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OZET

Kraniyosinostoz, kafatasi kemiklerinin birlesim hattindaki siitiirlerin bir veya
daha fazlasinin normal fizyolojik gelisim safhalarindan birinde meydana gelen bir
aksaklik sebebiyle normal siirecinden daha erken bir zamanda kapanmasi sonucu
ozellikle kraniyal sekil bozuklugu ile klinik veren ve birgok ndrolojik defisitin eslik
edebildigi pediyatrik bir hastalik grubudur. Toplumda goriilme siklig1 yaklasik 1/2500
olan bu deformitelerin ¢ok biiyiik bir kism1 izole olsa da sendromik patolojilerin eslik

ettigi tipleri de mevcuttur.

[lk olarak milattan énce (MO) 4. yiizyilda Hipokrat tarafindan tanimlanan bu
deformite ile ilgili giiniimiize kadar bir¢ok ¢alisma yapilmustir. Ozellikle tedavisi
konusunda cesitli cerrahi teknikler gelistirilmis ve farmakolojik ajanlar agisindan
detayli arastirmalar yiiriitiilmiistiir. Son yillarda teknolojik gelismeler ve cerrahi
techizatlarin cesitlenmesi ile endoskopik cerrahinin avantajlarinin ortaya kondugu
bir¢ok inceleme literatiire kazandirilmistir. Tabii olarak bu da agik rekonstriiktif
cerrahi ile son yillarda daha popiiler olan endoskopik strip kraniyektominin
kiyaslanmasini mecbur kilmis ve bu noktada bir¢ok arastirmact bu konu iizerinde

caligmalar ylriitmiistiir.

Bu ¢aligmamizda amacimiz toplam 40 olgu {lizerinden her bir anatomik siitiir
sinostozu i¢in ayrintili veriler elde etmek ve geg¢miste literatiirde kullanilmis
degerlendirme yontemlerini bir calismada toplayarak daha detayli bir kiyaslama
tablosu ortaya koyabilmektir. 15 metopik (%37,5), 14 sagittal (%35), 3 bilateral
koronal (%7,5), 7 unilateral koronal (%17,5) ve 1 lambdoid sinostoz (% 2,5) hastasinin
olusturdugu ¢alisma grubumuzda her bir cerrahi yontem yas, cinsiyet gibi demografik
verilerin yaninda anestezi ve cerrahi siireler, intra-op kan kayiplari, intra-op ve post-
op kan transfiizyonu, hastanede kalig siireleri, komplikasyonlar, kraniyal bilgisayarl
tomografi ve li¢ boyutlu lazer taramalari ile degerlendirilen kozmetik sonuglar

acgisindan incelendi.

Hastalarin 30°u erkek (%75) ve 10 tanesi kiz bebek (%25), yas ortalamalari
172,55 giindii. Calismamizda secilen hasta popiilasyonunun 27’si (%67,5) endoskopik
strip kraniyektomi (ESK) ile geriye kalan 13 hasta (%32,5) ise rekonstriiktif agik
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cerrahi (RAC) ile opere edildi. Sinostoz tiplerine gore cerrahiye alinma yaslarina
dikkat edildiginde en erken opere edilen hasta grubu bilateral koronal siitiir sinostozu
iken, en geg¢ opere edilenler metopik siitlir sinostozu hastalariydi. Endoskopik strip
kraniyektomi i¢in ortalama cerrahi zamanlama 100,52 giin iken agik rekonstriiktif

cerrahi i¢in 322,15 giin oldugu goriildi.

Hastalarin ortalama hastanede yatis siireleri RAC yapilanlar igin 13,23 giin ve
ESK yapilanlar i¢in 5,63 olarak bulundu. Opere ettigimiz 40 hastadan sadece sekizinde
komplikasyon gelisti (%20). Bunlardan ikisi yara yeri enfeksiyonu (%5), li¢ tanesi
yetersiz cerrahi (%7,5), 1 tanesi pnomotoraks (%2,5), bir tanesi epidural hematom
(%2,5) ve bir tanesi de hipotermiydi (%2,5). Post-op hipotermi ile takip ettigimiz hasta

ex oldu.

Sagittal siitiir sinostozunun en iyi gostergesi olan sefalik indeks (SI)
degerlerine calismamizdaki sagittal siitiir cerrahisi gegiren hastalar bazinda bakarsak;
ESK yapilan hastalarda %1,6 ‘lik bir artis yasanirken, RAC uygulanan hastalarda
%6,78 oraninda bir artis goriilmiistiir. 3D tarama ile elde edilen verilere bakacak
olursak endoskopik cerrahi uygulananlarda ortalama %0,3 ‘liik bir artis, agik cerrahi
yapilanlarda %3,9° luk bir artig izlenmistir. Post-op erken donemde endoskopik
cerrahiye gore daha belirgin artislarin izlendigi agik cerrahinin sonuglarinin, post-op
kisa donemde ¢ekilen BT taramalarina yansimasinin daha belirgin oldugu diisiiniilmiis
ve bu durum olagan kabul edilmistir. Lazer tarama yontemindeki ortalama degerlerin,
BT ile yapilan 6l¢iimlerdekilerden bir miktar daha yiiksek olmasi ise lazer taramasinda
cilt ve yumusak dokularinda kesitsel diizleme dahil olmasindan kaynaklandig:

distinilmiistiir.

Pratikte ¢ok fazla kullanilmasa da bilateral koronal sinostozlarda Si degerleri
degerlendirilmis ve post-op dl¢limlerde bir miktar azalma olmas1 beklenmistir. Sadece
endoskopik olarak opere ettigimiz 3 brakisefali hastasi i¢in lazer tarama yontemiyle
yapilan ol¢timlerde pre-op ortalama deger 0,9733 iken post-op ortalama deger 0,8933

seklinde %38,3 oraninda azalmis olarak beklentileri karsilamistir.

Metopik indeks degerleri her bir cerrahi tipi i¢in operasyondan sonra artsa da

endoskopik strip kraniyektomide bu artisin agik cerrahiye gore daha az oldugu
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goriilmiis ve yapilan istatistiksel ¢alismada da anlamli bulunmustur. Grafiksel olarak
bakildiginda uygulanan her iki cerrahi yontemden sonra 6lgiilen “frontozigomatik a¢1”
degerlerinin arttig1 ancak rekonstriiktif agik cerrahide bu artisin daha kisitli oldugu
goriilmiis, sonug¢ olarak trigonosefali igin calismamizda bulunan 4 ayri Olgtim

tekniginden istatistiksel olarak en anlamli olan1 “interfrontal a¢1” olarak belirlenmistir.

Ayrica lambdoid sinostoz i¢in kullanilan bir parametre olan “posteriyor fossa
sapma agis1” dl¢limlerinde ¢alismamizda bulunan bir vakanin pre-op 6l¢iimii 14,31°

iken post-op 6l¢timii 13,01° olup azalmis olarak tespit edilmistir.

Sonug olarak kraniyosinostoz yeni dogan doneminde goriilen bir hastalik olup
hayatin ilk aylarinda cerrahi olarak miidahale edilmedigi taktirde anormal kozmetik ve
norolojik sonuglar ile hastalarin psikolojik — sosyal gelisimini olumsuz etkileyen bir
deformasyondur. Giinlimiizde bu konuda kendini kanitlamig bir farmakolojik veya
genetik ajan bulunmadigindan altin standart tedavisi cerrahidir. Bu baglamda iki ana
cerrahi teknik kendini gostermekte ve birbirine gore avantajlar1 oldugu gibi
dezavantajlar1 da bulunan bu yontemlerden hicbiri digerine tam olarak bir iistiinliik
saglayamamigtir. Calismamizda genel literatiirden farkli bir sonug elde edilmemis ve
her hastanin kendi 6zellikleri 15181inda en uygun secenegin degerlendirilmesi kanaati

on plana ¢ikmistir.

Her bir cerrahi yontem ve anatomik siitiir icin hesaplanan tomografik l¢timler
ve lazer tarama yoOntemlerinde de post-op sonuglar istatistiksel olarak anlamli
olmadigindan herhangi bir 6l¢iim yonteminin digerine iistiin oldugundan bahsetmek

miimkiin degildir.

Anahtar kelimeler: Kraniyosinostoz, sefalik indeks, endoskopik strip

kraniyektomi, rekonstriiktif agik cerrahi
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ABSTRACT

Craniosynostosis is a pediatric disease that develops due to the early fusion of
one or more of the sutures of the skull as a result of a disorder that occurred in one of
the normal physiological developmental stages. Craniosynostosis particularly presents
with a cranial deformity and can be accompanied by many neurological deficits. The
majority of these deformities with an incidence of about 1/2,500 in the community are
isolated, however, there are also types accompanied by syndromic pathologies.

This deformity, which was first described by Hippocrates in the fourth century
before the common era, has been subject to many studies until today. In particular,
various surgical techniques have been developed for its treatment and detailed studies
have been carried out for pharmacological agents. In recent years, many studies have
been published in the literature in which endoscopic surgery has been reported to
become more advantageous with the technological advancements and diversification
of surgical instruments. These studies have made the researchers compare open
reconstructive surgery (ORS) with endoscopic strip craniectomy (ESC), which has
become more popular in recent years. At this point, many studies have been conducted
on this subject.

The aim of this study was to obtain detailed information for each anatomic
suture synostosis in 40 cases and to make a more detailed comparison by gathering the
assessment methods used in the past in a single study. The study population included
15 patients with metopic synostosis (37.5%), 14 patients with sagittal synostosis
(35%), three patients with bilateral coronal synostosis (7.5%), seven patients with
unilateral coronal synostosis (17.5%), and one patient with lambdoid synostosis
(2.5%). Each surgical method, demographic data (e.g. age, gender, etc.), anesthesia
and operative times, intraoperative blood loss, intraoperative and postoperative blood
transfusion, length of stay in hospital, complications, and cosmetic results evaluated
by cranial computerized tomography (CT) and three-dimensional laser scanning were

evaluated.

Thirty of the patients were male (75%) and 10 were female (25%), with a mean

age of 172.55 days. In this study, 27 (67.5%) of the selected patient population
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underwent ESC and the remaining 13 patients (32.5%) underwent ORS. When the
patients' ages at the time of operation were examined according to the synostosis type,
patients with bilateral coronal suture synostosis were found to be the patient group
who were operated on at the earliest time whereas those with metopic suture synostosis
were operated at the latest time. The mean timing of surgery was 100.52 days for ESC
and 322.15 days for ORS.

The mean length of stay in the hospital was 13.23 days for the patients
undergoing ORS and 5.63 days for those undergoing ESC. Complication developed
only eight of the 40 patients (20%). Two of these complications were wound infections
(5%), three were inadequate surgery (7.5%), one was pneumothorax (2.5%), one was
epidural hematoma (2.5%), and one was hypothermia (2.5%). The patient we followed

with postoperative hypothermia died.

When cephalic indeks (Cl), the best indicator of sagittal suture synostosis, were
examined among patients undergoing sagittal suture surgery, there was a 1.6%
increase in patients undergoing ESC and a 6.78% increase in patients undergoing ORS.
Examination of the data obtained via 3D scanning showed the presence of an increase
of 0.3% and 3.9% in patients undergoing endoscopic surgery and those undergoing
open surgery, respectively. The reflection of the results of open surgery, in which
increases were more significant compared to endoscopic surgery, in CT scans taken
within the short-term postoperative period was thought to be significant and this was
considered normal. The mean values obtained through the laser scanning method were
slightly higher than the values obtained through CT measurements. We believe that
this is due to the fact that skin and soft tissues are also involved in the sectional plane

during the laser scanning.

Although it is not commonly used in practice, Cl values have been evaluated
in patients with bilateral coronal synostosis and a slight decrease has been expected in
postoperative measurements. For 3 brachycephaly patients that we only operated
endoscopically, the pre-op mean value was 0.9733 in the measurements made by laser
scanning method, while the post-op mean value decreased by 8.3% as 0.8933, meeting

the expectations.
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Although metopic indeks values increase after surgery depending on the type
of surgery, this increase has been found to be smaller in ESC than in ORS and to be
significant in the statistical analysis. When examined based on graphics, an increase
was observed in the frontozygomatic angle values measured after both surgical
methods, but this increase was found to be more limited in ORS. In conclusion, the
interfrontal angle has been determined to be the most statistically significant technique
among four different measurement techniques evaluated for trigonocephaly in the

present study.

Furthermore, the posterior fossa deflection angle, a parameter used for
lambdoid synostoses, was found to decrease after surgery (preoperative measurement:
14.31° vs. postoperative measurement: 13.01°) in a patient included in the present

study.

In conclusion, craniosynostosis is a deformity seen in newborns that negatively
affects the psychological and social development of patients since it causes cosmetic
and neurological abnormalities if no surgical intervention is made in the first months
of life. Atthe present time, the gold standard treatment modality is surgery since there
is no pharmacological or genetic agent, the efficacy of which has been proven. In this
context, two main surgical techniques come to the fore and they both have advantages
and disadvantages. No superiority could have been determined between the two
techniques. The results obtained in our study are compatible with the general literature.
We Dbelieve that the most appropriate approach will be choosing the technique

according to the patient's characteristics.

It is not possible to say that one of the relevant measurement methods is
superior to the other one since post-op results were not statistically significant neither
in tomographic measurements nor in laser scanning methods calculated for each

surgical technique and anatomical suture.

Key words: Craniosynostosis, cephalic indeks, endoscopic strip cranioectomy,

reconstructive open surger
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1.GIRIS VE AMAC

Yeni dogmus bir bebegin kafatasi, dogum kanalindan gegisini rahatca
saglayabilmek ve beyin hacminin ilk 2 yilda dort katina ¢ikmasina olanak saglayacak
birden fazla kemik ve siitiirden olusmustur. Kraniyosinostoz ise bu siitiirlerin bir veya
daha fazlasinin fizyolojik siirecinden 6nce kapanmasindan kaynaklanan konjenital bir
anomalidir ve kafatasi biiylimesini bozar. Her ne kadar kraniyosinostoz vakalarinin
doktora bagvurma sebebi kafatasi seklinin bozuklugu olsa da buna ek olarak kafada
kapanan siitiire bagli ortaya c¢ikan kafa i¢i basing artis1 sendromu (KIBAS) gibi

patolojilere ve sonucunda da serebral disfonksiyona sebep olabilir (1).

Neredeyse her 10 kraniyosinostoz hastasinin 9’u, izole bir deformite olarak
karsimiza ¢ikar ancak herhangi bir sendromun, bir varyanti olarak da goriilebilir. Yeni
dogan popiilasyonunda sendromik olmayan kraniyosinostoz orani yaklasik 1/2000-
3000 olarak raporlanmustir (2). Sendromik olmayan kraniyosinostozlarda en ¢ok
sagittal siitlir, daha sonra koronal ve metopik siitiirlerin etkilendigi goriilmektedir (3).
Sendromik kraniyosinostoz ise yaklasik 150 kadar degisik sendromun pargasi olabilir.
Pek ¢ok farkli tipi vardir. En sik goriilen Crouzon hastaligi ve Apert sendromu 1/65000
(yaklagtk milyon dogumda 15) orami ile digerlerinden ayrilir (4,5). Tim
kraniyosinostozlarin %4-6’sindan sorumlu olan bu iki sendrom baba yasinin ileri

olmasi ile iliskilidir.

Kraniyosinostoz hastalar1 i¢in giinlimiize kadar birgok farmakolojik ajan
tizerinde c¢alisilsa da henliz kendini kanitlayan bir medikal tedavi ortaya
konulamamustir. Bu sebeple ana tedavi yontemi cerrahidir. Zamanlamasi agisindan en
uygun donem endoskopik cerrahi i¢in beyin gelisiminin etkilenmedigi ve
kemiklesmenin tam saglanmadigindan yeniden sekillendirmenin kolay oldugu
yasamin ilk 4 ayi, agik cerrahi i¢in ise 6-12 aylar arasidir (6,7). En Onemli
komplikasyonlardan biri olan kan kaybina cocugun toleransinin artacagi 6 — 12 aylik
donemde cerrahiyi planlamak rekonstriiktif acik cerrahinin zamanlamasi i¢in en
onemli faktordiir (8). Kraniyosinostoz cerrahisi zamaninda uygulanmazsa ileri
yaglarda belirgin kafatas1 sekil anomalileri ve degisik boyutlarda beyin islev
bozukluklar1 ortaya cikabilir.



Diinyada kraniyosinostoz cerrahisi igin kullanilan bir¢ok teknik olmakla
birlikte bunlar1 endoskopik ve agik cerrahi olarak iki ana grupta toplamak miimkiindiir.
Tim teknikler ve farkli yaklagimlar bu iki cerrahi yontem ¢atis1 altinda toplanmaktadir.
Kendine 6zgli avantaj ve dezavantajlar1 olan bu tekniklerin hangisinin daha uygun
oldugu konusunda heniiz bir fikir birligi yokken genel inanis, hastaya 6zgii 6zelliklere
gore karar verilmesi yoniindedir. Bu nedenle de bu konuda birgok ¢aligsma yapilmis ve

farkli bakis agilariyla goriisler ortaya konulmustur.

Calismamizda; geg¢miste yapilan arastirmalarda kullanilan o6l¢iim ve
degerlendirme tekniklerinin tiimiinii giiniimiiz teknolojileri ile kiyaslayacak sekilde
genis bir perspektiften bakmak ve tiim yonleriyle bu iki cerrahi yontemi kiyaslayip
veriler elde etmek primer amacimizi olusturmaktadir. Literatiirde her bir sinostoz tipi
icin spesifik caligmalar ya da farkli sinostoz tipleri i¢in kisith degerlendirme
parametreleri iceren arastirmalar olmakla birlikte, tiim sinostoz tipleri i¢in bu denli
farkli Olglim teknigi ve genis degerlendirme parametreleri bulunan bir ¢alisma
bulunmamaktadir. Bu sebeple ¢alismamizdaki her bir detayin, onu igeren benzeri

calismalardakilerle kiyaslamasi yapilmis ve sonuglari ortaya konulmaya calisilmistir.



2. GENEL BILGILER

2.1 TARIHCE

Kraniyosinostoz; insanlik ile birlikte ortaya ¢ikan uzun ve karmasik bir ge¢mise
sahiptir. Dlinyanin bir¢ok degisik cografyasinda bu patolojiye rastlanmis ve ¢ogu bilim
insan1 tarafindan da betimlenmistir. Bu konudaki en eski kamitlar Ispanya’daki
Atapuerca Arkeoloji Alani’nda bulunan ve giiniimiizden yaklasik 500.000 y1l 6ncesine
dayanan kraniyum ornekleri ile ortaya konmustur. Insanligin sahit oldugu tek buzul
caginda (orta pleistosen donemi) yasadigi dgrenilen ve unilateral lambdoid sinostoz
ile diinyaya gelen insan kemikleri {izerinde yapilan ¢aligmalarda artmis intrakraniyal
basinca ait deformiteler saptanmistir. Giliniimiize kadar tespit edilmis kraniyosinostoz
vakalarinin en eski olaninin bu olduk¢a nadir goriilen deformite olmasi ve kraniyal
ornekte yapilan ¢aligmalarda, bireyin 6liim yasinin 5 ila 8 arasinda oldugunun ortaya

konmas ilgi ¢ekicidir (9).

Daha yakin gegmiste; MO 1377 yilinda IV. Amenhotep olarak da bilinen Misir
Firavunu Ahenkten’in o donemde soylular arasinda ¢ok sik gerceklesen akraba
evlilikleri sonucu Antley — Bixler Sendromu ile dogdugu ve patolojik kafa bigimine
sahip oldugu hipotezi kabul gérmektedir (10). Cin mitolojisinde bahsedilen Nan-ji-
xian-weng gibi tanrilarin trigonosefali benzeri kraniyal patolojiler barindirdigina

yonelik betimlemelere de bir ¢ok kitapta yer verilmistir (11,12).

Atinali iinli politikaci Perikles’in heykellerinde sagittal sinostoz emarelerinin
goriilmesi dzellikle MO 5. yiizyilda halk tarafindan “uzun kafali yakisiklr” olarak tarif
edilmesine neden olmus ve bir¢ok kaynakta bu saygin karakterin kafasinin geklini
gizlemek icin bir kask giydigi anlatilmistir. Perikles, o donemin en saygin ve bilge
karakterlerinden biriydi. Bu sebeple uzunca bir donem bu karakter, sendromik
olmayan kraniyosinostozun cerrahi olarak diizeltilmese bile kognitif gelisimi

etkilenmedigine dair kanit olarak gosterilmistir (13).

Kraniyosinostoz hakkindaki en net betimlemeler ilk olarak Hipokrat tarafindan

yapilmistir ve kafa geometrisinin olusumunda, kraniyal siitiirlerin etkisi MO 4.



yiizyilda tanimlanmistir. Yine Roma doneminde arastirmaci Cornelius Celcus,

kraniyal siitiirler ve kafatas1 gelisimi hakkinda birtakim yazilar yazmistir (12).

Milattan sonra (MS) 16. yiizyilda Alman doktor ve anatomist Andreas
Vesalius, kraniyosinostozu detayli olarak tanimlamis ve kategorize etmistir (14). Yine
16. yizyilda Hundt prematire hastalardaki kraniyosinostozdan, Dryander
kafatasindaki baglica siitiirlerin varyasyonlarindan ve Croe de koronal siitiir
deformitelerinden bahsetmistir (15-17). 1700’1i yillarin sonunda Samuel Thomas von
Sommering de insan viicudunun gelisimi hakkindaki kitabinda erken kapanan kraniyal
siitlirlerin bir takim deformitelere sebep olduguna dair ¢aligmalar yayinlamistir

(15,18).

Ilk modern calismalar Otto ve Rudolf Virchow tarafindan baslatilmistir ve
1851 yilinda tek siitiir fiizyon defektine bagl ilk gecerli kraniyosinostoz siniflamasi
bu bilim insanlar1 tarafindan ortaya konmustur (12). Hatta kraniyosinostoz ile ilgili ilk
cerrahi girisimler de Virchow kanunlarina uygun sekilde gergeklestirilmistir. Virchow
kanunlarina gore kafatasinin genislemesi iligkili siitiir boyunca devam ederken, fiizyon
olan siitiire dik olarak smirlandirilir (19). Benzer arastirmalar yapan ve o donemde
alaninda saygin bilim insanlarindan Melvin Moss ise sicanlarda yaptig1 incelemeler
neticesinde, bu hastalifa neden olan ana patolojinin kafa tabaninin anormal

gelisiminden kaynaklandigini 6ne stirmiistiir (20,21).

Sendromik kraniyosinostozlar ise klinik agidan 1900’1 yillarda Avrupa’da
yavag yavas tanimlanmaya baglamisken, bunlarin genetik sebepleri ozellikle 20.
yiizyilin sonlarinda teknoloji ve genetik kesiflerin hizlanmasiyla ortaya konabilmistir.
Sendromik kraniyosinostozlar ile ilgili ilk resmi yayint 1906 yilinda Eugene Charles
Apert, Fransa’ da pediyatrist olarak gorev yaptigi sirada tarif ettigi oksisefali ve
sindaktili ile dogan bir bebek ile yapmustir (22). Apert, geriye dogru yaptigi
taramalarda buna benzer 8 tane daha vaka oldugunu ve en eskisinin 1854 yilinda
Wheaton tarafindan rapor edildigini ve bu sendroma “akrosefalosindaktili” adini
verdigini yazmistir (23). Bu hastaligin genetik temellerini agiklamak ise bundan
yaklagik 1 ylizyil sonra 1995 de Wilkie ve ark. tarafindan Fibroblast biiytime faktorii
reseptoriic — 2 (FGFR2) genindeki mutasyonun buna yol agabilecegi konusundaki

fikirleri ile ger¢eklesebilmistir (24).



Genetik iizerine yapilan 6nemli yaymlardan bir digeri ise; 1912 yilinda Louis
Edouard Octave Crouzon’ un bir anne ve oglunda sendromik 6zellikler gézlemlemesi
ve bu konu hakkinda bir¢ok ¢aligma yapmasinin ardindan, deformitelerinden birisinin
kraniyosinostoz oldugu bir¢ok sendrom gibi bu hastaliga da FGFR2 geninin sebep
oldugunu buldugu ve kendi adini verdigi ¢alismasidir (25,26).

Saethre — Chotzen sendromu ise; Norvegli Haakon Saethre ve Alman Fritz
Chotzen isimli psikiyatristlerin 2 yil arayla birbirinden habersiz olarak oksisefali ve
eslik eden benzer anomaliler tarif etmeleri ile ortaya ¢ikmistir (27,28). Yine genetik
olarak TWIST genindeki mutasyonlarin bu sendroma sebep olabilecegi gercegi, ilk
tanimlamadan yaklasik 60 yil sonra sitogenetik haritalama ile ortaya konulabilmistir
(29,30).

Genetik calismalardaki gelismeler ile 1964 yilinda Rudolf Pfeiffer, sonralar
kendi adi ile anilacak olan kraniyosinostoz iliskili sendromun FGFR1 ve FGFR2
genlerinden kaynaklandigini géstermistir. Pfeiffer’in ¢alismalari tizerinden ilerleyen
Max Muenke, 1991 yilinda ilk defa bir sendromu klinik ile degil molekiiler olarak

tanimlamig ve FGFR3 geni ile iliskili Muenke sendromunu ortaya koymustur.

2.1.1 Cerrahi tarihgesi

Kraniyumun anatomik olarak gelisimi ve olas1 erken siitiir kapanmasinin sebep
oldugu kafa i¢i patolojilerinin daha iyi anlasilmasi ile 1800 yillarda bu konudaki
cerrahi girisimler ivme kazandi. Kraniyosinostozda ilk cerrahi girisim 19. yiizyilin
sonunda strip kraniyektomi seklinde Lannelongue tarafindan sagittal sinostoz tanili bir
vaka i¢in ve ardindan Lane tarafindan mikrosefalili bir bebek i¢in yapildi (31,32).
Vaka yelpazesi c¢ok smirli olmasma ragmen o yillarda bu tekniklerin kolay
uygulanabilirligi raporland1 ve birgok yararli ¢ikarim yapildi. Kraniyosinostoz
alanindaki ilk bildirimler olmasi nedeniyle degerli olan bu caligmalarin, genelde
mikrosefali hastalarinda uygulanmasi ve norolojik defisit gelistikten sonra yapilmasi
en biiylik handikaplari olarak degerlendirildi. . Erken siitiir kapanmasina dair ilk ¢oklu
vaka serisi 1894 yilinda Jacobi tarafindan 33 vakalik bir seri seklinde yayinlandi ve bu

vakalardan 15’inin kaybedildigi raporlandi. Ayni yazida bu yiiksek mortalite orani,



operasyon sirasindaki asirt kan kaybi, anesteziye bagli komplikasyonlar ve post-op
enfeksiyona baglandi (33). Bu tip komplikasyonlar doktorlar1 cerrahiden uzaklastirsa
da 1921°de Mehner ilk basarili siitiir total rezeksiyonunu raporladi (34). 1927 yilinda
Faber ve Towne mikrosefali ve kraniyosinostoz arasindaki ayrimin net olarak
tanimlandig1 ve diisiik morbidite ile ndrolojik defisitin olmadig1 cerrahi girisimler
yayinladi (35). 1940’11 yillara kadar strip kraniyektomi bu tip vakalarda genel kabul
gbrmiis cerrahi yontemken bazi vakalarda re-ossifikasyon sebebiyle yeniden sinostoz
meydana gelmis olup, strip kraniyektomi ve siitiirektomi bu olgularin tedavisinde
yetersiz kalmisti. Bunun iizerine sonraki donemlerde total kraniyal rekonstriiksiyon
cerrahisi gibi daha karmasik cerrahilerin gerektigi bir ¢ok aragtirmaci tarafindan kabul
gordii (36).

1960 ve sonrasinda kalvaryal sekillendirme cerrahisi, strip Kraniyektomi ve
stitlirektominin yerini almaya baslamis ve yasca daha ileri olgular i¢in de avantaj
olmast bu kompleks cerrahiyi daha tercih edilir hale getirmisti. Pariyetal kama
rezeksiyonu ile birlikte strip kraniyektomi (37), sagittal kraniyektomi ile birlikte
pariyetal genis rezeksiyon (38), genis verteks kraniyektomisi, oksiput rezeksiyonu ile
birlikte orta hat kraniyektomisi (39) komplet kalvaryal sekillendirme cerrahisi ve
orbito-frontal ilerletme cerrahileri yaygin kalvaryal sekillendirme ameliyatlarinda
kullanilan tekniklerden birkag1 olarak kabul gérmiistii. Daha sonra Jane ve arkadaslari
“pi prosediirii” dedikleri bir yontem tanimladilar ve bu cerrahide sagittal, bilateral
koronal ve lambdoid siitiirleri rezeke edip kraniyal hacmi artirmak igin pariyetal
kemikleri diizenli parcalara ayirmislardir (40). Ardindan ¢ikartilan sagittal siitiir,
pariyetal kemigin sekillendirilmesi i¢in kullanilmistir. Cerrahinin son asamasinda
rezeksiyon sirasinda elde edilen kemikler, kafatasinin frontal uzaniminin énlenmesi
amaciyla ¢ikartilan bolgelere dura mater tizerine yerlestirilmistir (40). Son yillarda pi
prosediirii en basarili kompleks kraniyal sekillendirme ameliyatt kabul edilirken,
ozellikle post-op donemde kask kullanimina gerek kalmayisi da bu yontemin kiymetli

bulunusuna katki saglamistir.

Kompleks kraniyal cerrahi konusunda yapilan ¢aligmalara daha fazla 6rnek
vermek gerekirse; 1982 yilinda Epstein, koronal ve oksipital prominens eksizyonunu

da ekleyerek yaptigi total verteks Kkraniyektomi olgularini diisiik morbidite ve



norolojik defisit olmadigina dair verilerle yayinlamistir (41). Yine McComb ve ark,
coklu vaka serilerinden olusan; mortalite oranlari, re-operasyon raporlar1 ve farkl
operasyon yontemleri ile bu cerrahiye katkida bulunmuslardir (42). Sonraki yillarda
Paul Tessier gibi cerrahlarin bu operasyonlara uygun aletler gelistirmesi (43,44) ve
ameliyat siirelerindeki kisalma, intraoperatif kan transfiizyon ihtiyacinin azalmasi,
enfeksiyon kontrolii gibi gelismeler de 6zellikle 6 aydan biiyiik ¢oklu siitiir sinostozu
olan ¢ocuklarda bu cerrahi yontemin etkinliginin zamanla kabul gérmesini saglamistir

(45).

Uzun yillar uygulanan ve gelisen bu kompleks cerrahinin bir ¢ok avantaji
olmasina ragmen Jimenez ve Baronebu 1990’11 yillarda bu cerrahinin dezavantajlarini
belirttikleri ve daha az kan kaybina yol ac¢ip dolayisiyla kan transfiizyon ihtiyacinin
diistiigli, operasyon — hastanede yatis siirelerinin ve mortalite oranlarinin ¢ok daha
azaldig1 endoskop yardimli siitiirektomi yontemini tarif etmislerdir (46). Ilk
caligmalarinda 4 tane sagittal sinostoz vakasini opere eden ikili, belirttikleri
yontemden maksimum fayda saglanabilmesi i¢in yasamin ilk aylarinda yapilmasini ve
ameliyat sonrasi kask kullaniminin gerekliligini anlatmiglardir. Sonrasinda yaptiklari
coklu vaka serilerinde daha fazla hasta sayisi ile daha detayli inceleme yapma sansi
bulan Jimenez ve Baronebu, bu sefer ilkinden farkli siitiirlerin kapanma defektlerinin
de endoskopik cerrahisine yer vermis ve bu yontemin etki ve giivenirliligine vurgu

yapmiglardir (47,48).

2.2 KALVARYUMUN EMBRIYOLOJIK GELISiMi

Latincede beyni saran ve koruyan kemik, kikirdak ve disleri igeren sert
dokularin tamamui i¢in “Calvaria” terimi kullanilir. Kalvaryum genel olarak, kafatasi
kubbesi ve kafa tabanindan olusan “noérokraniyum”, yiiz, damak, ¢eneler ve dislerden
olusan “visserokraniyum” olmak iizere iki boliimden olusmaktadir. Bu koruyucu
kemiklerin gelisimi dogrudan mezenkimal dokudan veya kikirdaktan enkondral

kemiklesme ile iki ayr siire¢ seklinde gerceklesir.



2.2.1 Norokraniyum

Kafatasinin kubbesini bicimlendiren genellikle diiz kemiklerden olusan
membrandz parga, yine farkli gelisme ve fiizyon bigimleri gostererek kafa tabaninin
karmasik yapisini olusturan Kartilaj parca (kondrokraniyum) olmak {izere 2 kisimda
incelenir. Intramembrandz ossifikasyonda herhangi bir ara forma gerek duymaksizin
mezenkimal kok hiicreler osteoblastlara transforme olur ve osteoblastlar da kemik
yapimini gergeklestirir. Kartilajinoz kemiklesmede ise kok hiicreler 6nce kondrositlere
dontistip kikirdak doku iiretimine baslar ve ardindan bu kikirdak doku yerini kemik

dokuya birakir (49).

2.2.1.1 Membranoz Norokraniyum

Krista noralis ve mezodermden koken alarak g¢evreye dogru yayilan igne
benzeri kemik spekiilleri, intramembranéz kemiklesmeyle kraniyumdaki yassi
kemikler olarak karsimiza ¢ikarlar (Sekil 1) (50). Bilateral frontal, pariyetal kemikler
ve posteriyorda kalan oksipital kemik, membran6z nérokraniyumu olusturan kemikler
olarak fetal gelisim sirasinda tamamen birbirlerinden ayr1 yapilardir ve bu ayrismay1
kemiklerin birbirlerine yaklastig1 radyal biiyiime alanlarindaki “siitiir” ad1 verilen dar
anatomik olusumlarla saglarlar (51). Sagittal siitiiriin orijini Krista néralis iken koronal
siitiiriin paraaksiyel mezodermdir. iki veya daha fazla siitiiriin birlestigi bolgelerdeki
bag doku yiginaklarina “fontanel” ismi verilir. En belirgin olanlar1 frontal ve pariyetal
kemikler arasinda kalan “6n fontanel”, pariyetal kemikler ile oksipital kemik arasinda
kalan “arka fontanel” dir (52).

Kafatasini olugturan kemikler ile insan beynini ¢epegevre saran zar yapi “dura
mater” arasinda ¢ok siki bir iliski vardir. Duranin kafa kemiklerinin gelisimi esnasinda
kemiklesmenin olugmasi i¢in, bu kemiklerin mezenkimini aktive ettigi ve kemikler
arasindaki siitlir hattinin acik kalmasini sagladigi bir¢ok ¢alisma ile kanitlanmistir.
Dura materi c¢ikartilan canlilarda siitlirlerin olmasi1 gerekenden ¢ok daha hizh
kapandigr gosterilmistir. Bunu 1997 yilinda ilk kez Lyne A. Opperman siganlar
tizerinde yaptig1 arastirmalarda kanitlamis ve Transforming Biiyiime Faktorii Beta 1

ve 3 (TGFBl ve TGFB3) yogunlugunda ozellikle koronal siitiirlerin kapanmasi



sirasinda belirgin degisimler saptamistir (53). Laboratuvar ortaminda izole edilen
TGFp izoformlari ile hazirlanan kraniyal kemik preparatlarinda TGFB1 ve 2’nin siitiir
acikliginin devami, TGFB3’iin ise siitiirlin kapanmasinda islev gordiigii gosterilmistir

(54).

Spekiiller & Pariyetal Kemik
Frontal o
Kemik o 0k5lp!tal

Kemik

Nazal

K:':?k Servikal

Vertebra
Maksilla

Sekil 1: Primer ossifikasyon merkezinden membranéz kemik olusumunu

gosteren 3 aylik fetiis kafatasinin kemik olusum bolgeleri (55).

2.2.1.2 Kartilaj Nérokraniyum

Sella Tursikanin merkezinde biten notokordun rostral sinirinin éniinde uzanan
kikirdaklar, noral tepe hiicrelerinden olusan “prekordal kondrokraniyum” olarak
adlandirilirken, rostral siirin arkasinda olanlar paraaksiyel mezoderm tarafindan
olusturulan oksipital sklerotomlardan olusurlar ve “kordal kondrokraniyum” olarak
adlandirtlirlar. Oksipital sklerotomlar oksipital kemik yaninda omurganin olusumunda
rol oynayacak birimlerdir. Daha yanlarda yer alan kondrokraniyum bazi duyu

organlariin (koku, gorme, isitme) On epitelyum taslaklari ile birlikte yogunlagsma



gosterirler. Bu prekordal ve kordal kikirdaklar kafa tasinin tabanini olusturmak igin
birlesirler ve kondrositler gelisip biiylidiikge mitoz yetenekleri azalir, kalsifiye olurlar
ve vaskiilarizasyon yolu ile osteoklast ve osteoblast hiicre gocii baglar. Osteoklastlarla
kikirdak kalip yok edilirken agilan alanlara osteoblastlarla kemik mikro mimari insa
edilir. Kafa taban1 yapimi tamamlandiginda kemikler tamamen olusmus sert bir yap1
halini almigken, aralarinda kalan yumusak destek alanlar1 kikirdak igeriklerini korur
ve “sinkondroz” admi alir. Bu sinkondroz alanlarinin periferik kisimlarinda

sfenooksipital bolgede oldugu gibi, bliylime uzun yillar devam edebilir (Tablo 1).

Insanlarda kalvaryal kemik olusumundaki Kkartilaj gelisimin molekiiler
temellerine bakildiginda Hox genine bagli FGFR3 karsimiza ¢ikmaktadir. Bu yolakta
meydana gelecek olan bir mutasyonda kafa tabani kondrodisplazilerine ¢ok sik

rastlanilmaktadir.

Tablo 1: Kafatasin1 Olusturan Kemiklerin Ossifikasyon Ozellikleri

OSSIFiIKASYON MERKEZIi VE OSSIFIKASYON
ZAMANI TiPi

8. haftada iki merkez (Orta hattin her ~ Intramembranéz
iki yaninda birer tane bulunan frontal
Frontal
cikintr)
e 10. haftada sekonder iki merkez (Nazal

kemigin ¢atisinda)

Pariyetal e 8. haftada iki merkez (Biri digerine Intramembrandz

gore daha apikal yerlesimli)

e Ust skuamdz kisim: 8. haftada 2 Ust skuaméz
merkez (Orta hattin her 2 yaninda birer ~kisim:
tane) Intramembrandz
Oksipital e Alt skuam6z kisim: 7. haftada iki

merkez

Alt skuamoz,

lateral ve basiller
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e Lateral kisimlar: 8. haftada her biri
icin iki merkez

e Basiller kistm: 7. haftada bir merkez

e Presfenoidal kisim: 8. ve 9. haftada 6
merkez (Orta hattin her iki yaninda
birer tane)

Sfenoid e Postsfenoidal kisim: 8. haftada 8
merkez (Her iki ala majoriin basal
kartilajinda birer tane, her iki ala
majoriin list kisminda birer tane, sella
Tursikada 2 merkez, her bir medial
pterigoid plakta birer merkez, her bir

lingulada birer merkez )

e Skuamoz kisim: 8. haftada bir merkez
e Petromastoid kisim: 20-24. haftada 14
merkez
Temporal e Timpanik kisim: 12-16. haftada bir
merkez
e Stiloid kisim: 2 merkez, biri dogumdan

once biri hemen sonra baglar

2.2.2 Visserokraniyum

kisimlar:

Enkondral

Ala major tist
kismi, hamulus
disinda medial
pterigoid plak,
lateral pterigoid
plak:

Intramembran6z

Ala minér, ala
majoriin bazal
kism ve sfenoidin
govdesi:

Enkondral

Skuamoz ve
timpanik kisim:

Intramembran6z

Petromastoid ve
stiloid kisim:

Enkondral

Insan yiiziiniin iskeletini olusturan bu kemikler temel olarak ilk 2 faringeal

arktan koken almaktadir. Ik arkin dorsal kismi1 gdz, maksilla, zigoma ve temporal

kemigin bir kismini1 olustururken, Meckel kikirdagini igeren mandibular ¢ikintinin

ventral kismi, intramembrandz kemiklesme ile mandibulaya sekil verir. Ikinci

faringeal arktan mandibulanin dorsal kism1 ve 4. aydan sonra da orta kulak kemikleri
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olusur. Ardindan Meckel kikirdagi sfenomandibular ligaman i¢cinde zamanla kaybolur
(50,56).

2.3 ANATOMI

Yeni dogmus bir bebegin kafatasi, dogum kanalindan gecisini rahatga
saglayabilmek ve beyin hacminin ilk 2 yilda dort katina g¢ikaracak hacim artisini
karsilayabilmek i¢in birden fazla kemik ve siitiirden olusmustur (57). Bu durum ayrica
ona sekillendirilebilir bir yap1 ve deforme eden dis kuvvetlerden koruyan bir 6zellik
kazandirir. Tiim bunlar goz oniinde bulundurulunca kafatasinda dort ana kemikten
(temporal, frontal, pariyetal ve oksipital), dort ana siitiirden (metopik, sagittal, koronal
ve lambdoid) ve iki sekonder siitiirden (frontonazal ve frontosfenoid) bahsedilebilir

(Sekil 2) (58).

Anteriyor i P i Metopik .
Fortanel Pariyetal Kemik SGtor Anteriyor

Frontal Fontanel
Kemik .

Koronal
Sutdr

Temporal
skuamoszl

Frontal -- 3
-
Kemik o Satur
/ Pariyetal Koronal
Sfenoid A S
' . Kemik Sutir
Fontanel ¥ 4 Posteriyor .
.y ! Fontanel J
,\)’ t Oksipital |‘l
. Remik Sagittal
Zygomatik ¢ Lambdoid Sutur
i Sutor Posteriyor
Fontanel
Sfenoid Kemik Temparal Mastoid Fontanel Oksipital Lambdoid
Kemik Kemik Sutur

Sekil 2: Bebek kafatasindaki baglica kemik ve siitiir yapilari (59).

2.3.1 Pariyetal Kemik

Norokraniyumun yan duvarlarini ve tavaninin biiyiik bir boliimiinii olusturan
cift kemiktir. Her pariyetal kemik ayrica onde frontal kemik, altta temporal ve

posteriyorda da oksipital kemik tarafindan sinirlandirilir (Bkz. Sekil 2).
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Yeni doganlarda pariyetal kemikler nispeten incedir, fetal hayatin 8. haftasi tek
merkezden intramembrandz olarak kemiklesmeye baslar ve yaklasik 25 — 30 aylikken
tamamen kemiklesmistir. Pariyetal kemikler, yeni doganda bulunan 6 fontanelin

yapisina Katilan tek kemiktir (60).

2.3.2 Frontal Kemik

Bu tek kemik kafanin 6n kismini meydana getirir. Alin ve orbitanin st
boliimiiniin yapisina katilir. Fetal hayatta iki parga olan bu kemik istisnalar diginda

daha sonra birleserek tek kemik halini alir. Genel olarak 3 kisimda incelenir:

Squama frontalis; postero-superior uzanimli genis ve yass1 kisimdir. On yiizii

konveks, arka yiizii konkavdir.
Pars orbitalis; orbitanin tavanini yapan bu parcanin alt yiizii diiz ve konkavdir.

Pars nasalis; margo supraorbitalisler arasinda kalan c¢entik seklindeki

bolimdiir.

2.3.3 Oksipital Kemik

Kafatasinin arka — alt kisminda bulunur. Pars basilaris, pars lateralis ve squama

oksipitalis olmak iizere baslica 3 boliimde incelenir

2.3.4 Temporal Kemik

Cift kemik olup igerisinde igsitme ve denge organi bulunur. Nérokraniyumun
kismen yan ve kismen de alt duvarinin yapisina katilir. Bu kemik yeni doganlarda pars
squamosa, pars petrosa, pars tympanica olmak iizere {i¢ par¢a halinde bulunur. Daha

sonra bu pargalar birleserek tek kemik halini alir.
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2.3.5 Yeni doganda Fontanel ve Siitiirler

Yeni doganlarda kafatasi, yaklasik viicut uzunlugunun 1/4’1 kadardir. Kafa
iskeleti, kemiklerin tam olarak kemiklesmemis oldugundan yetiskin kafa iskeletinden
farklidir. Yeni dogan ¢ocuklarda nérokraniyum, visserokraniyum’dan daha biyiiktiir.
Kafa iskeletini olusturan kemiklerin — mandibula hari¢ — tiimii birbirleriyle hareketsiz

eklemlerle baglanmistir.

Yukaridan bakildiginda goriilen kisim “kalvaryum” olarak da isimlendirilir.
Burada ii¢ tane dikis tarzinda eklem gdzlenir. Bunlardan 6ndeki, frontal kemik ile
pariyetal kemikler arasinda olusur ve “koronal siitiir” olarak isimlendirilir. Iki pariyetal
kemik arasinda ve orta hatta 6nden arkaya dogru uzanan ekleme “sagittal siitiir” denir.
Arkadaki eklem, oksipital kemik ile pariyetal kemikler arasinda olusur ve “lambdoid
stitlir” adin1 alir. Baz1 insanlarda lambdoid siitiir izerinde ilave kemikler (os suturalia)
goriiliir. Frontal kemiklerin fiizyonundan Once ortasinda bulunan siitiire “metopik
stitiir” denir ve 6nden arkaya, Glabella noktasindan anteriyor fontanele dogru kapanir

(61). Diger tiim siitiirler ise arkadan 6ne ve dis kesimlerden ice ve ortaya dogru

kapanirlar (62,63).

Ozellikle kalvaryumda kemiklerin birlestigi koselerde, kemiklesme tam
degildir. Bu alanlara disaridan bastirildiginda yumusakliklar1 sayesinde diger
bolgelerden kolaylikla ayirt edilir. Fontanel (bingildak) veya fonticulus denilen bu
bolgeler 2’si tek, 2’si ¢ift toplam 6 tanedir.

Anteriyor fontanel; Sagittal siitiir ile koronal siitiiriin kesistikleri yerde bulunur.
Antropolojik olarak Bregma noktasina uyar. Fonticuluslarin en biiyiigiidiir. Dogumdan

sonra 18 ayda kapanir.

Posteriyor fontanel; Sagittal siitiir ile lambdoid siitiiriin kesistikleri yere uyar.

Dogumdan sonra 3-6 ayda kapanir.

Anterolateral (sfenoid) fontanel; kalvaryumun o6n yan tarafinda pariyetal
kemigin 6n alt kosesi ile sfenoid kemigin ala majorii ve frontal kemigin birlestigi yerde

(Pterion) bulunur.

14



Posterolateral (mastoid) fontanel; kalvaryumun arka yan tarafinda pariyetal
kemigin arka alt kosesi ile temporal kemigin pars mastoideasi ve oksipital kemik

arasinda (Asterion) bulunur (Bkz. Sekil 2).

2.4 PATOLOJI

Giiniimiizde tam olarak aydinlatilamasa da kraniyosinostozlarin patogenezinin
bircok etmene bagli oldugu diisiiniilmektedir. Fetal hayat ve sonrasinda kafatasinin
gelisimi sirasinda kalvaryal kemiklesmenin gerceklesmedigi mezenkim adaciklari
tarafindan smirlandirilir. Bu esnek ve fibrotik dokudan zengin mezenkim bdlgeleri
sttiir olarak adlandirilir ve kalvaryal kemiklerin biiyiime bdlgeleri de bu siitiir
alanlaridir (64). Pritchard ve ark.” nin 1956 yilinda yayinladig1 ve degisik tiirler ile
yaptig1 caligmasi halen siitlirler hakkinda kabul goéren en yaygin goriisleri igerisinde
barindirir. Bu goriise gore siitiirlerin merkezindeki vaskiiler orijinin 2 yaninda periost
kapsiil vardir ve onun da tizerinde kambiyum tabakasi bulunur (Sekil 3). Zamanla
kapsiiler ve vaskiiler tabaka hacimce artar, kambiyal tabaka ise maturasyonunu

tamamlayip osteoblastik bir katman haline gelir (65,66).

IT|]]

Kemik Vaskiiler Kapsiil Kambiya
Tabaka

Sekil 3: Kraniyal siitiir histolojisi (66).
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Kraniyal siitiir fizyolojisi hakkinda daha detayli g¢alismalar Virchow
tarafindan, erken kapanan siitiir sonrast meydana gelen denkleme mekanizmalari ise
Delashaw ve ark. tarafindan agiklanmistir (67,68). Buna gore erken kapanan siitiir
komsulugundaki kemik fizyolojik biliylimesini durdurur ve kapanmamis siitiir

kenarlar1 boyunca anormal osteoblastik aktivite baglar (69).

Siitiirlerin kapanma mekanigine etki eden bircok etmen vardir. Ornek
vermek gerekirse hipotiroidizm tanili vakalarda metopik sinostozun, gebelerin
valproik asit kullaniminda da ¢esitli kraniyosinostoz olgularinin gézlendigi ¢alismalar

literatiirde mevcuttur (70,71).

Kraniyal siitiirlerdeki sinostoz, histopatolojik olarak tek bir odaktan baglar ve
genellikle farklilagsan siitiir boyunca yayilim gosterir (61,72,73). Erken kapanan
kafatas1 siitiirlerinin patolojisini inceleyen Albright ve Byrd’ i yaptiklar1 metopik
stitiir 6rneklerinde dig yiizde belirgin bir kemik sirti, i¢ yiizeyinde ise piiriizsiiz bir
stitiir hatt1 gortilityordu (74). Mikroskobik bakida ise osteoklastik aktivitenin normal
oldugu, siitlire ait bir bulgunun goriilmedigi tam fiize bir kemik yapisi izlendigi
bildirildi. Ayn1 ¢alismada metopik ve koronal siitiir biyopsi preparatlarinda superior
boliimde siitiir fizyolojik ilerleyisine devam ederken, orta kisimlarda daralmis ve
inferiyorda tamamen kapanmis oldugu rapor edildi. Bu da kraniyosinostozda fiizyonun
stitiir boyunca ilerlediginin kanit1 olarak degerlendirildi. Patoloji alaninda ¢aligmalar
yiiriiten Regelsberger ve ark. 9 tane skafosefali hastasinda yaptiklari incelemelerde
erken kapanmus siitiirdeki kemik yapilarin fizyolojik kemik olusum evrelerinin farkli

asamalarinda oldugunu kanitlamislardir (75).

2.5 SUTURLERIN MOLEKULER DINAMIGIi VE GENETIK

Kafatas1 kubbesini olusturan kemiklerin birgogunun gerceklestirdigi intramembranoz
kemiklesme mekanizmasinda kemigin santrali kalsifikasyona devam ederken, kemigin
perifere dogru biliylimesi siitiir hatlar1 boyunca kemik yapilarin kenarlarindaki
osteoblastlarin proliferasyonu ile olur. Buradaki osteoblastlarin ve yardimer bir¢ok
hiicrenin flizyon, proliferasyon ve transformasyonunu diizenleyen bir¢ok hiicresel

faktor bulunmaktadir.
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Mezenkimal organlarin birgcogunda oldugu gibi birtakim sitokinlerin uyarisiyla
hiicre gog¢ii ve proliferasyonu burada da ilk basamaktir. Oncelikle ¢ogalacaklar1 yere
migrasyonu i¢in gerekli sinyallerin baslatilmasi1 gerekir. Bu sinyallerin tam olarak
hangi dokulardan iiretildigi ve neler olduklar1 hakkinda ¢alismalar devam etmekle
birlikte yakin epitel dokusundan {iretilen ndral hiicreli adezyon molekiili (NCAM),
noral cadherin (N-cadherin), kemik morfogenetik protein (BMP) ve epimorfin gibi
proteinlerin bunda gorev alabilecegi tahmin edilmektedir (76-79). Bu faktorler disinda
kemik gelisiminin zamanlamasinda Hox geninin (80), smirlandirilmasinda da

Syndecan 3 adli proteoglikan ve Ephrin-Eph sinyalinin etkileri gosterilmistir (76,81).

Yeni kemik olusumu ve siitiir agikliginin korunmasinda hiicre adezyonu énemli
rol oynar. Hiicre adezyonunun regiilasyonu [-katenin ve Wnt biiylime faktorii
arasindaki iliski ile kontrol edilir. Yeterli derecede uyarilmis B-katenin, Wnt biiyiime

faktoriine affinitesini diigiirerek adezyona katilacak hiicre oranini optimize eder (82).
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B-katenin ile Wnt biliylime faktorii birlikteligi hiicrelerin transformasyonu i¢in
de belirleyicidir. Mezenkimal hiicrelerden hangilerinin osteoblast, hangilerinin
kondroblast olacagi bu yolakla belirlenir (83). B-katenin ve Runx2, Osterix gibi
transkripsiyon faktorlerindeki artis mezenkimal kok hiicrenin osteoblastlara, 3-katenin
seviyesindeki azalma ve yine bir g¢esit transkripsiyon faktorii olan Sox9, Sox5 ve

Sox6’nin aktiflenmesiyle kok hiicreler kondroblastlara evrilir (Sekil 4) (84).

Dagmik Hiicreler

BMP
Ephrin-Eph
Epimorfin
Hoxa 11
Hoxa 13
Hoxd 11
Hoxd 13
NCAM

O Syndecan 3

Boyut ve Seklin
Belirlenmesi

Birlesme ve Cogalma

" Kondrosit
O Sox 9
Sox §

. / Sox 6

Farkhlasma
.. . Osteoblast
e 4 {3 Runx 2
s *3" 8 Osterix
dpat B-katenin

Sekil 4: Mezenkimal hiicrelerin transformasyon dinamigi (85)

Kraniyal kemiklerin ve siitiirlerin zamanla ugrayacaklari degisime yon veren
faktorler arasinda en dikkat ¢ekenleri dura mater, kemiklerin osteojenik kenarlari,
stitiire komsu mezenkimal doku ve perikraniyumdur. Kobayashi ve ark.’nin 2005

yilinda sicanlarda yaptig1 calismada; deneklerden birinin koronal siitiiriin altindaki
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dura mater ile rezeke edip baska bir sicanda olusturdugu suni kemik defektine
koydugunda defektin acik kaldigi, dura materini almadan sadece koronal siitiirii
koydugunda ise defektin kapandigimi raporlamistir (86). Yine ayni yil Stains ve
Civitelli’nin sigcanlarda siitiirlerin altina sentetik bariyer koyarak kemik ile dura
materin baglantisini kesmis ve siitiir kapanmasinin hizlandigini raporlamistir (87).
Stains ve Civitelli yaptiklari baska bir deneysel ¢calismada metopik ve sagittal siitiirleri
icine alan frontal ve pariyetal kismi strip kraniyotomi ile kemigi ¢ikartip gevirerek
tekrar yerine implante etmis ve tipki hi¢ manipiile edilmemis gibi metopik siitiiriin agik
kaldig1, sagittal siitiiriin kapandigin1 gostermistir (87). Ayrica Slater ve ark. bir canlinin
periostu ¢ikartilmis koronal siitiirii, bagka bir canlinin siitiiriinde yapilan suni kemik
defektine aktarmis ve siitiiriin agik kaldigini gostererek periostun dura mater gibi etkili

olmadigini kanitlamigtir (88).

Ozellikle sendromik vakalar igin yapilan ¢alismalarda cesitli genlerin,
molekiiler olaylarin ve kafatasinin anormal biiyiime ve gelismesi ile ilgili
deformasyonel kuvvetlerin tanimlanmasi hiz kazanmistir (62,89). Erken flizyon olan
ve saglikli bebeklerden alinan biyopsi materyalleri kiyaslandiginda TGFp2’nin
kraniyosinostoz olan bebeklerde yiiksek immiinreaktivite gosterdigi goriilmiistiir (90).
Yine plagiosefali tanili bebeklerin lambdoid siitiiriinden alinan drneklerde TGFB nin
cesitli izoformlarmin artmis immunreaktivitesi gosterilmistir (91). Bu tip ¢alismalara
ragmen sendromik vakalarda TGFf izoformlarindaki mutasyonlarin ¢ok kisitli oldugu,
diger genlerin birgok formunun ise yakm iliskili oldugu bildirilmistir. Ornegin 5.
kromozomun g kolunda yer alan MSX geni ile Boston tipi kraniyosinostoz arasindaki
iliski ve nadir rastlanan otozomal dominant (OD) hastaliklardan olan Saethre-Chotzen
sendromu ile TWIST transkripsiyon faktorti arasindaki iliski buna 6rnek verilebilir
(92,93). Tim bu veriler kraniyal gelisim sirasindaki karmasik molekiiler yolaklari
anlamak ve hastalardaki olasi tedavi segenekleri i¢in alternatif yollar yaratmak

konusunda bize 151k tutmaktadir.
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2.5.1 Klinik Genetikte Molekiiler Ajanlar

Kraniyosinostoz tanisinin genetik etkiyi aragtirmak amaciyla yapilan uzun
stireli bir caligmada vakalarin %21’inde genetik tan testleri pozitif sonug¢ vermistir.
Bunlarin da %86’sinda tek gen mutasyonu, %15’inde kromozomal anomalilerin
pozitif oldugu tespit edilmistir (94). Daha 6nce de bahsedildigi gibi en ¢ok mutasyon
goriilen gen %32 ile FGFR2 olarak bildirilmis. Ardindan %25 ile FGFR3, %19 ile
TWISTI1 ve %7 ile EFBNI1 olarak siralanmistir. Tek gen hastaliklarindan bazilarinin
kraniyosinostoz ile iliskisi kanitlanmistir. EFNA4 (sendromik olmayan koronal
sinostoz), ESCO2 (Roberts Sendromu), GLI3 (Greig Sendromu), JAG1 (Alagille
Sendromu), KRAS (Noonan Sendromu), RECQL4 (Baller Gerold Sendromu), FGFR1
(hafif Kklinik seyirli Pfeiffer Sendromu), POR (Antley-Bixler Sendromu), RAB23
(Carpenter Sendromu) ve TGFBR1 veya TGFBR2 (Loeys-Dietz Sendromu) bunlara
ornektir. Kraniyosinostoz hastalarinda molekiiler olarak ilk raporlanan mutasyon
MSX2 duplikasyonudur (95,96).

Genel olarak kraniyosinostoza neden olan genetik hastaliklar temelde
dominant gegislidir. Genetik temeli oldugu bilinen kKraniyosinostoz sendromlar1 Tablo

2’de Ozetlenmistir.
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Tablo 2: Kraniyosinostoz Sendromlar1 ve Genetik Mutasyonlar (97).

SENDROM
Antley-Bixler

Sendromu

Apert Sendromu

Baller-Gerold

Sendromu

Carpenter

Sendromu

Kraniyofrontonazal

Displazi

Muenke Sendromu

Crouzon Sendromu

Pfeiffer Sendromu

KALITIM

OR

oD

OR

OR

XD

oD

oD

oD

GEN

POR

FGFR2

RECQR

RAB23

EFNB1

FGFR3

FGFR2

FGFR1
FGFR2

KROMOZOM

7q11.23

10426.13

8024.3

6p22.1-p11.2

Xq13.1

4P16.3

10426.13

8p11.23 1026
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KLINIiK

Koronal ve lambdoid sinostoz,
genital anomaliler ve

gelisimsel gerilik

Kraniyosinostoz, ellerde
sindaktili ve ayak-orta yiiz

gelisim geriligi

Kraniyosinostoz, radyal aplazi

Akrosefali, kraniyosinostoz,
brakidaktili, sindaktili,
preaksiyal polidaktili, gelisim
geriligi

Kiz: Kraniyofrontonasal
displazi, kraniyofasyal

asimetri, kiint burun
Erkek: Hipertelorizm
Koronal sinostoz

Koronal sinostoz, maksiller
hipoplazi, mandibular
prognatizm, egzoftalmus,

akantozis nigrikans

Tip 1: Koronal sinostoz, genis
bas parmak, biiyiik parmaklar,

maksillar hipoplazi

Tip 2: Yonca yapragi kafatasi,
genis bas parmak ve biiyiik
parmaklar



Tip 3: Koronal sinostoz,
dirseklerde ankiloz,

trakeobronkial anomaliler

Seathre-Chotzen oD TWIST 7p21.1 Kraniyosinostoz

Sendromu

Shprintzen- oD SKI 1p36.33 p36.32 = Kraniyosinostoz, marfanoid
Goldberg viicut, aort kokii dilatasyonu,
Sendromu skolyoz, geligsim geriligi
Jackson-Weis oD FGFR2 10026.13 Kraniyosinostoz, diiz orta yiiz,
Sendromu hipertelorizm, egzoftalmus,

genis ve egri bas parmak

Loeys-Dietz oD TGFBR1 | 9922.23 3p24.1 = Aort kokii dilatasyonu,

Sendromu TGFBR2 skolyoz, eklemlerde
hipermobilite, dar yiiksek
damak, bifid uvula,

kraniyosinostoz

Hipofosfatazya OR ALPL 1p36.12 Kemik mineralizasyon kusuru,
(perinatal ve koronal-sagittal-metopik
infantil) sinostoz, ekstremite

deformitesi, dar toraks,

solunum sikintisi

OR: otozomal resesif; OD: otozomal dominant; XD: X’e bagli dominant

2.5.1.1 Fibroblast Biiyiime Faktirii Reseptiorleri (FGFR)

Insanlarda 22 tane FGF ligand1 ve 5 adet FGF reseptér geni (FGFR)
tanimlanmistir. FGFR 1 adet hidrofobik membran ve iki komponentli tirozin kinaz
domaininden olusan 3 adet ekstraselliiler immiinglobulin benzeri yapidan olusur.
Ucgiincii immiinglobulinin alternatif mRNA kirpilmasi sonucu Iglllb ve Igllic
izoformlar1 ortaya c¢ikar ve bunlar farkli ligand baglanma Ozelliklerine sahiptir.

FGFR5’in , sitoplazmik tirozin kinaz komponenti yoktur ve bu nedenle tam olarak ne
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ise yaradigi bilinmemekle birlikte birlikte son zamanlarda erken siitiir kapanmasindan

sorumlu oldugu diisiiniilmektedir (98).

FGF reseptorleri insanda hiicre proliferasyonu, transformasyonu ve
migrasyonu gibi birgok hayati siiregte gorev alir. Sendromik Kraniyosinostoz
vakalarinin yaklasik %20 kadar1 FGFR1, FGFR2 ve FGFR3 mutasyonlarindan
kaynaklanir ve bu mutasyonlarin Apert, Crouzon, Pfeiffer, Muenke, Jackson-Weiss ve
Beare-Stevenson gibi sendromlarda aktif oldugu gosterilmistir. Sendromik olmayan
vakalarda da FGFR2 ve FGFR3 mutasyonlarinin goriilmesi bu izoformlarin, kraniyal

stitiir flizyonunun molekiiler yolaginda gorevli olduklarinin kanitidir (99).

FGFR sebepli sendromik kraniyosinostoz vakalarimin %90’ma ise FGFR2
izoformunun mutasyonu sebep olur. Gergeklesen mutasyonlarin ¢ogu non-sense
aminoasit dizilimi sonucu goriiliir ve bunlarin yaklasik %20’si sistein aminoasidi

tizerinden gergeklesir.

Apert sendromu; otozomal dominant gegisli nadir bir hastalik olup (100)
sendroma neden olan mutasyonlarin %98 oraninda FGFR2 geninin Ser252Trp(%66)
veya Pro253Arg(%32) Igll ve IglIl alt birimleri arasindaki bolgede gerceklestigi
izlenmektedir (101). FGFR1 ve FGFR3 izoformlarinin da bu sendromla iliskisi

gosterilmis ancak daha hafif fenotiplerle sonuglandig1 goriilmiistir.

Pfeiffer sendromu genellikle koronal siitiirlerin kraniyosinostozu ve biiyiik
ayak parmaklar1 ve genis bagparmaklardan ibaret otozomal dominant bir hastaliktir.
Pfeiffer sendromu Asya toplumunda ¢ok nadir goriiliir (102). Kleeblattschadel isimli
alt tipi ¢oklu siitiir tutulumu yapan, mortalitesi yiiksek ve tedavisi zor bir hastaliktir.
Yine etiyolojide FGFR2 mutasyonu goriilen bu sendrom genelde Crouzon
sendromuyla karigir. Trp290Cys, Tyr340Cys, Cys341Arg, veya Ser351Cys ekzon

bolgelerindeki mutasyonlar hastaligin daha agir gegmesine sebep olur (103).

FGFR2 ile iligkili sendromlarin en hafif seyirli olan1 Crouzon sendromudur.
Normal fenotipli ekstremite ve tipik yliz goriiniimii ile karsimiza ¢ikar ve en ¢ok
brakisefali goriiliir (104,105). Burada bizlerin dikkat etmesi gereken nokta FGFR3
mutasyonuyla ortaya ¢ikan formunda akantozis nigrikansin da klinige eslik edebilmesi

ve kafa i¢i basing artis1 (KIBAS) bulgularmin olabileceginin unutulmamasidir.
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1990’11 yillarin sonuna kadar hakkinda kesin bir genetik bilgi olmayan Muenke
Sendromunun tanisi tipki Apert’ te oldugu gibi FGFR2’nin bir alt tipi olan Pro250Arg
degisiminin gosterilmesi ile konur. Hastalarin 1/5 inde herhangi bir semptom olmadigi

gibi geri kalaninda en goze carpan bulgu izole ya da bilateral brakisefalidir (106).

2.5.1.2 Twist-1

TWIST1’deki mutasyonlar, Kraniyosinostozun en yaygin otozomal dominant
hastaliklarindan biri olan (1/25.000 — 1/50.000) Saethre-Chotzen Sendromu (SCS) ile
iligkilidir (107). Patognomik bir goriiniimii olmadigindan bu gen mutasyonundan
stiphe etmek zordur. En sik goriilen fenotip; kraniyosinostoz, hipertelorizm ve orta hat
hipoplazisidir. Biiyiik gen kayiplarinin eslik ettigi mutasyonlarda zeka geriligi de
gortilebilir (108,109).

FGFR2 ve FGFR3’teki mutasyonlar SCS ile benzer fenotipe sahip bazi hastalar
igin rapor edilmistir. Bu durum, mutasyonlu TWIST1’in FGFR sinyal yolunun

aktivasyonuymus gibi ayni fenotipi kopyalayabildigini gostermektedir.

2.5.1.3 Eph/Ephrin Sinyal Yolag

Eph reseptorleri tirozin kinaz reseptdr ailesinin bir iiyesidir. Eph/Ephrin sinyal
yolu mezenkimal hiicre migrasyonu ve doku sinirlandirilmasinda gérevli 6nemli bir
yolaktir. EFBN1deki mutasyonlar daha ¢ok kraniofrontonazal displaziye sebep olur ve
agirlikli olarak kadinlari etkileyen X’ e bagli dominant bir hastaliktir (110). Ayrica
baska bir subtipi olan EFNA4 geni i¢indeki mutasyonlar da birgok sendromik olmayan

kraniyosinostoz hastasinda gosterilmistir (111).

2.5.1.4 Msx2

5. kromozomun uzun kolunda bulunan MSX genindeki mutasyonlar sonucu
Boston tipi siitliir kapanma defektleri meydana gelir. Genelde oldugu gibi bu

mutasyonlar da OD gegislidir ve genellikle brakisefali ile karakterizedir.
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Kraniyosinostoza ek olarak fronto-orbital depresyon, frontal kabariklik ve oksisefaliyi
iceren degisken fenotipler de goriilebilir. Son yillarda erken siitiir flizyonu olan bir ¢ok
hastada MSX2 geni izole edilmis, bOoylece genin Kraniyosinostozu tesvik ettigi
gosterilmistir (100). Tersine MSX2 genindeki transkripsiyon yetersizligine sebep olan
mutasyonlarda ise hastada ossifikasyon olusum mekanizmasinda defektler meydana

gelir (62).

2.5.1.5 TGFp Sinyal yolag

TGFp reseptorii 1 ve 2 mutasyonlari insanlarda marfanoid Kraniyosinostoza
benzer kaide bozukluklarma yol acar (112). Insanlardaki Kkraniyosinostozlar ile
dogrudan iliskisi net olarak kanitlanmis bu yolaktaki TGFB1-2 ve TGFp3, siitiir
aciklig1 tizerinde ters etkiye sahiptir. Kraniyal siitire TGFB3’lin eklenmesi antikorlari
notralize ederken, TGFB1 ve 2 siitilirlerin sinostozunu engelleyerek birlesmemeyi

destekler (113).

2.6 KRANIYOSINOSTOZ EPiDEMIiYOLOJISi

Kraniyosinostozun prevalansi ig¢in 1/700 ile 1/3225 dogum arasinda oranlar
bildirilmis olmakla birlikte genelde kabul goren oran 1/2500 dogum civarindadir
(114). Literatiirde birgok kraniyosinostoz tipi tanimlanmistir ve siniflamada 3 farkli alt

kategori kullanilmistir;

[lk olarak basit ve kompleks olarak ayrilir. Basit Kraniyosinostoz tek bir siitiirii
icermektedir. Ornegin; sagittal, lambdoid, koronal. Kompleks kraniyosinostoz ise iki

veya daha fazla siitiirii igerir. Ornegin; koronal ve sagittal siitiiriin her ikisi (115).

Ikincil olarak, etiyolojideki temele gore primer veya sekonder olarak ayrilir.
Primer Kraniyosinostoz en yaygin tiptir ve izole olarak goriliir. Sekonder
kraniyosinostoz ise talasemi, hipotiroidi, rasitizm, hematolojik ve metabolik

bozukluklar gibi diger hastaliklarla birlikte goriiliir.
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Uciincii ve en yaygin kullanilan smiflamada ise sendromik ve sendromik
olmayan (izole) olarak gruplandirilir. Sendromik olmayan  kraniyosinostozda
stitiirlerin erken kapanmasina bagli norolojik veya oftalmolojik bulgular disinda
anomali bulgusu yoktur ve skafosefali, brakisefali, trigonosefali, plagiosefali gibi
farkli tipleri vardir (115,116). Sendromik kraniyosinostoz diger viicut deformitelerine

eslik eder ve kalp, kas-iskelet, genitoiiriner gibi ¢oklu sistemleri igerir.

Kraniyosinostozlar nadir olarak kaptomelik displazi, hipofosfatazya,
osteodisplastik ciicelik, osteoglofonik ciicelik, piknodisostoz ve tanatofonik displazi
gibi iskelet sistemi hastaliklariyla birlikte veya mannosidoz, mukolipidoz ve

mukopolisakkaridozlar gibi metabolik depo hastaliklarinda da goriilebilirler (99).

Tek gen mutasyonu disinda kromozom anomalilerinden en ¢ok 9p delesyonu,
11p delesyonu, 7p delesyonu, 13q delesyonu, 3q duplikasyonu ve 15q duplikasyonu
gortiliir. Stipheli vakalarda mutlaka karyotipleme yapilmalidir (117).

Kraniyosinostozlarda teratojen oldugu bildirilen ajanlar arasinda
antikonviilzanlar (valproat, hidantoin), sitotoksik ajanlar (metotreksat, siklofosfamid,
sitarabin), diisiik olusturucular (aminopterin), nitrozlayicilar (klorfeniramin,

nitrofurantoin, klordiazepoksid) ve flukonazol sayilsa da iliskileri sinirlidir (118,119).

2.6.1 Sendromik Kraniyosinostozlar

Pek cok farkli tipi vardir. En sik goriilen Crouzon hastaligi ve Apert sendromu
1/65000 (yaklasik milyon dogumda 15) orani ile digerlerinden ayrilir (4,5). Tim
kraniyosinostozlarin %4-6’sindan sorumlu olan bu iki sendrom baba yasinin ileri
olmasi ile iligkilidir. Tek gen mutasyonu ile iligkili olanlar yaklagik olarak 150 tanedir

ve biiyiik bir kismi ailede tek bir bireyde goriiliir (120).

2.6.2 Sendromik Olmayan Kraniyosinostozlar

Sendromik olmayan kraniyosinostoz dendiginde, herhangi bir metabolik

durumun veya sendromun buna sebep olmadigi kraniyosinostozlar anlasilir. Bunlar

26



tiim kraniyosinostozlarin yaklasik % 90’lik kismin1 olusturarak sendromik sinostozdan
¢ok daha fazla gorilirler (3). Bazen sendromik olanla olmayan tip
kraniyosinostozlarm ayrimi olduk¢a giiglesebilir. Omegin Muenke sendromu
kesfedilene dek bunun isitme sistemini, beyni ve kiigiik kemikleri tutan bir herediter
izole koronal sinostoz oldugu saniliyordu (121,122). Bunun anlagilmasinin ardindan
izole erken metopik siitiir kapanmasi olan ¢ocuklarin da bir gogunda aslinda sendromik

bir hastaligin eslik ettigi belirlendi (123).

Sendromik olmayan kraniyosinostozlarda en ¢ok sagittal siitiir, daha sonra
koronal ve metopik siitiirler etkilendigi goriilmektedir. Posteriyor deformasyonel
plagiosefali ile karistigi i¢in lambdoid sinostoz vakalarinin sayisi oldugundan
fazlaymig gibi sanilmaktadir (3). Bu baglamda siitiirlere odakli Kkraniyosinostoz
goriilme insidans1 yaklasik olarak sagittal sinostozun 1/5000, koronal sinostozun
1/10000, metopik sinostozun 1/7000-1/15000, lambdoid sinostozun ise 1/10000’in
altinda oldugu bildirilmektedir (124-126).

Genellikle en sik cerrahi koronal sinostoza uygulanirken en az miidahale
lambdoid sinostozlara yapiliyor (127,128). Cinsiyet farkliliklarina bakildiginda
sagittal ve metopik sinostozda erkek, koronal ve lambdoid sinostozda ise kadin

baskinlig1 géze garpiyor.

2.7 FiZiK MUAYENE VE NOROLOJIiK DEGERLENDIRME

Kraniyosinostozlarin tanisinda ilk basvurudaki inspeksiyon biiyiik oranda
belirleyicidir (129-131). Hastaya ilk tan1 konulduktan sonra buna bir sendromun eslik
edip etmemesinin  bilinmesi  degerlidir.  Ornegin  sendromik  olmayan
kraniyosinostozlar daha sik goriiliir ancak izole ve genelde tek siitiirii tutar. Norolojik
defekt, beyin hasar1 veya mental gerilik pek goriilmez ve cerrahi Sonuglari iyidir.
Sendromik sinostozlarda ise genellikle siitiir kapanma defektine eslik eden bir KIBAS,
hidrosefali, siringomiyeli, venéz veya oftalmik problem vardir. Bu tip ek patolojiler
de tabii ki ileri tetkik ve tedavi prosediirlerini gerektirir. Iste bu asamada hekimin
yapmast gereken ilk sey fizik ve norolojik muayene ile bu ek problemlerin tespiti ve

progresyonunu dnlemek veya tedavi etmektir.
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Oz ve soy gecmis incelemesinde daha dnce ailede kraniyosinostoz varligs,
hamilelikte ve dogumdaki sorunlar sendromik bir durumu akla getirir. Fizik
muayenede ilk once yapilmasi gereken inspeksiyonla hastanin géze ¢arpan bir orbital
ve kraniyal deformitesinin olup olmadigini tespit etmektir. Ardindan palpasyonla
stitlirlerin lokalizasyonu, siitiir agikliklarinin kontrolii, 6n ve arka fontanellerin

muayenesi, yasa uygun norolojik muayene ve persentil incelenir (132).

Fizyolojik olarak ilerleyen fontaneller bile sekil ve kapanma siiresi acisindan
her ¢ocuga gore farklilik gosterir. Ancak belirlenen bu genis referans araliklarinin bile
disindaki Ol¢limler durumunda, mutlaka buna eslik edebilecek patolojik durum
aranmalidir. Fontanel muayenesinde en ¢ok on (anteriyor) fontanel kullanilir.
Genellikle boyutlar1 2+1 cm civarindadir ve dogumdan sonraki birkag ay boyunca
genislerken ortalama 16 — 18 ay civarinda kapanir (Tablo 3). On fontanel bebeklerin
%96’sinda 2. y1l, %38’inde 1. yil, %1’inde ise ilk 3 ayda kapanir (Tablo 4). Arka
(posteriyor) fontanelin ise ortalama boyutlart 24-32 mm civarindadir ve bebek 2-3
aylikken kapanmis olur (132,133).

Tablo 3: Kafatas: siitiirlerinin flizyon baglangi¢c zamanlari (58).

SUTUR FUZYON BASLANGICI
Metopik 2 ay
Sagittal 22 ay
Koronal 24 ay
Lambdoid 26 ay
Frontonazal 68 ay
Frontosfenoidal (sfenoid) 22 ay
Temporal Skuamosal (mastoid) 35-39 ay
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Tablo 4: Kraniyal fontanellerin kapanma yas1 (58)

FONTANEL KAPANMA YASI
Anteriyor 18 — 24 ay
Posteriyor 3ay
Anterolateral 6 — 24 ay
Posterolateral 6 —24 ay

2.7.1 Kraniyal Sekil Bozuklugu

Kraniyosinostozda kapanma defekti olan siitiirii tolere etmek igin diger siitiirler
olmas1 gerekenden ¢ok daha fazla biiyliyerek genellikle goérsel olarak ilk klinik
bulguyu verir. Inspeksiyonda hangi siitiirde defekt oldugu anlasilabilir (131). Metopik
stitiir sinostozunda anteriyora ¢ikintili bir alin ve iki tarafli hipoplazik frontal kemikler
(ticgen kafa-trigonosefali) gortiliir (133). Anteriyor plagiosefalide; kraniyal anteriyor-
posteriyor ¢ap1 kisa, orbitalar asimetrik (palyago gozii) ve defektif tarafta alnin
daralmis oldugu izlenir (unilateral koronal sinostoz) (134). Kraniyumun superiora ve
laterallere genisledigi, orbitalarin hipoplazik kaldig: kule kafa gdriintimiine brakisefali
(bilateral koronal sinostoz) denir (129). Bilateral toplanmis yassi ve uzun kafa
dolikosefali ve yonca yaprag: gibi pariyetal kemikler ile merkezde sivri bir sagittal
sitiir varliginda ise skafosefali (sagittal siitiir sinostozu) diigiiniilmelidir (135).
Posteriyor diizlesmede ise en ¢ok karisanlardan olan ve oksipital siitiirlerin erken
kapanmasina bagl olarak ortaya ¢ikan sinostotik posteriyor plagiosefali (unilateral
lambdoid sinostoz) veya kafatasinin disaridan uygulanan kuvvetlerin etkisi ile
(bebegin hep ayni sekilde yatirilmasi gibi) seklinin bozulmasi olan pozisyonel
posteriyor plagiosefali (deformasyonel plagiosefali) akla gelmelidir (Sekil 5) (136).
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Skafosefall

)

Postenor

Plagiosefali
Anterior
Plagiosefali Deformasyonel
Posterior
Plagiozefali

Sekil 5: Kraniyal siitirlerin  kapanma defektlerine goére kafatasi

deformitelerinin sematik goriiniimii (137).

2.7.2 Kafa ici Basin¢ Artis Sendromu (KiBAS)

Normal saglikli bir erigkindeki kafatas1 boyutu viicudunun 1/8’1 iken yeni
doganda 1/3’ tiir. Buna ragmen 1 yasina gelen bir ¢ocugun beyni hacimsel olarak, yeni
dogan ki haline kiyasla 3, iki yasindayken ise 4 katina ¢ikar. Altinci ayinda eriskin
beyin hacminin yaklasik %50’sini, ii¢ yasinda ise %85’in1 kazanan ¢ocugun kafatasi
kemikleri de ayn1 hizla gelismesi ve bu organa alan olusturmasi gerekir. Eger kemikler
siitlir bolgelerinden yeterince genisleyemez ve hizla biliyliyen beyne o alani
olusturamaz ise kafa i¢i basing artis1 ve ardindan norolojik hasar hatta Sliim

gerceklesebilir (129,132).

Kraniyosinostozun en énemli komplikasyonlarindan olan KIBAS her ne kadar
tek siitlir kapanmalarinda nadiren goriilebilse de klinik progres etkilenen siitiir sayisina
bagl olarak kotiilesir. Mono siitiiral kraniyosinostozda KIBAS gelisme riski %13
iken, ¢oklu sinostozda %42 olarak bildirilmistir (138-143). Bilateral koronal ve
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sagittal kraniyosinostozu olan vakalarda KIBAS gériilme oram %90’larda seyrederken
bunlarin sadece 1/5’1 sendromik olmayan tir (134).

KIBAS goriilen Kraniyosinostoz vakalarmin kliniginde en sik bas agrisi,
bulanti-kusma, huzursuzluk, fontanelde kabariklik, mental gerilik, oftalmik
problemler ve gelisme geriligi goriiliir ancak bilindigi gibi bunlar baska patolojilerde
de gortilebileceginden hekimi yonlendirecek nitelikte degildir (142). Gérme alan1 ve
g6z dibi muayenesi, direkt grafide doviilmiis bakir manzarasi ve nihayetinde ¢ekilecek
bir BT ile ventrikiil dilatasyonu ile KIBAS ve etkileri gosterilebilir. Bu duruma gelmis
cocuklarmn cerrahi olarak tedavi edilse dahi tam olarak KiBAS ve etkilerinden
kurtulamayan %211-37’ lik bir popiilasyonun oldugu literatiirde gosterilmistir
(141,144).

Onceleri kafatas1 kemiklerindeki yetersiz gelismeye bagl olusturulamayan
hacimden dolay1 beyin hacminin yetersiz kaldigina inanilsa da teknolojinin
gelismesiyle ve MR takipleriyle gosterilmis ki bu hastalarda intrakraniyal voliim
genellikle normal sinirlarda hatta Apert Sendromunda olmasi gerekenden fazla
bulunmus (145). Bu da gostermis ki KIBAS etiyolojisinde intrakraniyal voliimiin
yetersiz olusu degil BOS sirkiilasyonundaki bozukluklar, hidrosefali, solunum yolu

obstriiksiyonu, vendz drenaj yetmezligi gibi sebepler bulunmaktadir (146,147).

2.7.3 Hidrosefali

Kraniyosinostoz nedenli hidrosefalinin boyutu, tek siitiir deformitesi ya da
coklu siitiir etkilenmesi veya bir sendromun eslik edip etmemesine gore degisir. Bu
konu ile ilgili bir ¢ok ¢alisma yapilmis ve bir ¢ok farkli oran verilmisse de sendromik
olmayan kraniyosinostozda sant gerektiren hidrosefali oran1 %1 bile degilken
sendromik sinostozlarda yaklasik %12 oldugu sdylenebilir (148,149). Biitiin bu
caligmalarin ortak paydasi ise sendromik olmayan kraniyosinostozda hidrosefali
gelisme riski normal popiilasyondan farksizken, bir sendromun eslik ettiklerinde ise

bu oranin ¢ok daha fazla oldugunun goriilmesidir.

Kraniyosinostozda hidrosefali epidemiyolojisine bakildiginda daralmis

posteriyor fossa, tikanmis ya da kii¢lilmiis 4.ventrikiil, Chiari malformasyonu ve venoz
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drenaj yetersizligi ile BOS emilimindeki azalis ileri siiriilmiistiir. Birgok
kraniyosinostoz iligkili hidrosefali latent oldugundan cerrahi sonrasi belirgin hale
gelebilir ve bu sebeple post-op hastalar mutlaka hidrosefali agisindan yakin takip

edilmelidir.

2.7.4 Mental Muayene

Kraniyosinostoz tanili vakalardaki mental geriligin asil sebebi erken siitiir
kapanmasina bagli hacim azalmasi degil aslinda hidrosefali, KIBAS ve gesitli
malformasyonlarin sebep oldugu sinir hasarina baghdir (150,151). Kraniyosinostozlu
vakalarda zeka ile ilgili yapilan ¢alismalarda sendromik olmayan olanlarin 1Q
diizeyinin standart popiilasyonla neredeyse ayni oldugu ancak 6grenme ve konusma
gibi kognitif yetilerde bozulma, sendromik olanlarda ise 1Q diizeyinde yaklasik
%20’lik bir kayip oldugu gorilmiistiir (127,152).

Tek siitiir kapanma defektleriyle ilgili yapilan uzun stireli bir ¢alismada mental
durumun ergenlik dncesi normal popiilasyondan geri kaldig1 ancak ilerleyen yillarda
bunun toparlandig1 gosterilmis. Ozellikle kognitif bozukluklarin erkeklerde ve tek
tarafli koronal siitiir defektlerinde daha fazla izlendigi raporlanmistir (150). Ayni
calisma grubundaki cerrahi olarak tedavi ettikleri vakalarla opere olmayanlar
kiyaslamiglar ve her ikisinde de erken donemde mental geriligin var oldugunu

gozlemlemisler (151).

Sendromik olan kraniyosinostoz vakalarinda mental muayenede O6zellikle
Apert Sendromu olan ¢ocuklarda %85’ e kadar ¢ikan bulgular izlenmistir. Pfeiffer
Sendromu tip 2 ve 3 ile Carpenter Sendromu ve Muenke Sendromlarinda da zeka
geriligi goriilebilir. Birgok arastirma sendromik olmayan ve tek siitiir defekti olan
kraniyosinostozlarda cerrahinin mental gelisime olumlu katkisinin oldugunu gosterse

de noropsikolojik bulgularin tedavisindeki rolii halen tartigmalidir (132,140,153).
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2.7.5 Chiari Malformasyonu

Hem sendromik hem de sendromik olmayan kraniyosinostozda izlenebilen
Chiari Malformasyonu temelde kraniyumdan spinal kanala olan BOS akisindaki
bozulma ile karsimiza ¢ikar. Az gelismis oksipital kemikler ve buna bagl kiigiik bir
posteriyor fossa nedeniyle veya gelisen KIBAS sebepli beynin dolayli olarak
herniyasyonu bu durumu agiklar (146,154,155). Daha ¢ok siitiiriin etkilenmesinden
dolayr sendromiklerde ve posteriyor fossa iliskisi nedeniyle de lambdoid siitiir
sinostozlarinda daha sik goriilir. Normal popiilasyonda %10 oranina kadar
cikabilirken tek lambdoid siitiir sinostozlarinda %55,2, lambdoid siitiiriin de eslik ettigi
multiple siitiir defektlerinde %57,1 oraninda goriiliir. Diger siitiir defektlerine
bakildiginda ise koronalde %6,3, sagittalde %2,8 olarak raporlanmistir (155,156).

Sendromik olanlara bakildiginda yonca yapragi goriiniimii varsa %100,
Crouzonda %70, Pfeiffer sendromunda %50 oraninda goriiliir. Apert sendromunda
%1,9 gibi ¢ok kiiciik bir oranda goériilmesinin sebebi koronal siitiiriin erken sagittal ve

lambdoid siitiirlerin daha ge¢ kapanmasi olarak agiklanmistir (154,157).

Chiari Malformasyonunun eslik ettigi kraniyosinostoz vakalarinin tedavisinde
farkli goriisler vardir. Sinostozun goriildiigii bolgeye yapilacak miidahalenin Chiari
Malformasyonunu da iyilestirecegine inananlar oldugu gibi, bunu yapmadan 6nce

mutlaka hizla posteriyor dekompresyon yapilmasi gerektigini diigiinenlerde vardr.

2.7.6 Epilepsi

Direkt olarak epilepsiye neden olan bir kraniyosinostoz tipi heniiz
tanimlanmamustir. Epilepsi genelde kraniyosinostoza bagli komplikasyonlar veya
eslik eden sendroma bagl gelisir. En sik epilepsi klinigi goriilen sendromlar Apert ve
Saethre-Chotzen Sendromu olarak bilinir. Bunlarda da korpus kallozum agenezisi

nedeniyle olustugu diisiiniilmektedir.
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2.7.7 Oftalmik Deformiteler

Kavitas orbitalis ve ¢evre dokulardaki deformiteler sonucu ambliyopi, papil
6demi, optik atrofi, egzoftalmos, sasilik, pitozis ve gorme yollar1 disfonksiyonu gibi
degisik derecelerde gdrme kusuruna sebep olan durumlar izlenebilir. Ozellikle ileri
derecede egzoftalmos kornea llserine ve ardindan gorme kaybina neden olabilir.

Erken fark edilen durumlarda hastaya mutlaka gecici tarsorafi uygulanmalidir (158).

Ozellikle metopik siitiirii ilgilendiren defektlerde gozler arasindaki ac1 ve
mesafe bozularak hiper ya da hipotelorizm goriilebilir. EK olarak optik sinir tutulumu
olan vakalarda mutlaka gérme alan1 ve keskinligi testi operasyon oncesi yapilmalidir.
2011 yilinda Alki Liasis, bir sendromun eslik ettigi Kraniyosinostozlarda gorme
kayiplarini incelemis ve hemen hepsinde degisik miktarlarda gérme kusurlari tespit
etmistir (159). Gorme kaybina neden olan mekanizmay1 tam olarak agiklayamasa da
bu ¢alismada en biiylik gorme defektinin Pfeiffer Sendromunda oldugunu ardindan

Crouzon’ da nazal, Apert’ de ise daha inferior bolgenin kayba ugradigi gosterilmistir.

2.7.8 Isitme Kayiplar

Kraniyal kemiklerdeki erken kapanma defekti i¢ ve orta kulak alanlarina
yanstyinca isitme kemiklerinde stenoz ya da dolayli yoldan enfeksiyon varligiyla

hastada isitme kaybina neden olur (129,131).

2.7.9 Solunum Yollarinda Obstriiksiyon

Dogumdan sonraki erken donemde kraniyosinostoza bagl éliimler, sanilanin
aksine KIBAS’tan degil genellikle yiiziin mediyalindeki gelisme geriliginin {ist
damagi superiora itmesine bagli nazal hava yolunu daraltmasina baglidir. Nazal hava
yolundaki kismi tikaniklik uyku apnesine, o da uykuda CO2 retansiyonunu artirarak
KIBAS’a yol agmaktadir (160). Genel ¢ocuk popiilasyonunda %1-5 oraninda goriilen
bu durum, sendromik kraniyosinostoz vakalarinda %40-68 oranina kadar ¢ikar. Yasla
dogru orantili olarak artan risk 3 yasinda pik yapar ve genelde de bunlarin 1/3’iinde 1

yagindan Once trakeostomi gerekliligi dogar. 7 yasindan Once maksillar
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rekonstriiksiyon pek tercih edilmez. Bu durum hava yollarint mekanik olarak tikadigi
gibi hipersekresyon ve beslenme sirasinda aspirasyona neden olacagi i¢in dolayli

olarak da morbiditeyi artiracaktir (161).

2.7.10 Diger Sistem Muayenesi

Sinir sisteminin diginda insan viicudunun diger organ ve sistemlerinin
etkilendigi durum “‘sekonder Kraniyosinostoz” olarak bilinir ve genellikle birden fazla
stitiir defekti vardir. Kabaca bahsetmek gerekirse bazi teratojen ajanlar, hipertroidi,
hipofosfatemi, bazi vitamin eksiklikleri, renal patolojiler, hiperkalsemi, hematolojik
rahatsizliklar, mukopolisakkaridozlar gibi sistemik bazi1 hastaliklar siralanabilir

(130,162).

2.8 RADYOLOJiK DEGERLENDIRME

Yasamin erken donemlerinde ortaya c¢ikan ve gelisimsel bir patoloji olan
kraniyosinostozun ozellikle izole formlarinin tanisinda klinik degerlendirme ve fizik
muayene bir¢ok vakada basari ile bizi taniya yonlendirse de temel olarak radyolojik
yontemler olgularin  degerlendirilmesi, progresyon ve tedavi segeneklerinin

belirlenmesinde kilit rol oynamaktadir.

2.8.1 Direk Kafa Grafisi

Ozellikle siitiirler ve fontanellerin kabaca morfolojik olarak gdzlem ve
takiplerinde kullanilan, kolay elde edilen bir yontemdir. Grafilerde fizyolojik siitiirler

dogrusal olmayan, tirtikl1 goriiniimde ince ve radyoliisen ¢izgiler seklinde goriiliirler.

Eger bir direkt kafa grafisinde siitiirler dogrusal, silik ve sklerotik-kabarik
kenarlara sahip veya hig izlenmezler ise burada kraniyosinostozdan siiphelenilmelidir
(163). Kafa i¢i basing artis1 da bu duruma eslik ediyorsa ‘’kalvaryal doviilmiis bakir

manzarasi’’ paterni izlenebilir (164).
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Sonug olarak Kraniyosinostoz tani alma ihtimali diisiik olan ¢ocuklarda direkt
kafa grafileri %95 6zgiilliik orani ile diisiik maliyet ve radyasyon dozu avantajlari olan
(0,01-0,04 mSv) bir tan1 yontemidir (165). Sinostoz tanisi konulabilmesi igin siitiir
boyunca goriintli verileri elimizde olmalidir ve bu grafilerle ¢ok belirgin bir kafa
deformitesi olmadig1 siirece bunu saglamak zordur. Ozellikle yasamin 3. ayma kadar
ki kemik mineral yogunlugunun diisilk olmasi bu aylardaki grafi giivenilirligini

oldukea diisiirtir.

2.8.2 Ultrasonografi

Yiiksek ¢oziiniirliikkli ultrasonografilerin kullaniminin yayginlagmasi ve fetal
ultrasonografik degerlendirmenin Kraniyosinostoz izlem algoritmasinda yer almasi ile
intrauterin sonografik tan1 6zellikle 2. trimesterde sendromik, sendromik olmayan
ayriminin belirlenmesinde ve detayli tan1 konulmasinda kilit rol oynamaktadir (166).
Boylece aileye gebeligi sonlandirma firsati, sonraki gebeliklerde genetik danisma,
dogum sonrasi olas1 beslenme bozuklugu, hava yolu obstriiksiyonu, gézlerde olusacak
ekzorbitizm agisindan hazirlikli olunmas: ve KIBAS gibi sorunlarla bas etme

acisindan erken bilgi aktarimi gibi oldukca 6nemli bilgiler vermektedir (167,168).

Post-natal donemde yapilan kraniyal ultrasonografide ozellikle yine major
stitiirler hipoekoik fibroz bosluklar seklinde goriiliirler. Kraniyosinostoz varliginda bu

hatlar kapanmustir ve ultrasonografide izlenmezler (169,170).

Kraniyosinostoza ek olarak yapilacak sonografik tani teknikleri ile hidrosefali
gibi ek komplikasyonlar da saptanabilir (171). Ayrica radyasyon olmadan ¢aligmasi,
giivenilir ve ucuz bir goriintilleme yontemi olmasiyla da mutlaka tetkik se¢iminde

akilda bulundurulmasini gerektirir.

2.8.3 Bilgisayarh Tomografi (BT)

Detayli siitiir, kraniyal kemik morfolojisi ve deformitelerinin izlenmesi 3
boyutlu rekonstriiksiyonlarla yapilan BT taramalar ile artik ¢ok daha verimli hale

gelmistir. Anatomik datalarin yaninda kafa i¢i basing artisina bagli bulgular da detayh
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olarak izlenebildiginden erken miidahale firsati vermektedir (172-174). Kraniyal
tomografide sagittal siitiiriin kalinlasmis bir ¢ikinti seklinde uzanmasi, metopik
siitiiriin lokal olarak kemik hiperosteozu ve lambdoid siitiir ¢evresindeki skleroz

Kraniyosinostoz agisindan bizi diisiindiirmelidir (Sekil 6) (172)

N

Sekil 6: Unilateral koronal sinostozlu bir hastanin kemik pencere sekansinda
bilgisayarli tomografi goriintiisii (Pamukkale Universitesi Hastanesi Beyin ve Sinir

Cerrahisi arsivinden alinmistir).

Tanisal amagli yapilan 3 boyutlu BT goriintiilemelerinin dogruluk payinin
%100’ e yakin oldugu calismalarla ortaya konulmustur. Sadece tek kesit tiirli ile
yapilan (aksiyal, sagittal, koronal) incelemelerin ise tanisal dogruluk oran1 %83,7-
%95,5 olarak bildirilmistir (175). Bu yiizden 6zellikle mindr siitiir defektlerinde
kesitsel BT’ lere 3 boyutlu rekonstriiksiyonun da eklenerek incelenmesi 6nemlidir.
Tam sonrasi cerrahi planlamada da BT énemli bir yer tutar. Ozellikle kafa tabani ve
vendz drenaj anomalilerini tespit ve cerrahi planlamanin sekli agisindan mutlaka pre-

op BT goriilmeli ve strateji bu ¢ergevede planlanmalidir.

Her ne kadar kraniyosinostoz tanisi ve cerrahisinde ¢ok kullanigl bir yeri olsa
da ozellikle yiiksek doz radyasyon ihtiva etmesi nedeniyle ilk bir yas icerisindeki
kullanim1 hakkinda halen farkli goriisler bildirilmektedir (176,177). Giiniimiizde
yiiksek kaliteli BT gortintiilerinden fedakarlik yaparak 0,2-0,4 mSv’e kadar inen diisiik
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dozlarla yapilan ¢ekimlerin ¢ok daha elverisli oldugu konusunda ortak bir goriis birligi

olusmaktadir (178,179).

2.8.4 Manyetik Rezonans Goriintiileme (MRG)

Sekonder veya sendromik kraniyosinostoz olgulari disinda MR goriintiileme
kraniyosinostozda primer goriintiileme tetkiki degildir ve pek tercih edilmez (180).
Hidrosefali, kraniyal anomaliler, tonsiller herniasyon ve kortikal patolojilerin tespiti
acisindan kullanishdir. Ozellikle ekstremite kuvvet kaybi, optik atrofisi, vaskiiler
malformasyon ve solunum yolu obstriiksiyon siiphesi olan vakalarda mutlaka tetkik
havuzuna eklenmelidir (181,182).

Her ne kadar tam olarak kullanima girmese de gradiyent-eko temelli 3 boyutlu
sekanslar ile siitiir lokalizasyonu ve boyutunun belirgin sekilde gosterildigine dair

calismalar mevcuttur (183).

2.9 KRANIYOSINOSTOZDA ANESTEZIi VE PRE-OP HAZIRLIK

Kraniyosinostoz cerrahisi genelde hayati ilk 3-6 aymda yapilir ancak KIBAS
bulgular1 yoksa kanamaya toleransin artmasini bekleyerek 9 aylik olana kadar
geciktirmenin gerekli oldugunu diisiinenler de vardir (184,185). Bu vakalarin pre-op
degerlendirmesi ve anestezi hazirligi titizlikle yapilmalidir. Sendromik olmayan
vakalarda ek komplikasyon olmamasi igleri biraz daha kolaylastirirken o6zellikle
sendromik vakalarda ciddi anlamda hazirlik yapilmasi ve pre-op Kulak-Burun Bogaz,
Pediyatrik Gogiis Hastaliklari, Kardiyoloji ve Nefroloji Boliimleri konsiiltasyonlart ile
hastanin degerlendirilmesi gereklidir (186). Aile bu ek hastaliklarin cerrahiye engel
teskil ettigi veya cerrahi sirasinda yaratacagi riskler konusunda detaylica

bilgilendirilmeli ve ardindan bunlarin tedavisine hizlica baslanilmalidir.

Operasyon sirasinda cerrahlar1 en ¢ok endiselendiren komplikasyon kanama
oldugu i¢in pre-op déonemdeki kan testlerine anemi ve demir eksikligi parametreleri
eklenmeli, kanama pihtilagma zamani testleri tamamlanmalidir. Sadece anne siitii ile

beslenen yeni doganlarda K vitamini eksikligi yaygindir ve bu vitaminde bir¢cok
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prokoagiilan faktoriin sentezinde kullanilir. Bu baglamda pahali bir tetkik olmasina
ragmen pre-op déonemde K vitamini testi yapilmasini savunan incelemeler literatiirde

mevcuttur (187).

2.9.1 Pre-op Hazirlik ve Monitorizasyon

Hastalar arka ve total skafosefali veya lambdoid siitiir cerrahisi disindaki
operasyonlarda supin pozisyonda silikon simit ile yataga yatirilir. Standart bir
cerrahinin geregi Elektrokardiyografi (EKG), non-invaziv kan basinci dl¢timii (NIBP)
ve end-tidal karbondioksit monitdrizasyonu yapilir ancak bu vakalarda bunlara ek
olarak hava embolisi ve asir1 kanama olasiligina karsi invaziv arteriyel kaniilasyon ve

santral venoz kateter de yerlestirilmelidir.

Hasta odaya girdiginden itibaren hipotermi dikkate alinmali ve oda 1sis1
yiikseltilmeli sivi veya ped 1siticilar kullanilmalidir. Mutlaka idrar sondasi takilan
hastanin bas pozisyonu dikkatle verilmeli, vendz veya lenfatik drenaji bozacak
derecede fleksiyondan kacinilmalidir. Klinigimizde operasyondan yarim saat once
profilaktik 40 mg/kg sefazolin sodyum iv yolla yapilir ve kanamayi azaltmak igin 10
mg/ml lokal anestezik %0,9’luk izotonik ile sulandirilarak belirlenen insizyon hatti

boyunca intradermal uygulanir.

2.9.2 Havayolu Yonetimi

Anestezinin iv yolla verilmesi ihtimali diislinlilerek hasta ameliyathaneye
gelmeden en az 2 adet genis intravendz kateter agilmis halde hazirlanmali eger
yapilamiyorsa santral vendz kateter (CVP) uygulanmalidir. Damar yolu ve kateter
acilmasinda zorluk yasaniyorsa c¢ok tercih edilmemekle birlikte spontan solunumun

korundugu inhalasyon yoluyla anestezi secenekler arasinda bulunmaktadir.

Bazi sendromik vakalarda 6rnegin Apert Sendromu’ nda orta yiiz hipoplazisi
ve proptozise bagl kiiclik hava yolu delikleri hava yolu direncini artirarak
ventilasyonu zorlastirir (188). Yine sendromik vakalarda servikal stenoz gibi vertebral

anomaliler diisiiniilerek fiberoptik entiibasyon i¢in hazirliklar yapilmalidir.
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Entiibasyon islemi sonrast operasyon sirasinda endotrakeal tiipilin
mobilizasyonunu 6nlemek i¢in agi1z i¢ine veya dudaklara siitiir ile tespit edilebilir. Bu
tip vakalarda anestezide genelde analjezik ajan olarak fentanil, remifentanil ve morfin

kullanilir.

2.9.3 S1vi ve Kan iiriinleri Yonetimi

Operasyon sirasinda karsilasabilinecek en agir ve korkutucu komplikasyon
masif ve durdurulamayan kanamadir. Bu kanama genelde disseksiyon ile kemikten
ayrilan skalpten, kesilen kemiklerden ve ozellikle sagittal siitiir {izerinde yapilan
islemler sirasinda kanayan sagittal siniisten kaynaklanir. Kanamayi en aza indirmenin
en iyi yolu cerrahi siireyi olabildigince kisa tutmaktan gectiginden tecriibeli, hizli ve
titiz hemostaz yapan bir cerrahi ekip ile operasyona girmek énemlidir (189). Yapilacak
islemin cerrah ve anestezist acisindan olabildigince hizli yapilmasi gerektigini
vurgulayan bir ¢alisma Amerika Birlesik Devletleri’ nde 572 kraniyosinostoz olgusu
tizerinde yapilan bir arastirma ile ortaya konmustur (190). %67’ sine kan transfiizyonu
yapilan bu caligmada transfiizyon gerekliliginde yas, viicut agirligi, boy, siitiir
tutulumunun tipi (tek/birden fazla), cinsiyet ve irkin ¢ok fazla belirleyici olmadigi
sadece anestezi baslangici ile cerrahin baslangi¢ zamanlari arasindaki siirenin etkili

oldugu bildirilmistir.

Iki hafta ve iizerinde beklemis torba kandaki potasyum miktar1, 1 haftalik
kandan yaklasik 2 kat fazla bulunmus. Bu sebeple cerrahi sirasinda destek amach
yapilacak olan kan transfiizyonu l6kositten fakir, 1 hafta i¢inde alinmis olan taze

kandan hazirlanmali ve filtreli setlerle (170-200 um) verilmelidir (191).

Kan transfiizyonu sirasinda allojenik transflizyona bagli bircok risk varligi da
gdz Oniinde bulunduruldugunda hemodinamik olarak durumu stabil olgularda
olabildigince intra-op kan {iriinii kullanimi1 kisitlanmalidir. Bu yaklagimla hemoglobin
degeri 6 gr/dl’ye kadar kan iirinii kullanim1 6nerilmese de masif kan kaybinin

beklendigi vakalarda transflizyona insizyonla birlikte baslanabilecegi soylenmektedir
(192).
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Yukarida anlatildign gibi taze tam kan tedariki her merkezde kolay
olmadigindan eger operasyon sirasinda eritrosit siispansiyonu tercih edildiyse bunun
yanina trombosit ve TDP eklenmesi de diisiinlilmelidir. Pieters ve ark. 2015 yilinda
yaptig1 bir ¢alismada profilaktik olarak operasyon baslamadan kullanilan TDP’ nin
operasyon sirasinda gerek oldukca verilmeye baslanmasindan bir farki olmadig:
sadece miktar olarak fark yaratilabilecegi bildirilmistir (193). Son yillarda kullanilan
hizli ve giivenilir bir tetkik olan rotasyonel tromboelastometri (ROTEM) ile operasyon

sirasinda verilecek kan ve {iriinleri olabildigince kisitlanabilir.

Operasyon sirasindaki eritrosit slispansiyonu gerekliligi toplam siv1 kaybi, kan
basinct, idrar ¢ikisi, hematokrit ve arteriyel kan gazina gore belirlenir. Hesaplanan kan
kayb1 toplam kan hacminin %15’ inden fazla ya da hematokritte %25’ den fazla diisiis
varsa eritrosit replasmani kilograma 10-15ml seklinde hesaplanarak yapilmalidir. Yine
aktive parsiyel tromboplastin zamani normal degerin bir buguk katindan fazla ve
fibrinojen < 0.8-1 gr/L ise eritrosit gibi TDP’ de 10-15ml/kg seklinde verilebilir.
Operasyon sirasinda alinan arteriyel kan gazindaki baz defisitine gore kristalloid
mayilerin igine bikarbonat eklenerek ayarlanir ve bu sirada mutlaka kan kalsiyum

miktar1 da takip edilmelidir.

Intra-op transfiizyonu kisitlamada aprotinin, aminokaproik asit ve traneksamik
asit (TXA) gibi antifibrinolitik ajanlar da segenekler arasindadir ancak yapilan

calismalarda sadece TXA’in klinik olarak etkili ve giivenli oldugu kanitlanmistir

(194).

2.10 KRANiYOSINOSTOZDA CERRAHI TEKNIKLER

Kraniyosinostozun elektif cerrahisinin ana hedefleri kraniyal deformiteyi
diizeltmek, gelecekteki ilerlemeyi Oonlemek ve artan intrakraniyal basing gelisimini
gidermektir (8,167). Kraniyal deformite genellikle iyi estetik sonuglarla diizeltilir ve
KIBAS riski erken ve yeterli cerrahi ile biiyiik dlciide diiser (195). Ameliyattan sonra
sinostozun ilerlemesini tahmin etmek zordur, bir¢ok vakada hem kraniyal defekt i¢in
hem de 6zellikle birka¢ asamada rutin olarak ameliyat edilen sindaktili i¢in tekrar

ameliyat gerekebilir (196). izole sendromik olmayan sinostoz i¢in cerrahinin sonucu,
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muhtemelen daha az karmagsik bir klinik tablo ve daha diisiik iligkili patolojiler

nedeniyle karmasik ve sendromik sinostozlardan daha iyidir (Tablo 5) (197).

Akut cerrahi genellikle hava yolu bakimi, beslenme destegi, géz korumast ve
yiiksek intrakraniyal basinca yoneliktir (195,198). Solunum ve beslenme giicliigii,
FGFR ile iliskili sendromlarda bulunan orta yiiz hipoplazisinin komplikasyonudur ve
genellikle orta yliz ilerletmesi ile tedavi edilebilir. G6z korumasi, uzun vadede
ekgzoftalmosun frontoorbital ilerlemeyle tedavi edilmesiyle gergeklestirilir. Yiiksek
intrakraniyal basing ise sant operasyonu gerektirir. Cerrahi kontraendikasyonlari
arasinda kabaca kalp veya akciger bozukluklari, mevcut enfeksiyonlar ve hematolojik
bozukluklar gibi cerrahi i¢in operasyonu kaldirmasinda sorun yaratacak konjenital
kusurlart bulunur (199).

Cerrahi segenekler arasinda agik cerrahi ve minimal invaziv cerrahi sayilabilir.
Sendromik sinostozlarda rekonstriiksiyon cerrahi secimi fenotipik ekspresyona
baglidir. Tablo 5'te listelenen ameliyatlara ek olarak, tek tek siitiirlerin tedavisi i¢in
eslik eden deformitelerin diizeltilmesine yonelik ameliyatlar da kullanilmaktadir.
Omegin, gesitli sendromlarda ortaya ¢ikan hipertelorizmde yiiz, iki asamali olarak
tedavi edilir (200,201). Yine Crouzon ve Pfeiffer ‘de oldugu gibi orta yiiz hipoplazisi
orta yiiz ilerletmesi ile diizeltilir (202).
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Tablo 5: Sendromik olmayan kraniyosinostozlar i¢in ameliyat gesitleri (203).

SINOSTOZ TiPi REKONSTRUKTIF CERRAHI

Metopik Acik strip kraniyektomi, fronto-orbital
ilerletme, fronto-orbital remodelling
Koronal Acik strip kraniyektomi, fronto-orbital
ilerletme, endoskopik strip kraniyektomi
Sagittal Acik strip Kraniyektomi, endoskopik
strip kraniyektomi + diizeltici kask
Lambdoid Posteriyor fossa sekillendirme,
genisletilmis  kafatas1  sekillendirme,
Kompleks Multiple strip kraniyektomi, fronto-

orbital ilerletme, kafatas1 sekillendirme

2.10.1 Acik Rekonstriiktif Cerrahi

Ameliyat yaklagimi, hastanin yasina, hangi siitiirlerin kapali olduguna ve kag
stitiirlin etkilendigine olduguna baglidir. A¢ik cerrahinin avantajlar1 tahmin edilebilir
olmas1 ve hizli sonug vermesidir, ayrica istenen kafatasi sekli ve biiylikliigli ameliyat
sirasinda belirlenebilir. Bununla birlikte, kafatas1 manipiilasyonu dural — kalvaryal
etkilesimi bozdugundan, gelecekteki biiylimenin ongoriilmesi zordur. Cerrahi ve
ozellikle agik cerrahi ile ilgili bir baska sorun kan kaybidir ve ¢ocugun toleransinin
artacagi 6 — 12 aylik olana kadar agik cerrahiyi ertelemenin ana nedenlerinden biri bu
hemostaz riskidir (8). Hastanin 6 aydan sonra yapilan agik cerrahisi, oncesinde yapilan
cerrahide gerekli olabilecek re-operasyon gerekliligini de ortadan kaldirdigindan agik
rekonstriiktif cerrahide ertelemenin avantajli oldugunu gosteren bir bagka parametredir
(204,205). Fakat bu gecikme aynmi zamanda bozuklugun ilerlemesi nedeniyle

komplikasyon riskini de artirabilir.
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Acik kraniyofasiyal prosediirlerin Ornekleri arasinda strip kraniyektomi,
fronto-orbital ilerletme, kraniyal kaide genislemesi, orta yiiz ilerletmesi, posteriyor

fossa dekompresyonu ve fasiyal bélme yer alir (8).

Sagittal sinostoz gibi izole sendromik olmayan kraniyosinostozlar; agik
cerrahiye oranla iyi sonuglar ve diisiik revizyon cerrahi oranlari ile kendini gésteren
uzun strip kraniyektomi ile yapilabilir. Bazi ¢alismalar, kraniyal rekonstriiksiyonun
bilissel gelisim ve daha diisiik yeniden cerrahi orani agisindan strip kraniyektomiden
daha iyi sonuclar verdigini, ancak artan operatif kan kaybinin acik cerrahide acik ara
daha fazla oldugunu gostermistir (206,207). Bunun 1s18inda, Panchal ve ark. tarafindan
1999 yilinda yapilan bir ¢alismada, sagittal sinostoz nedeniyle strip kraniyektomi
yapilan hastalarin, 4 aydan 6nce yapildiginda bile, normal bir kraniyal indeks elde
etmediklerini, ancak subtotal kalvarektomi yapilanlarda daha basarili bir indeks elde
ettigini bildirmistir (208).

Lambdoid sinostozda, sinostoz insidansinin artmast nedeniyle, bu tip
kraniyosinostozlar i¢in posteriyor fossa dekompresyonu kullanilmaktadir. Kompleks
kraniyosinostozda, KIBAS riskinin daha yiiksek olmasi nedeniyle, genellikle radikal
tim kraniyum sekillendirmesi gerektirir (209). Yine yapilacak olan posteriyor fossa
dekompresyonu, kompleks kraniyosinostoz durumunda, daha sonra anteriyor cerrahi

gereksinimi de azaltabilir (210).

Sendromik sinostozlar ¢ogu zaman endoskopik bir yaklagimla diizeltilemeyen
yiiz iskeletinin gesitli siitiirlerinin ve dismorfizmlerinin kaynasmasi gibi agik cerrahiyi
gerektiren ek oOzelliklere sahiptir. Bu baglamda arastirmalar, radikal cerrahinin daha
diisiik revizyon orani ve daha iyi biligsel gelisim nedeniyle daha olumlu sonuglara
sahip oldugunu ancak daha kisa hastanede kalig, daha az kan transfiizyonu ihtiyaci,
kisa cerrahi siiresi ve azalmis enfeksiyon riski nedeniyle de endoskopik strip

kraniyektominin daha tercih edilebilir oldugunu gostermistir (135,211).

2.10.1.1 Trigonosefalide Cerrahi Teknikler

Metopik siitiiriin fizyolojik olarak kapanmasi 3 aylikken baslar ve genelde 9.

ayda tamamlanir ve bu mekanizmada meydana gelen bozuklukla birlikte erken
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kapanma durumuna “trigonosefali” liggensi kafatasi denir. Tabii ki her erken kapanan
metopik siitlir trigonosefaliye neden olmaz. Etiyolojisi tam olarak agiklanamayan bu
sinostoz tipinin eskiden bilinenin aksine daha sik hatta en ¢ok karsilagilan 2. erken
kapanma defekti oldugu ve insidansinin Kraniyosinostozlar iginde %20,1-%25,5

oraninda seyrettigi bildirilmistir (212).

[lk trigonosefali cerrahisi 1921 yilinda Mehner tarafindan metopik siitiirektomi
seklinde bildirilmistir. Ardindan Matson 1960 yilinda ilk 4 ayda yapilmasi gerektigini
anlattigr “limitli strip kraniyektomi” teknigini tanimlamistir (213). Bunun ardindan
sadece sendromik olmayan olgularda kullanilmasini Onerdigi basit kraniyal
sekillendirme teknigi Andersson tarafindan ortaya konulmustur (214). Son olarak
Tessier, 1967’den sonra fronto-orbital ilerletme ve kalvaryal sekillendirme teknigini
gelistirerek gilintimiizde kullanilan cerrahi teknigi pediatrik norosirurji pratigine

uyarlamustir (215).

Trigonosefali olgularinda metopik siitiiriin anteriyora dogru sivrilesmesi,
lateral optik duvarin ve etmoidal kemigin hipoplazisine bagli hipotelorizm, pariyetal
ve oksipital kemiklerin kompanzasyon geregi asir1 hipertrofisi ve temporal alanda
daralmasina neden olur (8). Bitemporal mesafede daralma ve bipariyetal mesafede ise
genisleme goriiliir. Anteriyor fontanel olgularin yarisinda erken kapanmistir (8,216-
218).

Norolojik gelisim ve mental problemler agisindan en yliksek orana sahip grup
trigonosefali hastalarindadir. Trigonosefalik ¢ocuklarda yapilan farkli ¢aligmalarda
%15 ile %61 arasinda mental retardasyon orani bildirilmistir (6,123,219,220). 1969
yilinda Opitz tarafindan tanimlanan “Opitz C Sendromu” bu durumun komplike bir
halidir (221).

Trigonosefali tanili her hasta opere edilmek zorunda degildir ya da her
operasyon karar1 verilen hastaya ayni prosediir uygulanmaz. Bu baglamda hastalarin
kategorize edildigi ve hangi cerrahi prosediir ya da gelecekte yeni girisimlere
ithtiyaglarinin olup olmadiginin belirlendigi Whitaker Siniflandirmasi pratikte bize en

yardimci olan parametredir (161) (Tablo 6).
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Tablo 6: Whitaker Siniflandirmast

Kategori | Cerrahi revizyon Onerilmiyor, gerekli degil

Kategori 11 Yumusak doku ya da kemik konturlarinda
revizyon Onerilen ve ayaktan ya da en fazla

2 giin yatig 6n goriilen hastalar

Kategori I11 Majoér alternatif osteotomiler ya da kemik

greftlemesi prosediirleri 6nerilen

Kategori IV Major kraniyofasiyal prosediirlerin

onerildigi, orijinal cerrahiyi gecen islemler

Baslangicta supin pozisyonda hazirlanan hastaya genelde zikzak sekilli
bikoronal cilt insizyonu yapilarak cerrahiye baslanir. Skalp her iki tarafa yatirilarak
kalvaryum ortaya konulur ve temporal kaslar disseksiyonla kemikten ayrilir. Frontal
kraniyotomi yapilirken orbital rimin lcm iizerinden gegecek sekilde ayarlanmasi
onemlidir. Ardindan orbita tavanindan baslanarak frontonazal siitiiriin {izerinde
kalacak sekilde orta hat osteotomisi yapilir ve temporal bdlgede de orbital barin 2 cm
arkasina gidilerek orbital bar serbestlestirilerek c¢ikartilir. Orbita barinin bozuk
ticgenimsi sekli normal anatomik agilar ve kavisler saglanarak diizeltilir. Gerekli
gortiliirse koronal siitiiriin arkasinda kalacak sekilde pariyetal kemikten uzun bir kemik
flep cikartilir ve diizeltilen orbital barin superioruna, miimkiinse emilebilen plak ve
vidalarla tespit edilir. Bipariyetal bosluk, sinostotik metopik siitiiriin oldugu frontal
kemikten uygun sekilde ¢ikartilan serbest kemik flepleri ile doldurulur ve tespit edilir.
Bu teknikte en ¢ok dikkat edilmesi gereken sey kanama kontrolii ve temporal kaslarin
fiksasyonudur. Anteriyora dogru tespit edilemeyen temporal kaslar genelde atrofik
olarak kalmakta ve belirgin estetik problemler olusturmaktadir. Dren konularak
kapatilan hasta en az 1 giin yogun bakim gézleminde bulunarak, drenden kaybettigi

kan ayn1 miktarda replase edilir.
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2.10.1.2 Unilateral Koronal Sinostozda Cerrahi Teknikler

Ilk kez Virchow tarafindan 1851 yilinda nérokraniyum ve yiiz iskeletinde
meydana gelen asimetriyi tanimlamak i¢in “Plagiosefali” terimi ortaya atilmistir (222).
Genellikle anteriyor plagiosefali; unilateral koronal kraniyosinostozu, posteriyor
plagiosefali ise lambdoid kraniyosinostozu anlatmaktadir. Sendromik olmayan
kraniyosinostozlar igerisinde %13-16 lik oraniyla 3. en sik karsilagilan deformasyon
tipidir (222,223). Tek tarafli koronal sinostozlar bilaterallere gore 4-7 Kat, tek
taraflilarda da sag taraf deformiteleri sol tarafa gore 2 kat fazla goriiliir (3,222).
Olgularin yaklasik 2/3” si sporadik ve ayni oranda kadinlarda daha sik goriiliir (224).

Unilateral koronal sinostozun anteriyor plagiosefali yaptigindan bahsettik
ancak bu deformiteye sebep olan bir baska durum vardir ki o da deformasyonel
plagiosefalidir. Daha ¢ok dogum travmasina ya da post-natal yatis bozukluguna bagl
geligir. Burada ayrim patolojik olan taraftaki zigomanin pozisyonu ile yapilir. Eger
sebep kraniyosinostoz ise zigoma anteriyora mobilize olmusken, deformasyonel tip
plagiosefalide tamamen diiz goriiniir (225). Deformasyonel tip genelde ilerleyen

yaslarda kendiliginden kaybolurken digeri cerrahi miidahale gerektirir.

Cerrahi olarak farkli segenekler olmakla birlikte son yollarda agik basit
stitiirektomi tekniklerinin yerini bilateral fronto-orbital ilerletme almaktadir. Burada
amag bilateral frontal ve orbital simetriyi saglamak ve akici hale getirmektir.
Operasyon i¢in en ideal zaman aralig1 6-12. aylardir. Operasyona yine bikoronal cilt
insizyonu ile baslanir ve anteriyorda orbital rimlere kadar ilerlenir. Supraorbital rimin
1 cm iizerinden koronal siitlirlerin 1-2 cm arkasina kadar genis bir frontal kraniyotomi
yapilir. Ardindan supraorbital bar baglantili oldugu bélgelerde uygulanacak olan
osteotomilerle yerinden ¢ikartilir ve simetriyi saglayacak bigimde sekil verilir.
Akabinde anatomiye uygun sekilde ilerletilerek tespit edilir. Eger gerek gortliirse
frontal kemik de istenilen forma sokularak tespit edilir. Son zamanlarda uygulanan
“overcorrection teknigi” ile anteriora yonlendirilen frontal kemik sayesinde niikslerin

Oniine gegilebilecegi de bazi arastirmacilar tarafindan ortaya konmustur (226).
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2.10.1.3 Bilateral Koronal Sinostozda Cerrahi Teknikler

Koronal siitiirlerin her ikisinin de erken kapanma defektine “brakisefali” denilir
ve kafatasinin On-arka capta kisalmasiyla karakterizedir. Sfenoid kemik ve kafatasi
hacminde belirgin bir kisitlanmaya bagli beyin parankimi gelisiminde de anormallikler
gozlenir (154,227). Progresif ventrikiilomegali ve dilatasyona bagl hidrosefali ve

BOS dinamiginde bozulmalar ile karakterizedir (148).

Brakisefalide hayatin ilk 6 ay1 cerrahi icin ideal bir zamanlamadir. Ozellikle
erken cerrahi minimal invaziv ve ufak insizyon hatti, kisa cerrahi ve hastanede yatis
siiresi, hastanin daha az KIBAS’a maruz kalmasi, operasyon sirasinda kemiklerle daha

kolay sekillendirmesi imkan1 gibi avantajlara sahiptir.

Gilinlimiizde bilateral koronal sinostozun cerrahi tedavisinde, yine bilateral
frontoorbital ilerletme ve kalvaryal sekillendirme en ¢ok kullanilan yontemdir.
Boylece patolojik olarak kapanmus siitiir tekrar agilabilir, dekompresyon yapilabilir,
supraorbital barin ilerletilmesi ve sekillendirme ile gerekli sekilde yeniden

yapilandirmasi yapilabilir. Ancak revizyon cerrahi orani daha yiiksektir.

2.10.1.4 Sagittal Sinostozda Cerrahi Teknikler

Kraniyosinostozlar igerisinde en sik karsilagilan tiptir ve tiim sinostozlarin
yaklagik %40-60" in1 olusturur (228,229). Sagittal siitiiriin erken kapanmasi nedeniyle
yanlardan basili ve on-arka ¢ap1 artmis bir kafa sekli ile karsimiza ¢ikar. Bu kafa
sekline “dolikosefali” (uzun kafa) denilir ancak sagittal sinostoza bagli o bdlgede
sagittal kabariklik ta gelismis ise buna “skafosefali” (kayik kafa), ileri olgularda
koronal siitiir ve ¢evresinde depresif lezyonlar olugsmussa buna da “klinosefali” (eyer

kafa) ismi verilir.

Hastaneye bagvuru sebepleri arasinda estetik bozukluk ve kafa i¢i basing
artigina bagli semptomlar basi ¢ekmektedir ve tabii ki bu durumun sebebi 6n-arka
capin artmasina bagli bozulan BOS dolasimi ve en biiyiik vendz drenaj olan sagittal

siniis fonksiyon bozukluguna baglhh KIBAS tir.
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Tedavi zamanlamasi olarak cesitli goriisler ortaya atilsa da en kabul edilir
diisiince hayatin ilk iki yil1 iginde cerrahi olarak tedavi edilmeleri yoniindedir (126).
Ozellikle 6 aydan sonra acik operasyonun planlanmasinin sebebi cerrahi sirasinda
yasanacak kan kaybin tolere edebilecek olgunluga gelmesini beklemektir. Cerrahide
amag¢ erken kapanan siitiirli tekrar serbestlestirmek ve bozulmus olan kafa seklini

diizelterek beyin parankimine gereken alani saglamaktir.

Operasyon baglangicinda salona alinan hastaya anteriyor sekillendirme
yapilacaksa supin pozisyon, posteriyor veya total sagittal sinostoz durumlarinda ise
prone pozisyon verilir. Operasyon bdolgesi belirlenir ve kanama kontrolii igin
adrenalinli soliisyon ile enjeksiyon yapildiktan sonra bikoronal cilt insizyonu ile
operasyona baslanir. Anteriyorda supraorbital rim, posteriyorda proc. oksipitalis
eksternusa kadar cilt disseke edilerek 2 tarafa dogru yatirilir. Temporal kaslar
dikkatlice disseke edildikten sonra orta hattin 3cm laterallerine en az 4 adet burr-hole
acilir. Patolojik sinostoz bolgesi explore edilir ve disseke edilerek kemikler rahatlatilir.
Ardindan gerekli goriiliirse fig1 osteotomilerle kemiklere sekillendirme yapilabilir.
Sagittal siitiir kaldirilirken siniis yaralanmasi, kanama ve hava embolisi agisindan
uyanik olunmalidir. Temporal kemiklerdeki sekil bozuklugu da “n” osteotomiler ve
kemik kesileri ile diizeltilir ve flepler laterale dogru esnetilir. Epidural araliktaki tiim
kanama odaklarina hitap edecek sekilde elastik dren yerlestirilir ve tiim anatomik

yapilar titiz bir kanama kontrolii ile uygun sekilde kapatilir.

2.10.1.5 Unilateral Lambdoid Sinostoz ve Deformasyonel Oksipital
Plagiosefalide Cerrahi Teknikler

Lambdoid siitiiriin izole olarak erken kapanmasina “posteriyor plagiosefali”
veya diger adiyla “unilateral lambdoid sinostoz” denir (230,231). Bu durumla ¢ok
karisan bir diger deformite ise lambdoid sinostozun eslik etmedigi plagiosefali tiirii
olan “pozisyonel plagiosefali” ise genellikle yeni dogan doneminde yanlis yatis
pozisyonlar1 sebebiyle meydana gelir (232). Sendromik olmayan kraniyosinostozlar
arasinda en nadir goriilen tiptir (%2-3) ve 2100 canli dogumda 1 goriiliir

(120,233,234).
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Posteriyor plagiosefalide lambdoid siitiir tek tarafli erken kapanmistir ve
patolojik taraftaki frontal kemik posteriyora mobilize olmustur. Bunu kompanze
etmek igin kars1 pariyetal kemik ile aymi taraf mastoid kemik daha belirginlesmistir.
Kafanin iistten goriiniimii trapezoid (yamuk) seklindedir (235). Deformasyonel tipte
ise kompanzasyon geregi karsi taraf oksipital kemik ve aymi taraf frontal kemikte
hipertrofi gelisir ve burada iistten goriinim paralelogram seklindedir (Sekil 7).
Bebeklerin supin pozisyonda yatmasi bu deformite i¢in en 6nemli etiyolojik faktor gibi
goriinse de biiyiik fetal kafa, diyabetik anne, daha 6nce dogum yapmamis anne ve
oligohidramnioz nedeniyle anne karninda bebegin deformasyonel kuvvetlere maruz
kalmas1 gibi bagka faktorler de deformasyonel plagiosefaliye neden olmaktadir
(236,237). Bu iki durumu ayirmada en etkili yol inspeksiyondur. Deformasyonel
plagiosefalide kulakta transpozisyon olsa da yiizde belirgin diizlesme olmaz.
Deformitenin oldugu taraf kulaktaki yer degistirme anteriyora dogrudur, oysa
lambdoid sinostozda ise kulak postero-inferior yerlesimlidir. Radyolojik olarak da
bakilacak olursa deformasyonel tipte lambdoid siitiir agiktir ve kafa kaidesi aksinda

deviasyon yoktur.
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Sekil 7: Plagiosefali tipleri. A) Deformasyonal plagiosefali (kafa paralelogram
seklinde), B) Sol lambdoid sinostozis (kafa trapezoid seklinde) (58).

Deformasyonel plagiosefalinin tedavisi cerrahi degildir. Opere edilmeden
dogrudan pozisyon Onlemleri, egzersiz ve/veya diizeltici kask tedavisi uygulanir.
Cerrahi zamanlama i¢in en uygun donem cerrahi stresi tolere edebilecegi 3-6. aylar
olarak diisiiniiliir (238). ilk 1 yil tedavi edilmezse diger kemiklerde kompanzatuar
mekanizmalar geregi hipertrofi artar ve operasyon daha zor bir hal alir ayrica zeka
geriligi gelisme riskide oldukga artar (239). Operasyon i¢in hiperekstansiyon verilmis
kafa ve prone pozisyon idealdir. Bikoronal cilt insizyonu ile operasyona baslanir ve
glabelladan foramen magnuma kadar olacak sekilde bir aciklik saglanmaya caligilir.

Ardindan parietooksipital Kkraniyotomi ve pariyetal-oksipital kemige yapilacak
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osteotomiler ile sekilsel deformite giderilmeye c¢alisilir. Dokuz aydan kiigiik

cocuklarda post-op kask kullanimi da progrese olumlu etki saglamaktadir (240).

2.10.2 Kraniyosinostozun Endoskopik Cerrabhisi

Aslinda oldukga basit olan bu yontemde asil hedef cerrahi siireyi ve kan kaybini
azaltmak, diger major cerrahilerin komplikasyonlarmndan korunmaktir. izole
sinostozlarda uygulanan bu yontem son yillarda ¢oklu siitiir sinostozlarinda de kendine
hatir1 sayilir bir yer bulmaktadir (48). Acik kalvaryal cerrahilere gore daha erken
donemde uygulanan bu yontemde siitliirektomi ile patolojik hipertrofi progresyonunu
onlemek ve post-op kask kullanimi ile normale en yakin seklin olusmasini fizyolojik
yollarla beklemek ana prensipleridir. Ge¢miste de uygulanan bu ydnteme
endoskoplarin entegre olmasiyla daha kiigiik insizyonlar, daha kabul edilebilir kan
kayb1 ve goriis acgisindaki artis ile komplikasyon riskinin minimuma inmesi
hedeflenmektedir. Opere edilecek bolgeye gore yapilan insizyonlardan siitiirektomiler
yapilir ve sorunsuz bir epitelizasyonun ardindan bilgisayar ortamindaki 3 boyutlu
rekonstriiksiyon ile olusturulan kasklar 6-12 ay siireyle kullanilir (Sekil 8). Kaskta
primer amag; hem kapanan siitlir bolgesindeki biiyiimeyi agreve etmek, hem de

kompansatuar mekanizmalarla olusan diger kemiklerdeki hipertrofiyi engellemektir.
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Sekil 8: Kalvaryumun 3 boyutlu degerlendirilmesi ve kaskin buna uygun
olusturulmasi igin kullanilan sensorlii baslik (Pamukkale Universitesi Hastanesi

Beyin ve Sinir Cerrahisi arsivinden alinmistir).

Skafosefalide amag erken kapanan sagittal siitiir iizerinde bosluk yaratmak ve
kemigin gelisimine devam etmesini saglamaktir (46,241,242). Bu amagla hasta yan
pozisyonda yatirilir ve Anteriyor fontanel ve lambda tizerinde sagittal siitiire dik iki
adet 2-3 cm lik cilt insizyonu ile operasyona baslanir. Skalp kemikten ayrilir ve bu
sirada endoskop ile detayli hemostaz yapilir. Her iki insizyonun iz diisiimiinde burr-
holeler agilir ve bu bélge orijin olacak sekilde sagittal siitiir boyunca 3 — 4 cm
genislikte kraniyektomi yapilir. Gerek duyulursa pariyetal kemiklere, koroner ve
lambdoid siitlirlere iki tarafli lineer osteotomiler de yapilabilir. Yine detayh

hemostazin ardindan insizyonlar kapatilir (Sekil 9).
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Sekil 9: Sagittal siitiiriin endoskopik olarak ¢ikarildig: cerrahi teknik (8).

Metopik siitiir sinostozunda hasta supin olarak yatirilir ve bas ndtral
pozisyonda iken sag¢ bitimine transvers 2-3 cm’ lik insizyon ile baslanir (243). Yine
skalp disseke edilerek insizyon altindan 1 adet burr-hole agilir ve dura kemikten
ayrilarak ronguer ve drill yardimiyla bregmadan frontonazal siitiire kadar yaklagik 1cm

genisliginde osteotomi yapilir.

Anteriyor plagiosefalide hasta supin ya da deformitenin oldugu siitiir yukarida
olacak sekilde yan yatirilabilir. Burada cilt insizyonu bregma ile pterion arasina
konulur (244-246). Teknigin geri kalani, anteriyor fontanelden lateral kanthusa kadar
olan bolgeden kemik cikarilmasi seklindedir ve hastalar, postoperatif ilk haftadan
baslayacak sekilde bir kraniyal kask takmak zorundadirlar. Jimenez ve Barone
unilateral koronal sinostozun endoskopi yardimli strip kraniyektomi ile tedavisinin
kraniofasiyal anormallikleri diizeltmede belirgin daha etkili oldugunu, ¢ok daha

givenli ve az komplikasyon riski ihtiva ettigini savunmuslardir (245). Aksine
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Matushita ve ark. ise fronto-orbital ilerletmenin, yastan ve deformitenin derecesinden

bagimsiz olarak, diger yontemlere gore {istiin oldugunu belirtmislerdir (247).

Son 20 yildir artan popiilaritesine ragmen uzun dénemde basarisiz oldugunu
sOyleyen eski yaymlarin da olmasina ragmen cerrahi kolayligi, komplikasyonlarinin
nispeten az olmasi ve minimal insizyonel skar 6zelligi ile pek ¢ok cerrah bu tedavi

secenegine yonelmistir (248).

2.10.3 Alternatif Yontemler

Acik cerrahi ile birlikte kullanilan iki ek yontem vardir: distraksiyon
osteogenezi ve yaylar. Sadece ameliyatla elde edilemeyen sonuglara katkida bulunmak
ya da ozellikle posteriyor genisletme amaglandiginda kullanilan kraniyal kavitenin
sekillenmesine yardimci tekniklerdir ve daha Ongoriilebilir sonuglar verirler.

Gilinlimiizde nadiren uygulanmaktadir.

2.10.4 Cerrahi Komplikasyonlar

Son yillarda gelisen minimal invaziv cerrahi ve endoskopik tekniklere ragmen
halen acik cerrahinin altin standart oldugunu savunan otdrler mevcuttur. Bu teknikle
izole siitiirektomiden total fasiyal ilerletmeye kadar ¢ok genis bir spektrumda kraniyal
manipiilasyon yapilabilmektedir ve bu noktada da segilecek cerrahi teknik
komplikasyon oranmni etkilemektedir. Teknolojik ve teknik gelismelerle artik
kraniyosinostoz cerrahisinde mortalite % 0,15 ve morbidite % 0,1 oranina kadar

diismiistiir (249).

Hasta popiilasyonunun genelde 1 yasindan kiiclik olmasi, cerraht olasi
komplikasyonlar agisindan hazirlikli olmaya zorlamaktadir. Bu hasta grubunda en sik
goriilen komplikasyon tahmin edilebilecegi gibi kanamadir (8,250,251). Zaten hastada
bulunan kan miktarinin diisiik olmasi (ortalama 50 ml/kg) nedeni ile minimal diizeyde
kan kayiplar1 bile dolasim kollapsina yol agabilmektedir. Yine bu kayiplart replase

etmek i¢cin verilen kan ve kan {riinleri, sivi se¢imi ve dozaji dogru ayarlanmazsa
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Dissemine Intravaskiiler Koagiilasyon (DIK)’ e kadar varabilecek bir klinik tabloyla

karsilasilabilir.

En sik goriilen 2. komplikasyon %10’ nun altinda goriilen oranla enfeksiyondur
(8,252). Hastanin yas1, operasyonun siiresi, yogun bakimda kalis siiresi ve sinostozun
tiirli riski belirleyen ana etkenlerden iken implant kullanimiin da bu siirece biiyiik

katkisi oldugu kanitlanmistir (8).

Cok sik karsilasilmayacagi diisiiniilse de operasyonun tiim sathalarinda gézden
kagmamasi gereken en onemli komplikasyonlardan birisi de hipotermidir. Bu yas
grubunda kraniyal alanin tiim viicuda oraninin biiyiikk olmasi ve cilt dokusunun ince
kalmas1 bu operasyonlar yapilirken cerrahin ve anestezistin daha dikkatli olmasi

gerektigi anlamina gelmektedir.

Yine disseksiyon sirasindaki dura mater yaralanmasina bagli BOS sizintilari
sinostoz cerrahisinde karsilasilabilen durumlardandir. Ozellikle sendromik vakalarda,
re-operasyon geciren vakalarda ya da implant ¢ikartilmasi durumunda sik karsilagilir
(253). Dura defektine bagli rinore ve menenjit gibi ek komplikasyonlarin gelismemesi
icin bir grup cerrah bahsi gecen ameliyatlar 6ncesi profilaktik lomber drenaj takarak

onlem almaktadir (254).

Yine pozisyonel hava embolisi, yanlis tiir ve miktarda sivi ve kan replasmani
sonucu kalp yetmezligi, parankim yaralanmasina bagli hematom ve nobet, optik
yaralanmaya bagli gérme kusurlar1 ve yetersiz cerrahiye bagli re-operasyon gerekliligi

de bu siralamaya eklenebilir.

2.11 GELECEKTEKI TEDAVi YONTEMLERI

Kraniyal siitiirlerin kapanma defktleri ile ilgili genetik arastirmalar son yiiz
yilda hiz kazanmigken bu konudaki ilk tesirli ¢aligmalar 20. yiizyilin basinda Crouzon
ve Moss tarafindan yapilmistir. Bu siirecte litaratiire bir ¢ok veri kazandirilmis olsa da

halen aydinlatilamayan bir takim konular varligini stirdiirmektedir.
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Insanlarda Kraniyosinostoz 1/2250 oraninda gériiliir (3,255). Gebeligin son
trimesterindan, dogumdan sonraki ilk 1 yila kadar insan fenotipi belirgin olgiide
sekillenir. Bu siirecteki tiim tedavilerin amaci beynin kisitlanan hacmini yeniden
kazanmasi ve estetik olarak diizeltilecek goriiniimii ile kisiye psikolojik agidan daha
yilksek bir yasam standarti saglamaktir. Simdiki cerrahi tekniklerle bu tip
operasyonlarin mortalite oran1 yaklasik % 0,15 olarak belirtilmekte. Bunun yaninda
operasyon sirasindaki kan kayiplari, post-op enfeksiyon, BOS sizintilari, uzun
hospitalizasyon siireleri ve re-operasyon gereklilikleri gibi komplikasyonlar da
diistiniiliince bu tip tedavi segeneklerinin tekrar gdzden gecirilmesi ve bu patolojiden
koruyacak yeni genetik terapiler ve daha hastalik ortaya ¢ikmadan tanist konularak
engelleyecek yontemler bulunmasi konusunda ¢aligsmalara agirlik verilmesi gerekliligi
dogmaktadir. Tiim bu sebeplerden otiirii son 25 yildir aragtirmacilar bu patolojik
durumun genetik temelleri lizerine yogunlagmis ve sebep olan yaklagik 60’ dan fazla

gen mutasyonu tanimlanmistir (256).

Bu baglamda molekiiler ajanlarin fizyolojik siitiir kapanma mekanizmasindaki
gorevleri anlagildikca, gilinlimiizde tek tedavi yontemi olan cerrahiye ek genetik
sapporter ajanlar ve farmakolojik komponentlerin eklendigi kombine ydntemler

kullanilabilir.

Kraniyal siitiir kapanma defektinde FGF sinyalizasyon yolagi etiyolojide en
bilinenlerden biridir. Ozellikle farmakolojik olarak bu yolakta yapilacak degisiklikler
ile tedavide farkli yaklagimlar benimsenebilir. Ge¢miste Joshua A. Greenwald’in
yaptig1 ¢aligmalarda FGF sinyal yolaginin etki seviyesi diisiiriilmiis ve patolojik siitiir
flizyonu Onlenmistir (257). Benzer sekilde Ueno ve arkadaslari FGF sinyal
transdiiksiyonunu inhibe edebilmistir (258).

Farmakolojik tedavi denemelerine baska bir 6rnek vermek gerekirse Vivek
Shukla 2007 yilinda Apert Sendromu olan bir rati, gebe anneye intraperitoneal olarak
bir MEK inhibitorii olan U0126 enjekte ederek tedavi etmistir (199). Farmakolojik
gelismeler fetal hayatta uygulanip hastaligin olusumunu 6nleyebilecegi gibi, yapilan
basarili cerrahi sonrasi iyilesmeye yardimei olacak ajanlar seklinde de diizenlenebilir.
Bu konuda Warren ve ark. bir BMP antagonisti olan Noggin’in iiretim mekanizmasin

degistirip siitiirlerdeki fiizyonu tamamen engellemis, Cooper ve ark. ise hastaya
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Noggin enjeksiyonuyla post-op siitiirlerin tekrar kapanma olasiligin1 disiirdigiini
kanitlamigtir (259,260). Sonug olarak Noggin isimli ajan, post-op re-stenozun
engellenmesinde kullanilmasi en olasi farmakolojik ajan olarak caligmalara dahil

edilmistir.

2.12 KRANIOSINOSTOZUN PSIKOLOJIK ETKILERI

Kraniyosinostoz genelde dogumdan sonra tespit edildigi i¢in post-natal
dénemde ebeveynlerde cocugun fiziksel ve ruhsal saglig1 hakkinda bir endise ve panik
hali ortaya ¢ikar. Hollanda’da sinostoz tanili 115 hastada yapilan bir ¢aligmada zeka
seviyesi etkilenmeyen olgularin psikolojik degerlendirme parametrelerinin ayni yas
grubu ile benzerlik gdsterirken, mental olarak geri olan olgularin bu durumdan
psikolojik olarak etkilendigi ancak bu durumun Kraniyosinostozla ilgili olmadigi, 1Q
seviyesinin bu duruma yol agtigi kanitlanmistir (261). Yine ayni ¢alismada kafa igi
basing seviyesi ile psikolojik davranis problemleri arasinda da anlamli bir korelasyon

saptanamamistir.

Bagka bir ¢alismada basit ve kompleks kraniyosinostozlu 2-18 yas araligindaki
cocuklarin ailelerine yapilan bir degerlendirme testinde bu ailelerin yagam kalitesi
skorlari, ayn1 yas grubu saglikli popiilasyona gore belirgin diisiik bulunmustur. Bu
durumdan en ¢ok etkilenen grup ise Apert Sendromlu olgular ve aileleridir. Operasyon
olmak istemeyen ya da buna gerek duyulmayan vakalarla yapilan bir incelemede ise
bu ¢ocuklarin kardesleri veya ayni yas grubu ile yapilan kiyaslamada problemleri
igsellestirme davraniglarinin norm gruplarina gére daha fazla, olumlu duygu
deneyiminin ise norm gruplarina gére daha az oldugu gozlemlenmistir (262). Bu da
sinostoz olgularinda cerrahi tedavi secenegi degerlendirilmezse g¢ocugun ileride
ogrenme, hafiza ve dikkat gibi zihinsel siire¢lerinde minimal kisitlhilik veya duygu

durum ve davranigsal problemler yasayabilecegini gostermistir.

Ebeveynlerin bu hastalik siirecini kendi i¢lerinde ve aile ortaminda nasil
yonettikleri de aslinda bebegin bio-psikososyal gelisimi ile dogrudan iliskilidir. Bu
durumla ilgili yapilan ¢alismalar kraniyosinostoz tanili ¢ocuklarin ailelerindeki stres

seviyesinin norm gruplarma gore belirgin yiiksek oldugunu ve primer endiselerin
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cocuklarin ihtiyaglarin1 karsilayabilme ve dis goriiniisiindeki farkliliklarla bas

edebilme konusundaki kaygilar oldugunu gostermektedir (263).

Kraniyosinostoz tanili cocuklarin rehabilitasyonunda multidispliner bir tedavi
semas1 gerekliligi herkes tarafindan savunulmakta 6zellikle pre-op donemde ailelerin
beklentileri ve ¢ocugun noropsikolojik gelisimi konusunda hasta ve ebeveynlerine

danisma hizmeti verilmesi konusunda cerrahlardan ve pediyatristlerden daha 6zenli

olmas1 beklenilmektedir (264).
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3. GEREC ve YONTEM

Calismanmizda, 2010 — 2020 yillar1 arasinda Pamukkale Universitesi Tip
Fakiiltesi Beyin ve Sinir Cerrahisi kliniginde “kraniyosinostoz” tanisiyla, farkli cerrahi
yontemlerle opere olan hastalarin (endoskopik siitiirektomi ve acik rekonstriiktif
cerrahi) bir¢ok yonden karsilastirilmasi yapilmis ve hasta odakli en uygun cerrahi
tercihin olusturulmasinda bir algoritma belirlemek amaglanmigtir. Calismanin etik
acidan uygunlugu Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu tarafindan

07.01.2020 tarihinde 01 sayil1 etik kurul karar1 ile onaylanmistir (Bkz. EK 1).

Bu amagla, 15 Nisan 2020 tarihine kadar Pamukkale Universitesi T1p Fakiiltesi
Beyin ve Sinir Cerrahisi kliniginde gelisimsel kafa deformitesi tanisiyla opere olan 40
olgunun klinik ve laboratuvar bulgular1 poliklinigimizdeki hasta dosyalar1 ve hastane
bilgi sistemi (Probel) iizerinden retrospektif olarak elde edilerek arastirma kapsamina

alinmustir.

Hastalar siitiir kapaliliklarina gore, skafosefali, trigonosefali, plagiosefali ve
brakisefali olarak gruplandirilmig ve cerrahi sirasindaki yasi, operasyon oncesi ve
sonrast kraniyal kemik oOlglimleri (kraniometrik ve BT aracili), ameliyat siiresi
(anestezi ve cerrahi), tahmini kan kaybi, kan transfiizyon hacmi, hastanede kalis siiresi,
komplikasyonlar, re-operasyon ve estetik basari oranlari basta olmak iizere eslik eden

diger klinik ve demografik bulgular1 kaydedilmistir.

Bu calismaya dahil edilen hastalar klinigimizdeki 2 yasin altinda olan ve
sendromik olmayan sinostoz tanist almis c¢ocuk popiilasyonundan segilmistir.
Kraniyosinostoz tanilari; fizik muayene, kafatasi radyografileri ve 3D BT taramalari
kombinasyonu ile teshis edilmis, ¢alisma doneminde Kraniyosinostoz tedavisi igin
Endoskopik Strip Kraniyektomi uygulanan 27 ve Rekonstriiktif Acik Cerrahi
uygulanan 13 bebek ¢alismaya dahil edilmistir.

Analiz icin sadece en az 3 aylik klinik takip verisi olan hastalar ¢alismaya
alinmistir. Hastanemizde bu tip ameliyatlar sadece Beyin ve Sinir Cerrahisi tarafindan
yapildigindan bagska bir klinik ¢alismaya dahil edilmemis, Kraniomaksillofasiyal kirik

veya cerrahi Oykiisii olanlar ve biliylime veya gelismeyi etkileyen konjenital
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anormallikleri olanlar harig¢ tutulmustur. BT verisi diisiikk ¢oziiniirliik, eksik veri veya

hareket artefakti nedeniyle tehlikeye atilan tiim denekler de calisma dis1 birakilmistir.

Estetik sonuglar ve re-operasyon karari1 Whitaker siniflandirmasina gore
belirlenmis (Whitaker sinif I, revizyon gerekli degil; sinif II, yumusak doku revizyonu
gerekli; sinif III, kemikli konturlama gerekli; ve sinif IV, tekrarlanan kraniyotomi ve
ihtiya¢ duyulan kalvaryanin yeniden sekillendirilmesi; (Bkz. Tablo 6) ve hasta
sekonder cerrahi gerektiriyorsa, bildirilen siniflandirma revizyondan 6nce son klinik

nottan elde edilmistir.

3.1 CERRAHI TEKNIK

Klinigimize 6 ayliktan 6nce bagvuran tiim hastalara ESK veya RAC yontemleri
anlatildi. Hastalar endoskopik segenek i¢in yeterince erken basvurdugunda, miimkiin
olan en kisa siirede ameliyati planlandi. 6 ayliktan sonra bagvuran hastalara sadece

elektif olarak planlanan agik cerrahi teknik onerildi.

Anestezik uygulamada bir inhalasyon ajani, remifentanil infiizyonu ve
yardimci analjezi ile gerektiginde klonidin igeren standart prosediir uygulandi. Cogu
durumda intraoperatif kanama miktarini diigiirmek ve sistemik opioid ihtiyacini
azaltmak i¢in insizyon bolgesine cilt sinir bloklar1 uygulandi. Ameliyat sonrasi
hastalar gerektiginde diizenli analjezi ve morfin inflizyonu verilebilecek bir yogun
bakim fiinitesine transfer edildi. Asidoz riski nedeniyle sivi tedavisine 6zel 6nem
verildi. Hemoglobin seviyeleri ameliyattan 1, 4 ve 24 saat sonra kontrol edildi; ek
olarak, 24 saat sonunda rutin testler i¢in kan Ornekleri gonderildi. Hemoglobin
seviyesinin 70 g / L'nin altina diistiigii gosterildiginde kan transfiizyonu (10-20 ml /
kg) baglatildi, transfiizyon ihtiyacini optimize etmek icin rutin traneksamik asit
kullanildi.

3.1.1 Rekonstriiktif Acik Cerrahi

Genel anestezi indiiksiyonu ve endotrakeal entiibasyon yapildiktan sonra,

hastalara supin pozisyonda jel yastik ya da silikon at nali Mayfield koltuk baslig
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kullanilarak pozisyon verildi. Hastanin gozleri Betafix yapistiricilar ile korundu
ardindan orbitalar, burun delikleri ve kafatasinin {istiindeki cerrahi alan povidon-iyot
ovma ¢0zeltisi ile silinerek hazirlandi. Koronal siitiiriin posteriyorunda ve temporalis
kasmin arkasinda olacak sekilde bikoronal insizyon hatt1 boyunca zikzak desenli iz
diistimii belirlendi ve lokal anestezik enjekte edilerek operasyona baslandi (Sekil 10).
Insizyona periosteum seviyesine kadar bir bistiiri ile baglandi ve ardindan insizyonu
derinlestirmek i¢in Colorado igne ucu elektrokoter kullanildi. A¢ik RAC prosediirleri
i¢in kan transflizyonlari cilt insizyonu sirasinda rutin olarak baslatilmadi ancak hemen
timiinde cerrahi sirasinda gerek goriiliip kullanildi. Kafa derisi ve periosteum daha
sonra frontal ve pariyetal kemikleri ortaya ¢gikarmak igin her iki tarafa dogru siyrildi
(Sekil 11). Burr hole noktalari, orbital barin {izerindeki frontal kemiklerin ve
temporopariyetal siitiirin tizerindeki pariyetal kemiklerin ¢ikarilmasina yardimet
olmak i¢in yiiksek hizli Midas drill kullanilarak a¢ildi. Etkilenen siitiir serit seklinde
cikartildi. Frontal ve pariyetal kemikler daha sonra Tessier kemik biikiiciileri, kama
osteotomileri ve figi-cita osteotomileri kullanilarak gerektigi sekilde konturlandi
(Sekil 12). Kemikler tekrar sekil verilerek degistirildi ve 2/0 ipek siitiirler ya da gerek
goriildiigii taktirde mini plaklar kullanilarak uygun lokalizasyona tespit edildi (Sekil
13). Subgaleal Jackson-Pratt veya eldiven drenleri yerlestirildi ve dura defekti

olmayan tiim hastalarda ampul emisine birakildi (Sekil 14).
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Sekil 10: Operasyon 6ncesi bikoronal hat boyunca belirlenen zikzak sekilli
cilt insizyonu (Trigonosefali tanil1 hasta) (Pamukkale Universitesi Hastanesi Beyin

ve Sinir Cerrahisi arsivinden alinmistir).

Sekil 11: Bikoronal cilt insizyonunun ardindan her iki yone dogru siyrilan

skalp dokusu (Trigonosefali tanili hasta) (Pamukkale Universitesi Hastanesi Beyin ve

Sinir Cerrahisi arsivinden alinmistir).
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Sekil 12: Sinostoz olan siitiiriin ¢ikartilmasi ve pariyetal kemiklerin fi¢i-gita
osteotomileri kullanilarak sekil verilmesi (Skafosefali tanili hasta) (Pamukkale

Universitesi Hastanesi Beyin ve Sinir Cerrahisi arsivinden alinmustir).

Sekil 13: Ipek siitiirler ve mini plak kullanilarak kemiklerin tespit edilmesi

(Skafosefali tamli hasta) (Pamukkale Universitesi Hastanesi Beyin ve Sinir Cerrahisi

arsivinden alinmustir).
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Sekil 14: Operasyonun sonunda 2 adet dren konularak siitiire edilmis cilt

(Trigonosefali tanil1 hasta) (Pamukkale Universitesi Hastanesi Beyin ve Sinir

Cerrahisi arsivinden alinmistir).

1.1.2 Endoskopik Strip Kraniyektomi

3.1.2.1 Sagittal Siitiir

Genel endotrakeal anestezi altinda indiiksiyondan sonra, hasta modifiye
edilmis prone pozisyona getirildi, kafa hiperekstansiyonda iken jel yastikla sfenks
pozisyonu olusturuldu. Uygun cilt hazirlig1 ve drape ile 6rtlimden sonra, 6n fontanelin
yaklasik 2-3 cm posteriyorundan transvers cilt kesisi ile operasyona baslandr (Sekil
15). Sekil 9’ da sematize edilen teknik genel anlamiyla sagittal siitiirektominin
asamalarini iceren Di Rocco ve Massimi ekoliinii anlatirken, ¢aligmamiza dahil edilen
vakalarda bu teknikten farkli olarak cilt insizyonlari transvers yonde tercih edilmistir.
Kafa derisi ve kafatas1 arasindaki diseksiyon, 0° rijit bir rod lens endoskopu (Codman
ve Shurtleff, Randolph, MA) ve igne uglu monopolar elektrokoter kullanilarak kansiz
bir sekilde tamamlandi. Ikinci insizyon lambdanin hemen 6niinde ayn1 sekilde yapildi

ve subgaleal diizlem diseksiyonu daha sonra anteriyor ve posteriyor insizyonlar
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arasinda tamamen uzatildi. Enine orta hat osteotomileri pediyatrik 7 mm kraniyotom
ve 3 mm Kerrison rongeurs ile yapildi. Endoskop ile sagittal siitiir boyunca kalvaryal
kemigin anteriyordan posteriyora serbestlestirilmesi saglandi ve kemik tamamen
disseke edildiginde, patolojik sagittal siitiir, kemik kesme makas1 kullanilarak bir serit
seklinde total olarak ¢ikartildi (Sekil 16). Seridin genigligi hastanin yasiyla ters orantilt
olarak degismekle birlikte genelde 3 cm eninde kemik disseksiyonu yapildi. Son olarak

kafa derisi emilebilir galeal siitiirler ve steristripler ile kapatildi.

Sekil 15: Sagittal siitiir sinostozunda endoskopik cerrahi i¢in insizyon

bolgeleri (Pamukkale Universitesi Hastanesi Beyin ve Sinir Cerrahisi arsivinden

alimmustir).
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Sekil 16: Sagittal sinostozda endoskopik olarak strip kraniyektomi yapilan

hastanin post-op BT gériintiisii (Pamukkale Universitesi Hastanesi Beyin ve Sinir

Cerrahisi arsivinden alinmistir).

3.1.2.2 Koronal Siitiir

Hasta sirtiistii yatirildi ve alin uygun bir sekilde povidon-iyot ovma ¢ozeltisi ile
temizlendi. Stephanionda 2 cm'lik bir insizyon yapildi (koronal siitiir ve temporal
cizginin birlesme yeri) (Sekil 17). Subgaleal diseksiyon endoskop yardimi ile
pteriyona ve zigomatik alanlara dogru tasindi1 ve medial olarak 6n fontanele dogru
uzatildi. Kemik altina bir endoskopun sokulmasini saglamak i¢in Kerrison rongeurs
ile bir burr deligi acild1 ve biiyiitiildii. Dura, ayrica 6n fontanelden sfenoid kemik ve
temporal fossa'nin kiiclik kanadina uzanan kisimdan da diseke edildi. Daha 6nce
anlatildig1 gibi bir kemik seridi ¢ikarildi ve elektrokoter ile hemostaz saglandi (Sekil
18).

67



Sekil 17: Koronal siitiir sebepli plagiosefalide insizyon isareti (Pamukkale

Universitesi Hastanesi Beyin ve Sinir Cerrahisi arsivinden almmustir).

Sekil 18: Koronal siitiir sebepli plagiosefalide post-op 3D BT goriintiisii

(Pamukkale Universitesi Hastanesi Beyin ve Sinir Cerrahisi arsivinden alinmustir).
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3.1.2.3 Metopik Siitiir

Hastanin basi at nali bagligina sirtiistii yatirildi. Stenoze metopik siitiir iizerinde
sa¢ ¢izgisinin hemen arkasinda 2 ila 3 cm enine bir kesi yapildi (Sekil 19). Subgaleal
diseksiyon, bir endoskop ve monopolar elektrokoter yardimiyla nazion ve nazofrontal
stitlire indirildi. Endoskopun dura iizerinden ge¢mesine izin vermek i¢in kraniotom ve
rongeurlar ile bir orta hat osteotomisi yapildi. Kemik doku disseke edildikten sonra 1.5
ila 2.0 cm'lik bir kemik seridi nazofrontal siitiirden asagi dogru uzandigindan emin
olunacak sekilde c¢ikartildi. Anteriyor fontanele ulasmak igin posteriyor kemik
rezeksiyonu yapildi (Sekil 20). Siddetli trigonosefali durumunda frontal kemige drill

yardimli osteotomiler ile uygun sekiller verildi.

Sekil 19: Metopik sinostoz i¢in yapilacak insizyonun ve ¢ikartilmasi

ongoriilen kemik seridin iz diisiimii (Pamukkale Universitesi Hastanesi Beyin ve

Sinir Cerrahisi arsivinden alinmustir).
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Sekil 20: Metopik siitiir sinostozunda uygulanan endoskopik kraniyektomi

sonrast 3D BT goriintiisii (Pamukkale Universitesi Hastanesi Beyin ve Sinir

Cerrahisi arsivinden alinmistir).

3.1.2.4 Lambdoid Siitiir

Hasta omuz silindiri ile sirtiistii yatirildi ve kafa jel yastikli at nal1 kafaliklariyla
yana dogru ¢evrildi. Lambdadan asteriona uzanan ve tiim stenozlu lambdoid siitiirii
igeren bir kemik seridini ¢ikarmak icin ilk insizyon lambda'nin hemen yanina yapildi.
Subgaleal bosluk daha once tarif edildigi gibi disseke edildi ve asteryon bolgesine
indirildi. ikinci insizyon asteryonun hemen medialine yapildi. Her insizyonda burr
delikleri olusturmak i¢in bir kraniotom kullanildi. Ardindan stenozlu lambdoid siitiiriin
tizerinde medial ve lateral osteotomiler yapildi. Daha sonra durayi iistteki kemikten
ayirmak icin rijit bir endoskop kullanildi ve stenoza ugramis lambdoid siitiir igeren bir
kemik seridini ¢ikarmak icin kemik kesme makasi kullanildi. Yaralar emilebilir siitiir
ile kapatildi ve deri steristripleri kafa derisi iizerine yerlestirildi. Daha 6nce tarif edilen

islemlerin higbirinde dren kullanilmadi (Sekil 21).
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Sekil 21: Lambdoid sinostozlu hastanin pre-post op goriintiileri (Pamukkale

Universitesi Hastanesi Beyin ve Sinir Cerrahisi arsivinden alinmistir).

Hastalar gece gdzlem igin Beyin ve Sinir Cerrahisi Yogun Bakim Unitesi’ ne
alind1 ve ertesi sabah servise transfer edildi. Ameliyat sonrasi 4. giinde tarama (Star
Scanner Orthomerica) yapildi ve post-op antropometrik dl¢limleri alindi. Ameliyat
sonras1 6. giinde 6zel yapim bir Surlyn kask {tretildi, teslim edildi ve takildi. Kask
tedavisi 10 ila 12 ay arasinda siirdii. Ameliyattan sonraki 1. yi1ldan sonra hastalar y1llik

veya iki yilda bir takip edildi.

3.2 OLCUM TEKNIGi

Antropometrik kraniyal ol¢iimler insan kalvaryumunu degerlendirmek igin
objektif ve tekrarlanabilir teknikler saglar. Kraniyal o6l¢iimlerin normal referans
araliklari, kraniyosinostoz ve kraniyofasiyal deformitelerin objektif ve giivenilir bir
sekilde teshis edilmesi i¢in kantitatif standartlar sunabilir. Bu ¢alismada Pamukkale
Universitesi Hastaneleri Beyin ve Sinir Cerrahisi poliklini§ine bagvuran
kraniyosinostoz tanili cocuklarda antropometrik Olgiimlere dayanan kraniyal

indekslerin radyografik olarak edinilmis normatif degerleri ve STARscanner veya
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SmartSoc tarama sistemleriyle edinilmis degerleri kullanilarak birden fazla

kraniyosinostoz tipine uygulanabilir referanslar elde etmeyi varsayiyoruz.

Spesifik kafa BT parametreleri, 1| mm veya daha diisiik dilim kalinligin1 ve
yiiksek ¢oOzlniirliklii 3D rekonstriiksiyonlar1 (kemik pencereleri kullanarak)
degerlendirme yetenegine sahip olanlardan secildi. 3 boyutlu goriintiileri yeniden
yapilandirmak ve degerlendirmek i¢cin RadiAnt DICOM Viewer yazilimi kullanild.
Frontal projeksiyonlar ile metopik siitiir acikliginin veya kapanmasinin belirlenmesi
izlenebildi. Superior (kalvarinin {istiinden kus bakist goriiniim) ve lateral
projeksiyonlar dnceden tanimlanmis anatomik isaretler (Tablo 7) arasinda dogrusal
Olcim yapilmasmma izin verdi. Anatomi isaretlerinin net bir sekilde
gorsellestirilmesiyle kraniumun egrisel mesafelerini 6lgmek i¢in yine RadiAnt
DICOM Viewer ve Probel Viewer sistemleri kullanildi. Standart kurallara veya
literatiirde yeni tamimlanmis boyutlara dayanan spesifik antropometrik kraniyal
Olgtimler de eklendi (Tablo 8). Edinilen lineer ve egrisel mesafelere gore spesifik

kraniyal indeksler hesaplandi (Tablo 9).

Trigonosefali siddetini &lgmek igin iki farkli ag1 kullanildi. ilk olarak,
frontozigomatik a¢1 6l¢iimii (FZA) i¢in 3 boyutlu BT goriintiilerinde zigomatikofrontal
(ZF) siitiiriinde iki tarafli (ZFR ve ZFL) ve glabella (G) kemik noktalar1 sag profil
goriiniimiinde isaretlendi. Ug¢ boyutlu render eksenel bir diizlemde (kusbakist
goriiniim) yonlendirildiginde ZFR-G-ZFL arasindaki ag1 iki boyutlu olarak olgiildii
(Sekil 22). Ikincisi, interfrontal ag1 (IFA) daha dnce Kellogg ve ark tarafindan tarif
edilmis ve trigonosefali tanisinda olduk¢a dogru, kesin ve pratik olduklart bildirilen 6
farkli metottan istatistiksel olarak en anlamli olani segildi (265). Bu yonteme gore 3
boyutlu rekonstriikksiyonu yapilan tomografi goriintiilerinde kafatasinin en on
noktasindan bagslayan bir diizlem pteriondan gegecek sekilde kraniumu kestigi
diistintilerek goriintiiniin verteks boliimii ¢ikartildi ve kalan kafa tabanina superiordan
bakilacak sekilde konumlandirildi. Bu asamada kesen diizlemin en 6n noktas1 orijin
alimacak sekilde her iki pterion hattinin diizlemle kesistigi nokta belirlendi ve bu

tiggende olusan ac1 hesaplanarak veri olarak kaydedildi (Sekil 23).
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Sekil 22 : Trigonosefali i¢in frontozigomatik a¢1 teknigi. Kirmizi ok glabellayi,

daireler ise frontozigomatik eklemin orta noktasini gosteriyor.

Sekil 23: Interfrontal ac1 hesaplama noktalari.
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Posteriyor plagiosefali i¢in foramen magnumun lateral sapmasini temsil eden
posteriyor fossa sapma agisi (PFSA) kullanildi (Tablo 9). Ag1, foramen magnum' u
ikiye ay1ran ¢izginin ve Kribriform plakayi ikiye ayiran ¢izginin kesisimi ile tanimland1
ve pozitif ag¢inin, sinostotik tarafa dogru sapmay1 gosterdigi diisiiniildii (266) (Sekil
24)

Sekil 24 : Posteriyor fossa sapma agisi

Ozellikle sagittal sinostozda kullanilan sefalik indeks (SI) bu ¢aligmada detaylt
sekilde hesaplandi. Bu hesaplamalar hem rekonstrikktif 3 boyutlu tomografi
goriintlilerinden yapilan dl¢timlerle hem de 3 boyutlu lazer yiizey tarayici ile hastanin
kafasina yerlestirilen vericilerin okunmasiyla gerceklestirildi (Sekil 25). Kraniyal
geniglik soldan sag euryona olan mesafe (EuD), kraniyal uzunluk, glabella ile
opisthocranium arasindaki mesafe (GOPD) olarak belirlendi. 3D taramalarda seviye
0, sellion ve her iki tragusu iceren referans enine kesit diizlemi olarak refere edildi.
Kafatasinin referans diizlemden {istiin olan kismi, her biri referans diizlemine paralel
olan, esit seviyede aralikli dokuz kesit diizlemine boliindii ve seviye 10 vertex diizlemi
kabul edildi. Calismamizda tiim hastalarda kraniyal Ol¢iimleri hesaplamak i¢in
referans diizlemden tepe noktasina olan mesafenin ticte biri olan Seviye 3 kullanildi

(Sekil 26). Sefalik indeks (SI) = genislik / uzunluk x 100, kraniyal cat1 asimetrisi
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(KCA) = Diag A - Diag B, kraniyal cat1 asimetri indeksi (KCAI)= KCA / Diag B x
100 olarak formiilize edildi (267).

Sekil 25: Sefalik indeksin BT (A) ve 3 boyutlu lazer yiizey tarayici (B) ile

Olgtimti.

=== Level 0

Sekil 26: Ug boyutlu lazer yiizey tarayici ile elde edilen kafatasi dl¢iimleri

Metopik sinostozlarda yukarida bahsedilen 2 farkli agisal dlglimiin yaninda 3
degisik indeks ile degerlendirmelerde bulunuldu. Inferolateral frontal kemigin en

medial girintisi olan frontotemporal noktalarin birbirine olan mesafesi frontotemporal
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cap (FTC) olarak belirlendi ve bunun kraniyal genislige oran1 “frontopariyetal indeks”
(FPI) olarak kaydedildi (268) (Sekil 27) (Tablo 9).

<V

Sekil 27 : Antropometrik degiskenleri tanimlamak i¢in kullanilan referans
noktalar. g = glabella; gn = gnathion; n = nasion; prn = pronasale; sn = subnasale; sto
= stomion; v = vertex; al = alare; en = endokantiyon; eu = euryon; ex = ekzokantiyon;
ft = frontotemporale; go = gonion; pra = preaurale; sa = siiperaurale; t = tragion; zy =

zygion (269).

Metopik siitiir i¢in yillardir kullanilan standart 6l¢timlerin aksine son yillarda
ortaya ¢ikan ve yeni tanimlanan “metopik indeks” (MI) i¢in anteroinferolateral frontal
kemik ve zigomatik proses arasindaki kas sirtinin iistiindeki girintinin orta noktalari
arasindaki mesafe olan Minimum frontozigomatik genisligin (MFZD) kraniyal

genislige oran1 “metopik indeks” olarak tanimland1 (268) (Sekil 28) (Tablo 9)

Calismamizdaki bir diger yeni 6lgiim “yiikselen indeks” ti. Burada da glabella-
opisthocranion ¢evre uzunlugunun (GOPP) (Tablo 8), kraniyal uzunluga (GOPD)
orani alind1 (268) (Tablo 9).
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Tablo 7: Kalvaryal anatomik noktalar

ANATOMIK NOKTALAR ACIKLAMA

Glabella (G)* Orta hatta, supraorbital ¢ikinti

seviyesinde alnin en 6n noktasi.

Opisthocranion® Sagittal diizlemde kafatasinin en arka
cikint1 noktadir. Neredeyse her zaman
oksipital kemigin superior squama’ sina
bazen de dis oksipital ¢ikinti iizerine

denk gelir.

Eurion * Pariyetal kemik veya iist temporal
kemik tizerinde kafatasinin lateral

cikintisi.

Frontotemporal* Inferolateral frontal kemigin en medial
girintisi, frontal kemigin zigomatik
prosesinin hemen arkasinda ve

pterionun oniinde.

Midfrontozigomatik (MFZ) resest Anteroinferolateral frontal kemik ve
frontal kemik zigomatik proses
arasindaki kas sirtinin tistiindeki

girintinin orta noktasi
Zigomatikofrontal nokta (ZF) * Zigomatikofrontal eklem orta noktasi

* Geleneksel anatomik noktalar T Yeni tanimlanan anatomik nokta (268)
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Tablo 8: Antropometrik kraniyal élgtimler

KRANIAL OLCUM ACIKLAMA
Glabella-opisthocranion GOPD Maksimum kraniyal AP
capli uzunlugu
Glabella-opisthocranion = GOPP Maksimum kraniyal AP
cevre uzunlugu cevresi
Eurion-eurion c¢api EuD Maksimum kraniyal

genislik
Frontotemporal ¢ap FTC Minimum frontotemporal

genislik (ft-ft)

Midfrontozigomatik cap MFZD Minimum
frontozigomatik genislik

Interzigomatikofrontal  (ZF-ZF) ZF noktalar1 arasindaki
mesafe mesafe

Vertikal / Horizontal VOM & HOM Orbital fossanin 2
orbital mesafe eksendeki dl¢iimleri
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Sekil 28: MFZD ve metopik indeks. MFZD' yi hesaplamak i¢in kullanilan
yoriinge jantlarinin tiggen yerlesimi (“A” harfi midfrontozygomatik girintiyi gosterir).
Bu degerin (MFZD) maksimum Kraniyal genislige (EuD' ye) bdliinmesi metopik
indeksi verir.

Tablo 9: Antropometrik kraniyal indeksler ve agilar

Sefalik indeks* EuD / GOPD Sagittal sinostoz,

dolikosefali, brakisefali

Frontopariyetal indeks* FTC /EuD Metopik sinostoz,

trigonosefali

Metopik indeks ¥ MFZD / EuD Metopik sinostoz,

trigonosefali
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Yiikselen indeks f GOPD / GOPP Bilateral koronal

sinostoz, turrisefali

Frontozigomatik ac1 ZFR-G-ZFL Metopik sinostoz,

trigonosefali

Interfrontal ac1 IFA Metopik sinostoz,

trigonosefali

Posteriyor fossa sapma  PFSA Lambdoid sinostoz,
agisi posteriyor plagiosefali
Orbital indeks VOM/HOM Unilateral koronal

sinostoz, anteriyor

plagiosefali

* Standart kraniyal indeks  { Yeni tanimlanan antropometrik Kraniyal indeksler

Unilateral koronal sinostozun sebep oldugu anteriyor plagiosefalide ise
defektif tarafin orbital fossa alaninin vertikal ve horizontal dl¢timleri yapilip birbirine

oranlandi1 (Tablo 8) ve “orbital indeks olarak ¢alismamizda referans 6lglim metodu

olarak kaydedildi (270) (Tablo 9) (Sekil 43).

Tim bu Ool¢iimlere ek olarak duyarliligini degerlendirmek istedigimiz
STARscanner veya SmartSoc sistemleri ile 3 boyutlu tarama teknigi ile yapilan
Olgimler neticesinde tiim sinostoz tiplerini kapsayan datalar ile hastalar
degerlendirildi. Bu tarama tekniginde kullanilan referans noktalar ve dl¢iimler Sekil

40 ve 41 de detayl olarak gosterildi.
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3.3 ISTATISTIK

Verilerin degerlendirilmesinde SPSS 25.0 (Statistical Package for Social
Sciences) paket programi kullanilmistir. Tanimlayici istatistiklerde; kategorik
degiskenler i¢in sayi (n), yiizde (%); siirekli degiskenler i¢in aritmetik ortalama (X) ve

standart sapma (SS) verilmistir.

Gruplarin karsilastirilmasinda Student t test kullanilmistir. Student t testi
oncesi normallik testi yapilmistir. Normallik testine uymayan veriler Mann-Whitney
U testine tabi tutulmustur. Bagimli 6rneklemlerin karsilastirilmasinda Paired Samples
t-test, 30 olgunun altindaki hesaplamalar i¢in Wilcoxon signed ranks testi

kullanilmistir. Istatistiksel anlamlilik diizeyi (p)<0,05 olarak anlamli kabul edilmistir.
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4 BULGULAR

Calismamiz; 1 Nisan 2020 tarihine kadar Pamukkale Universitesi Saglik
Uygulama ve Arastirma Hastanesi Beyin ve Sinir Cerrahisi poliklinigine
“kraniyosinostoz” tanisi ile bagvurup endoskopik strip kraniyektomi veya
rekonstriiktif acik cerrahi uygulanan hastalardan olusmaktadir. Calismamiza,
retrospektif hasta dosyalart ve kayitlarin incelenmesi ile toplam 40 hasta dahil

edilmistir.

Hastalarin kraniyal 6l¢iim datalar1 i¢in RadiAnt DICOM Viewer ve Probel
Viewer sistemleri kullanilmis, teyit ve karsilastirma igin 6zel bir ortez sirketinin
yaptig1 3D lazer STARscanner veya SmartSoc tarama sistemleriyle edinilmis degerler
kaydedilmistir. Hastalarin kraniyal tomografi goriintiileri, sosyodemografik bilgileri,
klinik ve laboratuvar bulgulari igin Pamukkale Universitesi Beyin ve Sinir Cerrahisi
hasta dosyalari, hastane Probel sistem kayitlart ve dis merkez goriintiileme

yontemlerinin kayithi oldugu CD data dosyalar1 taranmaistir.

Calismaya dahil edilen toplam 40 hastay1 15 metopik (%37,5), 14 sagittal
(%35), 3 bilateral koronal (%7,5), 7 unilateral koronal (%17,5) ve 1 lambdoid sinostoz
(%2,5) hastasi1 olusturdu (Sekil 29).

Sinostoz tipi

W Metopik

M Sagittal

M Silateral koronal

W Unilateral koranal
Lambdoid

Sekil 29: Sinostoz tiplerine gore hasta popiilasyonu.
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Olgularin demografik 6zellikleri incelendiginde 30 (%75) erkek ve 10 (%25)
kadin hastadan olusan popiilasyonun yas ortalamasi 172,55 £+ 146,971 giin olarak
hesaplandi. Kadin hastalarin yas ortalamasi 166,10 + 99,087 giin, erkeklerinki 174,7 +
161,192 giin olarak bulundu. Sinostoz tiplerine gore cerrahiye alinma yaslarina dikkat
edildiginde en erken opere edilen hasta grubu bilateral koronal siitiir sinostozu iken,

en gec opere edilenleri metopik siitiir sinostozu hastalar1 olusturdu (Sekil 30).

Ortalama Hasta Yagi (Gcin)

Metopik Sagittal Bilateral koronal ~ Unilateral koronal Lambdoid

Sinostoz tipi

Sekil 30: Sinostoz tiplerine gore ortalama yas (Giin bazinda)

Hastalarin cerrahi zamanlamalarina operasyonda secilen yontem 1s18inda
bakildiginda endoskopik strip kraniyektomi i¢in ortalama cerrahi zamanlama 100,52
+ 22,126 iken acik rekonstriiktif cerrahi i¢in 322,15 + 182,264 giin oldugu goriildii.
Her bir sinostoz tipi i¢in bakildiginda metopik sinostoz i¢in ortalama rekonstriiktif
cerrahi yas1 358 giin iken endoskopik icin 99 giin oldugu goriildii. Sagittal sinostoz
icin agik cerrahide 295 giin, endoskopik cerrahide yine 99 giin oldugu, unilateral
koronalde acik cerrahi ortalamasi 150 giin iken endoskopik cerrahide 97 giin oldugu
gorildii. Rekonstriiktif cerrahi yapmadigimiz bilateral koronal siitlir sinostozunda
ortalama yas 103 giin iken lambdoid sinostozda 143 giin olarak karsimiza ¢ikt1 (Sekil
31).
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Cerrahi Yéntem

400 M Rekonstruktif Cerrahi
M Endoskopik Cerrahi

Ortalama Hasta yasi

Metopik Sagittal Eilateral Unilateral Lambdoid
koronal koronal
Sinostoz tipi

Sekil 31: Sinostoz tiplerine gére ESK ve RAC cerrahi zamanlamalari.

Kraniyosinostoz tanisi ile opere edilen hastalar i¢in daha 6nce de bahsedildigi
gibi iki cerrahi metot tercih edildi. Calismamizda segilen hasta popiilasyonunun 27’si
(%67,5) endoskopik strip kraniyektomi ile geriye kalan 13 hasta (32,5) ise
rekonstriiktif agik cerrahi ile opere edildi. Sinostoz tiplerine gore gruplandirildiginda
metopik sinostozun 8’ i rekonstriiktif (%20), 7° si endoskopik (%17,5) yontemle,
sagittal sinostozun 4’ti rekonstriiktif (%10), 10’u endoskopik (%25) yontemle,
bilateral koronal sinostozun tamami endoskopik yontemle, unilateral koronalin sadece
1 tanesi rekonstriiktif (%2,5), 6’s1 endoskopik (%15) yontemle, yapilan 1 lambdoid

sinostoz ise yine endoskopik yontemle opere edilmistir (Sekil 32).
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Cerrahi Yéntem

[ Rekonstruktif Cerrahi
M Endoskopik Cerrahi

Hasta Sayisi

Metopik Sagittal Bilateral Unilateral Lambdoid
koronal koronal
Sinostoz tipi

Sekil 32: Sinostoz tipleri ve tercih edilen cerrahi yontemler.

Yasa gore cerrahi miidahale zamanini etkileyen en 6nemli faktor rekonstriiktif
cerrahi yapilma zamani olarak belirlendi. Endoskopik cerrahi uygulanma tarihi genel
goriise uygun olarak bizim calismamizda da ilk 3 ay + 10 giin olarak belirlenmisken,
ortalama cerrahi zamanini belirleyen ana faktdr sinostoz olan siitiiriin anatomik

lokalizasyonundan bagimsiz olarak acik rekonstriiktif cerrahinin zamani olarak

kendini gosterdi (Sekil 33).
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Cerrahi Tipi

400 === Rekonstruktif Cerrahi
=== Endoskopik Cerrahi

300

200

. /

Mean Hasta Yagi (G(in)

Metopik Sagittal Eilateral Unilateral Lambdoid
coronal coronal
Sinostoz tipi

Sekil 33: Operasyon zamanlarinin cerrahi metotlara gore kiyaslanmasi.

Kraniyosinostoz tanisi ile opere edilen hastalarin cerrahi Oncesi anestezi
hazirlik iglemleri siiresi ve yapilan cerrahi iglemler ig¢in harcanan ortalama siireler
Tablo 10° de gosterilmistir. Rekonstruktif agik cerrahi i¢in anstezi tarafindan yapilan
hazirliklarin ortalama siiresi 251,15 dk ile endoskopik strip kraniyektomi igin harcanan
159,26 dk’lik ortalama anestezi siiresinden anlamli olarak daha uzun bulundu
(p<0,0001, Student t-test). Cerrahi siirelerin istatistiksel kiyaslamari yapilinca
rekonstruktif cerrahi 141,54 dk ile 67,59 dk ortalamali endoskopik cerrahiden anlaml
olarak daha uzun bulundu (p<0,0001, Student t-test).

Tablo 10: Anestezi ve cerrahi siirelerin operasyon tipine gore ortalamalari.

ANESTEZI SURESI Rekonstriiktif 251,15 dk
Endoskopik 159,26 dk

CERRAHI SURESI Rekonstriiktif 141,54 dk
Endoskopik 67,59 dk
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Her bir sinostoz tipine gore anestezi hazirlik siireleri incelendiginde 270 dk’ lik
ortalama ile bilateral koronal sinostoz en fazla hazirlik gerektiren sinostoz tipiyken,
rekonstriiktif cerrahi igerisinde 240 dk’ lik ortalama ile metopik siitiir sinostozu, tim
cerrahi opsiyonlar igerisinde de 154 dk’lik ortalama ile endoskopik unilateral koronal
sinostoz cerrahisinin anestezi hazirlik siiresi en kisa ortalama olarak hesaplandi (Sekil

34)

Cerrahi Tipi

W Rekonstruktif Cerrahi
M Endoskaopik Cerrahi

(%) w
o o
=] =]

Ortalama Anestezi Siiresi (Cerrahiye Hazirlik)

Metopik Sagittal Bilateral Unilateral Lambdoid
coronal coronal
Sinostoz tipi

Sekil 34: Cerrahi yontemlere gore anestezi hazirlik siiresi ortalamalari.

Sinostoz tiplerine gore cerrahi siireler karsilastirildiginda 168 dk siiren
rekonstriiktif sagittal siitiir sinostoz cerrahisi en uzun ortalamaya sahip cerrahi
operasyon siiresi olurken, 55 dk’lik endoskopik lambdoid siitlir sinostoz cerrahisi en

kisa ortalamaya sahip cerrahi operasyon siiresi olarak karsimiza ¢ikt1 (Sekil 35).
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Cerrahi Tipi

200 W Rekonstruktif Cerrahi
M Endoskopik Cerrahi

Ortalama Cerrahi Siiresi

Metopik Sagittal Eilateral Unilateral Lambdoid
coronal coronal
Sinostoz tipi

Sekil 35: Operasyon tekniklerine gore cerrahi siiresi ortalamalari.

Operasyon sirasinda karsilagilabilecek en 6nemli komplikasyonlardan biri olan
kan kayb1 ve uygulanan transfiizyon miktart da ¢alismamizin 6nemli bilesenlerinden
birini olusturmaktadir. Her ne kadar operasyon siireleri kan kaybini etkileyen en
belirgin faktor olsa da kanama miktarini belirleyen bir ¢ok etken mevcuttur. 40 olguluk
bu calismamizda rekonstriiksiyon cerrahisi ile opere edilen 13 hastanin ameliyat
sirasinda ortalama kan kaybi 239,23 + 69,33ml iken geriye kalan 27 hastalik
endoskopik strip kraniyektomi yapilan vakalarin ameliyat sirasinda kaybettikleri
ortalama kan miktar1 41,3 + 16,14 olarak hesapland:1 ve istatistiksel olarak bu fark
anlaml1 bulundu (p<0,001 Mann-Whitney U testi ).

Her bir sinostoz tipine gore inceledigimizde ise unilateral koronal sinostoz i¢in
yapilan rekonstriiktif acik cerrahi 270 ml ile en fazla ortalama kan kaybina sebep olan
ameliyat olarak karsimiza ¢ikarken, yasanan en az kan kaybiin 15 ml ile lambdoid

sinostozda yapilan endoskopik cerrahi oldugu gortildii (Sekil 36).
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Cerrahi Tipi

300 W Rekaonstruktif Cerrahi
M Endoskopik Cerrahi

Operasyon Sirasindaki Ortalama Kan Kaybi

Metopik Sagittal Bilateral Unilateral Lambdoid
koronal koronal
Sinostoz tipi

Sekil 36: Cerrahi yontemlere gore operasyon sirasindaki ortalama kan

kayiplari.

Ameliyat sirasindaki kan kayiplarim1i kompanze etmek igin yine ameliyat
sirasinda verilen transfiizyon miktarlari da calisgmamizda yer aliyor. Burada
transfiizyondan kasit sadece eritrosit siispansiyonu olarak belirlendi. Taze tam kan
tedariki merkezimizde zor oldugundan ve bazi ¢aligmalarda oldugu gibi profilaktik
TDP kullanimi rutin uygulamamizda bulunmadigindan operasyon sirasindaki kan
kayiplar1 eritrosit siispansiyonlart ve sivi destegi ile kompanze edildi. Kan
transflizyonu sirasinda allojenik transfiizyona bagli bir ¢ok risk varligi da géz dniinde
bulunduruldugunda hemodinamik olarak durumu stabil olgularda olabildigince intra-
op kan iriinii kullanimi tercih edilmedi ve bu baglamda 11 hastaya cerrahi siiresince
hig eritrosit siispansiyonu destegi verilmedi. Bu karar; hesaplanan kan kaybi, toplam
kan hacminin %15’ inden fazla ya da hematokrit degerinde %25’ den fazla diisiis
olmadiginda verildi. Geriye kalan 29 hastadan rekonstriiktif cerrahi yapilanlara
ortalama 176,92 + 60,46 ml, endoskopik cerrahi yapilanlara ise 37,96 + 36,85 ml
transflizyon yapildi ve bu fark istatistiksel olarak anlamli kabul edildi (p<0,001 Mann-
Whitney U testi ).
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Cerrahi teknik bazli sinostoz tipi kan kaybi ortalamas1 hesaplandiginda 200 ml
ortalama ile rekonstriiktif bilateral koronal sinostoz ameliyati en yiliksek kan
transfiizyonu yapilan hasta grubu, lambdoid sinostoz ise hi¢ kan transfiizyonu
yapilmadigi i¢in en diislik kan destegi verilen hasta grubu olarak karsimiza ¢ikiyor
(Sekil 37). Burada ki dikkat edilmesi gereken nokta calismamizda opere edilen
hastalardan, operasyon sirasinda en fazla ve en az kan kaybi1 yasayan gruplarin kan
transfiizyonlar1 tablosu ile karsilastirildiginda tamamen Ortiismesidir. Bu da
klinigimizce belirlenen transfiizyon kurallarinin disina ¢ikilmadiginin ve sadece

gerekli durumlarda uygulandiginin gostergesidir.

Cerrahi Tipi

W Rekaonstriktif Cerrahi
M Endoskopik Cerrahi

Operasyon Sirasindaki Ort. Kan Tx

- fo]
Metopik Sagittal Eilateral Unilateral Lambdoid
koronal koronal
Sinostoz tipi

Sekil 37: Sinostoz tiplerine gore operasyon sirasindaki ortalama kan

transflizyonu miktarlari.

Ameliyattan sonra 1.- 4. ve 24. saatlerde bakilan kontrol hemoglobin
degerlerindeki diisme nedeniyle 31 hastaya post-op 24 saat iginde eritrosit
siispansiyonu destegi verildi. Ortalama degerlere bakildiginda 93,08 + 28,978 ml ile
rekonstriiksiyon cerrahisinde verilen kan miktar1 47,41 + 35,474 ml ile endoskopik
cerrahide verilenden belirgin yiiksek ve anlamli bulundu (p=0,001 Mann-Whitney U
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testi). Yine her bir sinostoz tipine gore ayr1 ayri bakildiginda anatomik olarak siitiiriin

tipinden ¢ok operasyonun metoduna gore bir degisim izlendi (Sekil 38).

Cerrahi Tipi

100 M Rekonstrilktif Cerrahi
M Endoskopik Cerrahi

Operasyon Sonrasindaki Kan Tx (ml)

Metopik Sagittal Eilateral Unilateral Lambdoid
koronal koronal
Sinostoz tipi

Sekil 38 : Sinostoz tiplerine gore operasyon sonrasi ortalama kan transfiizyonu

miktarlari.

Hastalarin ortalama hospitalizasyon siireleri toplamda 8,1 + 7,795 giin,
rekonstriiktif cerrahi yapilanlarin 13,23 + 11,952 giin ve endoskopik strip
kraniyektomi yapilanlarin 5,63 + 2,388 giin olarak hesaplandi ve bu iki grup arasindaKki
fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (P=0,042 - Student t-test). En fazla hastanede
kalis siiresi 49 giin ile metopik siitiir sinostozu olan ve rekonstriiktif agik cerrahi
uygulanan bir hasta iken en kisa siire 2 giin ile endoskopik sagittal siitiirektomi yapilan
bir hasta oldu (Sekil 39).
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Cerrahi Yéntem

a0 @ Rekonstriktif Cerrahi
T @ Endoskopik Cerrahi

[ Rekonstriktif Cerrahi
I Endoskopik Cerrahi

20

mi“ }

Hospitalizasyon Siresi

Metopik Sagittal Bilateral Unilateral Lambdoid
koronal koronal
Sinostoz tipi

Sekil 39: Sinostoz tipleri ve segilen cerrahi yontemlere gore ortalama

hastanede kalis siireleri (Kiimelenmis standart sapma yontemiyle).

Opere ettigimiz 40 hastadan sadece sekizinde komplikasyon gelisti (% 20).
Bunlardan ikisi yara yeri enfeksiyonu (% 5), ii¢ tanesi yetersiz cerrahi (% 7,5), 1 tanesi
pnomotoraks (% 2,5), bir tanesi epidural hematom (% 2,5) ve bir tanesi de
hipotermiydi (%2,5). Revizyon cerrahisi yapilan 3 hasta vardi ki bunlar da yetersiz
cerrahi olarak degerlendirilen hastalardi. Bunlardan ikisi ge¢miste rekonstriiktif
cerrahi yapilan metopik ve sagittal siitiir sinostozu hastalariyken bir tanesi endoskopik
sagittal siitiirektomi hastasiydi. Sadece 1 hastada operasyon sonrasi exitus goriildii (%
2,5) ve beklenenin aksine hasta endoskopik sagittal siitiirektomi hastasiydi (Tablo 11).
Ozetle komplikasyonlarin 2 tanesi rekonstriiktif cerrahide karsimiza ¢ikarken (%25)

geriye kalan 6’ s1 endoskopik strip kraniyektomide (%75) gozlendi.
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Tablo 11 : Demografik 6zelliklerine ve tercih edilen cerrahi tipine gore hastalarin

post-op durumu.
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37 114 Kadin - Bilateral Endoskopik - -

koronal
38 62 Erkek - Metopik Endoskopik - -
39 119 Erkek - Unilateral Endoskopik  Epidural -
koronal Hematom
40 103 Erkek - Sagittal Endoskopik | Hipotermi Ex

Oldu

Calismamizda yer alan her hastaya operasyondan 6nce ve sonra kraniyal
tomografi goriintiilemesi yapildi. Her sinostoz tipine 6zgii belirlenen dl¢lim teknikleri
ve indekslerin yaninda tiim hastalar i¢in kiyaslamay1 kolaylastiracak parametreler
belirlendi. Bunlardan en 6nemlisi ve tiim g¢evrelerce kabul goreni “sefalik indeks”,
bizim ¢alismamizda da en genis capli degerlendirmeye olanak verecek olan faktor

olarak yerini ald1.

Sagittal siitiir sinostozu tanili hastalara ¢ekilen kraniyal tomografi
goriintiilerinden elde edilen pre-op sefalik indeks ortalamasi RAC igin 0,7000 =+
0,03367 iken ESK i¢in 0,7120 + 0,04211 olarak 6l¢iildii. Tim skafosefalili hastalarin
cerrahi Oncesi ortalama sefalik indeks degeri ise 0,7086 + 0,03900 olarak belirlendi.
Post-op donemde 6lgiilen sefalik indeks degeri RAC igin 0,7475 + 0,04193 iken ESK
icin 0,7240 + 0,04222, tiim skafosefalili hastalara bakildiginda ise 0,7307 + 0,04196
olarak hesapland1 (Tablo 12). Sagittal siitiir sinostozu nedeniyle endoskopik
kraniektomi yapilan 10 hastanin BT ile olgiilen pre-op ve post-op SI degerleri
arasindaki degisim istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir (p= 0,211 Wilcoxon
testi). Yine sagittal siitiir sinostozlu olup RAC ile opere edilen 4 hastanin pre-op ve
post-op BT &lgiimleri ile elde edilen Si degerleri arasindaki degisim anlamli

bulunmamustir (p=0,066 Wilcoxon testi).
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Tablo 12: Sagittal sinostozlu hastalarin operasyon dncesi ve sonrasi BT ile dl¢iilen

sefalik indeks degerleri.

Total 0,7086 + 0,03900
Pre-op (Ort £ SS) Rekonstriiktif 0,7000 + 0,03367
Endoskopik 0,7120 £ 0,04211
Total 0,7307 + 0,04196
Post-op (Ort = SS) Rekonstriiktif 0,7475 +0,04193
Endoskopik 0,7240 + 0,04222

Her iki cerrahi yontemde de sefalik indeks degerleri artmis olarak goriinse de
rekonstriiktif agik cerrahi i¢in dlgiilen degerlerde pre-op ve post-op fark, endoskopik
yonteme gore daha belirgin olarak izlenmistir (Sekil 40).

~ Pre-op
75 === Post-op

Sagittal Sinostozlu Hastalarin Ortalama Si Degerleri

Rekonstruktif Cerrahi Endoskopik Cerrahi

Cerrahi Yontem

Sekil 40: Skafosefalili hastalarin pre-op ve post-op sefalik indeks
ortalamalarinin degisim grafigi (BT).
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Calismamizda yer alan skafosefalili hastalarin tamamina Kraniyal tomografi
¢ekimlerinde elde edilen goriintiiler {izerinden sefalik indeks 6lgiimleri yapildigi gibi
ayrica pre-op ve post-op 3D lazer scanner tarama yontemleri ile de sefalik indeks
degerleri hesaplandi ve BT taramalari ile kiyaslandi. Lazer tarama yontemiyle yapilan
Si 6lgiimlerinde pre-op RAC igin SI ortalamasi 0,7225 + 0,03304 iken ESK i¢in 0,7470
+ 0,03713 olarak bulundu. Total hasta popiilasyonunda bu deger 0,74 + 0,03658 olarak

karsimiza cikti.

Sagittal siitiir sinostozu nedeniyle endoskopik kraniektomi yapilan 10 hastanin
3D lazer ile 6lgiilen pre-op ve post-op Si degerleri arasindaki degisim istatistiksel
olarak anlaml1 bulunmamistir (p= 0,130 Wilcoxon testi). Yine sagittal siitiir sinostozlu
olup RAC ile opere edilen 4 hastanin pre-0p ve post-op lazer tarama ol¢iimleri ile elde
edilen SI degerleri arasindaki degisim anlamli bulunmamistir (p=0,068 Wilcoxon

testi).

Boylece sagittal sinostozlu hastalarmn SI degerlerinin tespiti igin yapilan her iki
Olciim tekniginde de operasyon sonrasi bir artis izlense de bu degisim istatistiksel
olarak anlamli bulunmadi. Her iki 6l¢iim tekniginde de agik cerrahideki degisim daha
belirgin olmakla birlikte lazer tarama teknigi ile yapilan dl¢timlerin ortalamasi BT ile

yapilan dl¢iimlerinkinden daha fazla olarak bulundu (Sekil 41).
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===3D Lazer Pre-Op
80 === 3D Lazer Post-op
BT Pre-op

BT Post-op

/

Sefalik indeks Ortalama Degerleri

Rekonstruktif Cerrahi Endoskopik Cerrahi

Cerrahi Yéntem

Sekil 41: Skafosefalili hastalarin BT ve lazer tarama yontemiyle dl¢iilen sefalik

indeks degerlerinin pre-op ve post-op degerleri.

Sadece endoskopik olarak opere ettigimiz 3 brakisefalili hasta i¢in BT
yontemi ile dlciilen SI degerlerinde bir degisim olmazken (0,098 + 0,2), lazer tarama
yontemiyle yapilan 6l¢iimlerde pre-op ortalama deger 0,9733 + 0,05132 iken post-op
ortalama deger 0,9433 + 0,04509 seklinde azalmis olarak ol¢tildii.

Kask uygulamasi yapilan hastalara yapilan pre-op lazer taramasi ile dlgiilen
kraniyal cat1 asimetrisi degerlerinde endoskopik yapilanlarin ortalama degeri 3,9333 +
2,84875 iken, rekonstriiktif olanlarin 0,8 +0,17321 olarak 6l¢iildii. Toplam hasta
popiilasyonuna bakildiginda ise 3,6200 + 2,86217 degeri elde edildi. Post-op degerlere
bakildiginda endoskopik yapilanlarin ortalama degeri 3,4037 + 3,05683 iken,
rekonstriiktif olanlarin 3,3333 + 1,00167, total hasta popiilasyonunun ise 3,3967 +
2,90641 olarak 6lg¢iildii (Tablo 13).

Yine kraniyal ¢ati asimetrisi indeks ortalamalarina bakildiginda pre-op ESK
cerrahisinde 2,9041 + 2,10813, RAC yapilanlarda 0,56 + 0,06, totalde 2,6697 +
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2,12045 olarak olgiliirken post-op ortalama indeks degerleri ESK’ de 2,4241 +
2,13522, RAC cerrahisi uygulanan hastalarda 1,9033 = 0,31565 ve toplamda 2,3720 +
2,02969 olarak 6lg¢iildii (Tablo 13).

Tablo 13: KCA ve KCAI degerleri

Pre-Op (Ort +SS)

Post-Op (Ort £ SS)

Kraniyal Cati Endoskopik 3,9333 £2,84875  3,4037 £+ 3,05683
Asimetrisi
Rekonstriiktif 0,8+0,17321 3,3333 £ 1,00167
Total 3,6200 £2,86217  3,3967 +2,90641
Kraniyal Cati Endoskopik 2,9041+2,10813  0,4241 +£2,13522
Asimetri indeksi
Rekonstriiktif 0,56 £ 0,06 1,9033 +£0,31565
Total 2,6697 £2,12045  2,3720 +2,02969

Kraniyal cati asimetrisi kafanin superiordan alinan izdiisiimiindeki her iki
diyagonal ¢izginin birbirinden farki oldugu i¢in, her bir siitiire ayr1 ayr1 bakilirsa
beklendigi gibi bizim ¢aligmamizda da en yiiksek degerler asimetrik bir kafa yapisinin
bulundugu unilateral koronal sinostozda goriilmiistiir. Calismamizda lambdoid siitiir
sinostozu hasta sayis1 bir 6rnek ile sinirli kaldigindan beklenenin aksine bu sinostoz
tipinde degerler diigiik ¢ikmistir. Pre-op ve post-op degerler kiyaslandiginda ise
sagittal ve lambdoid siitliir sinostozlart disinda tiim sinostoz tiplerinde KCA

degerlerinde azalma yani kafa asimetrisinde diizelme goze carpmaktadir (Sekil 42).
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=== KGA Pre-op
— K CA Post-op

6,00

400

2,00

Kranial Gati Asimetrisi Ortalama Degerleri

00

Metopik Sagittal Bilateral Unilateral Lambdoid
koronal koronal
Sinostoz tipi

Sekil 42: KCA’ nin sinostoz tiplerine gore pre-op ve post-op 6l¢iim degerleri.

KCA’ nin pratikte kullanilan sinostoz tipi olan plagiosefali i¢in spesifik olarak
degerlendirildiginde ESK igin pre-op ortalama deger 5,8143 + 3,01133 iken post-op
ortalama deger 5,4714 £+ 3,51697 olarak bulunmustur. Plagiosefali hastalarimizdan
sadece 1 tanesine acik cerrahi uygulandigindan operasyonel yontemler konusunda
herhangi bir kiyas yapilamamis ancak agik cerrahi de eklendiginde pre-op ortalama
deger 5,9375 + 2,80965 olarak, post-op ortalama deger 5,0500 + 3,46740 olarak
bulunmustur. Dolayisiyla yapilan cerrahi ne olursa olsun elde edilen sonug¢ kranial

asimetri agisindan basaril1 olarak kabul edilebilir.

Yine benzer sekilde plagiosefalili hastalarin KCAI’ ne bakildiginda ESK igin
pre-op ortalama deger 4,1943 + 2,08012 iken post-op ortalama deger 3,8386 + 2,40548
olarak bulunmus. Bu hastalara RAC yapilan hastamiz da eklenince pre-op ortalama
deger 4,27 + 1,93769 olarak, post-op ortalama deger 3,5338 + 2,38811 olarak

bulunmustur.
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Tomografi goriintiilerinden yapilan 6zel 6lglimlerden sefalik indeks disinda
diger antropometrik degerlere bakacak olursak 6zellikle metopik siitiir sinostozu igin
spesifik olarak literatiirde bahsedilen “frontopariyetal indeks” c¢alismamizdaki 15
hasta i¢in operasyon Oncesi ve sonrast Olgiildii ve degerlendirildi. Buna gore
endoskopik cerrahi yapilan 7 trigonosefali hastasmnin 6lgiilen pre-op FPI degerleri
0,4629 + 0,02498, rekonstriiksiyon yapilan 8 hastanin ortalama FPI degerleri 0,4650
+ 0,04071 ve totalde degerlendirilen 15 hastanin FPI degeri 0,4640 + 0,03312 olarak
Olctiliirken post-op ESK icin 0,47 + 0,02160, RAC i¢in 0,4388 + 0,3796 ve tiim
trigonosefali hastalar1 i¢in 0,4533 + 0,03436 olarak olgiildii (Sekil 43).

Rekonstriiktif agik cerrahi yapilan hastalarda FPI degeri operasyondan sonra
azalirken, endoskopik strip kraniyektomi hastalarinda arttigi goriildii ve istatistiksel
olarak FPI degerindeki bu pre-op, post-op degiskenlik anlamli bulunmadi (p=0,375

Wilcoxon testi).

_ === Frontoparietal index Pre-op
47 === Frontoparietal Index Post-op

A6

A5

Frontoparietal index

44

A3

Rekonstriktif Cerrahi Endoskopik Cerrahi

Sekil 43: Trigonosefali hastalarinda pre-op ve post-op FPI ortalamalari.

Trigonosefali i¢in spesifik bir diger parametre olan “metopik indeks” pre-op
Olciimlerinde ESK i¢in ortalama deger 0,5329 + 0,04608 iken RAC i¢in 0,5125 +
0,03615 olarak 6lgiildii. Tiim hastalarin pre-op MI ortalamasina bakildiginda 0,5220 +
0,04092 degeri bulundu. Post-op MI &l¢iimlerinde ESK icin 0,5457 + 0,03780 iken,
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RAC i¢in 0,5713 + 0,06728 ve toplam metopik siitiir sinostozlu hasta popiilasyonu i¢in
0,5593 + 0,05522 olarak bulundu (Sekil 44).

== Metopik index Pre-op
=8 == \letapik Index Post-op

56

54

Metopik index

52

Rekonstriktif Cerrahi Endoskopik Cerrahi

Sekil 44: Trigonosefali hastalarinda pre-op ve post-op Mi ortalamalari.

Metopik Index degerleri her bir cerrahi tipi igin operasyondan sonra artsa da
endoskopik strip kraniyektomide bu artigin agik cerrahiye gore daha az oldugu goriildii
ve yapilan istatistiksel ¢alismada da anlamli bulundu (p=0,021 Wilcoxon signed ranks

test).

Calismamizda antropometrik indekslerin yaninda agisal degisiklikler de
degerlendirildi. Metopik siitiir sinostozu i¢in spesifik olarak “frontozigomatik ac¢1” ve
“interfrontal a¢1” Ol¢iimleri kraniyal tomografi verileri 1s18inda verifiye edilerek

degerlendirildi.

Trigonosefali hastalarinda pre-op bakilan frontozigomatik ag¢i dlgiimlerinde
endoskopik cerrahi i¢in ortalama deger 106,3343 + 5,40356 olarak Olclilmiisken
rekonstriiktif cerrahi i¢in 111,8613 + 12,19205 olarak, totalde ise 109,2820 + 9,74591
olarak o6l¢iildii. Post-op degerlendirmede yine endoskopik cerrahi ortalama degeri

111,1914 + 4,49531, rekonstriiktif cerrahi 113,3038 + 9,00993 ve toplamda 112,3180

102



+ 7,73694 olarak ol¢iildi. Grafiksel olarak bakildiginda uygulanan her iki cerrahi
yontemden sonra Slgiilen FZA degerlerinin arttig1 ancak rekonstriiktif acik cerrahide
bu artisin daha kisitli oldugu goriildi (Sekil 45). Yapilan istatistiksel ¢alismaya gore

ise bu artis anlamli bulunmadi (p=0,053 Wilcoxon signed ranks test).
=== Frontozigomatik Agl Pre-op

114,00 === Frontozigomatik Azl Post-op

112,00

110,00

Frontozigomatik Agi Ortalamasi

108,00

106,00

Rekonstriktif Cerrahi Endoskopik Cerrahi

Sekil 45: Trigonosefali hastalarinda pre-op ve post-op FZA ortalamalari.

Interfrontal ag1 dlgiimlerinde pre-op ESK icin 83,6186 + 8,75240, RAC igin
88,1425 + 10,90188 ve toplam trigonosefali hasta popiilasyonu i¢in cerrahi yontem
ayirmaksizin 86,0313 + 9,88502 olarak 6l¢iildi. Post-op degerlendirmede yine ESK
icin 91,7057 £ 6,04357, RAC i¢in 90,8450 + 9,02467 ve totalde 91,2467 + 7,52152
olarak 6l¢iildii. Her iki cerrahi yontem interfrontal aginin artisiyla sonuglansa da FZA”’
da oldugu gibi burada da rekonstriiktif cerrahideki artis daha kisith kaldi (Sekil 46).
[statistiksel olarak iki grup arasindaki bu degisim anlamli bulundu (p=0,008 Wilcoxon

signed ranks test).
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Sekil 46: Trigonosefali hastalarinda pre-op ve post-op IFA ortalamalari.

Literatiirde bilateral koronal siitiir sinostozlar1 i¢in tanimlanmis “‘yiikselen
indeks” (Y1) élciimleri de ¢alismamizda yer alan 3 bilateral koronal sinostoz hastasi
icin uygulandi. Tamami endoskopik cerrahi yapilan hastalarin pre-op kraniyal
tomografi 6l¢iimlerinde ortalama Y1 degeri 0,4367 + 0,01155 iken post-op 0,43 + 0,03

azalmis olarak olgiildii.

Posteriyor fossa sapma agis1 lambdoid sinostozlar igin kullanilan bir parametre
olup galigmamizda bulunan bir vakanin pre-op 6l¢iimii 14,31° iken post-op 6lgliimii

13,01° olup azalmis olarak tespit edildi.

Tek tarafli koronal sinostozlar igin literatiirde “Vertikal ve Horizontal orbital
mesafeler” dlglilmiis olup bu sinostoz tipi igin spesifik bir indeks ya da a¢1 6lglim
birimi tanimlanmadigindan ¢alismamizda yer alan 7 unilateral koronal sinostoz hastasi
icin bu mesafeler 6lciildii ve birbirine oranlayarak “Orbital Index” (OI) adim
verdigimiz parametre olusturuldu. Toplam 7 unilateral koronal sinostoz hastasinin 6’s1
endoskopik sadece 1’i rekonstriiktif agik cerrahi yapilan hastalarin dlgiilen pre-op Ol
degerlerine bakildiginda ESK ig¢in 0,9633 + 0,04926 iken RAC ig¢in 0,85 ve totalde
0,9471 + 0,06211 olarak ortalama degerler elde edildi. Operasyon sonrasi yapilan
olciimlerde ise ESK ortalamasi 0,9317 + 0,10534, RAC hastas1 OI &l¢iimii 0,84 ve
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cerrahi yontem ayirmaksizin yapilan toplam degerlendirmede ortalama Ol degeri

0,9186 + 0,10221 olarak bulundu.

Yapilan grafiksel calismada her iki yontemle opere edilen hasta grubunun
operasyondan sonra Ol degerlerinde azalma gozlenmis olup bu durum istatistiksel

olarak anlamsiz bulundu (p=0,206 Wilcoxon signed ranks test) (Sekil 47).
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Rekonstriktif Cerrahi Endoskopik Cerrahi
Sekil 47: Tek tarafli koronal sinostoz hastalarinda pre-op ve post-op Ol
ortalamalari.
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5. TARTISMA VE SONUC

Kraniyosinostoz, kafatasinda yer alan siitiirlerden bir veya birden fazlasinin
fizyolojik siirecinden once kapanmasidir ve genellikle kraniofasyal ve kalvaryal
deformitelere sebep olur (271). Kafatasinda erken kapanan siitiire bagli olarak ortaya
cikan anatomik sekil bozukluklar1 disinda, KIBAS gibi serebral fonksiyonlar:
etkileyen patolojiler de goriilebilir (1). Kraniyosinostoz, izole olabilecegi gibi herhangi
bir sendromun varyanti1 olarak da ortaya ¢ikabilir. Yeni dogan popiilasyonunda
sendromik olmayan kraniyosinostozun oranit yaklagik 1/2000-3000 olarak
raporlanmistir ve tiim sinostozlarin yaklasik %90’ 1 olusturur (6). Sendromik
kraniyosinostozlar ise yaklasik 150 kadar degisik sendroma eslik edebilir, bunlardan

en sik birliktelikleri Crouzon ve Apert sendromu iledir (272).

Kraniyosinostozun klinik tanimlart Hipokrat ve Galen' ¢ kadar uzanmasina
ragmen, kalvaryal siitiirlerin anatomik yapisini ve erken kapanmalarinin sonuglarini
tanimlayan ilk modern bilimsel arastirmact 1800 yilinda Sommering olmustur
(273,274). 1lk cerrahi girisim ise Amerikali cerrah L.C. Lane tarafindan 9 aylik bir
cocukta mikrosefali ile stenozlu siitiirii serbest birakmak i¢in yapilmigtir (31).
Lannelogue ise 1890'da sagittal siitiir sinostozunun diizeltilmesi igin ilk bilateral strip
kraniyektomi operasyonunu gergeklestirmistir (32). 1894'te Jacobi, kraniyosinostoz
oldugu varsayilan 33 mikrosefali hastasini opere etmis ve bundan sonraki 30 yil
boyunca kraniyosinostoz cerrahisinin sona ermesi anlamina gelen yiiksek mortalite
oranmna sahip kotii sonuglar bildirmistir (275). Ardindan 1927 yilinda Faber ve Town,
korliigli ve diger iliskili komplikasyonlar1 dnlemek igin kraniyosinostozda cerrahi
tedavi fikrinin avantajlarindan bahsetmis ve takip eden 14 yil boyunca, bu yazarlar
diisiik morbidite ve mortalitesi olan hastalar1 basariyla tedavi ettikleri vakalari
yayinlamiglarlardir (276). Sonug¢ olarak, kraniyosinostoz i¢in cerrahi diizeltme
kavrami genis c¢apta kabul gérmiis ve sonraki yillarda bir¢ok cerrahi teknik

uygulamaya konulmustur.

Giliniimiizde de Kraniyosinostozun ana tedavi yontemi cerrahidir. Zamanlamasi
acisindan en ¢ok tercih edilen aralik, yasamin ilk 3-6 aylaridir. Beyin gelisimine

etkisini azaltmak ve tam kemiklesmenin heniiz tamamlanmadigi bu aylarda yeniden
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sekillendirmenin kolay olmasi en 6nemli iki nedendir (7). Zamaninda uygun tedavi
yapilmazsa ileri yaslarda kafatasinda belirgin anatomik bozukluklar ile cesitli

seviyelerde beyin islev bozukluklarinin goriilmesi muhtemeldir.

Diinyada kraniyosinostoz cerrahisi i¢in kullanilan bir¢ok teknik olmakla
birlikte bunlar1 endoskopik ve acik cerrahi olarak iki ana grupta toplamak miimk{indir.
Tiim teknikler ve farkli yaklagimlar bu iki cerrahi yontem ¢atis1 altinda toplanmaktadir.
Kendine 0zgili avantaj ve dezavantajlar1 olan bu tekniklerin hangisinin daha uygun
oldugu konusunda heniiz bir fikir birligi yokken genel inanis, hastaya 6zgii 6zelliklere
gore karar verilmesi yoniindedir. Bu nedenle de bu konuda birgok ¢alisma yapilmis ve

farkli bakis agilartyla goriisler ortaya konulmustur.

Calismamizda; ge¢miste yapilan arastirmalarda kullanilan o6l¢iim ve
degerlendirme tekniklerinin tiimiinii giinlimiiz teknolojileri ile kiyaslayacak sekilde
genis bir perspektiften bakmak ve tiim yonleriyle bu iki cerrahi yontemi kiyaslayip
veriler elde etmek primer amacimiz olmustur. Literatiirde her bir sinostoz tipi igin
spesifik calismalar ya da farkli sinostoz tipleri i¢in kisith degerlendirme parametreleri
iceren arastirmalar olmakla birlikte, tiim sinostoz tipleri i¢in bu denli farkli 6l¢iim
teknigi ve genis degerlendirme parametreleri bulunan bir ¢alisma bulunmamaktadir.
Bu sebeple titizlikle yiiriittiiglimiiz bu incelemenin her bir detayinin, onu igeren

benzeri ¢alismalarla kiyaslamasi yapilmis ve sonuglar1 ortaya konmustur.

Bu baglamda ilk olarak hasta popiilasyonu degerlendirildiginde diinyada
Kraniyosinostoz hastalarinin yaklasik %85-90’lik boliimii sendromik degildir (3,277).
Sinostoz cerrahisi uygulanan hastalarin onda dokuzluk bir kismini olusturmasi,
sendromik vakalardaki ek deformitelerin ¢ogu zaman cerrahiye engel teskil etmesi ve
bazilarinin surveyinin kisa olmasi nedeniyle ¢alismamiza dahil edilen tiim sinostoz

vakalar1 sendromik olmayan hasta popiilasyonundan seg¢ilmistir.

Posteriyor deformasyonel plagiosefali vakalar1 dislandiginda sendromik
olmayan kraniyosinostoz olgularindan en ¢ok etkilenen siitiirden ilki sagittal siitiir,
daha sonra koronal ve metopik siitiirler ardindan da yaklasik % 3’liikk oram ile
lambdoid siitiir oldugu bilinmektedir. Sagittal sinostozun genel popiilasyondaki

oranini inceleyen aragtirmacilar Kuzey Amerika’ da yapilan bir calismada bunun genel
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sinostozlara oraninin %56, Bat1 Avustralya’da yapilan ¢alismada %41 ve Fransa’ daki
bir seride %40 civarinda oldugunu bildirmistir (115,120,278). Genel popiilasyonda
sinostoz tipine gore goriilme siklig1 Tablo 14’ de gésterilmistir. Tiim bunlara ek olarak
ise metopik sinostoz hasta oraninin giderek arttigir son yapilan ¢alismalarda ortaya

konmustur (279,280).

Tablo 14: Sinostoz tiplerine gére goriilme sikliklar1 (124,125,281).

SINOSTOZ TiPi GORULME SIKLIGI
Sagittal 1/5000
Koronal 1/10000
Metopik 1/7000-1/15000

Lambdoid 1/10000

Bizim calismamizda 15 olgu ile en fazla opere ettigimiz hasta popiilasyonu
metopik siitlir sinostozu olurken, 14 hasta gibi ufak bir farkla ikinci sirada sagittal
sinostoz hastalar1 yer almaktadir. Bunu 7 hasta ile unilateral koronal, 3 hasta ile
bilateral koronal (total koronal sinostoz hastas1 10) ve 1 hasta ile lambdoid sinostoz
hastalar1 izlemektedir. Bu haliyle c¢alismamizdaki hasta dagilimi literatiirdeki
popiilasyon oranlariyla kismen Ortiismekte hatta bahsedildigi gibi metopik sinostoz
olgularindaki artiy devam ederse sagittal sinostoz vakalarindan daha sik goriilecegi
ongoriisii de dikkate alindiginda gelecek yillarin hasta dagilimmnin bir iz diistimii

olarak diistintilebilir (Sekil 48).
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Cerrahi Yéntem

W Rekonstruktif Cerrahi
M Endoskopik Cerrahi

Hasta Sayisi

8
15,00%

1 1
2,50% 2,50%

Metopik Sagittal Eilateral Unilateral Lambdoid
koronal koronal
Sinostoz tipi

Sekil 48: Calismamizdaki olgularin sinostoz tipleri ve cerrahi yontemlere gore

dagilima.

Genis popiilasyonlar iizerinde yapilan ¢alismalardan biri olan ve yaklasik 300
hasta ile endoskopik ve agik rekonstriiktif cerrahiyi kiyaslayan Han ve ark.” nin 2016
yilinda yaptig1 ¢calismada sagittal sinostoz endoskopik yontemle opere edilen hasta
sayist 94 (%67,1), acik cerrahi yaptig1 hasta sayist 76 (%49), metopik siitiir igin
endoskopik 24 (%17,1), agik 31 (%20), unikoronal sinostoz i¢in endoskopik cerrahi
uyguladig1 hasta sayis1 10 (%7,1), agik cerrahi yaptig1 28 (%18,1) lambdoid i¢in
endoskopik 6 (%4,3) ve acik 7 (%4,5) bilateral koronal hastalarda endoskopik 2
(%1,4), agik cerrahi uyguladig hasta sayisi ise 1 (%0,6) olarak bildirmistir (282). Bu
calisma 140 endoskopik vakaya karsin 155 agik rekonstriiktif vaka sayisi ile bizim
olgu ¢alismamizdan belirgin sekilde farklidir. Cilinkii calismamizdaki 40 vakanin 27°
si endoskopik yontemle opere edilmistir. Han’in c¢alismasinda sagittal sinostoz
hastalar1 170 olgu ile digerlerinden belirgin sekilde daha fazladir. Bizim ¢calismamizda
ise ilk sirada az bir farkla da olsa metopik siitliir sinostozu bulunmaktadir.
Calismamizda lambdoid siitiir sinostozu oran1 genel literatiir ile uyumlu sekilde %2,5
ile en az goriilen sinostoz tipi iken Han’in bu calismasinda 13 hasta ile bikoronal

sinostozdan 10 hasta fazla sayiyla en az goriilen ikinci tip olarak yerini almigtir. Han
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ve ark.’nin ¢alismasinda koronal siitiirleri ayirmadigimizda ise en az goriilen tip olarak
lambdoid siitiir sinostozu karsimiza ¢gikmakta ancak %4,4 liik vaka sayisi ile yine genel

literatiirden farkli bir yiizde sunmaktadir.

2018 yilinda Thompson ve ark. tarafindan yayimlanan ¢ok merkezli bir
calismada 1382 hastadan yine en ¢ok opere edilen tip olan sagittal sinostozda 175 vaka
endoskopik, 508 vaka agik rekonstriiktif yontemle opere edilmisken metopik
sinostozlu hastalarin 60’1 endoskopik, 194’ agik, unilateral koronal sinostozlularin 40
tanesi endoskopik, 142 tanesi agik, bilateral koronal sinostozlu hastalarin 14’
endoskopik 66 tanesi agik ve son olarak lambdoid siitiir sinostozu hastalarinin 9 tanesi

endoskopik, 29 olgu ise agik cerrahi yontemle opere edilmistir (283).

Gortldiigii gibi ¢alismalarin bircogunda en ¢ok ve en az opere edilen sinostoz
tipleri ve oranlar ¢ok fazla farklilik gostermezken son yayimlanan incelemelerde
dikkat c¢eken en Onemli faktor acik rekonstriiktif cerrahinin endoskopik strip
kraniyektomi hastalarindan belirgin sekilde fazla olmasidir. Giderek artan teknolojik
gelismeler ve cerrahi aletlerdeki ¢esitlilik nedeniyle yakin zamanda bu oranlarin
tersine donecegi ve ortez kullaniminin olumlu sonuglarinin daha fazla ortaya konacagi
gercegiyle birlikte endoskopik yontemlerin ¢ok daha fazla uygulanir hale gelecegi
ongoriilebilir bir fikirdir. Bu baglamda endoskopik cerrahi olgu sayisinin fazla
olmasiyla diger caligmalardan ayrilan bu calismamiz gelecekteki verilerin 1s18inda

umut vadetmektedir denilebilir.

Olgularin dagiliminda cinsiyet faktoriinii incelememiz gerekirse sagittal ve
metopik sinostoz insidansinda bir miktar erkek baskinligi izlenirken koronal ve
lambdoid sinostoz insidansinda hafif kadin hasta baskinligi bazi yayinlarda
bildirilmistir (279). Calismamizdaki hastalara genel olarak baktigimizda 40 hastanin
30’u (% 75) erkek sadece 10 tanesi kadin (%25) olgulardan olusmaktadir. Sinostoz tipi
temel alindiginda ise genel literatiire uygun olarak metopik siitiir sinostozunda % 20,
sagittal sinostozda %14,2 kadin popiilasyonu ile bir erkek baskinligindan, koronal
sinostozda % 40 (bilateral koronalde % 66) kadin popiilasyonundan ve lambdoid
sinostozda ise tiim olgularin kadin oldugu % 100’ liikk bir orandan bahsetmek

mumkindiir.
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Literatiirde genel olarak vakalarin % 60 - 76’sinin erkek oldugu bildirilmistir
(245,284-286). Bizim c¢alismamizda endoskopik strip kraniyektomi yapilan 27
hastanin % 78’1 , acgik rekonstriiktif cerrahi yapilan 13 hastanin %70’1 erkektir. Bu

oranlar da literatiirdeki yapilan diger ¢calismalarla olduk¢a uyumlu goziikmektedir.

Cerrahi zamanlamaya bakacak olursak endoskopik sinostoz cerrahisi i¢in en
uygun zaman ilk 3 ay iken agik rekonstriiktif cerrahi igin ideal zaman 6-12 ay olarak
sOylenebilir (287). Calismamizda endoskopik cerrahi ortalama yast 100 giin (3,3 ay)
iken rekonstriiktif acik cerrahide 322 giin (10,7 ay) olarak karsimiza ¢ikmaktadir.
Genel olarak kabul goren yas aralifina uygun olarak goriinse de literatiirde bulunan
bazi calismalarla kiyaslamak gerekirse; endoskopik cerrahi i¢cin 3 — 5,5 ay
rekonstriiktif cerrahi i¢in 6,8 — 13,1 ay bildirilmistir. (192,283,288-290). Literatiirden
farkli olarak 2009 yilinda yaptigi ¢alismada Keshaverzi ve ark. endoskopik yas
ortalamasini 4,9 ay, rekonstriiktif cerrahi yas ortalamasini 29,5 ay olarak bildirmis, ,
Tan ve ark. 2013 yilinda endoskopik i¢in 2, agik cerrahi i¢in 12 ay olarak bildirmistir
(291-295).

Operasyon i¢in salona giren hastanin burada gegirdigi siireleri de inceledigimiz
bu calismamizda endoskopik cerrahi i¢in anestezi hazirlik siiresi ortalama 159 dk,
rekonstriiktif agik cerrahi i¢in 251 dk olarak bulunmusken cerrahi siirelerden
endoskopik i¢in 67 dk, rekonstriiktif agik cerrahi i¢in 141 dk ortalama elde edilmistir.
Burada da acik bir sekilde goriilmiistiir ki rekonstriiktif agik cerrahinin hem hazirlik
asamast hem de cerrahin kullandig1 operasyon siiresi endoskopik cerrahiye gére daha
fazladir. Literatiir taramalarinda Thompson ve ark.” nin yaptig1 ¢aligmada endoskopik
cerrahi i¢in ortalama anestezi siiresi 168 dk iken rekonstriiktif agik cerrahi i¢in 248 dk,
cerrahin kullandig1 operasyon siirelerinden endoskopik cerrahi i¢in 70 dk, acik cerrahi
i¢in 130 dk oldugu bildirilmistir (283). Diger bir ¢ok ¢alisma bu siireyi tek data olarak
kabul etmis ve anstezi-cerrahi olarak ayirmadan paylasmistir. Ornegin Han ve ark.’
nin ¢aligmasinda endoskopik ortalama siire 71,3 dk iken agik cerrahi i¢in 168,5 dk
olarak agiklanmis; Isaac ve ark.’nin 2018 de yaptig1 caligmada endoskopik siire 45 dk,
acik cerrahi igin 195 dk’ lik ortalamalar bildirilmistir (282,296). Keshavarzi ve ark.’nin
2009 yilindaki calismalarinda endoskopik cerrahi i¢in ortalama siire 128 dk, acik
cerrahi i¢in 141 dk olarak birbirine ¢ok yakin siireler seklinde bildirmistir (291).
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Garber ve ark.’nin 2017 yilinda yaklasik 200 hasta ile yayinladiklari ¢aligmalarinda
endoskopik cerrahi i¢in gecen ortalama stire 68 dk, agik cerrahi i¢in ise 302 dk olarak
bildirilmistir (297). Yine Vogel ve ark.’nin yaptigi bir karsilastirma cerrahisinde
endoskopik siire 81,1 dk, acik cerrahi siire 165,8 dk olarak deklare edilmistir (288).

Operasyon sirasinda kaybedilen ortalama kan miktarina baktigimizda
caligmamizda yer alan ve endoskopik strip kraniyektomi uyguladigimiz 27 hastanin
ortalamas1 41,3 ml iken, rekonstriiktif agik cerrahi yaptigimiz 13 hastanin vaka
sirasindaki ortalama kan kayb1 239,23 ml olarak biiyiik farklara sahip degerler olarak
karsimiza c¢ikmaktadir. Yine ayni hastalara operasyon sirasinda verilen kan
transfiizyon iiriinleri miktarini inceledigimizde endoskopik cerrahi hastalarina 37,96
ml, agik cerrahi uyguladiklarimiza 176,92 ml kan destegi verildigi goriilmektedir.
Post-op takiplerinde gerekli goriilen hastalara verilen kan transfiizyon miktarlarina
bakildiginda ESK yapilan hastalara ortalama 47,41 ml, agik cerrahi uygulananlara ise
93,08 ml post-op kan destegi verildigi goriilmektedir. Calismamizdaki hastalardan
ESK uygulananlardan operasyon sirasinda kan transfiizyon ihtiyaci olanlarin oran1 %
40,1 iken, bu oran RAC’ de % 100 degerine kadar ¢ikmaktadir. Bu da gostermektedir
ki 40 hastalik bu calismamizda rekonstriiktif agik cerrahi, endoskopik yontemlere gore
kan kayb1 agisindan dolayisiyla da gerekli kan transfiizyonu agisindan daha riskli bir
cerrahi secenektir. Calismamizda her bir anatomik siitiir i¢in de operasyon siiresi
boyunca yasanan kan kayiplari rapor edilmis ancak tiim sinostoz tiplerinde kayiplar
birbirine ¢ok yakin degerler olarak bulunmus bu durumda da buradaki tek faktoriin

cerrahi siireler olduguna kanaat getirilmistir (bkz. Sekil 48 ).

Operasyon sirasindaki kan kayiplari ve intra-op, post-op kan transfiizyon
miktarlar1 ile ilgili literatiir taramalarinda Keshavarzi ve ark.” nin yaymlarinda
operasyon sirasindaki ortalama kan kaybi endoskopik cerrahi icin 91,9 ml iken
rekonstriiktif acik cerrahide 184 ml olarak raporlanmistir. Zubovic ve ark.’nin
caligmasinda endoskopik kan kayb1 15 ml, agik cerrahi kan kayb1 350 ml gibi bir fark
ile rapor edilmistir. Han ve ark.’nin ¢alismasinda endoskopik strip kraniyektomi
sirasinda yasanan kan kaybi ortalamasi 36,1 ml iken agik cerrahi i¢in 293,2 ml olarak
bildirilmistir. Ayn1 ¢alismada intra-op transfiizyon miktar1 endoskopik cerrahi igin

ortalama 7 ml, acik cerrahi i¢in 147 ml olarak, post op transfiizyon miktar1 ortalamasi
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endoskopik cerrahi i¢in yine 7 ml, acik cerrahi i¢in 56 ml olarak agiklanmigtir

(282,291,295).

Isaac ve ark.’nmin yaptigi bir incelemede endoskopik cerrahi sirasindaki
ortalama kan kaybi 25 ml, acik cerrahi sirasindaki kan kaybi 350 ml olarak
bildirilmistir. Bu ¢alismada endoskopik cerrahi hastalarinin sadece % 2’ sine
operasyon sirasinda kan takviyesi yapilirken agik cerrahi gegirenlerde bu oran % 85’
lere kadar ¢ikmaktadir. Voliim olarak ortalama degerlere bakilinca da endoskopik

cerrahide 120 ml, agik cerrahide 300 ml gibi rakamalar goriilmektedir (296).

Shastin ve ark.’nin 2017 yilinda yaptig1 komplikasyonlara yogunluk verdigi
caligmasinda intra-op kan transflizyon miktarim1 11,2 ml/kg olarak, post-op
transfiizyon miktarin1 ise 5,1 ml/kg olarak bildirmistir (298). Garber ve ark.’nin
calismasinda endoskopik cerrahi sirasindaki kan kaybi 35 ml, agik cerrahi sirasindaki
kan kayb1 372 ml olarak raporlanmistir. Bunlardan endoskopik cerrahi gegirenlerin %
13’ iinlin, agik cerrahi gegirenlerin % 83’ iiniin transfiizyon ihtiyaci olmustur (297).
Vogel ve ark.’nin ¢alismasinda bu degerler endoskopik i¢in 28,9 ml, acik cerrahi i¢in
213,1 ml olarak raporlanmis, acik cerrahide hastalarin tiimiinde transfiizyon ihtiyaci

dogarken bu oran endoskopik cerrahide % 9,5 olarak bulunmustur (288).

Boop ve ark.’nin yaptig1 sadece pi prosediirlii cerrahiler i¢in ortalama kan kayb1
115 ml iken, Hudgins ve ark.’nin yaptig1 izole rekonstriiktif agik cerrahi aragtirmasinda
bu kayip ortalama 324 ml olarak bildirilmistir. Yine Burstein ve ark.” nin yayinladigi
bir caligmada ise intra-op kan kaybi ortalamast 360 ml olarak ag¢iklanmistir

(139,299,300).

Tiim bu ¢alismalar incelendiginde calismamizda yer alan hastalarin operasyon
sirasindaki ortalama kan kayiplar1 ve transflizyon miktarlart icin bu degerlerle
korelasyon gosteriyor denilebilir. Operasyon sirasindaki kan kaybi miktarinin
transflizyon miktari ile de orantisal olarak ortiigiiyor olmasi sadece gerekli durumlarda

ve fizyolojik dozlarda kan destegi uygulandigini kanitlamaktadir.

Olgularin hastanede kalis siireleri incelendiginde Han ve ark.’nin yaklasik 300
hastalik ¢aligmasinda endoskopik cerrahi sonrasi hospitalizasyon siiresi ortalama 1,1

giin iken a¢ik cerrahi i¢in 3,8 giin olarak raporlanmistir. Isaac ve ark.’ nin ¢aligmasinda
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endoskopik cerrahi 1 giin, agik cerrahi 3 giin olarak bildirilmistir. Keshavarzi ve
ark.’nin c¢aligmasinda ise sasirtict sekilde hospitalizasyon zamanlari endoskopik
cerrahi i¢in 2,46 giin iken agik cerrahi i¢in ortalama 2,76 giin olarak birbirine ¢ok yakin
degerler seklinde agiklanmistir. Thompson ve ark.’nin ¢ok merkezli ¢alismasinda
ortalama endoskopik cerrahi sonrasi hospitalizasyon siiresi 2 giin, agik cerrahi icin 4
giin olarak bildirilmisken Garber ve ark.’nin ¢alismasinda bu degerler endoskopik
cerrahi i¢in 1,8 gilin, agik cerrahi i¢in 4,2 giin olarak deklare edilmistir
(282,283,291,296,297).

40 olguyu inceledigimiz bu ¢alismada bizim elde ettigimiz degerlere bakacak
olursak endoskopik cerrahi i¢in hastanede kalis siiresi ortalama 5,63 giin iken agik
cerrahi i¢in bu siire 13,23 giine kadar ¢ikmaktadir. Diinyada yapilan diger caligmalarla
kiyaslandiginda bu siire olduk¢a uzun gibi goriilse de klinigimizde tedavi olan hastalar
icin hastanemiz pediatrik noérosirurji agisindan bir merkez kabul gordiigiinden hasta
popiilasyonun ¢ogu dis merkezlerden yonlendirilmekte ve erken taburculuk halinde
olas1 komplikasyonlarin takip edilmesi zorlasacagindan hastalarin hastanede yatis
stireleri uzun tutularak erken komplikasyon riskini en aza indirme politikamiz buna

neden olmaktadir.

Cerrahi sirasinda ve sonrasinda meydana gelen komplikasyon oranlarina
bakacak olursak Abbott ve ark.’min 2012 yilinda yaptigt 20 hastalik ¢alismada
endoskopik cerrahi gecirenlerde herhangi bir komplikasyon yasanmazken, agik cerrahi
olanlardan % 30’unda erken komplikasyon gelistigi bildirilmistir. Arts ve ark.’nin
caligmasinda toplam 93 hasta opere edilmis endoskopiklerden 1’inde intra-op, 3’linde
post-op ve 1’inde reoperasyon gerekliligi dogan komplikasyon gelisirken, agik cerrahi
geciren hastalardan 1’inde intra-op, bir hastada post-op ve yine bir hastada re-
operasyon gerektiren komplikasyon goriilmiistiir. Bonfield ve ark.’nin 2016 yilinda
yaptig1 99 hastalik ¢aligmada hi¢ komplikasyon goriilmezken, Esparza & Hinojosa’
nin 2008 tarihli ¢caligmasinda ESK yapilan hastalardan 5’inde enfeksiyon, 1’inde
yetersiz cerrahi, 4’linde post-op hipertermi goriilirken RAC uyguladiklart 116
hastadan 11 tanesi re-operasyon, 10 tanesinde hematom, 1 tanesinde dural hasarlanma
olmak iizere toplamda 61 hastada komplikasyon gelismistir. Garber ve ark.’nin 2017

tarihli ve 300 hasta iizerinde yaptig1 incelemede ESK yapilan 1 hastada ve RAC
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uygulanan 14 hastada komplikasyon geligmistir. Shah ve ark.’nin 2011 yilinda 89
hasta ile yaptig1 ¢alismasinda ilging sekilde sadece birer hastasinda yumusak doku
enfeksiyonu goriilmiistiir. Thompson ve ark.” nin 2018 yilinda yaptig1 ve 933 hastalik
multi merkezli ¢alismasinda ise ESK uygulanan 311 hastanin 88’inde, RAC uygulanan
622 hastanin ise 249 tanesinde komplikasyon gelistigi  bildirilmistir
(192,242,252,283,289,290,297).

Calismamizda toplam 40 hastadan sadece sekizinde komplikasyon gelismistir
(% 20). Bunlardan ikisi yara yeri enfeksiyonu (% 5), {i¢ tanesi yetersiz cerrahi (% 7,5),
1 tanesi pnomotoraks (% 2,5), bir tanesi epidural hematom (% 2,5) ve bir tanesi de
hipotermi (%2,5) olarak karsimiza ¢ikmaktadir. izlenen komplikasyonlarin 2 tanesi
rekonstriiktif cerrahide karsimiza ¢ikarken (%25) geriye kalan 6’ s1 endoskopik strip
kraniyektomide (%75) gozlenmistir.

Fazla kan kaybi, uzayan cerrahi siireler, daha uzun hospitalizasyon siireleri gibi
sebeplerle rekonstriiktif agik cerrahinin endoskopik strip karniektomiden daha fazla
komplikasyon riski olmasi1 gerekirken ¢alismamizdaki endoskopik cerrahi yapilan
hastalardan komplikasyon yasananlarin agik cerrahidekilerden 3 kat fazla olmasinin
sebebi ilk olarak hasta dagilimindaki esitsizlik olarak yorumlanabilir. Acik cerrahiye
oranla iki katindan daha fazla endoskopik cerrahi uygulanan olgu olmas ilk akla gelen
faktor olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Ayrica bu cerrahiye 6zel ya da bu yas grubuna ait
bir yogun bakim iinitesinin bulunmayis1 ve her zaman pediatrik yogun bakim
linitesinin uygun olmayisi, yardimci personelin daha once bu tip cerrahi ile pek
karsilagmamis olmasina bagli hasta takibinde yasanan problemler gibi konular bu

orani aciklayabilir.

Caligmamizdaki 40 hastanin antropometrik Olgiimleri, BT goriintiileri
tizerinden bilgisayar programlari araciligiyla yapilmis olup, kask ortez tedavisi verilen
30 hastaya da ayrica ti¢ boyutlu lazer tarama teknigi uygulanarak élgtimler alinmustir.
Literatiirde en sik kullanilan “sefalik indeks” ¢alismamizda da en 6nemli parametre

olarak yerini almaktadir.

Bu konuda yapilan ¢aligmalar tarandiginda Han ve ark.’nin yayinladigi meta

analiz raporunda sefalik indeks degerlerinin 0,75 ila 0,77 degerleri arasinda oldugu ve
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cerrahi teknigin bu degerleri pek degistirmedigi yoniinde goriis bildirmistir (285).
Farkas ve ark. bir ¢alismasinda normal sefalik indeks degerlerini yas ve cinsiyete gore
gruplamistir (301) (Tablo 17).

Tablo 15: Normal sefalik indeks degerleri.

SEFALIK INDEX
Yas Erkek Kadin
6-12 ay 78,3 73,4
1-2 yas 75,4 75,3
2-3 yas 76,6 76,6
3-4 yas 75,3 75,3
4-5 yag 74,7 717
5-6 yas 76,2 75,4

Shah ve ark. 2011 yilinda yaptig1 ¢aligmalarinda sefalik indeks degerlerinin
cerrahi yontem fark etmeksizin post-op dénemde arttigini bildirmistir (242). Ghenbot
ve ark. bu ¢alismay1 2015 yilinda dogrulamis ve ek olarak sefalik indeks degerinin
acik ve endoskopik gruplar arasinda esit olarak yaklasik % 12 oraninda arttiginm
agtklamistir (302). Sagittal siitiir sinostozunun en iyi gostergesi olan sefalik indeks
degerlerine calismamizdaki sagittal siitiir cerrahisi geg¢iren hastalar bazinda bakarsak;
ESK yapilan hastalarda % 1,6 ‘lik bir artis yasanirken, RAC uygulanan hastalarda %
6,78 oraninda bir artig gériilmiistiir. Endoskopik cerrahiye gore daha belirgin artislarin
izlendigi acik cerrahinin sonuglarinin, post-op kisa donemde cekilen BT taramalarina
yansimasinin daha belirgin oldugu diisiiniilmiis ve bu durum olagan kabul edilmistir.
Ayrica ¢alismamizdaki bu artig oraninin Ghenbot ve ark.’nin ¢alismasindan uzak ara
kiigiik degerlerde olmasinin en biiyiik sebebi karsilastirma yaptigimiz post-op BT
goriintiilerinin operasyondan en ge¢ 3 giin sonra ¢ekilenlerden secilmis olmasi olarak

yorumlanabilir.

3D tarama ile elde edilen verilere bakacak olursak endoskopik cerrahi

uygulananlarda ortalama % 0,3 ‘lik bir artis, agik cerrahi yapilanlarda % 3,9 luk bir
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artig izlenmistir. Le ve ark.’nin yayinladigi calismasinda endoskopik cerrahi
hastalarimin sefalik indeks degerleri ortalamasi 0,77, agik cerrahi uygulananlarin 0,80
olarak bildirilmistir (303). Pindrik ve ark.’min 2016 yilinda yayinladigi ve
antropometrik Olgtimler {lizerine hazirladig1 ¢alismasinda erkeklerin sefalik indeks
degerleri 0,82 iken kadin olgularda 0,83 olarak bildirilmistir (268). Yine ayni
caligmada metopik indeks ortalamasi 0,57 olarak, frontopariyetal indeks degerleri
erkekler i¢in 0,66 olarak kadinlar i¢in 0,65 olarak ve ilk olarak bu yayinda bahsedilen
yiikselen indeks degerleri ise erkekler i¢in 0,64 iken kadinlar igin 0,65 olarak

aciklanmustir.

Sefalik indeks degerlerinin en kullanigh oldugu sinostotik siitiiriin sagittal siitiir
oldugu bilinen bir gercektir. Bu dogrultuda sagittal sinostozdaki her iki 6l¢iim
tekniginde de karsimiza ¢ikan artigin literatiir ile uyumlu oldugu ve kisith sayidaki
hasta gruplarimiza bile yansidiginin kaniti olarak gosterilebilir. Lazer tarama
yontemindeki ortalama degerlerin, BT ile yapilan dl¢limlerdekilerden bir miktar daha
yiiksek olmasi ise lazer taramasinda cilt ve yumusak dokularinda kesitsel diizleme

dahil olmasindan kaynaklanmaktadir.

Pratikte ¢ok fazla kullanilmasa da bilateral koronal sinostozlarda SI degerleri
degerlendirilmis ve post-op dl¢limlerde bir miktar azalma olmas1 beklenmistir. Sadece
endoskopik olarak opere ettigimiz 3 brakisefalili hasta i¢in BT yontemi ile 6lgiilen SI
degerlerinde bir degisim olmazken (0,098 + 0,2), lazer tarama yontemiyle yapilan
Ol¢timlerde pre-op ortalama deger 0,9733 iken post-op ortalama deger 0,8933 seklinde

%8,3 oraninda azalmis olarak beklentileri karsilamistir.

Bizim ¢alismamizda metopik indeks pre-op olgiimlerinde ESK i¢in ortalama
deger 0,5329 iken RAC icin 0,5125 olarak dl¢iilmiistiir. Tiim hastalarin pre-op Mi
ortalamasma bakildiginda 0,5220 + 0,04092 degeri bulunmustur. Post-op MIi
Olctimlerinde ESK i¢in 0,5457, RAC i¢in 0,5713 ve toplam metopik siitlir sinostozlu
hasta popiilasyonu i¢in 0,5593 olarak bulunmustur. Degerlerin literatiirdeki oranlarla
benzerlik gostermesinin yaninda bu ¢alisma ile endoskopik cerrahi uygulanan metopik
siitiir sinostozu hastalarin operasyondan sonra MI degerlerinde % 2,4’liik bir deger
artis1 gosterdigi, agik cerrahi yapilanlarda ise % 11,47 oraninda bir artis gosterdigi

1zlenmistir.
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Calismamizdaki 15 hastanin pre-op FPI degeri 0,4640 olarak &lgiiliirken post-
op 0,4533 olarak dl¢iilmiis ve yiikselen indeks degerlerine bakilinca pre-op 0,4367
iken post-op 0,43 olarak dlglilmiistiir. Bu degerler diger ¢alismalardan bir miktar daha

diisiik olarak karsimiza ¢ikmaktadir.

Nguyen ve ark.’nin 2015 yilinda yaptigi c¢alismasinda ESK uygulanan 13
hastanin interfrontal ag1 ortalamasi 112,5 derece, RAC uygulanan 15 hastanin ise 112,6
derece olarak bildirilmistir. Yine ayni ¢alismada frontozigomatik a¢1 ESK i¢in 109
derece, agik cerrahi igin 109,8 derece olarak agiklanmistir (292). Dennis ve ark.’nin
calismasinda pre-op endoskopik cerrahi i¢in ortalama deger 96,5 derece, acik cerrahi
icin 102,2 derece olarak belirtilirken post-op endoskopik cerrahi uygulananlarin
ortalama frontozigomatik acis1 109 derece, acik cerrahi uygulananlarda 109,8 derece

olarak belirtilmistir (292).

Calismamizdaki interfrontal ag1 6l¢timlerinde pre-op 86,0313 olarak post-op
degerlendirmede 91,2467 olarak Sl¢iilmiistiir. Frontozigomatik a¢1 dlgiimlerinde ise
endoskopik cerrahi igin ortalama deger 106,3343 olarak Olgiilmiisken rekonstriktif
cerrahi i¢cin 111,8613 olarak, totalde ise 109,2820 olarak bulunmustur. Post-op
degerlendirmede yine endoskopik cerrahi ortalama degeri 111,1914 olarak,
rekonstriiktif cerrahi 113,3038 ve toplamda 112,3180 olarak Olc¢lilmiistiir. FZA
degerleri Nguyen ve ark.’nin ve Dennis ve ark.’nin calismalari ile ortiisse de IFA
degerleri calismamizda kisman diisiik degerlerde kalmistir ancak metopik siitiir
sinostozu i¢in ¢alismamizda bulunan 4 ayr1 6l¢lim tekniginden istatistiksel olarak en

anlamli olan1 IFA olarak bulunmustur (p=0,008 Wilcoxon signed ranks test).

Zubovic ve ark.’nin ¢alismasinda endoskopik cerrahi uygulanan hastalarda pre-
op posteriyor fossa sapma agisi 8,1 derece, agik cerrahi olanlarda 9,4 derece olarak
bulunurken; post-op endoskopik cerrahi yapilan hastalarin PFSA 6,4 derece, agik
cerrahi uygulananlarin 6,6 derece olarak bulundugu deklare edildi (295). Bizim
calismamizda sadece 1 lambdoid sinostoz hastasi vardi ve pre-op 6l¢timii 14,31° iken
post-op olglimii 13,01° olarak tespit edildi. Buradaki degerlerin karsilastirildig
makaleden daha yiiksek ¢ikmasi bu sinostoz tipine ait hasta popiilasyonunun kisith

sayida olmasi olarak yorumlanabilir.
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Kraniyal ¢ati asimetri degerleri bilindigi gibi kafatasi asimetrisini gosteren
giizel bir belirtectir ve calismamizda da kask ortez tedavisi uygulanan her hasta icin
uygulanmistir. Buna gore endoskopik cerrahi uygulanan hastalarda KCA degerlerinde
yaklasik % 13’liik bir diizelme gozlenirken rekonstriiktif acik cerrahi uygulananlarda
post-op % 316’lik bir bozulma izlendigi gozlemlenmektedir. Buradaki kask tedavisi
uygulanan 30 hastanin 27 tanesini endoskopik cerrahi gegiren hastalarin olusturmasi
ve agik cerrahi yapilan sadece 3 hasta ile bu degerlerin hesaplanmasi rekonstriiktif agik

cerrahi i¢in ortaya ¢ikan sasirtict degerlerin nedeni olarak diisiiniilebilir.

Pratikte KCA ve KCAI’ nin en ¢ok kullanildig1 patoloji plagiosefali
hastaligidir ve hasta popiilasyonumuzu bu tani ile kisitladigimizda KCA i¢in yaklasik
%15’ lik bir diizelme izlenirken, KCAI icin % 17,25’ lik bir diizelme gdzlemlenmistir.

Sonu¢ olarak bu ¢alismamiz ile sendromik olmayan Kkraniyosinostoz
hastalarinin farkli cerrahi yontemlerle ortaya ¢ikan datalar1 dogrulanmaya ¢alisilmstir.
Literatiirde her bir anatomik siitiir i¢in farkli incelemeler yer alsa da veya farkl: siitiir
tipleri i¢in kisith degerlendirme parametreleri bulunsa da bu g¢alisma ile her bir
sinostoz tipi i¢in neredeyse giiniimiize kadar yapilmis tim 6l¢iim ve degerlendirme

yontemleri kullanilarak detayli bir karsilastirma yapilabilmistir.

Calismamizda 6zellikle sefalik indeks oranlari pre-op ve post-op olmak iizere
hem bilgisayarli tomografi goriintiilerinden data programlari yardimiyla, hem de g
boyutlu lazer tarama teknigi ile Olgiilerek degerler kaydedilmis ve bu teknikler
arasinda belirgin bir fark ve birbirine ustiinliik acisindan bir avantaj varligi tespit
edilememistir. Bunun en biiytik sebebi karsilastirma yapilan goriintiileme tetkiklerinin
post-op kisa donemde elde edilen verilerden temin edilmesi olabilir. Kaldi ki uzun
periyotlarla yapilan takiplerin bulundugu birgok c¢alismada da sonuglar bizim

calismamizla ortiisiir niteliktedir.

Hasta sayisinin kisith olmasi ve homojen dagilimdaki sorunlar her ne kadar
calismamiz1 etkilese de birgok parametre literatiirdeki ¢ogu calisma ile uyumlu

bulunmustur.

Ozellikle metopik sinostoz oranlarinin giderek artiyor olmasi ileride

trigonosefali ile ilgili daha ayrintili c¢aligmalar yapilmasini gerekli kilmaktadir.
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Calismamizda metopik siitiir sinostozu i¢in 4 farkli degerlendirme parametresi
bulunmasi ileride yapilacak ¢aligmalar igin bir kiyaslama veri deposu olmasi agisindan
onemlidir. Ayrica bahsi gecen 4 farkli parametreden en anlamli sonuglar IFA &l¢iim

teknigi ile elde edilmistir.

Calismalarda genellikle koronal sinostozlar tek tip halinde incelenmis ancak
unilateral-bilateral olmak tizere daha detayli incelenmesi agisindan daha ¢ok
aragtirmaya gereksinim duyuldugu gergegi bir kez daha bu caligma ile glindeme

gelmistir.
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