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M. Ozgiir TASKAPILIOGLU
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OZET

Kraniosinostoz, beyin gelisiminde bozulmaya ve anormal kafatasi sekline neden olan gelisimsel bir kraniofasiyal
anomalidir. Bu c¢alismamizda klinigimizde Ocak 2005- Aralik 2022 tarihleri arasinda takip ve tedavi edilen
pediatrik hastalarin dosyalar1 retrospektif olarak incelenmistir. Caligmamiza 94 hasta dahil edilmistir. Hastalarin
57 (%60,6) tanesi erkek, 37’si (%39,4) kadindi. 45 (%47,9) olgu skafosefali, 31 (%33) olgu trigonosefali, 12
plagiosefali (%12,8) nedeni ile opere edildi. 4 (%4,25) sendromik kraniosinostoz olgusu mevcuttu. Median
operasyon siiresi 95 dakikaydi. Operasyon siiresi ile yatis siiresi arasinda anlamli korelasyon saptandi. 3 (%3,2)
olguda postoperatif komplikasyon gelisti. 3 (%3.2) olguda postoperatif erken donemde mortalite gozlendi.
Pediatrik nérosiriirjinin ana patolojilerinden biri olan kraniosinositoz sadece kozmetik bir sorun degil; ndronal
gelisimin saglanmasi i¢in dogru zamanda tedavi edilmesi gereken bir patolojidir. Gelisen cerrahi tekniklere
ragmen mortalite ve morbiditelere neden olabilecek ciddi bir patoloji oldugu akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Kraniosinositoz. Skafosefali. Trigonosefali.
Retrospective Review of Craniosynostosis Cases: Bursa Uludag University Experience

ABSTRACT

Craniosynostosis is a developmental craniofacial anomaly that causes neuronal developmental problems and
abnormal skull shape. In this study, the patient files of pediatric patients who were followed and treated in our
clinic between January 2005 and December 2022 were retrospectively evaluated. 94 patients were included in
our study. 57 (60.6%) of the patients were male and 37 (39.4%) were female. 45 (47.9%) cases were operated for
scaphocephaly, 31 (33%) for trigonocephaly, and 12 (12.8%) for plagiocephaly. There were 4 (4.25%) cases of
syndromic craniosynostosis. Median operative time was 95 minutes. A significant correlation was found
between operation time and hospitalization time. Postoperative complications developed in 3 (3.2%) cases.
Mortality was observed in the early postoperative period in 3 (3.2%) cases. Craniosynostosis, one of the main
pathologies of pediatric neurosurgery, is not just a cosmetic problem; It is a pathology that needs to be treated at
the right time to ensure neuronal development. It should be kept in mind that it is a serious pathology that can
cause mortality and morbidity despite developing surgical techniques.
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Ilk kez 1830 yilinda Otto tarafindan tanimlanan
kraniosinostoz, bir veya daha fazla kranial siitiiriin
erken kapanmasiyla olusan, kozmetik sorunlardan
kafa i¢i basing artisina kadar bir¢cok soruna neden
olabilen orofasial yariklardan sonra en sik goriilen
kraniofasial gelisim anomalisidir'”. Prevalanst 10.000
canli dogumda 5.9'dur’. Sagittal sinostoz izole tek
siitiir sinostozlarinin en yaygin formudur. Ikinci en sik
formu giderek artan siklikta metopik sinostoz
olusturmaktadir®’. Sendromik durum varliginda goklu
siitiir sinostozu olusumu ve intrakranial basing artisi
daha sik griilmektedir®.

Ik kraniosinostoz cerrahisi 1890 yilinda Lannelongue
tarafindan sagittal sinostozda erken kapanmus siitiiriin
serbestlestirilmesi seklinde gergeklestirilmistir’. 20.
ylzyilin sonlarinda ise kraniofasial cerrahi Tessier
onciiliigiinde multidisipliner yaklagimlart olusturan
popiiler bir alana doniigmiistiir. Kalvaryal ve fasial

R.N. Balc¢in ve ark.

skafosefali  goriiliirken;  trigonosefalide  erkek
predominansi mevcuttu (Tablo I). Cinsiyetler arasinda
kraniosinostoz tipleri agisindan istatistiksel agidan
anlaml farklilik saptanmadi (p=0,588). Toplam 4
(%4,25) sendromik kraniosinostoz olgusu mevcuttu.
Crouzon sendromlu 2 olguda brakisefali ve
pansinostoz gozlenirken; Goldenhar sendromlu olguda
plagiosefali, Shprintzen Goldberg sendromlu olguda
pansinostoz oldugu goriildii. Kraniosinostoz tipi ile
sendromik tani agisindan istatistiksel olarak anlamli
fark saptandi (p<0,01). 2 olguda meningomyelosel
nedeniyle operasyon Oykiisii, toplam 28 olguda en sik
kardiak, renal ve tiroid anomalileri olmak iizere ek
hastaliklar mevcuttu. 4 olguda antenatal dénemde tant
koyuldu ve 4 olguda akraba evliligi oldugu gozlendi.

Tablo 1. Olgularin kraniosinostoz tipleri, operasyon
yasi, takip siireleri ve cinsiyetlere gore

kemikleri iceren genisletilmis cerrahi prosediirler dagilimlar:

giindeme gelmis ancak kan transfiizyon ihtiyacinin

artmasi, uzun hastane yatisi, uzun cerrahi siire lf'z Er_kek g p-

nedeniyle  giiniimiizde yeni tedavi stratejileri — — (n=37) (n=57) egen

arastirilmaya baslanmistir®. Endoskopik yaklagimlar, | Kraniosinostoz T|p|er|. 0,588

minimal invaziv strip kraniektomi, postoperatif kask Skafosefali | 18 (48,6%) | 27 (47,4%)

kullamimi, yay implantasyonu, distraksiyon teknikleri Trigonosefali | 10 (27,0%) | 21(36,8%)

giiniimiizde popiiler olan cerrahi yaklaslmlardlrm'lz. Brakisefali | 3 (8,1%) 1(1,8%)

Bu calismada, kurumumuzda opere edilmis Plagiosefali | 5(13,5%) | 7(12,3%)

kraniosinostoz ~ olgularindan ~ elde  ettigimiz Pansinostoz | 1 (2,7%) 1(1,8%)

deneyimlerimizi, literatiir bilgisi 1s18inda paylagmay1 Operasyon Yas! 8 (3:37) 9(3:75) 0,319°

amagladik. e 34,5 29 b
Takip Suresi (1:185) (05:141) 0,446
Veriler: Medyan (Minimum:Maksimum), n(%) seklinde ifade

Gereg ve Yontem

Bursa Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi klinik
arastirmalar etik kurulunun onayi alindiktan sonra
(2023-19/21) Kklinigimizde Ocak 2005- Aralik 2022
tarihleri arasinda opere edilen 94 kraniosinostoz
olgusu demografik 6zellikleri, kraniosinostoz tipi,
sendromik durum varli§i, radyolojik verileri,
operasyon siiresi, kan replasman ihtiyaci, yogun
bakim ihtiyaci, hastanede yatis siiresi, postoperatif
komplikasyon, reoperasyon durumu acisindan
retrospektif olarak incelendi. Tek kurumda yapilan
kraniosinostoz olgularinda komplikasyon, mortalite ve
niiks oranlar1 kaydedildi.

Bulgular

Calismaya dahil edilen siire icinde 37 (%39,4) kiz, 57
(%60,6) erkek toplam 94 olgu opere edildi. Tim
olgularin median yas1 9 aydi (minimum 3; maksimum
75 ay). 45 (%47,9) olgu skafosefali, 31 (%33) olgu
trigonosefali, 12 (%12,8) olgu plagiosefali, 4 (%4,3)
olgu brakisefali, 2 (%2,1) olgu pansinostoz nedeniyle
opere edildi. Kizlarda 18 (%48,6); erkeklerde 27
(%47,4) olmak iizere her iki cinsiyette de en sik
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edilmistir.
a:Fisher-Freeman_Halton Test
b: Mann Whitney U Test
c:Pearson Ki Kare Test

Veri kayb1 nedeniyle 16 olgu radyolojik
degerlendirmeye dahil edilmedi bu nedenle radyolojik
degerlendirme 78 olgu lizerinden yapildi. En biiylik
anteroposterior (AP) c¢ap skafosefalide gozlenirken
(14,38+ 1,69); tiim olgularda ortalama AP cap 13,45+
1,65 olarak ol¢iildii. Skafosefali olgularinda AP ¢apin
istatistiksel acidan anlamli olarak artmisg oldugu
goriildii (p<0,001). Ortalama biparietal ¢ap 11,28+
1,25 olarak ol¢iildii ancak kraniosinostoz tiplerinde
biparictal c¢ap agisindan anlamli fark saptanmadi
(p=0,072). Sefalik indeks acisindan gruplar arasinda
anlamli  fark  saptandi  (p<0,001).  Subgrup
analizlerinde skafosefali-plagiosefali ve skafosefali-
trigonosefali gruplar1 arasinda istatistiksel olarak
anlamli fark saptand: (sirasiyla p<0,01, p=0,004).
Bitemporal ¢ap arasindan gruplar arasinda anlamli
fark saptanmadi (p=0,068). Frontal acilar arasindan
gruplar arasinda anlamli fark saptandi (p<0,01).
Subgrup analizlerinde skafosefali ile trigonosefali ve
trigonosefali ile plagiosefali gruplari arasinda anlaml
fark saptand (sirasiyla p=0,002, p<0,001) (Tablo II).



Kraniosinostozis Olgularinin Retrospektif incelenmesi

Tablo I1. Kraniosinostoz tipleri ve radyolojik 6l¢timler

Skafosefali Trigonosefali Brakisefali Plagiosefali Pansinostoz dederi
(n=36) (n=29) (n=3) (n=8) (n=2) p-deg
AP Gap (glabella- 14,381,69 12,94£0.7 11,08+1,67 12,2040,56 ) <0,0012
opistion)
Biparietal Cap 10,94£1,33 11,5811 10,7+0,42 12,0740,76 - 0,0722
Sefalik indeks 1,36 (0,97:1,69) | 1,16 (0,89:1,91) | 0,09 (0,88:1,22) | 0,98 (0,92:1,14) | 1,13(1,03:1,22) | <0,001
Bitemporal Cap 8,91(6,79:10,46) | 9,31 (6,74:11,39) | 8,92 (8,33:8,93) | 10,13 (8,9:10,67) |10,5(8,44:12,55)| 0,068°
154 124 160,7 163,6 1353 )
Frontal Agi (105:172) (103:167) (159,1:168,2) (156,1:175,1) (1322:138.4) | <0001

Veriler: Ortalama=Standart sapma, Medyan (Minimum:Maksimum), n(%) seklinde ifade edilmistir.

a:Tek Yonlii Varyans Analizi (One-Way ANOVA)

(Subgrup analizleri varyanslar homojen olmadigi i¢in posthoc test Tamhane ve Dunnett T3 testler ile yapilmistir.)

b:Kruskal Wallis H Test

(Subgrup analizleri ¢oklu testler icin Bonferroni Correction ile yapilmigstir.)

Tablo I11. Kraniosinostoz tiplerine gore operasyon siireleri ve eritrosit siispansiyonu replasman miktarlari

Skafosefali Trigonosefali Brakisefali Plagiosefali Pansinostoz degeri
(n=36) (n=29) (n=3) (n=8) (n=2) p-deg
82?(:?:{0” Slresi | 95 (20:180) 90 (40:180) 115 (60:150) | 82,5 (55:180) 220 (200:240) 0,1462
E”"OSit Slisp. 60 (0:220) 70 (0:250) 25 (0:80) 50 (0:160) 190 (60:320) 0,4352
eplasmani

Veriler: Medyan (Minimum:Maksimum), n(%) seklinde ifade edilmistir.

a::Kruskal Wallis H Test

Tiim seride median operasyon siiresi 95 dakikaydi
(minimum 20; maksimum 240 dakika). Pansinostoz
operasyonlar1 daha uzun siirmesine ragmen operasyon
stireleri agisindan gruplar arasinda anlamli farklilik
saptanmadi (p=0,146) (Tablo III).

Median kan replasmant 60 ml (minimum O;
maksimum 320 ml) olarak 6l¢iildii. Gruplar arasinda
kan replasmani agisindan anlamli farklilik saptanmadi
(p=0,435) (Tablo III). Operasyon siiresi ve yapilan
kan replasmani arasinda korelasyon saptanmadi
(p=0,285). Hastanede kalis siiresi median degeri 3
gindli (minimum 1; maksimum 16 giin). Operasyon
stiresi ile yatis siiresi arasinda anlamli korelasyon
saptand1  (p=0,014/Spearman korelasyon katsayisi:
0,25). Ancak kan transfiizyon miktar1 ile hastanede
yatis siresi acisindan anlamli fark saptanmadi
(p=0,077). 18 (%19,1) cocukta postoperatif yogun
bakim ihtiyaci oldu. 3 (%3,2) olguda postoperatif
komplikasyon gelisti. Bunlar 1 olguda dissemine
intravaskiiler koagiilapati (DIC) ve 2 olguda yara yeri
enfeksiyonuydu. 3 (%3.1) olguda postoperatif erken
donemde mortalite gozlendi. Erken mortalite goriilen
olgularda median kan transfiizyonu 110 ml (minimum
90; maksimum 220 ml) idi. Mortalite gdézlenmeyen
olgularda ise median kan transfiizyonu 60 ml
(minimum 0; maksimum 320 ml) idi. Erken mortalite
gozlenen grupta daha ¢ok kan replasmani yapildigi
gdriildii. Tki grup arasinda kan transfiizyonu agisindan
anlamli fark saptandi (p=0,016) ancak operasyon
stireleri agisindan iki grup arasinda anlamli farklilik
saptanmadi (p=0,415). Tim olgularin median takip

stiresi 31 aydi (minimum 15 giin; maksimum 185 ay).
6 (%6,3) olguda re-sinostoz nedeniyle yeniden
operasyon yapildi (5 skafosefali, 1 brakisefali).
Cinsiyetler arasinda ise re-sinostoz agisindan anlaml
farklilik saptanmadi (p=0,762).

Tartisma ve Sonug¢

Kraniosinostoz, bir veya daha fazla kranial siitiiriin
erken kapanmasiyla olusur. Kozmetik sorunlardan
kafa ici basing artisina kadar birgok probleme neden
olabilir. Etiyolojisinde tanimlanan genetik faktorler
olmasina ragmen akraba evliliginin kraniosinositoz
sebebi olmasi konusunda literatiirde anlamli bir sonug
saptanmamustir’. Kraniosinositozlu hastalarda cinsiyet
acisindan anlaml bir fark yoktur. Bizim serimizde de
cinsiyetler arasinda fark saptanmamustir.

Vaka serimizde literatiir ile uyumlu olarak en sik
kraniosinostoz  tipleri  sirasiyla  skafosefali ve
trigonosefalidir3’4. Shlobin ve ark. yaptiklari
metaanaliz caligmasinda kraniosinostoz vakalarinin
yaklasik %8,8'i sendromik oldugunu bildirmislerdir’.
Bizim ¢alismamizda bu oran %4,25 olarak bulunmus
olup bu farkliligin nedeninin non sendromik
kraniosinostoz olgularina kars1 artan farkindalik
oldugu diistiniilmektedir.

Invaziv tedavi yontemleri uygulanan ve ciddi
sonuglar1 olabilen kraniosinostoz olgularinda dogru
tani koymak olduk¢a Onemlidir. Fizik muayene,
gbzlem ve kraniometrik Slglimler tan1 ve postoperatif
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takipte temeli olusturmaktadir. Skafosefali olgularinda
AP cap ve sefalik indeks Olciimleri objektif bir kriter
olarak kullanilabilmektedir". Bizim ¢alismamizda da
literatiirle uyumlu olarak AP cap ve sefalik indeks
degerleri skafosefali olgularinda istatistiksel olarak
anlamli bulunmustur.

Iyi kozmetik sonuglar, optimal beyin gelisimi ve kafa
ici basing artist gibi sonuglarin azaltilmasi igin
kraniosinostoz olgulart ¢ogunlukla kan kaybina daha
cok hassas olunan yasamin ilk yilinda tedavi
edilmektedir. Calismamizda primer agik cerrahi ile
tedavi edilen olgularimizin ortalama kan transfiizyon
hacminin literatiire gore daha diisiik oldugu
goriilmiistiir ancak sonuglarimizda operasyon siiresi,
kraniosinostoz tipi ve hastanede yatis siiresi ile
korelasyon bulunmanustir'*6,

Kraniosinositoz cerrahisinde giliniimiizde mortalite
oran1 %0.15, morbidite oram %0.1 diizeyindedir'’.
Calismamizdaki mortalite oraninin literatiire gore
yiksek olmasinin  sebebinin  kan transfiizyon
ihtiyacinin fazla olmasi, hastalarin ek hastaliklar: gibi
faktorler oldugu disiiniilmektedir. Kraniosinositoz
cerrahisi komplikasyonlar1 arasinda en sik hipertermi,
enfeksiyon, BOS fistiilii, hiponatremi, leptomeningeal
kist ve epilepsi goriilmektedir'™'’. Vaka serimizde
goriilen DIC tablosunun kan transfiizyon fazlalig: ile
iligkili oldugu diistintilmiistiir. Yara yeri enfeksiyonun
riskini arttiran faktorlerin operasyon siiresi, ameliyata
katilan kisi sayisinin fazla olmasi, uzun siire yogun

bakim yatis ihtiyact gibi durumlar oldugu
distiniilmektedir.

Calismamizin  hasta sayisinin  az olmasi, takip
sirelerinin  kisa olmasi ¢alismayr sinirlandiran

faktorlerdir. Daha ¢ok hasta sayisi ve uzun takip
siireleri ile yapilacak gelecekteki caligmalar daha
ayrintili veriler elde edilmesini saglayabilir.

Pediatrik norosirurjinin ana patolojilerinden biri olan
kraniosinositoz sadece kozmetik bir sorun degil;
noronal gelisimin saglanmasi i¢in dogru zamanda
tedavi edilmesi gereken bir patolojidir. Gelisen cerrahi
tekniklere ragmen mortalite ve morbiditelere neden
olabilecek ciddi bir patoloji oldugu akilda
tutulmalidir.
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