitlir sinositozu, makrosefali, mikrosefali, epilepsi, hipotoni,
kalp ve bébrek anomalileri

Gelisme geriligi, konjenital kalp hastaliklari, dismorfik 6zellikler,
kraniosinostoz, mikrosefali, makrosefali

Hiperfaji, koronal sinostoz, gonodal disgenezis, konusma-dil
becerisinde duraklama

Kraniosinostoz, Chiari tip 1, iritabilite, ilerleyici gorme kaybi, gelisim
geriligi, alt motor noron fasial palsi, hidrosefali

Ciliz, zayif saglar, makrosefali, dolikosefali, hipertelorizm, gelisme
geriligi, 6grenme gucliig, kisa boy, kardiyak anomaliler, Chiari tip 1,
Dandy Walker

Trigonosefali, skafosefali, isitme kaybi, orta yiiz hipoplazisi,
hipertelorizm, uzun filtrum, gelisme geriligi

Cole-Carpenter Sendromu 2, kisa boy, makrosefali, kalvaryal
ossifikasyon, orta ylz hipoplazisi, mikrognati, frontal bossing

Noonan benzeri sendrom, fetal hidrops, atrial tasikardi, fetal plevral
eflizyon, ciddi kraniosinostoz, kisa boy, makrosefali

Cornelia de Lange sendromu, kraniofasial dismorfizm, biiyiime ve
gelisme geriligi.

Kranioektodermal displazi, nefropati, sagital stitlr sinostozu, iskelet
anormallikleri, hepatik fibroz, renal vetmezlik, kardivak defekt
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2.2.1.Kraniosinostoz Sendromlarinda Kalitim Kalplar

2.2.1.1 Otozomal Dominant

Otomozal dominant durumlar yeni mutasyonlar nedeniyle siklikla de novo olarak
baglarlar. FGFR-2 ve FGFR-3 iliskili kraniosinostoz sendromlarinda de novo gelisimler ve
baba yas1 yiksekligi ile ilgili istikrarli bir iliski gozlenmistir. Apert Sendromlu ve

Crouzon/Pfeiffer Sendromlu aileler i¢in de bu ger¢cek dogrulanmistir (12,18).

Kraniosinostozlu bir cocugun anne-babasi da bu patoloji agisindan incelenmelidir (19).
Cocukluk fotograflar1 ve ailenin diger bireyleri bu bakimdan yardimci olabilir. Ailelerin
klinik olarak etkilenmemis olmalart durumunda olasi non-penetrans ve moziklesmeden
bahsedilebilir. Cocuktaki 0zgiin mutasyon biliniyorsa, anne-babaya non-penetransin ekarte
edilebilmesi i¢in inceleme Onerilmelidir. Eger anne ve baba aranan mutasyonlar1 kan
orneklerinde tagimiyorlarsa, mozaiklesme de g6z oniine alinarak rekiirrens olasiliginin %1-2
civarinda oldugu bildirilmelidir (12). Diisiik olasiliga ragmen mutasyon agisindan prenatal
inceleme Onerilmelidir. Etkilenmis bir ¢cocugu olan aileye bilgi verilirken rekiirrensin ¢ok

diisiik oldugu konusunda ifadelerden ka¢inilmalidir (12,18,19).

2.2.1.2 Otomozal Resesif

Bu durum bir otozomda tasinan genin her iki kopyasinda olusan mutasyondan
kaynaklanir. Az sayida kraniosinostoz sendromu otozomal resesiftir (12). Yeni mutasyon
oranlar1 ¢ok diisliktiir ve etkilenmis bir ¢ocugun etkilenmemis olan anne-babasi tasiyicisi
olarak degerlendirilir. Her gebelikte %25 rekiirrens riski vardir. Cok nadiren anne-babanin

(13

birinden iki kopyay1r birden alirken digerinden hi¢ kopya almaz. Buna “ uniparental
isodisomy” ad1 verilir (20). Ayrilmis olan eslerin yeni evliliklerinde, yeni esin bireylerden

birinin kan bagi ile iliskili akrabasi olmamasi durumunda, rekiirrens riski ¢ok diisiiktiir.

Etkilenmis bir birey ve kardesleri icin, akraba olmayan ve etkilenmemis bir bireyden
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kraniosinoztozlu ¢ocuk sahibi olma ihtimali diisiiktiir (12,20,21). Aralarinda kan bagi olan,
ancak iyi bilinen kraniosinostoz sendromlari ekarte edilmis eslerin, aralarinda kan bagi
olmayan eslere gore rekiirrens riskleri biraz daha fazladir. Buna neden olarak nadir otozomal
resesif sendromlar ve diisiik penetransli otozomal domimant bir genin bir ya da her iki esi

birden etkileme olasilig1 gosterilebilir (21).
2.2.1.3. X-Baglantil

Bu durum, X kromozomunda bulunan ve erkekte bir kopya, diside iki kopya olarak
tagian bir genin mutasyonu sonucunda olusur. Bu farklilik, Lyonizasyon adi verilen ve her

hiicredeki bir X kromozomunun inaktivasyonu ile olusan bir durumla dengelenir (12,20,22).

Bu nedenle x-baglantili durumlarla ilgili olarak disi cinsi c¢ogunlukla ya hig
etkilenmemistir ya da hafif bir etkilenme gosterir. Nadiren Turner Sendromunda oldugu gibi
(45,X) ya da Lyonizasyonun basarili olmadigr durumlarda bulgu verirler (21). En sik
rastlanan X-baglantili kraniosinostoz tiirii kraniofrontonazal displazi olup istisnai olarak bu
grupta erkek niifus, disilerden daha az etkilenir. Ilgili gen, kromozom Xp22’de konumludur
(22). Otozomal dominant sendromlarda oldugu gibi bu grupta da 6nemli yeni mutasyon
olasiligi mevcuttur. Genetik danigmanlik, etkilenmis bir ¢ocugun annesinin tastyici
olamayabilecegini gbéz Oniine alarak ek incelemelerini planlamalidir (23). X-baglantili
durumlarda disi tastyicilar, iki X kromozomundan birini yavrusuna iletir. Erkek ¢ocuklar %50
oranla etkilenirler; kiz ¢gocuklar %50 oranla tastyicidirlar. Cinsiyeti bilinmeyen ¢ocukta. %25
etkilenmis bir erkek ¢ocuk olasilig1 vardir. X-baglantili durumlarda erkek, X kromozomunu
kiz ¢cocuguna ileterek onun tasiyicit olmasina neden olur. Y kromozomunu iletmesi ile erkek

cocuklar etkilenmez (24).

2.2.1.4 Kromozomal
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Dengesiz (unbalanced) kromozom anomalisi saptanan bir c¢ocugun ailesine,
cocuklarindaki kusuru olusturacak bir kromozom diizenlemesine sahip olmalar1 ihtimaline
karsi, kromozom incelemesi Onerilmelidir (12). Genel kural olarak ailenin kromozom
incelemesi normal ise, gelecek gebelikler i¢in rekiirrens riski diisiiktiir, ancak antenatal
kromozom testi yine yapilmalidir. Dengeli (balanced) translokasyon saptanan bir ebeveyn igin
rekiirrens riski daha yiiksektir ve translokasyonun natiiriine, ebeveynin cinsiyetine ve aile

oykiistine baglidir. Bu olgularda ampirik riskler %5-15 civarinda bildirilmistir (12,23,24).
2.2.1.5. Teratojenik & Bilinmeyen

Teratojen bir ajan tanimlandiginda, planlanan gebelige yonelik olarak onu ortamdan
uzaklastirmak ideal uygulamadir. En sik gdzlenen, annenin valproat kullanmmdir (12). Tlgili
hekim ya da ndrologla isbirligi yaparak antikonviilzan tedavinin gerekli olup olmadigi, doz ve
coklu tedavinin azaltilmasi ve valproatin baska ajanla degistirilmesi konular1 karara

baglanilabilir (25).

Izole kraniosinostoz olgularinda miimkiin oldugunca cevresel faktorlerin ekarte edilmesi
esastir. FGFR3 P250R mutasyonunun tespiti, acgik genetik predispozisyonun ortaya
cikarilmast ve ilgilinin birinci derece akrabalarinin hassasiyetle degerlendirilmesini
saglayacak bir teste yonlendirmesi nedeniyle kiymetlidir. Tanimlanabilen kesin bir etiyolojik
ajan saptanamayan, Ozglin bir sendrom ya da kromozomal tani belirlenemeyen olgularda
aileler, kardesler ve etkilenen bireyin gelecekteki ¢ocuklari agisindan rekiirrens riski ampirik
olarak ifade edilebilecek ve genellikle 6zenli bir klinik degerlendirmenin sonuglarina baglh

kalacaktir (21).
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2.3. KRANIOSINOSTOZISTE TANI VE SINIFLAMA

Kraniosinostozlarda tan1 alma yas1 ilk iki ay ile bir yas arasinda degismektedir. Agir

vakalarda yeni dogan doneminden itibaren kraniofasiyal anomalilerin varlig1 saptanabilir (13).
2.3.1 Radyolojik Degerlendirme

Tani, dncelikle iyi bir fizik muayene ile takibinde ise radyolojik tekniklerin yardimu ile
konur. Kraniosinostozdan siiphelenilen olgularda ilk adim direkt grafilerdir (13). Iki yonlii
kraniografiler, genelde tek siitiiriin etkilendigi durumlarda tani i¢in yeterli olabilir. Sinostozun

komplet veya inkomplet olup olmadig1 degerlendirilmelidir.

BT incelemeleri ise siitiirlerin degerlendirilmesi agisindan direkt grafiden daha
degerlidir. Ayrica BT incelemesi, yapisal beyin anomalilerinin de degerlendirilmesinde
onemlidir. Anormal vendz drenajdan siiphelenilen karmasik vakalarda , BT venografiden

faydalanilabilir (30).

Yiiksek ¢oziiniirliikli ultrasonografi, kranial major siitlirlerin a¢ikligini teyit edebilen,
radyasyonsuz, giivenilir ve ucuz bir goriintiilleme metodudur. Pozisyonel molding ile sinostoz

ayiriminda, acik fontanelden parankim ve ventrikiillerin goriintiilenmesinde kullanighdir.

Ancak, silipheli durumlarda, mindr siitiir sinostozlarinda ve sendromik olgularda diger

eslikli patolojilerin degerlendirilmesinde yetersiz kalmaktadir (34).

Son yillarda kraniosinostozislerin degerlendirilmesinde {i¢ boyutlu rekonstriiksiyon ile
BT goriintiilleme( 3D BT), kraniosinostozun tanisinda, yonetiminde ve takibinde halen en
duyarli metot olup esas teskil etmektedir (3,34). 3D BT, siitlir anatomisinin tam olarak
anlagilabilmesi, siitiiriin agik olup olmadigi, sinostozun komplet/inkomplet olusu ve
potansiyel cerrahi diizeltimi acisindan degerli bilgiler saglamaktadir. Son yillarda ¢ocuklarda

radyasyona maruz kalma ve ortaya ¢ikan kanser riski konusunda artan bir farkindalik ve
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endise bulunmaktadir (35). MRG suan i¢in temel goriintiilleme yontemi olmamakla birlikte
Gradiyent-eko MRG sekansi ile kalvaryal siitiirlerin degerlendirilebilmesi miimkiindiir (94).
Santral sinir sistemi anomalileri agisindan MRG nin diger goriintiilleme yontemlerine

istiinliigii tartistlmazdir. (28,29,30).
2.3.2 Fizik Muayene ve Kliniksel Bulgular

Muayenede en belirgin ve ilk bulgu kafa seklinde degisikliktir. Muayene ile sekil
bozuklugu, siitiirlerin palpasyonu, siitiir agikliklariin kontrolii, 6n ve arka fontanellerin
muayenesi, yasa uygun norolojik muayene ve gelisim incelenir. Bebeklerin ylizlerinde
asimetrik bir goriintii, 6zellikle de gbz ve kafatasi seklinde sira dis1 bir goriinlim gézlemlenir
(3). Oykiide daha 6nce ailede kraniosinostozlu birinin varligi, hamilelikte ve dogumdaki
sorunlar sendromik bir patolojiyi isaret eder. Fontanellerin kiiclik kalmas1 baslica mikrosefali,
kraniosinostoz ve konjenital hipertiroidiye isaret eder. Bu bulgulardan herhangi birine

rastlanildiginda mutlaka eslik edebilecek dismorfik bulgular da aranmalidir (Sekil 1 ). (3,30).

Tek bir siitiiriin etkilendigi durumlarda etkilenen siitiirde biiyiime olmadigindan bunu
tolere etmek i¢in diger siitiirlerde 6zellikle kapanan siitiire paralel asir1 biiyiime olur. Buna
bagl olarak kapanan siitlir hattina gore kafada farkli sekil bozukluklar1 olusur. Dikkatli bir
muayene ile sekil bozukluguna gbre hangi siitiir ya da siitiirlerin kapali oldugunu s6ylemek

mimkiindiir (3).

Orta yiiz hipoplazisinin damagi yukar1 kaldirmasi nazal hava yolunu daraltir. Bu
durum iist solunum yolu obstriiksiyonuna o da uyku apnesine (obstriiktif sleep apne
sendromu-OSAS) yol agarak uykuda CO2 retansiyonunu artirarak KIBA’ya yol agmaktadir.

Sendromik kraniosinostozlu ¢ocuklarda %40-68 oraninda OSAS vardir. (31).

23



Sekil 1: Kraniosinostozis Tam Ozellikleri

Kaynak: https://www.nature.com

(' a )Kranial siitiirlerin pozisyonlar1 ( b ) Major siitiirleri gosteren BT taramasi (kafatasinin
tepe gorlinlimil) ( ¢, d ) Sagital sinostoz: Skafosefali( e, f ) Metopik sinostoz:trigonosefali( g,
h ) Bikoronal sinostoz:brakisefali ( 1, j ) Sagda unikoronal sinostoz: anterior plagiosefali ve
ipsilateral kulagin 6ne pozisyonu( k — m ), Pfeiffer sendromunun karakteristik ayak veya el
konjenital anomalileri ( k ), Apert sendromu (1 ) ve kraniyofrontonasal sendrom ( m ). (n)
Crouzonoid yiiz goriinimii. ( o ) Kraniofrontonazal sendromda siddetli hipertelorizm, oluklu
burun ucu ve sol unikoronal sinostoz. ( p ) Saethre-Chotzen sendromunda pitoz ve sol
unikoronal sinostoz. ( q ) Pozisyonel plagiosefali: Paralelogram seklinde kafatasi ( r ) sol
unikoronal sinostozu gdsteren BT rekonstriiksiyonu. ( S )Yonca yapragi anomalisi ( t )
Multisiitiir sendromik kraniosinoztozda anormal vendz drenaji gosteren BT venogramiu.
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Kraniosinostozda oftalmolojik lezyon olarak ambliyopi, papil d6demi, optik atrofi,
ekzoftalmus, sasilik, ptosiz, epifora, glop likksasyonu, keratit, kirma kusurlari, gérme yollar1
disfonksiyonu seklinde genis tabloda oftalmik bulgular goriilebilir. Bu nedenle papil 6dem ve
optik atrofi gibi komplikasyonlar agisindan g6z dibi muayenesi yapilmalidir (13,39). Siddetli
egzoftalmus, kornea iilseri ile sonuglanip gérme kaybina yol agabilir (32). Ayrica soket olarak
adlandirilan gozlerin ¢evresindeki iskelet yap1 biiyiiyen goz kiirelerine paralel biiyliyemedigi
durumlarda goézlerin kapanmamasina ve sikismasina bagli gorme kusurlar1 ve korlik
gelisebilir. Bazi 6zel durumlar ise goz kiireleri arasindaki mesafenin artmasina (hipertelorizm)

veya azalmasina (hipotelorizm) sebep olabilir (3,33).

Auditor tiipte stenoz, tekrarlayan effiizyonlu orta kulak iltihabina, o da isitme kaybina
yol acar (32). Ayrica sendromik kraniosinostozlarda kraniofasiyal sendromun bir parcasi

olarak ¢ocuklarda ¢enenin ileri veya geri gitmesi seklinde olan prognatizm goriiliir (3).

Sekonder kraniosinostozis multisiitiir tutulumu ile ortaya ¢ikar ve sistemik ya da
metabolik hastaliklarla birliktelik s6z konusudur. Teratojen ajanlar (aminopterin, dilantin,
retinoik asit, valproik asit vb.) hipertroidi, hipofosfatemi, Vit D eksikligi, renal
osteodistrofiler, hiperkalsemi ve rikets gibi endokrin patolojiler sonucu veya kemik iligi
hiperplazisi yapan (orak hiicreli anemi, talasemi gibi) hematolojik hastaliklar,
mukopolisakkaridozlar gibi sistemik bazi hastaliklar ya da direkt beynin yetersiz gelismesi
(mikrosefali, santlanmis hidrosefali) sonucu goriiliirler. Bu nedenle miiltisiitiir tutulumu
olanlarin endokrin (tiroid ve paratiroid) ve hematolojik yonden degerlendirilmesi gerekir

(3,36).

Kraniosinostozun en ciddi etkisi gelisen beyinde hasara yol acan KiBA riskidir.
Kraniosinostozda yogun goriilen bir durumdur. Kraniosinostoz olan bebeklerde kafa ici basing
artist olma riski etkilenen siitiir sayis1 ile orantilidir, ancak tek siitiir sinostozunda da

goriilebilmektedir. Sadece tek bir siitiiriin etkilendigi hastalarda risk %13 iken c¢ok sayida
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siitiiriin etkilendigi hastalarda risk %42’ye kadar yiikselmektedir (3). KiBA’da 6nce bas
agrisi, tekrarlayan kusma, bulant1 huzursuzluk, fontanelde kabariklik, gérme sorunlari, zekada
azalma ve gelisme geriligi goriilebilmektedir (15). Ancak bunlar kraniosinostoza spesifik
bulgular degildir. G6z dibi muayenesinde papil 6demi ve optik atrofi saptanabilir. Ayrica goz
dibi bakisinda papil &dem olmamasi ise KIBA’y1 ekarte ettirmez. Direkt grafide
kraniografide doviilmiis bakir manzarasi, BT de hidrosefali saptanabilir (34) (Sekil 2).
Kraniosinostoz cerrahisi sonrasi da hastalarin KIBA acisindan takibi énemlidir. Bu agidan
invaziv ICP Ol¢iimii ,telemetrik yontemler, retinal optik koherans tomografi, BT/MRG

perfiizyon yontemleri tanimlanmistir.

Sekil 2: Kraniosinostozlu Olguda Direkt Grafi ; ’Kalvaryal Ddoviilmiis Bakir

Manzarasr’’
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Kraniosinostozda vetrikiiler genisleme sant-bagimli progresif hidrosefali ya da sant-
bagimsiz ventrikiilomegali seklinde goriilebilir. Progresif hidrosefali bu ¢ocuklardaki esas
sorundur. Hidrosefali olgularinin biiyiik bir kismu latent oldugundan cerrahi diizeltme sonrasi
hidrosefali belirgin hale gelebilmektedir. Bu nedenle opere olsa bile hidrosefali yoniinden de

kraniosinostoz olgular1 izlenmelidir (2).

Kii¢iik ve dar posterior fossanin mevcudiyeti, kraniosinostoza (6zellikle lambdoid siitiir
sinositozunda) siklikla Chiari malformasyonunun (CM) eslik etmesine neden olmaktadir.
Ayrica KIBA sonucu kronik tonsiller herniasyon goriilir. Hem nonsendromik hem de
sendromik kraniosinostoziste  goriilebilmektedir. CM patogenezinde lambdoid siitiir en
onemli faktordiir (2). Klinik olarak asemptomatik olabilir veya herniasyonun derecesi ile
dogru orantili olarak ataksi, spastisite ,uzun trakt bulgulari, soluma, yutma gii¢liigii, uyku
apnesi , ilerleyici beyin sap1 disfonksiyon bulgulari , ciddi hayati tehdit eden bulgular ile
kendini gosterir. CM olan olgularda daha ileri bir komplikasyon olarak vendz akimin

engellenmesine bagl hidrosefali vardir (37).

Kraniosinostozda epilepsi primer bir bulgu degildir. Mevcut norolojik patolojilerin
komplikasyonu ya da sendromun bir parcasi olarak goriiliir. Apert Sendromu, Saethre-
Chozten Sendromu ve 22qll.1 microduplication Sendromu bu sendromlardan iyi

bilinenleridir (3).
2.3.3 Noro-Psikolojik Degerlendirme

Kraniumda sekil bozuklugunun yaninda, ruhsal gelisim de etkilenir. Erken siitiir
kapanmasi, bebek beyninin biliylimesi i¢in yeterli alanin azalmasina neden olur. Ruhsal
bozukluklar genelde kademeli olarak goriiliir ve bu yiizden de belirlenmesi ¢cok zor ve geri
doniissiiz olabilir. Ruhsal bozuklugun boyutunu artiran birden fazla siitiiriin kapanmasi da s6z

konusu olabilir. Kraniosinostozda 06zellikle sendromik olanlarda kafatasinin biiylime
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smirlamasindan degil KiBA, hidrosefali ve beyin malformasyonlarina bagl sinir sistemi
hasar1 ve kognitif fonksiyonlarda bozulma riski vardir ve bu ¢ocuklarda normal
popiilasyondan daha yiiksek oranda entelektiiel ve gelisimsel yetmezlik goriilmesine neden

olmaktadir (9,38).

2.3.4 Siiflama

Kraniosinostozlar1 siniflandirirken, morfolojik gelisim, klinik veriler ve molekiiler
genetikte yer alan gelismelerden yararlanilmaktadir. Kraniosinostozlar, ilk kez 1851 yilinda
Virchow tarafindan smiflandirilmistir. Virchow tarafindan yapilan bu smiflama anatomik
olarak kafa sekli gz oniinde bulundurularak yapilmistir. Dort temel kafa sekli belirlemistir.
Biiyiik kafa (makrosefali), kiigiik kafa (mikrosefali), uzun kafa (dolikosefali) ve kisa kafa
(brakisefali). Kranial siitiirler beklenen siireden daha 6nce kapanirsa, kafatasinin biiyiimesi bu
stitliriin aksma dik yonde durur. Beyin biiyiimeye devam eder ve bilyiiyen beyine kafatasinda
yer agilmasi i¢in, bu siitiire komsu olan tiim kemiklerde kemik biiylimesinde artis meydana
gelir. Sonug¢ olarak duraklamayi kompanse eden anormal bir biiyiime olusur (Virchow
kanunu) (13). Kraniosinostozda olusan bu kompansatuar mekanizmalar nedeniyle kafada
cesitli sekil bozukluklar1 meydana gelmektedir. Kafatasi spesifik siitiirlerin erken
kapanmasiyla farkli sekiller alir ve bu sekillere goére adlandirilir. Sagittal sinostoz
(dolikosefali, skafosefali), metopik sinostoz (trigonosefali)), unilateral koronal sinostoz
(plagiosefali), koronal ve sagittal sinostoz (oksisefali), bilateral koronal sinostoz (brakisefali)

olarak adlandirilir (Sekil 3,4).
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Sekil 3: Kraniosinostozda Olusan Kafa Sekilleri

Brachyce haly

P[ag:acep aly

Kaynak:https://drawittoknowit.com
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Sekil 4: Tek siitiir sinostozlari ile iliskili kafatasinin cesitli deformasyonlari

Trigonosefali Skafosefali

Anterior plagiosefali Brakisefali

Kraniosinostozlar primer ve sekonder olmak {iizere ikiye ayrilirken, primer olanlar da
nonsendromik [basit, tek siitiir] ve sendromik [kompleks, multisiitiir] olarak ikiye ayrilir (15).
Tan1 konulduktan sonra hastaligin izole olmasi veya sendroma eslik edip etmemesi
onemlidir. Nonsendromik (izole) (tek siitiir sinostozu) sporadik olarak goriiliir daha siktir.
Beyin hasar1 gelisme olasiligi daha azdir, genellikle norolojik bozukluk goriilmez. Hastaligin
izole oldugu durumlarda cerrahi yontemle tedavide yiiksek oranli basar1 elde edilmektedir.
Genel olarak tek siitiir sinostozlarinda sekil bozuklugu disinda belirgin nérolojik bulgu
yokken, multisiitiir sinostozlarinda ve sekonder olanlarda; biiyiiyen cocukta kafa ici basing
artist  (KIBA), hidrosefali, siringomyeli, Chiari malformasyonu, vendz anomaliler,

oftalmolojik sorunlar, mental retardasyon, gelisme geriligi ve epilepsi gibi ¢ok genis
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spektrumda bulgular vardir. Ancak bunlar degisik oranlarda tek siitiir sinostozlarinda da

goriilebilir (3).

2.3.4.1. Nonsendromik (izole) Kraniosinostozlar
2.3.4.1.1. Skafosefali

Sagittal siitiiriin sinostozu sonucu skafosefali olusur. Burada kafatasi 6ne ve arkaya
dogru uzanim gosterir. En sik goriilen izole sinostoz tipidir. Vakalarin %38 oraninda
otozomal dominant gegis gosterir. Erkeklerde kadinlara gore 3,5:1 oraninda daha sik gortiliir.

Skafosefali ile seyreden hastalarda intrakranial basing artig1 takibi dnemlidir (13,14).
2.3.4.1.2. Brakisefali

Bilateral koronal sinostoz sonucunda brakisefali goriiliir. Kafatasinin 6n ve arka capta
biiyiimesi durmustur, yukari-yanlara dogru genisler. Supraorbital rim ve burun kokii geridedir.
Yaygin goriilen bir sinostoz tipidir. Ailevi seyreden vakalarda %60 oraninda otozomal

dominant gecis gosterildigi bildirilmistir (14).
2.3.4.1.3. Oksisefali

Koronal ve sagittal siitiirlerin birlikte sinostozu sonucu oksisefali goriiliir. Multiple
sinostoz sonucu kafa yukar1 dogru biiylimeye baslar. Hizl1 kafa ve beyin gelisimi nedeniyle
ilk bir yasta kafa seklinde progressif olarak degisme goriliir. Bu nedenle intrakranial basing

artisinin en sik goriildiigii izole sinostoz seklidir (17).
2.3.4.1.4. Trigonosefali

Metopik siitiir sinostozu sonucunda trigonosefali goriiliir. Normal olarak metopik siitiir

iki yas civarinda kapanir. Metopik siitiliriin kapanmasi sonucunda bilateral hipoplazik frontal
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kemik ve 6ne dogru iiggen seklinde sivri ¢ikintili bir alin olusur. Eslik eden hipotelorizm

goriilebilir (13)

2.3.4.1.5. Plagiosefali

Unilateral koronal siitiiriin veya lambdoid siitliriin sinostozu sonucu plagiosefali
olusur. Yiizde ve kafada asimetri goriiliir. Sinostoz goriilen taraf, alinin yarisi kiigiik kalmis ve
yassilasmistir. Orbitalar da asimetriktir. Kraniografilerde orbita yukariya ve disa ¢ekilmis
elips olarak goriliir (Harlequin deformitesi) (13).

Sekil 5 : Kraniosinositoz Tipleri

32



(a)Metopik siitlir sinostozu(Trigonosefali)(b)Koronal ve sagital veya tiim siitiirlerin erken kapanmasi
sonucu goriilen Oksisefali/Turrisefali (c) Ileri skafosefalik vakalarda kalvaryumda koronal siitiir
iizerinde eyer benzeri ¢okiintii gelisebilir. Klinosefali-Eyer kafa (d)Unilateral koronal sinostoz -

Anterior Plagiosefali

2.3.4.2. Sendromik Kraniosinostozlar

Sekil 6 : Ayni anomaliye sahip bagka bir hastanin preop ve postop 3D kranial goriintiileri

: o i, T =ik ool
- & e S -
h" - [ ) c

(a) Kleeblattshadel (Yonca yapragi) anomalisi olan bir hasta (b,c,d)

2.3.4.2.1. Crouzon Sendromu

Kraniosinostoz ve dismorfik yiiz ile karakterize olan Crouzon sendromunun otozomal
dominant gecisli oldugu kabul edilmektedir. Kraniofasial Disostosis olarak da bilinen
Crouzon sendromunda bilateral koronal siitiirlerin ve sagital siitiirlin erken kapanmasi sonucu
akrosefali, brakisefali, oksiputta diizlesme, belirgin ekzoftalmi, ptoz, hipertelorizm, gaga
seklinde burun, kulak ve damak deformiteleri meydana gelir. CS’de goriilen okiiler
anomaliler: ptoz, iris kolobomu, hipertelorizm, konjuktivit, keratit, nistagmus, strabismus ve
optik sinir hasarina bagli azalmis viziiel aktivitedir. Diisiik kulak ve isitme kanallarinin
atrezisine baglh iletim tipi isitme kaybi1 goriilebilir. Nazal septum deviasyonunun da eslik
edebildigi gaga seklinde bir burun ve yiiksek veya yarik dudak/damak da goriilebilen
deformitelerdir (13,14).
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2.3.4.2.1.2. Apert Sendromu

Apert sendromu (AS), multipl kraniosinostoz (koronal, sagittal ve lambdoid),
brakisefali, hipertelorizm, yliziin alt iigte birinde hipoplazi, gaga burun, el ve ayaklarda agir
sindaktili, kalp ve bobrek anomalileri ile karakterize bir hastaliktir (14).Akrosefalosindaktili
olarak bilinir. Apert sendromunun tanimlanan en tipik bulgular1 kafa kemik anomalileri

(brakiosefalik tip akrosefali) ile el ve ayaklarda sindaktilidir (13,14).

2.3.4.2.1.3. Pfeiffer Sendromu

Pfeiffer sendromu (PS) ilk kez 1964 yilinda Pfeiffer tarafindan tanimlanan multipl
kraniosinostoz (koronal ve/veya sagittal siitiirler), brakisefali, kisa ve deviye el-ayak
parmaklari, sindaktili ile giden nadir bir sendromdur (13). PS kliniginde karakteristik bulgular
multipl kraniosinostoz (koronal, sagittal, lambdoid siitiirler) ve kisa-genis sindaktilinin eslik
ettigi el-ayak parmak anomalileridir. Vakalarin orantisiz genislikte kafatasina, genis-yiiksek
alin ve orta yiiz hipoplazisi eslik eder. Goz kiirelerinin anormal yerlesimi nedeni ile veya
anormal kafa ici basing artigina bagl olarak gérme kusurlar1 gelisebilir. Kulak ile ilgili olarak
daha ¢ok diisiik yerlesimli kulak kepgesi, dis kulak yolu stenozu ve orta kulak anomalilerine
sekonder isitme kaybi goriilebilir. Kiiclik burun, basik burun kokii ve koanal atrezi eslik
edebilen burun anomalileridir. Hidrosefali, Arnold Chiari malformasyonu, epilepsi ve mental

retardasyon goriilebilen norolojik problemlerdir (13,14).

2.3.4.2.1.4. Saethre Chotzen Sendromu

Saethre Chotzen sendromu (SCS), multipl kraniosinostoz (koronal, lambdoid ve/veya
metopik siitiirler), sindaktili ve kulak anomalileri ile karakterizedir. Siklikla goriilen klinik
ozellikleri, vakalarin ti¢te birinden fazlasinda koronal sinostoz ve brakisefali, diisiik frontal
sag ¢izgisi, genis ve yiiksek alin, fasial asimetri, ptozis, maksiller hipoplazi, hipertelorizm, el-

ayak parmaklarinda kutandz sindaktili, klinodaktili ve halluks valgusdur (13). SCS
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brakisefali veya akrosefali ile seyreden 6n planda koronal sinostozisin gozlendigi multipl

kraniosinostoz ile seyreder (13).

Sekil 7 : Kraniosinostoziste Baz1 Radyolojik Bulgular

(a)Apert sendromu,tipik genis anterior fontanel mevcut.(b) Apert sendromlu olgu,bikoronal sinostoz,
KIBA’ya bagl sagittal siitiirde diyastaz(c) Apert sendromu;ellerde sindaktili. (d,e) Bilateral lambdoid
siitlir ve sagittal siitiir sinostozu-‘Mercedes Benz Paterni’(f) Anterior Plagiosefali-Sagda sfenoetmoidal
sinkondroz (g) Unikoronal sinositoz- sagda Harlequin eye deformitesi,supraorbital rim
stiperoposteriora yer degistirmis(h)Koronal siitiiriin inkomplet sinostozu (i) Trigonosefali;bitemporal

mesafede daralma, sinostotik siitiiriin arkasinda endokranial ¢entiklenme (j)Metopik sinostozlu olguda
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Chiari Tip 1.(k) Multisiitiir sinostoz;Kiba ya bagl kalvaryal incelme ve (1) sella tursikada genigleme

(m) Oksisefali; Lakiiner kalvaryal deformitesi- liickenschidel deformitesi

2.4 KRANIOSINOSTOZISTE CERRAHI

Kraniosinostozu tedavi etmenin anahtar1 erken teshis ve cerrahidir. Cerrahi tedavinin
sekli her cocugun kraniosinostozunun ciddiyeti, belirtileri, yas1 ve genel saglik durumuna

gore belirlenir (39).

Kraniosinostoz sonucu kafatasinda gelisen deformite, ileride 6zellikle de ¢ocukluk
caginda psikososyal, sosyal adaptasyon ve kisilik gelisiminde olumsuz etki yapmaktadir. Bu
yiizden kraniosinostozda cerrahi tedavinin amaci; gorsel olarak sekil bozuklugunu diizeltmek
ve ileride olusabilecek ndrojenik, psikolojik ve bilissel bozukluklar: énlemektir (7). Ozellikle
beyin gelisiminin maksimum oldugu ilk aylarda siitiirlerin kapanmasina bagli olarak beyin
dokusundaki serebral kan akimimin ve perfiizyonun cerrahi sonrasi diizeldigi kanitlanmigtir
(40). Kraniosinostoz cerrahisi bir ekip ¢alismasidir. Norosiriirjiyen, Plastik ve Rekonstriiktif
cerrahi uzmani, Genetik uzmani, G6z hastaliklar1 uzmani, Pediatrist, Anestezi ve Ortodonti
uzmaninin hastayr birlikte degerlendirip multidisipliner bir yaklasimla tedaviyi yapmalari
gerekir (7,40). Ameliyat zamanlamasi kraniosinostoz agisindan ¢ok 6nemlidir (Tablo 3). 12
ay1 gecen vakalarda kalvarial esneklik kayboldugundan, mandibula-maxilla asimetrisi, kafa
tabaninda ve tavaninda deformiteler, anormal yiiz yapilarini 6nlemek icin uygulanan cerrahi
basar1 sansi diisiiktiir. Bu agidan erken taninin konmasi ve 6 ayir ge¢cmeden cerrahi
diizeltmenin yapilmasi ¢ok oOnemlidir. Kemigin sert olmasi, yeniden sekillendirmedeki
zorluklar ve iyilesme siirecinin sikintili olmasi ileri aylar veya yaslarda cerrahinin basarisiz

olmasinin nedenlerindendir (41).
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CERRAHI TURU ZAMANLAMA

Endoskop yardimh sinektomi 1-3 ay
Sagittal sinostozda verteks kraniyektomisi (A¢ik) 3-6 ay
Sendromlu sinostozlarda frontoorbital ilerletme 4-6 ay
Tek siitiir sinostozu (Rekonstriiksiyonu) 4-9 ay
Hipertelorizm diizeltilmesi 5-7 yas
Total yiiz ilerletilmesi 8 yas
Bipartisyon 12 yas

Tablo 3: Kraniosinostoz Olgularinda Onerilen Cerrahi Zamanlama

2.4.1 Kraniosinostoz Cerrahisinin Tarihgesi

Kraniosinostoz ile ilgili ilk cerrahi miidahaleler Virchow’un prensiplerine ve
gbzlemlerine uygun sekilde gergeklestirilmistir. Kraniosinostoz ile ilgili 6nemli ¢aligmalarda
bulunmus Moss ise, Virchow prensiplerinin temelde yanlis oldugunu diisiinmiis ve bu
hastaliktaki temel bozuklugun kafa tabaninin anormal gelisiminden kaynaklandigini,
kalvariyal siitlirlerin erken kapanmasinin ise kafa tabaninin gelisim bozuklugunun bir sonucu
olarak ortaya c¢iktigini belirtmistir. Zaman icerisinde bu prensipler dogrultusunda bazi

cerrahlar kompleks kafa tabani cerrahisine yonelmistir. Fakat daha sonralar1 sadece basit
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prematiir siitiir eksizyonlarinin yiiz giildiiriicii sonuclart Moss teorilerinin terk edilmesine

neden olmustur (1).

1800°lii yillarin sonuna dogru kraniumun anatomik olusum mekanizmasi ve kafatasi
stitiirlerinin erken kapanmasinin olasi sonuglar1 hakkindaki bilgilerin artmasi ve bu siitiirlerin
prematiir kapanmasmin sonucu meydana gelen norolojik fonksiyon kayiplarinin
ogrenilmesiyle cerrahi hiz kazanmistir. Erken kapanan siitlirlerin hidrosefaliye, gorme

kayiplarina, zeka geriligi vb. norolojik kayiplara neden oldugu tespit edilmistir (1,41).

Kraniosinostoza yoOnelik ilk cerrahi girisim Lannelongue ve sonrasinda Lane
tarafindan strip kraniektomi olarak yapilmistir (1,7). Lannelongue sagital sinostoz ig¢in
bilateral strip kraniektomi uygulamis ve basarili bir tedavi modalitesi olarak raporlamistir
(1,7,40). Lane mikrosefalili bir olguyu ameliyat etmis, strip kraniektomi ile birlikte bilateral
parietal kemik rezeksiyonu gergeklestirmistir. Her iki cerrahin sinirli sayidaki cerrahi
sonuglarima ragmen, bu cerrahi tekniklerin kolaylikla 6grenilebilecegi ve uygulanabilecegi
raporlanmistir. 1894 yilinda Jacobi kraniosinostoz nedeni ile ameliyat edilen 33 pediatrik
olgunun sonuglarmi yaymlamistir (40). Bu yayinda yliksek mortalite oranlarinin, ameliyat
esnasindaki asir1 kan kaybi, anesteziye bagli komplikasyonlar ve enfeksiyonlarla iliskili
oldugu belirtilmistir (1,40). Mehner 1921°de ilk basarili prematiir siitlir total rezeksiyonunu
raporlamis, Faber ve Towne 1927°de mikrosefali ile kraniosinostoz arasindaki ayrimi ilk kez
dogru ve net bir sekilde ifade etmistir (1,40,47). Strip kraniektomi ve siitlirektomi 1940’11
yillara kadar kraniosinostoz tedavisi i¢in genel kabul gormiis olsa da cerrahi yapilan bazi
cocuklarda reossifikasyonlara bagli olarak yeniden sinostoz meydana gelmesi nedeniyle, strip
kraniektomi ve siitlirektomi bu olgularin tedavisinde yetersiz kalmistir (1,7). Bu olgularin
tedavisi icin total kalvariyal rekonstriiksiyon cerrahisi gibi daha kompleks cerrahilerin
gerektigi ifade edilmistir (1,40). Yaygin kalvariyal sekillendirme cerrahileri 1960’11 yillardan

itibaren strip kraniektomi ve siitiirektominin yetersiz kaldigi kraniosinostoz olgular1 i¢in
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tanimlanmis cerrahi tedavi yontemleridir. Ayn1 zamanda basit cerrahilerin yetersiz kalacagi
daha biiyiik yastaki olgular icin gelistirilmistir. Bilateral parietal kama rezeksiyonu ile birlikte
strip kraniektomi, sagital kraniektomi ile birlikte parietal genis rezeksiyon, genis verteks
kraniektomi, oksiput rezeksiyonu ile birlikte orta hat kraniektomi, komplet kalvariyal
sekillendirme, orbitofrontal ilerletme cerrahileri yaygin kalvaryal sekillendirme
ameliyatlarmin birkacidir. Daha sonra Jane ve ark. izole sagital sinostozlar igin “pi
prosediirii” tarif etmislerdir. Bu yontemde oncelikle sagital, bilateral koronal ve lambdoid

stitlirler agilmis ve parietal kemik kafatasi hacmini arttirmak i¢in kismi kirtlmistir (7).

Kraniosinostoz cerrahisine 6nemli katki yapan diger bir cerrah ise Paul Tessier’dir.
Modern kraniofasiyal cerrahinin prensiplerini tanimlamakla birlikte, fasiyal cerrahilerde
kozmetik olarak olumlu sonug¢larin alinmasini saglayan cerrahi aletlerin gelistirilmesine
onemli katkilar saglamistir (71,). Bu cerrahi gelismeler multipl siitiir sinostozlu olgular i¢in
genis kalvariyal rekonstriiksiyon yapilmasina imkan saglamis ve bir¢ok olguda kozmetik ve
normal norolojik gelisimin elde edilmesi i¢in vazgecilmez olmustur. Bu gelismeler ile birlikte,
ameliyat siirelerinin kisalmasi, ameliyattaki kan transflizyon ihtiyacinin azaltilmasi,
enfeksiyonlarin kontrolii kraniosinostozlu olgularin cerrahi tedavisinde basari oranlarini

yiikseltmistir (1,7,40).

Tessier’den sonra 1978’de Marchac kapsamli ve daha biitlinsel kranial caligmalarla
ilerleme kaydetmis ve kraniosinostoz i¢in plastik cerrahi ile ortak bir tedavi yontemine Oncii
olmustur. 1983’de Uluslararas1 Kraniofasiyal Cerrahi Toplulugu kurulmustur (43). Bu
topluluk Tessier, Marchac ve Renier liderliginde kraniosinostozlar i¢in cerrahi tedavi i¢in 6zel
teknikler gelistirmislerdir (44). Meksika’da, Fernando Ortiz Monasterio Garay ve Antonio

Fuento del Campo bu tiir ameliyatlarda uluslararasi referanslar olmustur (43,44).

Epstein 1982°de total verteks kraniektomisi ile koronal ve oksipital prominens

ekzisyonu da dahil, yaklagik 6-8 cm’lik genis bir orta hat kraniektomisi gerceklestirmistir.
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Mortalite ve morbidite olmadan kozmetik ve ndrolojik agidan miikemmele yakin sonuglar
elde etmistir (7,40,44). McComb ve ark. modern kraniosinostoz cerrahisi ile alt1 aydan biiyiik
infantlar icin “oksipital kiiciiltme-biparietal genisletme” adin1 verdikleri ameliyatlarda
miikemmel kozmetik sonuclar almiglar ve re-operasyon raporlamamuslardir. Ozellikle 6

ayliktan biiytik infantlar i¢in bu cerrahi modalitelerinin etkinligi zamanla kabul gérmiistiir (1).

Posterior kranial genisletme yontemi ile ilgili White’in 2009 yilindaki ¢aligmalari,
sendromik kraniosinostozlarda frontoorbital ilerletme yontemine gore total intrakranial hacim
genislemesi yoniinden daha etkili bir yontem oldugu belirtilmektedir. Giiniimiizde kullanilan
ekipman, transfiizyon teknikleri ve anestezi giivenligi ile iligkili gelismelerle artik

kraniosinositoz cerrahisi daha giivenli hale gelmistir (43).

Minimal invaziv veya “endoskopik™ kraniosinostoz cerrahisi ilk olarak Vicari F.ve
ark. tarafindan sagital kraniosinostoz onarimi sirasinda, yeterli anatomik gorsellestirmeyi
koruyan ve insizyon uzunlugunu en aza indiren bir yontem olarak tanitilmistir (45). 1998°de
Jimenez ve esi Barone, ameliyat sonrasi kranial ortez kaliplama ile kombine edilmis

endoskopik strip kraniektomi kullanarak tekniklerini bildirmislerdir (46,47).
2.4.2 Endoskopik Kraniosinostoz Cerrahisi ve Tarihge

Kraniosinostoz cerrahisindeki ilerlemelere karsin, ¢ocuk hastalarda biiyiik
kraniosinostoz cerrahileri asir1 kan kaybina neden olmakta ve buna bagl olarak transfiizyon
ihtiyac1 dogmaktadir. Yine uzayan ameliyat siireleri, asir1 skalp mobilizasyonu morbidite ve
mortalite oranlarini da yiikseltmektedir. 1990’11 y1llarda Jimenez ve Barone bu olumsuzluklari
siralamis ve endoskopik yaklasimla basit siitlirektomi teknigini tariflemislerdir (1). Bu cerrahi
teknigin basarilt olmasi i¢in yasamin ilk aylarinda yapilmasi gerektigi belirtilmistir. Yine
cerrahi sonrasi kafatasinin normal seklini alabilmesi i¢in kask Onerilmistir. Yayinladiklar: ilk

makalelerinde sagital sinositozlu 4 olguyu endoskopik strip kraniektomi ile ameliyat
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etmiglerdir. Ameliyat sonrasi tiim olgulara kafatasinin kozmetik olarak diizgiin sekillenmesi
icin kask kullanmiglardir. Cerrahiye baghi minimal kan kaybi, kisa ameliyat zamani, hastanede
az yatig sliresi ve mikemmel fonksiyonel ve kozmetik sonuclar elde ettiklerini
raporlamiglardir (1,46). Daha sonraki olgu serilerini daha biiyilik olgu sayilar ile
yayilamislar, makalelerinde diger sinostoz olgularin sonuglarina da yer vermislerdir. Kisaca
endoskopik cerrahi teknigin etkili ve giivenli bir cerrahi yontem oldugunu vurgulamislardir

(48).

Endoskopik siitiirektomi, alt1 aydan daha kii¢lik bir hastada kemigin daha esnek olmasi
ve endoskopla daha rahat yonetilebilir oldugu icin tercih edilmektedir. Postoperatif iyilesme
stirecinin daha hizli olmasi, daha az kan kaybinin olmasi ve ameliyatin ac¢ik kraniektomiye
gore daha kisa olmasi gibi avantajlara sahiptir. Endoskopik yontemin dezavantaji, ameliyatin

tamamlayic1 unsuru olan kask kullanimina ihtiyag¢ olmasidir (49,50).

Kraniosinostoz cerrahisinde endoskopik cerrahinin amaci, agik tekniklerle yapildig
gibi kafatasinin akut rekonstriiksiyonu degil, beyin biliylimesinin zaman icinde, kranial
morfolojinin yavas bir sekilde diizeltilmesine olanak saglayacak sekilde normal kafatasi
anatomisini geri kazanma girisimidir. Beynin ¢ok hizli biiylimesi yasamin ilk 3 ile 6 ayinda
meydana geldiginden, endoskopik cerrahinin erken yapilmasi gerekir (4,8,13). Endoskopik
tekniklerin aksine, agik kraniosinostoz dilizeltme ameliyatlar1 genellikle 6 ile 12 aylik yas
aralifinda yapilir. Erken tan1 aileye hem endoskopik hem de agik teknikleri diisiinme
segeneg8i sunar. Mininal invaziv tekniklerin kullanilmasiyla, ebeveynler, ayrica morfolojik
degisikliklerin ameliyattan sonra yavas olacagini ve sabirli olmalar1 gerektigini bilmelidir.
Minimal invaziv cerrahinin avantajlari, fizyolojik olarak bebek tarafindan daha iyi tolere

edilmesi, ¢ok kii¢iik cerrahi yara izi kalmasi ve genellikle az kan kayb1 olmasidir.

Endoskopik cerrahide sadece teknik farkli degildir, ayn1 zamanda kafatasini1 diizeltme

sekli farkhidir (8). Acik tekniklerle genel amag¢ ameliyat sirasinda kafatast seklinin
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diizeltilmesidir, oysa endoskopik tekniklerle ameliyatin amaci normal anatomiyi yeniden

olusturmak amaciyla erken kapanmus siitiiriin ¢ikarilmasidir (sinektomi) (20,21).

Cogu endoskopik operasyon igin, her biri yaklagik 2-3 cm uzunlugunda ve erken
kapanan siitiire dik olan bir veya iki kii¢lik inzisyon gereklidir. Alttaki duraya erisim, yiiksek
hizl1 bir matkap kullanilarak bir giris deligi olusturma sureti ile gergeklestirilir. Bu giris deligi
daha sonra kerrison ile lokal olarak biiyiitiiliir ve daha sonra istenen kemik seridi insizyondan
uzaklasarak siitiirektomi tamamlanir (22). Minimal invaziv endoskopik operasyonlari,
genellikle istenen sonucu elde etmek icin kask terapisi izlemistir. ideal ortez, daha &nce
kisitlanmig olan yonde biiylimeyi tesvik eder ve fiizyon alanlarinda biliylimeyi sinirlar, ancak
engellemez. Kaskin avantajlari, iic boyutlu bir sekilde biiylimeye izin vermesi, belirli
alanlarda belirli diizeltmeler yapmak i¢in zamanla degistirilebilmesi ve bagka ameliyat
gerektirmemesidir. Kaskin smirlamalari, kaskin diizenli olarak genellikle 2 ile 4 hafta
araliklarla ayarlanmasi ihtiyacinin olmasi, ikinci veya lgilincli kasklara ihtiyag
duyulabilmesidir. Kasklarin maliyeti de uygulamaya ait diger bir sorundur. Aile genellikle
kask tedavisinin bir yasina kadar gerekli olabilecegi konusunda bilgilendirilir, ancak gercekte
ortalama kask tedavisi siiresi yaklasik 6 -7 aydir (26,27). Rajiv ve ark. yaptiklar1 ¢alismada
sagittal sinektomi sonrasi kask tedavi siiresini ortalama 7-9 ay olarak belirlemislerdir. Bu
stirenin belirlenmesinde sefalik indeks(CI) 6l¢iimii anahtar rol oynamaktadir. Sefalik indeksin

0.8 olmas1 hedeflenmektedir.(85)

Distraksiyon osteogenezi, canli kemikler arasinda asamali olarak uygulanan bir
traksiyon islemidir. Traksiyon sayesinde yeni kemik olusumu hedeflenir. Aktif ve biyolojik
bir siirectir. Diger tekniklerle karsilastirildiginda, kulanilan ekipman nedeniyle enfeksiyon
icin ortam olusturmasi ve ek olarak ¢ikarmak icin ikici bir islem gerektirmesi dezavatajidir
(28 — 32). Diger yandan agik cerrahi yontemlerin uzun dénem komplikasyonlarindan biri

olan kemik defektinin olusmasi bu yontemde minimaldir. Kraniosinostozu olan tiim ¢ocuklar,
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ister acik ister endoskopik tekniklerle tedavi edilmis olsun, birka¢ yil boyunca takip

edilmelidir (33 — 35).

2.4.3. Sinostoz Cesitlerinde Cerrahi Yontemler

2.4.3.1 Sagital Siitiir Sinostozu (Skafosefali)

Sagital kraniosinostoz, en yaygin kraniosinostoz tipidir. Tiim kraniosinostoz tiplerinin
yaklasik %50’si bu siitiirii etkiler. Kafatasinin parietal kemiklerde normal lateral biiylimesini
engellediginden, kafatasinin hem frontal hem de oksipital yonlerde uzama ile daralmasina yol

acar.

Sagital siitiir sinostozlarinda amag¢ gelismemis olan sagital siitlir yerine bir bosluk
olusturmaktir (3,5,9). Bu sayede kafanin biparietal gelisimi arttirilacak, on-arka captaki
bliytime smirlandirilacaktir. Cerrahi sirasinda bebegin kafasinin 6n-arka aksi yere paralel
olacak sekilde yan yatirilir. Anterior fontanel ve lambda {izerinde sagital siitiire dik iki adet 3
cm’lik insizyon yapilir. Endoskop yardimiyla kemik subgaleal disseksiyonla ciltten ayrilir ve
hemostaz yapilir. Her iki insizyon altinda kemige agilan delikler genisletilerek yaklasik 4 cm.
genigliginde siitiirektomi yapilacak sekilde alan saglanir. Endoskop yardimiyla dura ve kemik
birbirinden ayrilarak eksize edilecek kisim ortaya konmus olur. Daha sonra ronguer, makas ve
dril yardimiyla bregma ve lambda arasinda siitiirektomi yapilir. Parietal kemiklere, koronal ve
lambdoid siitiirlere bilateral lineer osteotomiler yapilabilir. Hemostaz1 takiben dren

konulmadan insizyonlar kapatilir (51,54)

Acik cerrahide sagital siitiiriin total sinositozunda total kalvaryal sekillendirme yapilir
ve prone pozisyon tercih edilir. Anterior kismin diizeltilecegi olgularda supin pozisyon tercih
edilmelidir (Sekil 9). Cerrahi teknik olarak bikoranal cilt insizyonu sonrasinda flep onde
supraorbital rime arkada eksternal oksipital tiiberkiile kadar diseke edilir. Kanama kontrolii

titizlikle yapilmalidir. Temporal kaslar bilateral temporal kemigin skuaméz kismina kadar
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periostla eleve edilir. Daha sonra orta hattin 2-3 cm lateralinden multipl burr-hole’lar agilir.
Sinositotik sagital siitiir eksize edilir. Skafosefalinin agirhigina gore strip kraniektomi, pi
kraniektomi, barrel osteotomi ve total kalvaryal sekillendirmeye kadar ¢esitli yontemler
uygulanabilir. Gerekli rekonstriiksiyonlarin ardindan kemik flepler tespit edilir. Silikon dren

yerlestirilerek katlar anatomisine uygun sekilde kapatilir.

Sekil 8 : Sagital Sinostoz Cerrahisi

(a,b) Bikoronal cilt insizyonu goriilmekte. (c,d) Varil osteotomi

2.4.3.2.Metopik Siitiir Sinostozu (Trigonosefali)

Metopik siitiir normal bebeklerde 2 ila 3 aylikken ve hatta nadiren dogumda
kapanabilir. Bu mutlaka anormal bir kafa sekli veya tedavi ihtiyaci ile sonuglanmaz. Bazi
bebeklerde bu sadece radyografik bir bulgu iken, digerlerinde metopik siitiir boyunca bir sirt
gelistirebilirler, ancak tamamen normal bir kafa sekline sahip olabilirler. Bu sirt, ¢cevredeki
frontal kemikler kalinlagtikga 2 ila 3 yil icinde dagilir ve kafa sekli normal oldugu siirece
metopik sirt cerrahi tedavi gerektirmez. Metopik siitiiriin  flizyonu alinda 6nemli bir
degisiklige yol actiginda, trigonosefali olarak bilinen iiggen bir sekil olusturdugunda cerrahi

diistiniiliir(51,52).

Gelismemis olan metopik siitiir bolgesine yaklasik 7-10 mm. genisliginde lineer

osteotomi planlanir (54). Hasta supin, bas notral pozisyonda sag¢ ¢izgisine orta hatta dik 2-3
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cm.lik insizyon yapilir. Endoskop yardimiyla kemik subgaleal diseksiyonla ciltten ayrilir ve
hemostaz yapilir. Insizyon altinda orta hatta burr hole agilir. Endoskop yardimiyla dura énde
kafa kaidesine, arkada bregmaya kadar kemikten siyrilir. Ronguer, makas ve dril yardimiyla
bregmadan frontonazal siitlire kadar 7-10 mm. genisliginde bant osteotomi yapilir. Hemostaz

sonrasi cilt dren kullanilmadan kapatilir (54,56).

Agik cerrahi teknikte ise supin pozisyonda bas hafif fleksiyonda olacak sekilde fikse
edilir. Cilt altina epinefrin igeren sivi enjekte edilir. Bikoranal cilt insizyonu yapilir ve
kalvaryum ortaya konur. Bitemporal kaslar diseke edilir. Kemik lateralde orbitozigomatik
stitiire medialde nasofrontal siitiirii gececek sekilde burun dorsumu iizerinde diseke edilir.
Supraorbital damar sinir paketi korunmalidir. Orbital barin 1 cm {izerinden gecen frontal
kraniotomi yapilir. Kraniotomi sonrasinda dura ve intraorbital yapilar korunarak supraorbital
bar lateral uzantilar ile birlikte ¢ikarilir. Supraorbital bar hipotelorizmi diizeltmek ve normal
anotomik ac¢iy1 saglamak amaciyla yeniden sekillendirilir. Remodelize edilen frontal kemik
ve orbital bar bitemporal bolgelere sabitlenir. Diseke edilen temporal kas siiperiora dogru
mobilize edilerek, yeniden sekillendirilmis supraorbital bar {izerine siitiire edilir. Silikon dren

konularak anotomisine uygun sekilde kapatilir.
2.4.3.3. Anterior Koronal Sinostoz (Anterior Plagiosefali)

Tek tarafli koronal kraniosinostoz, siitiir deforme edici bir durumdur. Asimetrik bir
islem oldugundan, simetri sonuglar1 ¢ok daha 6nemlidir ve bu nedenle yeterli bir cerrahi
sonu¢ elde etmek cok daha zordur. Durum sadece etkilenen taraftaki kas ve alnin
diizlesmesine degil, ayn1 zamanda burnun etkilenen tarafa dogru belirgin sapmasina neden
olur. Ek olarak, etkilenen taraftaki kulak ileri dogru ilerler ( 57). Endoskopik operasyonun ilk
faydalarindan biri, burun ve yiiz Ozelliklerinin olduk¢a hizli bir sekilde diizeltiimeye
baslamasidir ve c¢aligmalar, diizeltmenin acgik tekniklerden ¢ok daha iyi oldugunu

gostermistir(57,58).

45



Hasta supin veya kapalr siitiir iistte olacak sekilde yan yatirilabilir. Kapali olan koronal
slitiir iizerine, saglt deri i¢cinde olacak sekilde bregma ile pterion arasindaki ¢izgiyi ortalayan 3
cm.lik insizyon yapilir (4,7,8). Yine endoskop yardimiyla cilt kemikten ayrilir. Gelismemis

stitiir hatt1 iizerine agilan burr hole’den girilerek dura kemikten styrilir.

Bregma ile kafa kaidesi arasinda 7-10 mm.lik bant osteotomi yapilir. Hemostazi

takiben insizyon dren konulmadan kapatilir (54).

Endoskopik yontemlerin haricinde bilateral frontoorbital ilerletme ve yeniden
sekillendirme sik kullanilan bir cerrahi tekniktir. Bu cerrahi teknikte; bikoronal cilt insizyonu
sonrasinda inferiorda supraorbital rimlere, lateralde frontozigomatik c¢ikintiya kadar
diseksiyon gerceklestirilir. Supraorbital sinirin korunmasina 6zen gosterilir. Supraorbital rim
iizerinden subperiostal ilerlenerek orbita serbestlestirilir. Yaklasik 1 cm kalinliginda
supraorbital rim birakacak sekilde frontal kraniotomi yapilir. Kraniotomi sonrasinda orbita
ist, medial, lateral duvarlarinda, sfenoid kanatta ve temporal skuamoz kemikte yapilan
kesilerle supraorbital bar ¢ikarilir. Supraorbital bara sekil verilir. Gereklilik halinde frontal
kemik de yeniden sekillendirilebilir. Once supraorbital bar simetrinin saglandigindan emin
olunurak rijit bir sekilde tespit edilir. Daha sonra frontal kemik supraorbital rime rijit bir
sekilde veya hasta 1 yas altinda ise Floating Forhead teknigine gore rijit olmayan bir tespit de
yapilabilir. Temporal kaslar lateral orbital rime baglanir. Silikon dren konularak katlar

anotomisine uygun olarak kapatilir.(95)
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Sekil 9: Bilateral Frontoorbital Ilerletme Ve Frontal Yeniden Sekillendirme

PO S S e

(a)Anterior plagiosefali preoperatif goriintii (b,c) Orbital bar ve frontal kemigin yeniden

sekillendirilmesi (d) Ayn1 olgunun postoperatif goriintiisii

2.4.4. Cerrahi Sonras1 Komplikasyonlar

Cerrahi sonras1 komplikasyonlar, erken ve ge¢ olarak ikiye ayrilabilir. Bunlara bagl
mortalite ve morbidite oranlari, ameliyat yontem ve tekniklerinin gelismesi, anestezi takip ve
tedavilerindeki ilerlemeler sayesinde oldukca azalmistir (7). Postoperatif hipertermi (en
yaygin), kan kaybi, hava embolisi, dura zedelenmesine bagli olarak BOS fistiili,
enfeksiyonlar (menenjit), psddoansefalosel, leptomeningeal kist ve solunum problemleri,
nobetler, subgaleal hematom, cilt alti hematom cerrahi komplikasyon olarak
goriilebilmektedir (7,60). Komplikasyon riski, komplikasyonlarin minimal oldugu
endoskopik yaklasima kiyasla yeniden girisimin yani sira acik kraniotomi ile de artis
gosterebilmektedir. Siddetli kan kaybi mortalite ve morbiditeyi % 50'ye kadar

cikarabilmektedir. Bu nedenle 6zellikle hastalarin siit cocuklugu déneminde hemorajiye asir
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duyarliliklarindan dolay1 kan kayiplarina ameliyat esnasinda ¢ok dikkat etmek gerekmektedir

(7,61).

Kraniosinostozlu, 06zellikle sendromik kraniosinostozlu hastalarin tedavisinde
multidisipliner yaklasim esastir. Erken miidahale, uygun cerrahi yontemi ve gelisimsel izleme

iyi klinik sonuglarla iliskili olmaktadir (60,61).
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3. MATERYAL-METOD

Bu ¢alismanin érneklemini, 1 Ocak 2009- 15 Aralik 2019 yillar arasinda E.U.T.F.H.
Norosiriiji AD’da “kraniosinostoz” cerrahisi uygulanan tiim hastalar olusturmaktadir.
Calisma retrospektif tanimlayici arastirma tiirinde olup, veriler hasta epikrizlerinin elektronik
ortamda geriye doniik olarak taranmasi ile elde edilmistir. On yillik geriye doniik veri
taramasinda toplam 49 hastanin epikrizine ulasilmis ve veri tabanini olugturmustur.

Calismaya dahil edilen hastalarin epikriz bilgilerinden elde edilen sosyo demografik
ozellikleri (yas, cinsiyet), aile Oykiisli, ebeveyn akrabalik iliskisi, anne/baba hastalik, ilag
kullanim Oykiisii, genetik danigmanlik/ inceleme varligi, kraniosinostoz tipi, etkilenen siitiir/
stitiirler, eslik eden sendrom, cerrahi yaklasim, eslik eden hidrosefali, cerrahi iligkili kanama
gibi komplikasyon varligi, hastanede kalis siiresi g¢alismanin incelenen degiskenlerini
olusturmustur.

(Calismaya dahil edilen hastalarin postoperatif komplikasyon degerlendirmesinde
girisimin yapildigi tarihten taburculuguna kadar olan siire temel alinmistir.

Veriler SPSS 18.0 Istatistik Analiz programinda, sosyo-demografik &zellikler ve
arastirma degiskenleri tanimlayici say1, yiizde ve siklik olarak, degiskenler arasindaki iliski

ki-kare analiziyle incelenmistir.
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4. BULGULAR

Tablo 4: Hasta ve Ebeveynlerinin Sosyo - Demografik Ozelliklerine Gore Dagilimi

et sayi () Viizde (%)
| BiLGi VEREN EBEVEYN |
\ Anne || 25 I 51.0 |
| Baba || 23 I 46.9 |
\ Diger || 1 I 2.0 |
| EBEVEYN YAS ORTALAMASI (YIL) |
\ Anne : X=28.612 t 4.79 Baba: X=33.979 £5.74 |
| HASTA YAS ORTALAMASI (AY) |
\ X=18.673 & 23.22 Min: 1 Max: 108 ay |
| EBEVEYN OGRENIM DURUMU |
‘ Okur-yazar degil H 1 H 2.0 ‘
‘ Okuryazar/ilkokul mezunu H 10 H 20.4 ‘
| Ortaokul/lise mezunu || 24 I 49.0 |
Yiiksekokul/ Unl\ll\ll:zr‘::z 14 28.6
| HASTA CiNSIYETI |
\ Kadin || 20 I 40.8 |
\ Erkek || 29 I 59.2 |
| HASTANIN AILESINDE KRANIOSINOSTOZ OYKUSU |
‘ Var (Kardesi) H 1 H 2.0 ‘
\ Yok || 48 I 98.0 |

Calismaya katilan ebeveynlerin %51.0 ‘ni anneler olusturmaktaydi. Calismaya alinan
hastalarin annelerinin yas ortalamasi 28.612 (yil) , baba yas ortalamasi ise 33.979 (yil),
hastalarin yas ortalamalar1 18.673 (ay) olarak bulunmustur. Ebeveynlerin biiylik bir
cogunlugu %49.0 ile ortaokul/lise mezunu olarak saptanmustir. Hastalarin %59.2’sinin erkek
cinsiyette, %40.8’inin kadin cinsiyette oldugu goriilmiistiir. Hastalarin %98’inin aile
Oykiisiinde kraniosinostoz olmadigi, sadece 1 olgunun kardesinin de sekonder kraniosinostoz

(sendromik) oldugu saptanmustir.
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Tablo 5: Hasta ve Ebeveynlerinin Aile Oykiisiine Iliskin Ozelliklerine Gére Dagilimi

AILE OYKUSUNE iLiSKiN OZELLIKLER Sayi (n) Yiizde (%)

EBEVEYN AKRABALIK DURUMU

Yok 26 53.1
Var 23 46.9
AKRABALIK DERECESI
1.derece 21 42.9
2. derece 1 2.0
3. derece 1 2.0

ANNENIN GEBELIKTE iLAC KULLANMA OYKUSU

Yok 42 85.7
Var 7 14.3
Levatiroksin sodyum 6 12.3

Progesteron 1 2.0

ANNEDE KRONIiK HASTALIK

Yok 40 81.6

Var

(Hipotroidi + migren) 9 18.4

BABADA KRONiK HASTALIK OYKSU

Yok 43 87.8

Var

( HT+DM+GORH) 6 12.2

GENETiK DANISMANLIK

Almayan 30 61.2
Dogum sonrasi 19 38.8
Dogum oncesi 0 0.0

Ebeveynlerin % 46.9’unda akrabalik iligkisi oldugu ve bu akrabaligin da %42.9
oraninda 1.derece akrabalik oldugu saptanmistir. Annenin gebelikte ila¢ kullanim Gykiisii
sorgulanmis ve %85.7’inde ila¢ kullanimi olmadigi, % 81.6 oraniyla annelerde, %87.8

orantyla babalarda kronik hastalik olmadig1 saptanmustir.
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Tablo 6: Kraniosinostoza Iliskin Ozelliklere Gore Dagilim

KRANIOSINOSTOZA ILiSKIN OZELLIKLER Sayi(n) Yiizde (%)
ESLIiK EDEN HIDROSEFALI
Yok 42 85.7
Var 7 14.3
VP SANT GEREKLILIGi
Evet 4 8.2
Hayir 45 91.8
KRANIOSINOSTOZ TiPi
PRIMER (NON-SENDROMIK) 32 65.3
SENDROMIK 17 34.7
Antley-Bixler 2 4.1
Apert 2 4.1
Alagille 1 2.0
Crouzon 6 12.2
Vacterl 1 2.0
Pfeiffer 1 2.0
Saethre-Chotzen 1 2.0
Diger 3 6.1
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Tablo 6: Kraniosinostoza iliskin Ozelliklere Gore Dagilim( devami)

ETKILENEN SUTUR
Sagital 8 16.3
Koronal 9 18.4
Metopik 12 24.5
Bikoronal 4 8.2
Multipl 16 32.7
SUTURE GORE TiP
Skafosefali 12 24.5
Anterior Plagiosefali 9 18.4
Trigonosefali 12 24.5
Brakisefali 12 24.5
Clover leaf 1 2.0
Oksisefali 1 2.0
Multipl 2 4.1

53




Tablo 6: Kraniosinostoza iliskin Ozelliklere Gore Dagilim (devami)

EPILEPSI TANISI
Yok 43 87.8
Var (Levatirasetam) 6 12.2
ESLIK EDEN FiZiKSEL BULGULAR*
OSAS 1 2.0
Chiari Tip 1 2 4.1
Gorme Bozuklugu 17 34.7
Isitme 7 14.3
Bozuklugu
Hematolojik Bozukluklar 3 6.1
KIiBA 22 44.9
Entelektiiel ve Gelisimsel Yetersizlik 17 34.7
Diger 11 22.4

*Bir hastada birden fazla fiziksel bulgu olmasi nedeniyle sayisal oranlar n sayisi Usttindedir.

Ailelerin %61.2’si genetik danigsmanlik almamisken, genetik danigmalik alanlarin da

tamami (%38.8’1) dogum sonrasinda danigsmanlik almastir.

Hastalarin %385.7’sinde kraniosinostoza eslik eden hidrosefali olmadig1 goriilmiistiir

ve hidrosefalisi olan 7 hastanin ise sadece 4’iinde VP sant takilmasi gerektigi saptanmustir.
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Hastalarin %65.3’iinde kraniosinostoz tipinin primer (non-sendromik), %34.7’inde ise
sendromik oldugu goriilmiistiir. Sendromik olan olgularda en ¢ok goriilen sendrom Crouzon

Sendromu (%12.2) olarak saptanmustir.

Etkilenen siitiire gore multipl olan 16 olgunun tamaminin sendromik tip oldugu, en
fazla etkilenen siitiirlerin ise sirasiyla %24.5 ile metopik, %18.4 ile koronal, % 16.3 ile

sagittal slitur oldugu saptanmustir.

Etkilenen siitiire gore kraniosinostoz tipi incelendiginde; skafosefali, trigonosefali,

brakisefali %24.5 oraniyla en fazla goriilmiistiir.
Hastalarin %12.2’sinin epilepsi tanisiyla levetirasetam tedavisi aldig1 goriilmiistiir.

Sendromik ve non-sendromik hastalarin tiimiinde eslik eden fiziksel ve gelisimsel
bulgularda, en yiiksek oranmn %449 ile KIBA oldugu, gérme bozuklugu ve

entelektiiel/gelisimsel yetersizligin %34.7 ile ikinci sirada yer aldig1 saptanmistir (Tablo 6).
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Tablo 7: Cerrahi Girisim Yéntemine iliskin Ozelliklere Gore Dagilim

KULLANILAN CERRAHI YONTEMLER Say1 (n) || Yiizde (%)
Frontal Rekonstriiksiyon -Siitiirektomi-Supraorbital ilerletme 9 18.4
Frontal Rekonstriiksiyon -Siitiirektomi-Supraorbital Ilerletme-split osteomi 3 6.1
Frontal Rekonstriiksiyon -Siitiirektomi- split osteomi 1 2.0
Frontal Rekonstriiksiyon-Pi kraniektomi-split osteomi 1 2.0
Frontal Rekonstriiksiyon - Varil Osteotomi- Supraorbital Ilerletme 1 2.0
Frontal Rekonstriiksiyon - Supraorbital flerletme-split osteomi 4 8.2
Frontal Rekonstriiksiyon - Supraorbital Ilerletme 11 22.4
Siitiirektomi- Supraorbital Ilerletme 1 2.0
Pi Kraniektomi 4 8.2
Varil Osteotomi 8 16.3
Endoskopik Yontem 3 6.1
Total Kalvaryal Sekillendirme 3 6.1
TOPLAM 49 100

Hastalarin kraniosinostoz cerrahisinde en fazla tercih edilen %22.4

ile Frontal

Rekonstriiksiyon - Supraorbital Ilerletme yontemi olmustur. Frontal Rekonstriiksiyon -

Siitiirektomi-Supraorbital Ilerletme ydntemi %18.4 oramiyla ikinci, Varil Osteotomi %16.3

oraniyla iigiincii, Frontal Rekonstriiksiyon - Supraorbital ilerletme-split osteom ve Pi

Kraniektomi %8.2 oraniyla 4. sirada tercih edilmistir. Endoskopik Ydntem, Total Kalvaryal

Sekillendirme, Frontal Rekonstriiksiyon -Siitiirektomi-Supraorbital Ilerletme-split osteomi

yontemlerinin kullanim orami %6.1; Frontal Rekonstriiksiyon -Siitlirektomi- split osteomi,

Frontal Rekonstriiksiyon-Pi kraniektomi-split osteomi, Frontal Rekonstriiksiyon - Varil

Osteotomi- Supraorbital Ilerletme, Siitiirektomi- Supraorbital Ilerletme ydntemi ise %2.0

oraninda tercih edilmistir (Tablo 7).
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Tablo 8: Cerrahi Girisim Sonrasi Ozelliklere Gore Dagihm

CERRAHIYE iLiSKIN OZELLIKLER Sayi (n) Yiizde (%)

CERRAHi SAYISI

1 KEZ 46 93.9

2 KEZ 3 6.1

CERRAHi SONRASI KOMPLIKASYON

Yok 37 75.5

Var 12 24.5

CERRAHi SONRASI ORTALAMA HASTANEDE KALIS SURESi(giin)

X=5.632 +3.08 min:1 max: 15

KOMPLIKASYONLAR

BOS Koleksiyonu 3 6.1
BOS Koleksiyonu Ve Yara Yeri Akintisi 3 6.1
Hipertermi 2 4.1
IYE 1 2.0
Kan kiilt.mantar 1 2.0
Yara Yeri Akintisi 2 4.1

KAN TRANSFUZYON iHTiYACI
Yok 20 40.8
Var 29 59.2

KAN TX OLAN DONEM

Cerrahi Oncesi 1 2.0
Cerrahi Sirasinda 7 14.3
Cerrahi Sonrasinda 21 42.9

Hastalarin %93.9’unda bir kez cerrahi uygulanmisken %6.1 hastada ikinci cerrahiye
ihtiya¢ duyulmustur. Cerrahi sonrasi komplikasyon goriilen hasta orant %24.5°dir. %75.5
hastada ise cerrahi sonras1 komplikasyon olusmamistir ve hastanede ortalama kalis siiresi
5.632 giin olarak saptanmigtir. Cerrahi sonrasi olusan komplikasyonlar incelendiginde BOS

koleksiyonu ve yara yeri akintisinin % 6.1 oramiyla en fazla goriildiigii saptanmustir.
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Hastalarin  %59.2°sinde kan transfiizyonu ihtiyact olmus ve %42.9 oranmiyla kan

transfiizyonunun en fazla cerrahi sonrasinda yapildigi saptanmustir.

Tablo 9: Kraniosinostoz Tipi ile Sosyo-Demografik Ozelliklerin iliskilerinin incelenmesi

‘ Kraniyosinostoztipi
Sosyo-Demografik Degiskenler Primer Sendromik X2 Sd P
(Non-Sendromik)

Aile Oykiisiinde Yok 32 16 L9 : 166
Kraniosinostoz | Var | ‘ 0 ‘ ‘ 1 ‘ ’ '

o | Kadin ” 14 ‘ ‘ 6 ‘
Hasta Cinsiyet | Erkek H 3 ‘ ‘ . ‘ .329 1 .566
Annenin Yok 26 16
Gebelikte ilag 1.501 1 220
Kullanimi Var 6 1
Annede Kronik | Yok | ‘ 25 ‘ ‘ 15 ‘ 757 { 384
Hastalik | Var | ‘ 7 ‘ ‘ 2 ‘ ' '
Babada Kronik | Yok ” 28 H 15 ‘ 006 1 940
Hastalik | Var | ‘ 4 ‘ ‘ 2 ‘ . .
EslkEden | Yok | 31 | TR NN R
Hidrosefali | Var | ‘ 1 ‘ ‘ 6 ‘ ’ ]
Ebeveynler Yok 22 4
Arasinda 9,115 1 .003
Akrabalik Var 10 13

| 1.Derece || 9 | | 12 |
Ebeveynler | 2.Derece | | 0 | | 1 |
Arasinda | 3.Derece || 1 I 0 | 12,214 4 016
Akrabalik Akrabalik 2 4
Yok

Hastalarin kraniosinostoz tipi ile sosyo demografik degiskenler arasindaki iliski ki
kare ile analiz edilerek incelenmistir. Aile dykiisiinde kraniosinostoz, hasta cinsiyeti, annenin
gebelikte ila¢ kullanimi, annede ve babada kronik hastalik varligi ile cocuktaki kraniosinostoz

tipi arasindaki iligki istatistiksel olarak anlamli bulunmamastir.

Ancak hidrosefalisi olan hastalarin en fazla sendromik kraniosinostoz grubunda yer
aldig1 ve bu iliskinin istatistiksel olarak da anlamli oldugu saptanmistir (x>=9,383, p=.002).
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Ebeveynler arasinda akrabalik olanlarda sendromik kraniosinostoz sayis1 daha fazla
iken (n=13), akrabalik iliskisi olmayanlarda non-sendromik kraniosinostoz sayisi daha fazla
(n= 22) saptanmus ve bu iliski istatistiksel olarak da anlamli bulunmustur (x*>=9,115 p=.003).
Ebeveynleri arasinda 1.derece akrabalik olan hastalarda sendromik kraniosinostoz sayisi
(n=12) diger akrabalik derecelerine gore daha yiliksek bulunmus ve bu farklilik istatistiksel

olarak anlamli saptanmustir (x*=12,214 p=.016).
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Tablo 10: Cerrahi Yontem ile Cerrahi Sonrasi Bulgularin iliskilerinin incelenmesi

CERRAHI YONTEME Frontal Frontal Frontal Frontal Frontal Frontal Frontal Frontal Pi Varil Endoskopik Total
Rekonstriiksiyon -  |Rekonstriiksiyo [Rekonstriiksiyo [Rekonstriiksiyon| Rekonstriiksiyon - |Rekonstriiksiyon|Rekonstriiksiyon|Rekonstriiksiyon| Kraniekto | Osteotomi Yontem Kalvaryal
ILISKIN Siitiirektomi- n -Siitlirektomi- |n -Siittirektomi- |-Pi kraniektomi-| Varil Osteotomi- | - Supraorbital | - Supraorbital | - Supraorbital mi Sekillendir )(2 Sd p
. Supraorbital Supraorbital spli tosteomi split osteomi Supraorbital Ilerletme-split Tlerletme Ilerletme-split me
DEGiSKENLER flerletme [lerletme-split flerletme osteomi osteomi
osteomi
Cerrahi 8 1 1 0 1 7 3 1 4 7 2 2
Yok
Komplikasyon 10.825 11 458
1 2 0 1 0 4 1 0 0 1 1 1
Var
Kan
Transfizyonu Yok 4 0 1 0 0 7 0 1 1 3 2 1
Uygulamas1 12.877 11 301
Var 5 3 0 1 1 4 4 0 3 5 1 2

Tablo 10°da hastalarda uygulanan cerrahi yontem ile cerrahi sonrasi goriilen komplikasyonlar ve kan transfiizyonu uygulamasi arasindaki

iliski incelenmistir. Cerrahi sonras1 komplikasyon orani en yiiksek Frontal Rekonstriiksiyon - Supraorbital ilerletme-split osteomi ydnteminde

(n=4) goriilmiis olmasina karsin bu farklilik istatistiksel olarak anlamli bulunmamustir.

Hastalarda kan transfiizyonu uygulamasi Frontal Rekonstriiksiyon -Siitiirektomi-Supraorbital ilerletme ve Varil Osteotomi (n=5) ydntemi

tercih edilen hastalarda daha fazla yapilmis ancak bu farklilik istatistiksel olarak anlamli bulunmamustir.
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5. TARTISMA

Giliniimiizde olduk¢a gelisen minimal invaziv teknikler ve endoskopik cerrahi
tecriibesine ragmen, agik cerrahi teknik olgularin hemen hemen hepsinde altin standart olarak
yerini korumaktadir. A¢ik cerrahi teknikler basit sinektomiden total yiiz ilerletilmesine kadar
olan genis bir alan1 kapsamaktadir. Cerrahinin yontemi kadar, olgunun basit ya da kompleks
olmasi1 da ortaya ¢ikabilecek komplikasyonlar1 ¢esitlendirmektedir. Cerrahi teknik ve anestezi
alanindaki gelismeler, giiniimiizde mortalite (%0,15) ve morbidite (%0,1) oranlarin1 olduk¢a

azaltmistir (62).

Retrospektif olarak yapilan bu calismada, Kraniosinostoz tanisiyla opere edilen 49
hastadan elde ettigimiz 11 yillik verileri literatiir bilgileri ile karsilastirdik. Ornekleme alinan
hasta sayisinin evrene genelleme yapilamayacak bir diizeyde olmasi ¢alismanin kisitliligt
olarak ele alinsa da, literatiir taramalarinda, lilkemizdeki kraniosinostoz cerrahisi olgularinin

orneklem sayilarinin az olusu dikkat ¢ekici bir nokta olarak géze carpmaktadir (7,63).

Calismamizda sosyo- demografik veri olarak degerlendirilen cinsiyetlerine gore analiz
bulgularinda hastalarimizin %59.2’sinin erkek cinsiyette, %40.8’inin kadin cinsiyette oldugu
goriilmiistiir.  Kraniosinostoz ¢aligmalar1 incelendiginde, cinsiyetle hastalik iligkisi
bulgularinin yer almadig1 goriilmiistiir. Literatlirde yer alan bir¢ok calismada cinsiyetin bu
bulgu olarak gosterilmedigi, cinsiyetin belirtildigi ¢caligmalarin ise; bizim ¢alismamiza benzer
sekilde bu bulgunun sosyo -demografik veri olarak ele alindig1 tanimlayic1 vaka serilerinden
olustugu goriilmektedir( 63,64,65). Ancak bu bilgilerin aksine Peters ve Jorgensen’in (2017)
calismasinda sagittal kraniosinostozlarin erkek cinsiyette daha fazla goriildiigline iliskin

yorum yapilmistir (66).

[3

Calisma bilgilerinin alindig1 ebeveynlerin %51.0 ‘ni anneler olusturmaktaydi.
Calismaya alinan hastalarin annelerinin yas ortalamasi 28.612 (yil) , baba yas ortalamasi ise

33.979 (yil) olarak saptanmistir. Ebeveyn yasi ile kraniosinostoz arasindaki iliskiye iliskin
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literatiir incelemelerinde; Kazanasmaz (2018) ve Hizarcioglu (2004) anne yas1 38 ve 34 yas
olan olgu sunumlarinda, Crouzon sendromu igin ileri anne yasinin risk faktorii olusturdugunu,
Maeda ve ark.1 (2004) mutasyonlarin yasla artabilecegini belirtmislerdir (67,68,69). Barik ve
ark.nin (2013) kontrol grubuyla yaptig1 ¢aligmalarinda kraniosinostoz riskinin ileri baba yasi
ile iligkili oldugu bulunmustur (70). Benzer sekilde Singer (1999) ve ark. da ileri babalik
yasini bir risk faktorii olarak tanimlamistir (71). Ancak Green ve ark.nin (2010) calismasinda
ileri baba yas1 bir risk olarak kabul edilmemistir (72). Reefhuis (2003) ise ileri anne yaginin
bir risk oldugunu belirtmistir (73). Otozomal dominant durumlar yeni mutasyonlar nedeniyle
siklikla de novo olarak baslarlar. FGFR-2 ve FGFR-3 iliskili kraniosinostoz sendromlarinda
de novo gelisimler ve baba yas1 yiiksekligi ile ilgili istikrarli bir iliski gozlenmistir. Apert
Sendromlu ve Crouzon/Pfeiffer Sendromlu aileler icin de bu ger¢ek dogrulanmustir (12).
Calismamiz retrospektif bir ¢alisma oldugu ve kontrol grubu ile ¢alisilmadigr icin ebeveyn
yaslarinin etkisi konusuna agiklik getirilememistir. Gelecekte kontrol grubu ¢alismalartyla bu

bulgularin yeniden yorumlanmasi gerektigi diistiniilmiistir.

Calismaya dahil ettigimiz hastalarda yas araligi, 1 ayliktan 9 yasa kadar bir dagilim
gostermekteydi. Hastalarin yas ortalamalar1 ise X=18.673 + 23.228 ay olarak bulunmustur (
Tablo 4). Bu yas aralig1 ortalamasi ayni zamanda hastalarin cerrahi yas ortalamalaridir.
Kalantar Hormozi (2017) ve ark.nin 178 kraniosinostozlu hasta ile yaptiklar1 retrospektif
calismada da bizim ¢aligmamiza benzer sekilde hastalarin yag aralig1 1 ay ile 10 yas arasinda
bulunmustur (65). Silav ‘in (2011) 11 hasta ile yaptig1 ¢alismada ortalama cerrahi yasi 11 ay
olarak belirtilmistir (63). Barik (2013) ise 50 hastayla yaptig1 calismada hasta yas
ortalamasini 2.67 ay gibi bizim ¢aligmamiza gore oldukga diisiik bir ortalamada ifade etmistir
(70). Kraniosinostoz cerrahisi bir ekip caligmasidir. Norosiriirjiyen, plastik ve rekonstriiktif
cerrahi uzmani, géz hastaliklar1 uzmani, pediatrist, anestezi ve ortodonti uzmaninin hastayi

birlikte degerlendirip multidisipliner bir yaklasimla tedaviyi yapmalar1 gerekir (7,40).
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Ameliyat zamanlamasi kraniosinostoz agisindan ¢ok onemlidir (Tablo 3). -12 ay1 gecen
vakalarda kalvaryal esneklik kayboldugundan mandibula-maxilla asimetrisi, kafa tabaninda
ve tavaninda deformiteler, anormal yiiz yapilarii 6nlemek i¢in uygulanan cerrahi basarisiz
olacaktir. Bu acidan erken taninin konmasi ve 6 ay1 gecmeden cerrahi diizeltmenin yapilmasi
¢ok Onemlidir. Kemigin sert olmasi, yeniden sekillendirmedeki zorluklar ve iyilesme
stirecinin  sikintili  olmas1 ileri aylar veya yaslarda cerrahinin basarisiz olmasinin
nedenlerindendir (41). Bu bilgiler rehberliginde bulgularimizin literatiir bilgileriyle uyumlu

oldugu diisiiniilmektedir.

Calismamizda hastalarin %98’inin aile dykiisiinde kraniosinostoz olmadigi, sadece 1
olgunun kardesinin de sendromik kraniosinositoz oldugu saptanmistir. Ebeveynlerin %
46.9’unda akrabalik iligkisi oldugu ve bu akrabaligin da %42.9 oraninda 1.derece akrabalik
oldugu saptanmistir (Tablo 5). Cross (1969) Amish’lerde yaptig1 ¢alismasinda ve Howard
(2016) da “Kraniofasiyal Anomalilerde Klinik Genetik Oykii” adli yayminda, akrabalik
iligkilerinin gen mutasyonlarinda etkin olabilecegini belirtmislerdir (74,75). Karaman ve ark.
nin (2019) sendromik ve non-sendromik kraniosinostozlu olgularda, kraniosinostoz tipleriyle
iligkilendirilmis gen ¢aligmalarinda, mutasyon saptanamayan, Pfeiffer (PS), Crouzon (CS) ve
Muenke (MUS)/Sacthre Chotzen (SaCS) olgusunda akraba (1. Derece kuzen) evliligi
varliginin, otomozal resesif kalitimli kraniosinostoz iligkili genlerin sorumlu olabilecegi
belirtilmistir (76). Aralarinda kan bagi olan, ancak iyi bilinen kraniosinostoz sendromlari
ekarte edilmis eslerin, aralarinda kan bagi olmayan eslere gore rekiirrens riskleri biraz daha
fazladir. Buna neden olarak nadir otozomal resesif sendromlar ve diisiik penetransli otozomal
dominant bir genin bir ya da her iki esi birden etkileme olasilig1 gosterilebilir (12,21).
Kaytanci (2010) calismasinda Treacher Collins sendromu’lu hastalarin %33’nii ailevi olgu
olarak saptamistir ve bu bulgularin siklikla sporadik mutasyonlar sonucu olusan kraniofasial

malformasyonlart  destekledigini  belirtmektedir.  Calismada  akrabalik  agisindan
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degerlendirilen gruplar arasinda anlamli fark saptanmamis olsa da, kraniosinostoz grubunda
akrabalik orant %50 olarak bulunmustur. Tiirkiye’de akrabalik oran1 %20 olup, bu oran 2,5
kat fazladir. Bu da bizde heniiz nedeni bilinmeyen bazi kraniosinostozlarin, olasi bir otozomal
resesif kalittimdan kaynaklandig siiphesi yaratmaktadir (77). izole kraniosinostoz olgularinda
miimkiin oldugunca ¢evresel faktorlerin ekarte edilmesi esastir. FGFR3 P250R mutasyonunun
tesbiti, acik genetik predispozisyonun ortaya ¢ikarilmasi ve ilgilinin birinci derece
akrabalarinin hassasiyetle degerlendirilmesini saglayacak bir teste yonlendirmesi nedeniyle
kiymetlidir. Tanimlanabilen kesin bir etiyolojik ajan saptanamayan, 6zgiin bir sendrom ya da
kromozomal tani belirlenemeyen olgularda aileler, kardesler ve etkilenen bireyin gelecekteki
cocuklar1 agisindan rekiirrens riski ampirik olarak ifade edilebilecek ve genellikle 6zenli bir

klinik degerlendirmenin sonuglarina bagl kalacaktir (12).

Calismamizda annenin gebelikte ila¢ kullanim 6ykiisii sorgulanmis ve %85.7’inde ilag
kullanim1 olmadigi, % 81.6 oramiyla annelerde, %87.8 oraniyla babalarda kronik hastalik
olmadigir saptanmistir. Gebelikte ilag kullanim Oykiisii olan 7 annenin 6’sinda hipotroidi
nedeniyle levotroksin sodyum kullanimi mevcuttur (Tablo 5). Literatiir incelemelerinde
maternal hipertiroidi ve Graves hastaliginin intrauterin donemde baglayan kraniosinostoza
neden olabildigi belirtilmektedir (78,79). Bircok kraniofasial malformasyonun etyolojisine
yonelik bulgular net olarak agiklanmis olmamakla beraber, genetik ve ¢evresel faktorlerden
olusan multipl risk faktorleri (genetik yatkinlik, infeksiyon, ilag, sigara, alkol, teratojen,
radyasyon, yiiksek 1s1, gebelik komplikasyonlari, amniyotik band, gibi) su¢lanmaktadir (77).
Howie (2016) ve ark. nin tiroksin maruziyetinin etkilerini sunduklar1 hayvan calismalarinda;
maternal eksojen tiroksin maruziyetinin kalvaryal biliylimeyi ve siitiir morfolojisi
degisikliklerini tetikleyebilecegini belirtmislerdir. Anormal koronal siitiir biiylimesi ile
uyumlu kalvaria uzunlugundaki biiytimenin durdugunu gozlemlemisler ve kraniyofasiyal

dismorfoloji ve anormal koronal siitiir morfolojisi saptamiglardir (80). Carmichael (2015)
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tiroid mekanizmasinin kraniosinostoza etkisini derledigi epidemiyolojik
calismasinda; 2007°de Rasmussen’in popiilasyon temelli bir vaka kontrol c¢aligmasi olan
Ulusal Dogum Kusurlarini Onleme Calismasina dayanarak, tiroid hastalign olan kadinlarda
dogan cocuklar arasinda kraniosinostoz olusma riskinin 2,5 kat arttigimni bildirmistir .(19'u
tiroid hastalig1 oykiisii olan 431 vaka) Maternal hipotiroidizmin kraniosinostoz ile iliskisi,
ozellikle Graves i¢in gecmis tedaviye bagli olarak hipotiroid olan kadinlarda eksojen
levotiroksin (maternal ilag olarak) veya maternal tiroid otoantikorlarinin fetiise gegmesiyle
aciklanmistir (81,82). Biiylik bir kohort calismasi, kraniosinostozlu yenidoganlarda daha
diisiik Ts diizeyleri bildirmistir. Bu sonuglar, maternal anti-tiroid antikorlarinin plasental
iletimi veya maternal hipotiroidizmin tedavisi yoluyla hem maternal tiroid fonksiyon
bozuklugunun hem de fetal tiroid fonksiyon bozuklugunun kraniosinostoz patogenezine
katkida bulundugunu diislindiirmektedir. Maternal antikorlarin veya eksojen levotiroksin
kullanim1 negatif geri besleme regiilasyonu nedeniyle bebekte hipotiroidizme yol

acabilmektedir (83).

Calismamizda ailelerin %61.2’sinin genetik danismanlik almadigi, genetik danismalik
alanlarin tamaminin ise (%38.8’1) dogum sonrasinda danigsmanlik aldig1 saptanmistir.
Ulkemizde genetik danismanliga iliskin ¢alismalar son yillarda énem kazanmis olsa da, hala
akraba evliliklerinin yapildigi bir kiiltiirde yeterli olamamaktadir. Caligmalar g¢evresel
faktorlerin, 6zellikle intarauterin donemde bag biiylimesini kisitlayan durumlarin ve genetik
nedenlerin (tek gen mutasyonlari, kromozom anomalileri ve poligenik kalitim)
kraniosinostoza neden oldugunu belirtmektedir. Genetik olan kraniosinostozlar, birden fazla
stitiir tutulumu ile seyretmesi ve ekstrakranial komplikasyonlar1 da olmasi nedeni ile ayr1 bir
klinik 6nem tagimaktadir (78). Bu nedenle ozellikle gec yas evliliklerinde, ileri baba yasi,
annede kronik hastalik, ailede kraniosinostoz oykiisii gibi riskli ozelliklere sahip ailelerde,

gebelik Oncesi genetik inceleme ve tetkiklerin zorunlu olmasi, danigmaliklarin verilmesi hala
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bekledigimiz saglik hizmetleri olarak karsimiza ¢ikmaktadir (75). Molekiiler veya sitogenetik
on degerlendirme yapilmamis ve aile Oykiisii olmayan aileler i¢in sagital ve metopik sinostoz
icin %2, unikoronal sinostoz i¢in %S5, bikoronal ve miiltisiitiir sinostoz i¢in %10 oraninda yeni
dogacak c¢ocukta tekrar olasiligi s6z konusudur. Bu olasiliklar gegmis epidemiyolojik
calismalara dayandirilmaktadir. Tek gen mutasyonu olan olgular icin de novo
mutasyonlardaki rekiirrens riski icin aileler bilgilendirilmelidir (78). Cogu sendromik
kraniosinostoz vakasinin altinda yatan genetik nedenlere iligkin ¢aligmalar 6n planda olmasina
karsin sendromik olmayan kraniosinostoza dair spesifik genetik caligmalarin artirilmasina
ihtiya¢ oldugu gériilmektedir. Ikizlerde yapilan bazi ¢alismalar ve ailesel niiks, sendromik
olmayan kraniosinostoza genetik etkisine katki saglamaktadir. Ancak hala sendromik

olmayan kraniosinostoza genetik sonuclandirma ¢abalar1 sinirlt kalmaktadir (81).

Hastalarin %65.3’ilinde kraniosinostoz tipinin primer (non-sendromik), %34.7’inde ise
sendromik oldugu goriilmiistiir. Sendromik olan olgularda en ¢ok goriilen sendrom Crouzon
(%12.2) olarak saptanmustir. Etkilenen siitiire gore multipl olan 16 olgunun tamaminin
sendromik tip oldugu, en fazla etkilenen siitiirlerin ise sirasiyla %24.5 ile metopik, %18.4 ile
koronal, % 16.3 ile sagittal siitur oldugu saptanmistir. Etkilenen siitiira gore kraniosinostoz
tipi incelendiginde; skalosefali, trigonosefali, brakisefali %24.5 oranityla en fazla goriilmiistiir.
Literatiirde sendromik olgulara oranla, izole (non sendromik) kraniosinostozun daha sik
goriildiigi belirtilmektedir (84) ve c¢alismamizdan bu bulguyla uyumlu bir sonu¢ elde
edilmistir. Barik (2013) ve ark.nin ¢alismasinda da bulgularimiza benzer sekilde 50 hastanin
35’1 non sendromik kraniosinostoz hastalarindan olusmakta ve etkilenen siitiire gore
brakisefali ilk sirada yer almaktadir. Ancak bizim bulgularimizdan farkli olarak en fazla
etkilenen siitiir %51 oraniyla sagital siitiir, en ¢ok goriilen sendrom ise %60 oraniyla Apert
sendromu olarak saptanmistir (70). Haberl ve ark.nin (2004) c¢alismasinda da cerrahi

diisiiniilen 159 hastanin ¢ogunlugu 49 hasta ile sagittal siitlir olarak belirtilmistir (85).
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Carmichael ve ark.nin (2015) calismasinda da sagital siitiir ilk sirada ve metopik siitiir
etkilenimi ikinci sirada yer almaktadir (81). Da Costa’nin ¢alismasinda (2012) Haberl’in
calismasina benzer bulgularla %46,4’1 sagital, %35,7’si metopik siitiir etkilenimi olarak
siralanmustir (38). Kaytanci’nin ¢aligmasinda ise bizim 6rneklemimize benzer olarak olgularin
%30’unda Crouzon sendromu ilk sirada yer almaktadir (13). Cinalli ve ark.nin (1998) 20
yillik retrospektif ¢calismalarinda 1727 hastanin 1447°si non sendromik ve sendromik olan 280

hastanin da 86’s1 Crouzon sendromu olarak belirtilmistir (16).

Hastalarimizin = %85.7’sinde  kraniosinostoza eslik eden hidrosefali olmadig:
goriilmiistiir ve hidrosefalisi olan 7 hastanin ise sadece 4’iinde VP sant takilmasi gerektigi
saptanmustir. Literatlir bilgileri ile yorumlandiginda hidrosefali, sendromik kraniosinostoz
vakalarinda, o6zellikle Crouzon ve Apert sendromlarinda sik goriilen bir bulgudur. Non-
sendromik kraniosinostoz vakalarinda ise cerrahi sonrasi goriilebilir. Hidrosefali insidansi,
etkilenen siitiirlin sayisina veya tipine ve kraniosinostozun sendromik olup olmamasina gore
biiyilik dl¢iide degisebilmektedir. Cinalli, sendromik kraniosinoz olmayan hastalarin sadece%
0.28'inin (1447 olgunun 4') sant yerlestirilmesi gerektiren ilerleyici ventrikiiler dilatasyona
sahip oldugunu bildirirken, ilerleyen ventrikiiler dilatasyon i¢in % 12.1 hastanin (280 vakanin
34') cerrahi tedavi gerektirdigini bildirmektedir (16). Baska bir ¢alismaya gore, 315 non-
sendromik kraniosinostoz olgusunun 32'sinde (% 10.2) ventrikiiler dilatasyon goriilmiis ve
sadece 8 (% 2.5)hastada sant operasyonunun gerekli oldugu belirtilmistir. Ote yandan,
sendromik kraniosinostoz daha yiiksek bir insidans gosterirken, 315 sendromik
kraniosinositozis vakasindan, 81 hastada (% 44.0) ventrikiiler dilatasyon bulundugu ve 20
hastada (% 6.3) sant gerekli olarak gdsterilmistir (86). Bazen klinisyenler, kraniosinostoz ile
artmis ICP'si olan hidrosefali vakalar1 i¢in tedavinin sirasit konusunda zorlu bir kararla karsi
karsiya kalabilmektedir. Bu durumda, ilerleyici hidrosefali icin giivenilir tani kriterleri

olmadig siirece, genellikle 6nce kraniosinostoz lizerinde ¢aligilmasi ve daha sonra ventrikiiler
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boyutun ve intrakraniyel basing artisinin dikkatlice arastirilmasi onerilir (16,86) . Bu Oneri,
hafif ve hatta orta derecede ilerleyici ventrikiiler genislemesi bulunan hastalarin bazilarinin
yeterli kranial genislemeden sonra santtan bagimsiz durumda kalacagi seklindeki klinik

deneyime dayanmaktadir. Bu durumda uzun siireli gozetim sarttir (87).

Sendromik ve non-sendromik hastalarin tiimiinde eslik eden fiziksel ve gelisimsel
bulgularda, en yiiksek oranin %44.9 ile KIBA (Kafa I¢i Basing Artis1) oldugu, gdrme
bozuklugu ve entelektiiel/gelisimsel yetersizligin %34.7 ile ikinci sirada yer aldigi
saptanmistir. Kraniosinostozun en ciddi etkisi gelisen beyinde hasara yol agan KiBA riskidir.
Kraniosinostozda sik goriilen bir durumdur. Kraniosinostoz olan bebeklerde kafa i¢i basing
artisi olma riski etkilenen siitiir sayis1 ile orantilidir, ancak tek siitiir sinostozunda da
goriilebilmektedir. Sadece tek bir siitiiriin etkilendigi hastalarda risk %13 iken ¢ok sayida
stitliriin etkilendigi hastalarda risk %42’ye kadar yiikselmektedir. Tek siitiir sinostozlarinda
ise bu oran %1,0-6,9 arasindadir. KIBA’da &nce basagrisi, tekrarlayan kusma, bulanti,
huzursuzluk, fontanelde kabariklik, iritabilite, gorme sorunlari, zekd ve gelisme geriligi
goriilebilmektedir (47). Ancak bunlar kraniosinostoza spesifik bulgular degildir. Go6zdibi
muayenesinde papil ddemi ve optik atrofi saptanabilir. BOS emilimindeki obstriiksiyon KIBA
olusumunun O6nemli nedenlerindendir. Sagital ve metopik siitiir gibi orta hat siitiir
sinostozlarinda KIBA’nm sikligi bunu desteklemektedir (3). Calismamizda bu literatiir
bilgileriyle uyumlu olarak, olgularimizda metopik siitiir tutulumunun daha yiiksek olmasi

KIBA oranini etkiledigi yoniinde yorumlanmustir.

Maliepaard ve ark.(2014) sendromik kraniosinostozlu 82 c¢ocugun entelektiiel,
davranigsal ve emosyonel durumlarini inceledikleri calismada, ¢ok yonlii zeka Olgegi
sonuglarinda bu ¢ocuklarda zihinsel engellilik gelisme riskinin normal popiilasyona gore 1.9
kat daha fazla oldugunu saptamislardir (88). Da Costa ve ark.nin tedavi edilmemis tek siitiir

sinostozlar1 c¢alismasinda tedavi edilmemis olgularda noérolojik gelismede erken donemde
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gecikme saptanmistir. Daha sonraki yaslarda bunun normale geldigi saptanmustir. Ayni
grubun tedavi edilmis ve edilmemis nonsendromik sinostozlarda yaptiklar1 calismada da ayn1
sekilde her iki grupta da norolojik gelisimde erken donemde gerilik saptanmistir (38).
Kraniosinostozda ozellikle sendromik olanlarda kafatasinin biiylime sinirlamasindan degil
KIBA, hidrosefali ve beyin malformasyonlarina bagl sinir sistemi hasar1 ve kognitif
fonksiyonlarda bozulma riski vardir ve bu ¢ocuklarda normal popiilasyondan daha yiiksek

oranda entellektiiel ve gelisimsel yetmezlik goriilmektedir (3).

Calismada hastalarin kraniosinostoz cerrahisinde en fazla tercih edilen %22.4 ile
Frontal Rekonstriiksiyon - Supraorbital Ilerletme yontemi olmustur. Frontal Rekonstriiksiyon
-Siitiirektomi-Supraorbital Ilerletme yontemi %18.4 oranyla ikinci, Varil Osteotomi %16.3
oraniyla iiciincii, Frontal Rekonstriiksiyon - Supraorbital Ilerletme-split osteomi ve Pi
Kraniektomi %8.2 oraniyla 4. sirada tercih edilmistir. Aycan ‘in ¢alismasinda da (2018) bizim
calisma sonuglarimiza benzer olarak, en ¢ok etkilenen siitiir metopik ve kraniosinostoz tipi
trigonosefali olup, cerrahi yoOntem uygulamasinda frontoorbital ilerletme kranial
rekonstriiksiyona ek olarak uygulanmistir (7). Calismamizda Frontal Rekonstriiksiyon -
Supraorbital Ilerletme yonteminin daha fazla uygulanmasinda sendromik olgularin katkist
bulunmaktadir. Literatiirde Onerilen, sendromlu sinostozlarda frontoorbital ilerletme zamani
3-6 aydadir (7). Izole sinostozlar arasinda Anterior plagiosefali %18.4 oraniyla
trigonosefaliden sonra en sik rastlanan patolojidir. Anterior plagiosefali olgularinda,basit
stitiirektomi, tek tarafli ilerletme, iki tarafli frontoorbital ilerletme ve yeniden sekillendirme,
endoskop yardimiyla siitiirektomi+ migfer uygulamasi,endoskop yardimiyla frontoorbital
ilerletme,mikroskopik siitiirektomi+migfer uygulamasi yapilabilir (95). Bizim klinigimizde de
anterior plagiosefali i¢in en sik uyguladigimiz yontem bilateral fronto-orbital ilerletme ve
yeniden sekillendirmedir. Moderie ve ark. min (2019) Nonsendromik unilateral koronal

sinositozun yonetimde giincel yontemler adli ¢aligmalarinda cerrahlarin %84.2 sinin bilateral
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frontoorbital ilerletme ve yeniden sekillendirme yontemini tercih ettikleri goriilmektedir (96).
Esparza ve ark.1 (2008) 283 hastanin cerrahi yontemine gore komplikasyonlarini inceledikleri
calismalarinda, sendromik olgularda ve multipl siitiir etkilenimi olan hastalarda ve
trigonosefalide cerrahi yontem olarak kullanilan frontoorbital ilerletme ve diizeltmenin en az
komplikasyon goriilen teknik oldugunu belirtmislerdir (89). Trigonosefali hastalarinda cerrahi
tedavi; alin bolgesindeki c¢ikintinin traglanmasindan kafatasi rekonstriikksiyonuna kadar
karmasik cerrahi prosediirleri igerir. Diger kraniosinostoz tiplerinde ise; siitiirektomi ve
degisik sekillerde kemik barlar yapilarak, kafatasinin biiylimesine olanak taniyacak tipe 6zgii
cerrahi prosediirleri uygulamaktir (7). Ongiin ve ark.nin (2018) calismasinda bizim
sonuclarimiza benzer olarak, 41 hastanin %53.7’sinde trigonosefali saptanmis ve %26.8
hastada frontoorbital ilerletme uygulanmistir (90). Cerrahi yontem ile cerrahi sonrasi
komplikasyon olugsma ve kan transfiizyonu ihtiyaci arasindaki iliski caligmamizda istatistiksel
olarak anlamli ¢ikmamistir (Tablo 10). Literatiir incelemelerinde cerrahi siiresinin kanama ve
kompliksayon gelismesini, yogun bakimda kalis siiresini etkiledigini gosteren c¢alismalara
ulagilmistir (65,90,92). Bizim ¢alismamizda cerrahi siirelerinin ¢aligmaya alinmamasi

calismamizin bir kisitliligt olarak degerlendirilmistir.

Calismada, cerrahi sonrast %75.5 hastada komplikasyon olugsmamistir ve hastanede
ortalama kalig siiresi 5.632 giin olarak saptanmigtir. Silav’in ¢alismasinda (2011) ortalama
hastanede kalig siiresi 7.3 giin olarak saptanmigtir (63). Cerrahi sonrast olusan
komplikasyonlar incelendiginde BOS koleksiyonu ve yara yeri akintisi % 6.1 oraniyla en
fazladir. Beyin omurilik sivis1 (BOS) fistiilii kranial cerrahi esnasinda dura yaralanmalar1 pek
stk olmasa da rastlanabilen komplikasyonlar arasindadir. Ozellikle tamamlayici cerrahi
geciren, daha oOncesinde implant takilmis olan veya sendromik sinostoz olgularinda
yapisikliklar ve graniilasyon dokular1 nedeni ile gelisebilmesi daha sik olarak goriilebilen bir

durumdur (91). Ongiin ve ark.nin (2018) ¢aligmasinda yogun bakimda kalma siiresi ortalama
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2.63 £+ 0.88 giin olarak saptanmis ve cerrahi uygulama siiresi ile yogun bakimda kalis siiresi
arasinda anlamli bir iligki saptanmustir. Cerrahi iligkili kanama orant %75.6 ile bizim
sonuc¢larimizin iistiinde bir degerde saptanmistir. Ancak yara yeri enfeksiyonu oran1 %4.9 ile
bizim bulgularimizdan diisiik oranda saptanmistir (90). Aycan’in ¢alismasinda(2018) 2
hastada %12,5 oraninda cerrahi sonrasi yara yeri enfeksiyonu saptanmistir. Bu oran bizim
calismamizin bulgusundan daha yiiksek orandadir. infeksiyon, kraniosinostoz cerrahisi
uygulanan hastalarin %7’sinde goriilen bir komplikasyondur (7) . Bu bilgiler 1s18inda
calismamizda saptanan %6.1 oraniyla yara yeri enfeksiyonu beklenen sinirlar icerisinde yer

almaktadir.

Hastalarin %59.2°sinde kan transfiizyonu ihtiyact olmus ve %42.9 oraniyla kan
transflizyonunun en fazla cerrahi sonrasinda yapildigi saptanmistir. Czerwinski ve ark. (2010)
yaptiklar1 bir ¢alismada cerrahi sirasinda asir1 kanamanin mortalitenin en sik nedeni oldugunu
belirtmislerdir (62). Hormozi ve ark.nin ¢alismasinda (2017) hastalarda kan transflizyonu
yapilanlarin oran1 %18 olarak saptanmistir (65). Murad ve ark.nin (2005) calismasinda bu
oran %26 olarak saptanmistir (64). Haberl’in (2004) calismasinda ise vakalarin %901 kan
transfiizyonu gerektirmistir (85). Jimenez’in (2019) c¢alismasinda ise kan transfiizyonu
gerektiren hasta orant  %4.7 olarak saptanmistir  (92). Literatiir sonuglariyla
degerlendirildiginde kan transfiizyonuna iligkin oranlar olduke¢a farklilik gostermektedir. Bu
sonuclarin elde edilmesinde, cerrahinin tipi, siiresi, kraniosinostoz tipinin etkili oldugu

belirtilmektedir (92).
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6. SONUC

Kraniosinostoz kafatasindaki bir veya daha fazla siitiiriin zamanindan Once
birlesmesiyle olusan kraniofasyal bir malformasyondur. Bir veya daha fazla siitiirin erken
fiizyonu, kafa tabani ve kubbesinin seklinde degisikliklere yol agarak asimetrik veya kisith

kraniofasiyal biiyliimeye neden olur.

Kraniosinostoz sonucu kafatasinda gelisen deformiteler, ileride 6zellikle de ¢ocukluk
caginda psikososyal, sosyal adaptasyon ve kisilik gelisiminde olumsuz etki yapmaktadir. Bu
yiizden kraniosinostozda cerrahi tedavinin amaci; gorsel olarak sekil bozuklugunu diizeltmek
ve ileride olusabilecek nérojenik, psikolojik ve bilissel bozukluklar1 &nlemektir. Ozellikle
beyin gelisiminin maksimum oldugu ilk aylarda siitiirlerin kapanmasina bagli olarak beyin

dokusundaki serebral kan akiminin ve perfiizyonun cerrahi sonrasi diizeldigi kanitlanmistir.

Klinigimizdeki kraniosinostoz tanisiyla opere edilen 49 hastadan elde ettigimiz 11
yillik verileri literatiir bilgileri ile karsilagtirdigimiz bu ¢alisma ile gelecekteki kraniosinostoz
calismalarina bir kaynak kazandirmanin yani sira, ¢aligma kisitliliklari da degerlendirilerek
sonuclarimizin  degerlendirilmesinde kullanilabilecek parametrelerin  hasta verilerine

eklenebilmesi i¢in bir 6neri olusturmaya ¢aligilmistir.
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GONULLU ONAM FORMU

BILGILENDIRILMIiS OLUR FORMU

LUTFEN DIiKKATLICE OKUYUNUZ !!!

Bu calismaya katilmak iizere davet edilmis bulunmaktasiniz. Bu calismada yer almay:1 kabul etmeden once
caligmanin ne amagla yapilmak istendigini anlamaniz ve kararmizi bu bilgilendirme sonrasi 6zgiirce vermeniz
gerekmektedir.

Calisma ebeveyni oldugunuz hastayla/ ¢ocugunuzla ve sizle ilgili bilimsel bilgiler elde etmeye yoneliktir. Size
0zel hazirlanmig bu bilgilendirmeyi liitfen dikkatlice okuyunuz, sorulariniza agik yanitlar isteyiniz.

Bu ¢calismanin adi;

“Kraniosinostoz Cerrahisi Yapilan Olgularin Geriye Doniik Degerlendirilmesi. dir

Bu calismanin amaci ne?
Bu ¢alismanin amaci; Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Beyin ve Sinir Cerrahisi AD’da 2009-2019
yillar1 arasinda cerrahisi yapilan kraniosinostoz olgularinin geriye doniik olarak degerlendirilmesi ile, bu

ameliyat sonuglarmin basarisini ve bagartyi artiracak bilgilerin bilimsel olarak paylasiimasidir.

Size nasil bir uygulama yapilacak?
Size sunulan soru formunu cevaplamaniz istenecektir. Bu formun ¢gocugunuzun planlanan tedavisini etkileyecek

bir 6zelligi yoktur. Formdaki sorular sadece bilgi edinmeye yoneliktir.

Farkh tedaviler icin arastirma gruplarina rastgele atanma olasihg: nedir?
Calisma sadece soru formu ile yapilacaktir. Dolayisiyla tedavi grubu ve atama gibi durumlar yoktur.

Ne kadar zamanimizi alacak?

Soru formunun yanitlamasi yaklasik 20 dakikanizi alacaktir.

Arastirmaya katilmasi beklenen tahmini goniillii sayis1 kactir?
Arastirmaya tahmini 100 hastanin alinmasi planlanmistir.

Sizden alimacak biyolojik materyallere ne olacak ve analizler nerede yapilacak? (analizlerin yurtdisinda
yapilmasi durumunda biyolojik materyallerin nereye gonderileceginin aciklanmasi),
Sizden biyolojik materyal alinmayacaktir.

Sizden beklenen nedir? Sizin sorumluluklariniz nelerdir?
Sizden beklenen sorulart dogru bir sekilde yanitlamanizdir. Sorulara verdiginiz cevaplar sizin

sorumlulugunuzdadir.

Calismaya katilmak size ne yarar saglayacak?
Bu ¢aligmaya katilmakla, kafa siiturlarinin erken kapanmasina bagli olarak gelisen sorunlar1 yasayan birgok
hastada yapilan tedavi i¢in uygulanan yontemlerin bilimsel ortamda paylasilacak, iilkemizdeki ve diinyadaki

uygulanan yontemlerle karsilastirilarak daha basarili yontemlere 151k tutacak ¢aligmalara destek saglayacaksiniz.

Arastirmaya katihminin sona erdirilmesini gerektirecek durumlar nelerdir?

Caligmanin her asamasinda ¢alismadan ayrilabilirsiniz.

Calismaya katilmak size herhangi bir zarar verebilir mi?

Calismaya katilmak size bir zarar vermeyecektir. Bu ¢alisma sadece sorulara cevap vermeniz ile yapilacaktir.

Eger katilmak istemezseniz ne olur?
Calismaya katilmaya goniillii olmamak sizin hakkinizdir. Bu hakkinizi kullanabilirsiniz. Caligmaya

katilmamaniz planlanan tedaviyi etkilemeyecektir.

Size uygulanabilecek olan alternatif yontemler nelerdir?

84




Alternatif bir yontem yoktur.

Bu calismaya katildigim icin bana herhangi bir iicret 6denecek mi?

Size bir ticret 6denmeyecektir.

Bu ¢calismaya katildigim icin ben herhangi bir iicret 6deyecek miyim?
Sizden herhangi bir iicret talep edilmeyecektir.

Bilgilerin gizliligi: Tim kisisel ve tibbi bilgileriniz gizli kalacak, sadece bilimsel amaglarla kullanilacaktir.
Arastirma sonuglarinin yayimlanmasi halinde dahi kimliginiz gizli kalacaktir.

Bu calismanin sorumlusunun iletisim bilgileri
1- Ady, soyadi: Dr. Hatice Kilig
2- Ulagsilabilir telefon numarasi: 0 538 505 74 86
3- Gorev yeri: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Beyin Ve Sinir Cerrahisi AD

Calismaya Katilma Onayu:

Yukarida yer alan ve aragtirmaya baslanmadan once goniilliiye verilmesi gereken bilgileri gdsteren
okudum ve s6zlii olarak dinledim. Aklima gelen tiim sorular1 arastiriciya sordum, yazili ve sozlii olarak bana
yapilan tiim agiklamalar1 ayrintilariyla anlamig bulunmaktayim. Calismaya katilmay1 isteyip istemedigime karar
vermem i¢in bana yeterli zaman tanindi. Bu kosullar altinda, bana ait tibbi bilgilerin gézden gegirilmesi, transfer
edilmesi ve islenmesi konusunda aragtirma yiiriitiiciisiine yetki veriyor ve s6z konusu arastirmaya iliskin bana
yapilan katilim davetini higbir zorlama ve baski olmaksizin biiyiik bir goniilliilikk icerisinde kabul ediyorum.
Arastirmaya goniillii olarak katildigimi, istedigim zaman gerekgeli veya gerekgesiz olarak arastirmadan
ayrilabilecegimi biliyorum. Bu formu imzalamakla yerel yasalarin bana sagladigi haklar1 kaybetmeyecegimi
biliyorum.

Bilgilendirilmis goniillii olurunun imzali ve tarihli bir kopyasinin bana verilecegini biliyorum.

VELAYET VEYA VESAYET ALTINDA BULUNANLAR iCiN VELi VEYA
VASININ

IMZASI

ADI & SOYADI

ADRESI

TELEFONU

TARIH

Arastirma ekibinde yer alan ve aragtirma hakkinda bilgilendirmeyi yapan yetkin bir

IMZASI
arastirmacinin

ADI & SOYADI

ADRESI

TELEFONU

TARIH
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OLGU RAPOR FORMU

OLGU NO:

1. Hasta bilgilerinin alindigi ebeveyni

[0 Annesi ] Babasi [] DIer.ccccuereensreessnnanssnsasssneas (yaziniz)

2. Anne yasi (yil):

3. Baba yasi (yil):

4. Ailede kraniyosinostoz varhigi

O Yok LI VAC aiecereeceercreeseesasseessessassseesessasssesssessasssesnns (varsa aile yakinhgi)

5. Ebeveynin 6grenim durumu

[1 Okur-Yazar Degil [1 Okur-Yazar/ilkokul Mezunu [JOrtaokul/Lise Mezunu [ Yiiksekokul/Universite
Mezunu

6. Hastanin yasi (ay ):

7. Hastanin cinsiyeti
0 Kadin OErkek

8. Hastanin aile dykiisiinde Kraniyosinostoz

O Yok VA cererereesersesseesessessessnsssssnesesssesesessessessessessesans (varsa aile yakinhg)

9. Ebeveynlerin akrabalik iliskisi

O Yok [N -

10. Annenin gebelikte ilac kullanimi

0 Yok L VA ceeeiiieeeieiesnresssnsesennsesonssessnsssssnsssssnassssnsnssansnseas

11. Annede kronik hastalik 6ykiisii

O Yok LI VK eeeiiieneiiennnesennnssonassssnsssesnssssssasssansnssensnssansnsess

12. Babada kronik hastalik oykiisi

O Yok LI VK eeeiiieneiiennnesennnssonassssnsssesnssssssasssansnssensnssansnsess

13. Genetik degerlendirme /danismanlik alinmasi
a. Hayir
b. Gebelik 6ncesi
c. Dogum sonrasi
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14. Kraniyosinostoza eslik eden hidrosefali

Yok var

15. Hiderosefali VP sant takilmasini gerektiriyor mu?
(1 Evet O Hayir

16. Kraniyosinostoz tipi
A) Primer (non-sendromik) B) Sekonder (sendromik)

17. Etkilenen siitiir
O Sagittal O Koronal O Metopik 0O Bikoronal 0O Lambdoid [Multipl

18. Etkilenen Siitura goére Kraniyosinostoz tipi
[ Skafosefali [JAnterior plagiosefali [ITrigonosefali [IBrakisefali [1Posterior plagiosefali CMultipl

[lOksisefali O Clover Leaf

19. Epilepsi tanisi
O Yok O Var

20. Epileptik kullanimi
0 Yok O VAl ceieneecneeeenenseecsenesseessenssseesseassanes (agikgca etken madde adini belirtiniz)

21. Eslik eden fiziksel ve nérolojik anomali/anomaliler/sendrom
0 Yok
[ Obstriiktif Sleep Apne Sendromu (OSAS)
CJApert Sendromu,
[ Saethre-Chotzen Sendromu
[022¢11.1 microduplication Sendromu
0 Gérmeye iliskin bozukluklar
O isitme kaybi
[0 Endokrin sisteme iliskin sorunlar
[0 Hematolojik sisteme iliskin sorunlar
(1 KiBA
OChiari Malformasyonu
O Entellektiiel ve gelisimsel yetmezlik
(] DIger..ccccnvrrnrcnnsnrannanns

22. Cerrahi Yontem
O Frontal rekonstriiksiyon

(] Siitiirektomi

00 Pi kraniektomi

O Varil Osteotomi

O Supraorbital ilerletme
(Split osteotomi

23. Kraniostoza bagli operasyon sayisi
01 2 [0 2 den fazla
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24. Cerrahi sonrasi hastanede kalis siiresi

25. Cerrahi sonrasi komplikasyon
0 Yok L V@5 ceieeernieseeentieesseesassseessesnssssessssssssssessssnssrssensessssssesssssssrssenasssensnesasses (agikga belirtiniz)

26. Hastanin hastanede yattigi siire icinde kan/kan iiriinleri transfiizyonu ihtiyaci oldu mu?
(1 Hayir 0 Evet

27. Kan transflizyonu yapilan donem

[ Kraniyosinostoz cerrahisi 6ncesi
O Kraniyosinostoz cerrahisi aninda

O Kraniyosinostoz cerrahisi sonrasinda
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