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Craniosinostosis: Treatment and Analysis of 15 Consecutive Cases
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OZET

Amag: Kraniosinostoz, kafatasinda bir veya birden fazla
sutlriin  normal sturecinden o6nce kapanmasi sonucu
kafatasinda sekil bozuklugu ve nérolojik bozukluklarla
seyteden bir hastaliktir. Calismanin amact Van Yizuncli
Yil Universitesi Tip Fakiiltesi Nérosiriitji Anabilim
Dalin’da yapilan kraniyosinostoz ameliyatlarinin analizi,
tant yontemleri ve cerrahi tedavi deneyimlerimizi

paylasmaktir.

Gereg ve Yontem: Norosirirji kliniginde 2013-2017
tarihleri arasinda kraniyosinostoz tanistyla ameliyat edilen
cocuk 16 hastanin dosyalari; yas, cinsiyet, bulgular,
kraniyosinoztoz tipleri, uygulanan
ameliyat,komplikasyonlar acisindan incelendi.

Bulgular: Hastalarin 12’1 (%75) erkek, 4’4 (%25) kadin,
yas ortalamalart 5,9 (ay) (2-10 ay) idi. Tum hastalarda
kafatast sekil bozuklugu belirgin olarak vardi. 13 hastada
cocukta huzursuzluk, uyuyamama, basini etrafa vurma vb
belirtiler mevcuttu. Direkt grafide tant koyma orani
%70, sttirleri net olarak 3 boyutlu gdsteren bilgisayarli
tomografide ise %100 olarak bulundu. Hastalarin 9’u
(%56.25) izole trigonosefali, 3’4 (%18.75) skafosefali,
2’si (%12.5) izole anterior plagiosefali, 1’I (6.25)
plagiosefali + trigonosefali, 1'i (6.25) ise posterior
plagiosefali tanist aldi. Hastalarin hepsine cerrahi ile
tedavi uygulandi. 1 hastada postoperatif pnémoni, 2
hastada ise cerrahi sonrasi yara yeri enfeksiyonu, 1
hastada periorbital yag dokusu herniasyonu gelisti. Bu
komplikasyonlar tedavi edildi. Hastalarin hicbirisinde
mortalite gériilmedi.

Sonug: Kraniyosinostoz yenidogan c¢ocukluk ¢aginda
gorilen nadir bir hastaliktir. Yasamin erken aylarinda
cerrahi olarak tedavi edilmedigi taktirde anormal kafa
yapist ile ¢ocuklarin psisik ve sosyal gelisimini olumsuz
etkiler. Kafatasinda sekil bozuklugu ve fontanellerin
erken kapanmasi kraniyosinostoz hastaligini
diisindiirmelidir. Ug boyutlu Bilgisayarli tomografi tanida
altin standarttir. Oncelikli tedavi cerrahidir.

Anahtar Kelimeler: Kraniyosinostoz,cerrahi, bilgisayarl
tomografi, yenidogan dénemi

ABSTRACT

Objective: Craniosynostosis is a cranial deformity
resulting from the premature fusing of one or more
sutures in the skull, and is associated with neurological
disorders. The goal of the present study is to share an
analysis of craniosynostosis surgeries performed at
Yuzuncu Yil University Department of Neurosurgery (in
Van, Turkey), diagnostic methods, and our experiences
of surgical treatments.

Materials and Methods: The medical records of 17
infant patients diagnosed with craniosynostosis who
underwent surgery between 2013 and 2017 at Yuzuncu
Yil University Department of Neurosurgery were
examined with respect to age, sex, findings, type of
craniosynostosis, type of surgical procedure performed,
and complications.

Results: Twelve of the patients (75%) were male and 4
were female (25%), with a mean age of 7.6 months
(range: 2-10 months). All patients showed evidence of
cranial deformity. Thirteen patients exhibited symptoms
such as restlessness, insomnia, and head banging. The
rate of directed graph diagnosis was 70%, and 100% of
the sutures were clearly visible by 3-dimensional
computerized tomography. Of the patients, 9 (56.25%)
were diagnosed with isolated trigonocephaly, 3 (18.75%)
with  scaphocephaly, 3 (18.75%) with isolated
plagiocephaly, and 1 (6.25%) with plagiocephaly plus
trigonocephaly. All  patients underwent surgical
treatment.  Postoperative pneumonia occurred in 1
patient, while 2 patients developed postoperative surgical
wound infections. The affected patients were treated for
these complications, and there was no incidence of
mortality in any of the patients.

Conclusion: Craniosynostosis is a rare disease that
occurs during the neonatal period. If not treated
surgically during the first months of life, the resulting
abnormal skull shape may negatively affect the
psychological and social development of children.
Deformity of the skull and premature closure of the
fontanelles  should  suggest a  diagnosis  of
craniosynostosis. Three-dimensional ~ computerized
tomography is the current gold standard for diagnosis,
and the primary treatment is surgery.
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Girig

Kraniosinostoz, kafatasinda bir veya birden fazla
sutiiriin normal siirecinden 6nce kapanmasidir (1).
Dogumdan sonra kraniofasyal ve kalvaryal
deformitelere sebep olur. Kafada kapanan sutiire
bagli olarak ortaya cikan farkli sekil bozukluklar
disinda ,kafa ici basing artist sendromu (KiBAS),
yiksek serebral disfonkiyonlara neden olur (2).

Kraniosinostozis, izole olabilecegi gibi herhangi

bir sendromun bir varyantt olarakta ortaya
cikabilir. Yenidogan populasyonunda
nonsendromik kraniosinostozun orant yaklasik

1/2000-3000 olarak raporlanmistir (3). Sendromik
kraniosinostozis ise yaklagtk 90 kadar degisik
sendromun pargast olabilir. En sik Cruzon ve
Apert sendromunda gorilir (4).

Kranisinositoziste ana tedavi yoéntemi cerrahidir.
Zamanlamasi acisindan en 6nemli aralik ;| yasamin
ilk yilinda 3-6 aylar arasindadir. Beyin gelisiminin
eksiksiz saglanmast ve tam kemiklesmenin heniiz
tamamlanamadigindan yeniden sekillendirmenin
kolay olmast en O6nemli iki nedendir (5,0).
Zamaninda uygun tedavi yapilmazsa ileri yaslarda
kafada Dbelirgin = sekil anomalileri ile gesitli
seviyelerde beyin islev bozukluklarinin gériilmesi
kacinilmazdir.

Gerecg ve Yontem

Ocak 2013 - Haziran 2017 tarihleri arasinda
klinigimizde cerrahisi yapilan 17 kraniosinostoz
hastast ¢calismaya dahil edildi. Retrospektif olan bu
calismanin etik onayt Yizinci Yil Universitesi
Etik Kurulu'ndan alindi. Hastalar, yas, cinsiyet,
kraniosinostoz  tipleri,  uygulanan  ameliyat
yontemleri acisindan degerlendirildi.

Tum hastalarin ameliyat 6ncesi direkt grafi ve 3D
CT goruntulemesi ¢ekildi. Direk grafide de
kraniyosinostoz tespit edilebilinse de ii¢ boyutlu
BT tani koymada altin standarttir.

Istatistiksel Analiz: Bu calismada verilerin
tanimlayict  istatistikleri  kullanildi.  Sirekli
degiskenler icin ortalama degerleri verildi.

Kategorik ve nominal degiskenler i¢in ise ylizdelik
oranlari ve frekanslar verildi.

Bulgular

Hastalarin 12’1 (%75) erkek, 4’4 (%25) kadin, yas
ortalamalart 7,6 (ay) (2-10 ay) idi. Tim hastalarda
kafatast sekil bozuklugu belirgin olarak vardi. 13
hastada cocukta huzursuzluk, uyuyamama, basini

etrafa vurma vb belirtiler mevcuttu. Direkt grafide
tan1 koyma orami %70, sitiirleri net olarak 3
boyutlu gosteren bilgisayarli tomografide ise %100
olarak bulundu. Hastalarin 9’u (%56.25) izole
trigonosefali, 3’4 (%18.75) skafosefali, 2’si (%12.5)
izole anterior plagiosefali, 1’1 (6.25) izole postetior
plagiosefali, 1’1 (6.25) 1ise plagiosefali +
trigonosefali tanisi aldi. Hastalarin hepsine cerrahi
ile tedavi wuygulandi. 1 hastada postoperatif
pndémoni, 2 hastada ise cerrahi sonrast yara yeri
enfeksiyonu gelisti. Bu komplikasyonlar tedavi
edildi. Hastalarin higbirisinde mortalite gérilmedi
(Tablo 1).

Tartigma

Kraniyosinostoz vakalarinin ¢ogu sporadik-primer
olarak  gorulir.  Sekonder-sendromik  olarak
gbrilen kraniyosinostozlar olduk¢a az olmasina
ragmen eslik eden ektremite ve ylz anomalileri
sebebiyle karmagik Ozelliklere sahiptir. En sik
gbrilen sendromik sinostozlar, Crouzon, Apert ve
Pfeiffer sendromlaridir (3,4). Bizim vaka serimizin
tamami  izole-primer  kraniyosinostoz  olup
sendromik sinostozlara rastlanmadi.

Kraniyosinostozda etkilenen sttiire baglt olarak
kafadaki sekil bozukluguda degisik sekillerde
olacaktir. En sik goriilen sagittal stitlir ve ona baglt
olarak gelisen skafosefali (kayik kafa) tipidir. Sonra
gorilme sikligr sirasiyla; koronar sitir (anterior
plagiosefali), metopik (trigonosefali) ve
lambdoid sitiir (posterior plagiosefali) olarak
tanimlanir (Tablo 2).

sutur

Bizim calismamizda literatiirden farkli olarak en
stk kraniyosinostoz tipi trigonosefaliydi  (9-
%56.25). Tkinci siklikla skafosefali (3-%18.75)
g6rildi. Trigonosefali hastalarinda cerrahi tedavi;
alin  bolgesindeki  ¢ikintinin  traslanmasindan
kafatast  rekonstritksiyonu ile  frontoorbital
ilerletmeye kadar  karmagik cerrahi proserirleri
icerir. Diger kraniyosinostoz tiplerinde ise ;
sutiirektomi ve degisik sekillerde kemik barlar
yapilarak, kafatasinin blylimesine olanak tantyacak
tipe 6zgl cerrahi prosedirleri uygulamaktir. Bizim
calismamizda 9 trigonosefali hastasinin 4'inde
frontoorbital ilerletme kranial rekonstritksiyona ek
olarak uygulandi. Ornek vaka olarak sundugumuz

hastada da frontoorbital ilerletme ve kranial
rekonstriksiyon uyguland: (Sekil 1).

Kraniosinostoz  sonucu  kafatasinda  gelisen
deformiteler, ileride 6zellikle de ¢ocukluk caginda
psikososyal,  sosyal adaptasyon ve  kisilik

gelisiminde olumsuz etki yapmaktadir. Bu yiizden
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Tablo 1. Hastalarin demografik bilgileri, kraniyosinostoz tipleri, cerrahi islem ve komplikasyon

No Cinsiyet Ameliyat Kraniyosinostoz tipi ~ Etkilenen sittr Cerrahi islem Komplikasyon
yast (ay)
1 K 5 Trigonosefali Metopik 00 Yok
E 7 Plagio+Trigonosefali  Metopik+Koronal Frontal Yok

rekonstriiksiyon+
sttirektomi

3 E 9 Trigonosefali Metopik 0 Yara yeri

enfeksiyonu

4 K 2 Trigonosefali Metopik Frontal Yok
rekonstriksiyon

5 E 3 Skafosefali Sagittal Pi kraniektomi Yok

6 E 7 Anterior Plagiosefali ~ Koronal Yok

7 E 6 Skafosefali Sagittal Pi kraniektomi Yara yeri

enfeksiyonu

8 E 4 Trigonosefali Metopik Frontal Yok
rekonstriksiyon

9 K 6 Anterior plagiosefali ~ Koronal Satirektomi Yok

10 E 7 Posterior Plagiosefali  Lambdoid Satirektomi Yok

11 E 9 Skafosefali Sagittal Varil osteotomi Yok

12 E 3 Trigonosefali Metopik Frontal Yok
rekonstriksiyon

13 E 4 Trigonosefali Metopik Frontal Yok
rekonstriksiyon

14 E Trigonosefali Metopik 0 Pnémoni

15 K 10 Trigonosefali Metopik Frontal yok
rekonstriksiyon

16 E 6 Trigonosefali Metopik 0 Periorbital yag

doksu herniasyonu

o : Frontal rekonstriiksiyon ile birlikte supraorbital ilerletme

Tablo 2. 1Izole kraniyosinostozlarda erken kraniyosinostoz da cerrahi tedavinin amact; gorsel
kapanan sutir ve sikligt (7,8) olarak sekil bozuklugunu duzeltmek ve ileride
- — — olusabilecek ndrojenik, psikolojik ve biligsel
Tip Kapanan Stictic_Insidans 1) uklar énlemekdr  (9). Ozellikle  beyin
Skafosefali Sagittal %40-60 s . < .
) . . gelisiminin ~ maksimum  oldugu ilk  aylarda
Anterior plagiosefali Koronal %20-30 . . < .
) > : sutirlerin  kapanmasina  bagli  olarak  beyin
Trigonosefali Metopik %10 .
. . . dokusundaki serebral kan akiminin ~ ve
Brakisefali Bikoronal %06-8 .. . .. e
) ) ) ) perfizyonun cerrahi sontasi diizeldigini
Posterior plagiosefali Lambdoid %1-2

Tablo 3. Kraniyosinostoz olgularinda 6nerilen
cerrahi zamanlama

kanitlanmistir (2).

Kraniyosinostoz cerrahisi bir ekip c¢aligmasidir.
Norosirtrjiyen, plastik ve rekonstruktif cerrahi

uzmant, g6z hastaliklarr  uzmani, pediatrist,
Cammin i ., anestezi ve ortodonti uzmaninin hastayt birlikte
Endoskop yardimli sinektomi 1-3 ay deger.le.ndirip multidi§ipliner bir  yaklasimla
Sagittal sinostozda verteks 3-6 ay tedaviyi yapmalart gerekir (10).
kraniyektomisi (Agtk) Ameliyat zamanlamast kraniosinostoz acisindan
Sendromlu sinostozlarda fronto- 4-6 ay cok 6nemlidir (Tablo 3) (10). Bizim calismamizda
orbital ilerletme da ortalama cerrahi yas 5,9 ay olarak tespit edildi.
Tek siitiir sinostozu 4-9 ay 9-12 ay1 gecen vakalarda kalvarial esneklik
(Rekonstriiksiyonu) kayboldugundan mandibula-maxilla  asimetrisi,
Hipertelorizm diizeltilmesi 5-7 yas kafa tabaninda ve tavaninda deformiteler, anormal
Total yiz ilerletilmesi 8 yas yiz yapilarini Onlemek i¢in uygulanan cerrahi
Bipartisyon 12 yas basarisiz  olacaktir. Bu acidan erken taninin
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Sekil 1a). Metopik sinostozun 3D BT gorintisi, b). Trigonosefalik hastanin Kranial BT kemik pencere
gbrintisii, c). Metopik sinostozun preop goriuntiisii: Ameliyat 6ncesi frontal kemik ve supraorbital yapidaki
tcgen seklindeki deformite, d). Metopik sinostozun periost siyrildiktan sonraki géruntiisii, e). Frontal
kraniotomi asamasi, g). Supraorbital barin ¢ikarilmadan 6nceki goruntisii, h). Kemikler ¢ikarildiktan sonra
beyin ve orbitanin gériuntisi, 1). Frontal kemik rekonstriksiyonu ve supraorbital ilerletme sonrast géruntd,
i). Ameliyat sonras: 6nden goruntim. Frontaldeki cikintinin tamamen dizeldigi goériliyor, i). Ameliyat
sonrast 6nden U¢ boyutlu (3D) Kranial BT, k). Ameliyat sonrast yandan gbriniim, 1). Ameliyat sonrast
kranial BT (kemik pencere) gbériintiisii: Frontal kemik ve supraorbital yapidaki iggen seklindeki deformitenin

ameliyat sonrasinda diizeldigi gériliyor.

konmast ve 6 ay1 ge¢cmeden cerrahi dizeltmenin
yapilmast ¢ok Onemlidir. Kemigin sert olmasi,

yeniden sekillendirmedeki zorluklar, ve iyilesme
siirecinin sikintili olmast Ileri aylar veya yaslarda
cerrahinin basarisiz olmasinin nedenlerindendir
(11). Bizim vakalarimizdan da 1 yasini gegen hasta
yoktu. 2 hasta 9, 1 hasta 10 aylik olarak ortalama
Onerilen 3-6 ay arasindaki cerrahi yas1 ge¢cmisti. 13
hastanin yast ise 2-7 ay arasindaydu.

Ameliyat sonrast komplikasyonlar, erken ve geg
olarak ikiye ayrilabilir. Bunlara bagli mortalite ve

morbidite  oranlart, ameliyat yOntem  ve
tekniklerinin  gelismesi, anestezik takip ve
teadvilerindeki  ilerlemeler sayesinde oldukca

azalmistir. Yapilan bir ¢alismada morbidite %0.1
mortalite %0.15 seviyelerine kadar dismustiir (12).
Kan kaybi, hava embolisi, dura zedelenmesine

bagli olarak BOS fistuli,enfeksiyonlar,
psoddoansefaloselleptomeningeal kist ve solunum
problemleri sayilabilinir (13,14).

Bunlar arasinda kan kaybt ve infeksiyonlar en
6nemlileridir. Ozellikle hastalarin  siit ¢ocugu
déneminde hemorajiye asirt  duyarhiliklarindan
dolayt kan kayiplarina ameliyat esnasinda ¢ok
dikkat etmek gerekir (14). Bizim ¢alismamizda kan
kaybi1 ile ilgili herhangi bir komplikasyon
gelismedi. Yapilan bir calismaya gére Infeksiyon,
kraniosinostoz cerrahisi uygulanan hastalarin
%7’sinde gorilen bir komplikasyondur (15).
Calismamizda 2 hastada yiizeyel cilt enfeksiyonu
gelismis olup antibioterapi ve debridman+ primer
sitir ile tedavi edildi. Bir hastada ameliyat sonrasi
pnoémoni, bir hastada ise perop oldukc¢a nadir
gobrilen periorbital yag dokusu herniasyonu olustu.
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Czerwinski ve ark. (12) yaptiklar1 bir c¢alismada
cerrahi sirasinda asirt kanamanin mortalitenin en
stk nedeni oldugunu belirtmislerdir. Sloan ve ark.
(16) vyaptiklart c¢alismada ciddi  komplikasyon
oranlarint %7.6, mortalite oranlarini ise %2 olarak
bildirmislerdir. Her ne kadar bizde mortalite
gb6zlemlenmemisse de daha buytk vaka serilerinde
izlenecek sonuclarin farkli olma ihtimali asikardir.

Sonug¢ olarak; kraniyosinoztoz, yasamin ilk
aylarinda tant konulup tedavi edilmesi gereken bir
hastaliktir. Tedavi edilmedigi veya ge¢ kalindigi
durumlarda, cocukta sekil bozuklugu ve buna
bagli olarak kafa ici basincint artirarak  sosyal,
psisik ve ndérolojik  sorunlara neden olur. Bu
nedenle gerek hasta ile ilk karsilasan hekimin
gerekse ailenin, bu hastalik ile ilgili farkindaligt
artirilarak  zaman  kaybetmeden  ameliyatinin
yapilmasi olduk¢a 6nemlidir.
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