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KRANIOFASIAL DISPLAZILERDE CERRAHI
TEDAVI

Ismail ERMIS*, Faruk UNAL**

OZET

Bu yazida; kraniofasial displazi tams: konulan ve 1990 ile 1997 yillars arasinda kraniofasial
tekniklerle birbiri ard: sira cerrahi diizeltilmesi yapitan 13 olguluk hasta serimiz gozden gegi-
rilmekte, sonuglar ve kargilagilan problemler sunuimakeadir, Grubumuzdaki konjenital matfor-
masyonlart; dizostozla birlikte olan kraniofasial displaziler (dokuz olgu), sinostozla birlikte
olan kraniofasial displaziler (iki olgu) ve hem dizostoz hemn de sinostozia birlikte olan kranio-
fasial displaziler (iki olgu) olusturmustar. Post-operatif mortalite gérillmemis ve sonuglar
fonksiyonel ve kozmetik agidan tatminkar bulunmusgtur.

Anahtar kelimeler: Kraniofasial cerrahi, hipertelorizm, telekantus kraniosinostoz

SUMMARY

Surgical Correction of Craniofacial Dysplasia. In this paper; 13 consecutive patients with
the diagnosis of craniofacial dysplasia undergoing craniofacial surgical procedures between
the vears 1990 and 1997 have been revicwed and the results and problems encountered are re-
ported. Qur patient series consisted of craniofacial dysplasia with dysostosis (ninc cascs), cra-
niofacial dysplasia with synostosis (two cases) and craniofacial dysplasia with dysostosis and
synostosis (two cases). There was no mortality and the functional and cosmetic results seemed
satisfactory.
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GIRIS Kraniofasial displazilerde cerrahi tedavi
yaklagimlan ©zellikle kraniosinostozun teda-
visi igin "strip” kraniektomilerie baglamsg
(3} ancak Tessier'in yiiz kemiklerini kafa ta-
ban: kemiklerinden ayirmast ve ardindan ay-
nm1 anda hem intra-kranial hem de ekstra-kra-
nial girigimlerle diizeltebilecegini gbsterme-

siyle kraniofasial cerrahi alaninda gok biiyiik

Oldukca nadir goriilen kraniofasial anomali-
lerin gergek insidanst tam olarak bilinme-
mektedir 12, Kraniofasial malformasyonlar;
1962 de Harkins ve arkadaslan tarafindan ve
arkasindan 1966 da Karfik tarafindan sinif-
landirilmigtir 410, Daha sonra Tessier'in to-
pografik simflamasi yaymlanmis ve genis bir
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kabul gormiigtiir ¢, Van der Meulen kranio-
fasial malformasyonlan embriyolojik temele
dayandrrarak "serebrokranial” displazi, "se-
rebrokraniofasial” displazi ve "kraniofasial”

displaziler olarak ti¢c ana grupta siniflandir-

mustir. Daha sonra kraniofasial displazileri;
yvariklarla olan displaziler, dizostozla olan
displaziier, sinostozla olan displaziler ve
hem dizostoz hem de sinostozla olan displa-
ziler olarak subgruplarna ayirmigtir G7,

bir adim atilmigtir 2,

Bu yazida; klinigimizde 1990-1997 yillan
arasinda birbiri ard: sira kraniofasial displazi
tantst konulup kraniofasial tekniklerle cerra-
hi girigimde bulunulan 13 kraniofasial disp-
lazili olgularumz tani, tedavi ve komplikas-
yonlart ile sunuimaktadir,
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MATERYAL ve METOD

1990 ile 1997 yitlar arasinda 13 kraniofasial
displazili olgumuza inira ve ekstra-kranial
cerrabi girigimle tedavi uygulanmigtir. Olgu
grobumuzdaki konjenital malformasyoniart;
dokuz tanesi dizostozla beraber olan kranio-
fasial displaziler, iki tanesi sinostozla bera-
ber olan kraniofasial displaziler ve iki tanesi
hem dizostoz hem de sinostoz ile beraber
olan kraniofasial displaziler olusturmugtur.
Hastalanmuizan sekiz tanesi bayan ve beg ta-
nesi erkek olup ameliyat olduklart donemde
yaslar: altt ay ile 16 yag arasmda (ortalama
7.8 y1l) degismistir. DOrt olguda hipertelo-
rizm, bir olguda hipertelorizm ve orbital dis-
topi, bir olguda hiperkantorum, bir olguda
hiperkantorum ve kafa tabam onarimt (per-
sistan beyin-omurilik sivisi (BOS) kagag
nedeniyle), iki olguda hiperkantorum ve en-
sefalosel diizeltilmesi ve dort olguda (iki
unilateral koronal ve iki bilateral koronal) si-
nostoz acilmasi ve fronto-orbital ilerletme
yapilmugtir (Tablo 1).

Kraniofasial displazi tanis1 konan olgulari-
mizda osteotomi dizaynlari ve yumugak
doku insizyonlan klinik ve radyolojik bulgu-
lara gore planlanmigtir. Hipertelorizmli
olgularmmzda; bikoronal skalp insizyonunu
takiben subperiostal planda fronto-orbital

Tablo 1. Hasta yagi, tant, yapiian cerrahi girigim

Ermis 1., Unal F.

alan ve orbital kavite disseksiyonu yapilmis,
frontal kraniektomi ve on ¢ukur serbesi-
lestirilmesini takiben gozliik seklinde perior-
bital ostectomiler yapilmig, paramedian
kemik eksizyonlar1 yapilarak kemik orbita
cergeveleri yiiz orta hattma dogru birbirleri-
ne yaklastirilmig ve interossedz tel uygu-
jamalariyla fiksasyonlari saglanmistir. Medi-
al ve lateral kantopeksi sonrasi yumugak
doku revizyonlart yapimigtir (Sekil 1-9).
Hiperkantorum diizeltilmesinde; hipertelo-
rizmde olduju gibi intra-kranial olarak on
gukura ulagilmig ve kemik orbita gergevele-
rinin medial yarlan osteotomilerle serbest-
Jestirilerek yiiz orta hattina dogru translokas-
yonlan saglanmig ve telle tespitleri yapl-
mustir (Sekil 10,11). BOS kagagi olan olgu-
muzda kafa tabami onanminda galea-fronta-
lis flebi uygulanmugtir. Bu iki gruptaki ii¢
olgumuzda ekstra-kranial bilgeden ahnan
serbest kemik greftleri kullamilmigtir. Unila-
teral koronal sinostoziu olgularimzda biko-
ronal skalp insizyonun ve frontal kraniekto-
miyi takiben sinostotik alan serbestlestiril-
mesi ve fropto-orbital ilerletme yapilmig ve
kemik fiksasyonu igin titanyum miniplak ve
vidalart kullanilmustir (Sekil 12-15). Sinos-
oz ve dizostozla beraber olan kraniofasial
displazili (Crouson sendromu) olgularimizin
birinde fronto-orbital ilerletme ve "strip”

Olgn Yas Tani

Ameliyat

1 6 internazal displazi Hipertelorizm diizeltilmesi

2 6 Internazal displazi Hipertelorizm diizeltilmesi

3 16 Internazal displazi Hipertclorizm diizeltiimesi

4 5 Internazat displazi Hipertelorizm + distopi diizeitilmesi

5 4 Internazal displazi Hipertelorizm diizeltilmesi

6 6 Internazal displazi Telekantus diizeltilmesi + Kafa tabam onarmi
7 7 Fronfo-nazoorbital displazi + ensefaloscl Telekantus + ensefaloset diizeltilmesi

8 14 Fronto-nazoorbital displazi + ensefaloscl Telckantus + ensefalosel diizeltitmest

9 16 Internazal displazi Telekantus diizeltilmasi

i0 8 Unilateral koronal sinostoz Sinostoz agilmast + Fronto-orbital ilerfetme
It Unilateral koronal sinostoz Sinostoz agilmast + Fronto-orbital ilerletme
12 7 Bilateral koronal sinostoz Strip kranicktomi + Fronto-orbital ilerletme
13 172 Bilateral koronal sinostoz Yaygm kraniektomi + "Floating forehead"”
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Jekil 1. Hipertelorizmi olan olgumuzun pre-operatif goriintimii

Jekil 2. Per-operatif oseteotomiler ve paramedian kemik rezeksiyonu yapilmg hali

kraniektomi yapilirken digerinde "yiizen
alm" ("floating forehead™) teknigi ile fronto-
orbital ilerletme ve yaygm kraniektomi
gergeklestirilmigtir. Hastalarimiz post-opera-
tif alti ay ile sekiz yil arasinda takip edilmis-
tir,

BULGULAR

Kraniofastal displazili degigik gruplar ige-
ren olgularimizda yaptlan cerrahi girigim so-
nucu elde edilen bulgular herhangi bir ista-
tistiksel sonuca gidebilmek i¢in yeterli sayi-




Ermis ., Unal F,

Sekil 3. Kemik orbital cergevelerin orta hatta telle fiksasyonu

Sekil 4. Post-operatif goriiniim Sekil 5. Hipertelorizmi olan internazal displazili bir
olgu

y1 olugturmamaktadir, Bu yiizden uygulanan
cerrahi teknik ile hasta yasi, cinsiyeti ya da lasyon kurmak miimkiin olmarmaktadir. Bu-
kraniofasial anomali tipi arasinda bir korre- nun yaninda trans-kranial major cerrahi giri- 277




278

Kraniofasial Displaziferde Cerrahi Tedavi

- Sekil 6. Geg post-operatif goriintim

Sekil 7. Hipertelorizmi olan olgumuzun pre-operatif
goriintimil

simde bulunulan olgu grubumuzda mortal
bir sonug almmamugtir, Post-operatif komp-

likasyon olarak; bir olguda ekstradural 6l
boglukta infeksiyon ve stvi birikimi (72 saat
sonra acik drenaj ve Irrigasyon gerektirdi),
bir olguda lakrimal drenaj problemi (tedavi
gerektirmedi), bir olguda internazal bdgede
fistiil (iki defa debridman yapildi) ve bir ol-
guda da internazal bolgede lokal infeksiyon
(interossedz teller crkarddl) goriilmiistiir, Hi-
pertelorizm ve hiperkantorumlu olgularim-
zin bir kismunda per-operatif olarak kemik
orbita cercevelerinin yiiz orta hattina dogru
yapilan reel translokasyon mesafelerini post-
operatif uzun dénemde koruyamadiklan ve
cesitli derecelerde medial interkantal mesa-
fenin tekvar arttify gézlemlenmistir. Bu has-
talartmizin biiyiik bir kuasminda iki ya da da-
ha fazla sayida yumusak doku revizyonlan,
ozellikle nazal bilgede, gerekmigtir. Seri-
mizdeki en iyi kozmetik sonuglar ensefalo-
sel olgularinda aliirken bunu unilateral ko-
ronal sinostozlu olgularimiz izlemistir. Hi-
pertelorizm ve hiperkantorum diizeltilmesi
yapilan olgularimizda gergeklesen kozmetik
sonuglar tarafimizdan kismen yeterli bulu-
nurken hastalanimiz tarafindan tatminkar bu-
lanmugtar,




Ermis I., Unal F.

Sekil 8. Per-operatif paramedian kemik rezeksiyonu yapilmig hali

Sekil 9. Post-operatif ge¢ donemde gériiniim

TARTISMA

Hipertelorizm hem medial ve hern lateral or-
bita duvarlarimin yiiziin orta ekseninden

uzaklagtigin belirten bir tanimlamadir ve or-
bital hipertelorizm klinik bir bulgu olup bir
sendromu ifade etmez. Genellikle fronto-na-
sal bdlge yartklari, kraniosinostoz, ensefalo-
sel ya da fronto-nasal displazilerde goriiliir
33, Interorbital mesafeye gore hipertelorizm
ii¢ gruba ayrilmigtir: Tip I (30-34mm), Tip IT
(35-39mm) ve Tip LIl (40mm ve {stii) &3,
Cerrahi tedavi uyguladigimiz hipertelorizmli
olgularimizin hepsi Tip Il ve Tip III grubun-
da yer almmgtir. Hipertelorizm unilateral ve-
ya bilateral olabilir. Minimal hipertelorizm
gorme fonksiyonunu etkilemezken agir se-
kilde olan hipertelorizm gérme akslarinin
pozisyonundan dolay1 (ektrofia) binokiiler
stereoskopik gormenin geligmesine engel
olabilmektedir {9, Olgularmmzin higbirinde
boyle bir problemle karsitagiimarmustir,

Hipertelorizmin cerrahi tedavisinde intra ve
ekstra-kranial girigimler, en radikal girigim
olmasinin yaninda en giivenli ve en etkili so-
nug¢larin alindigs tekniklerdir 4192231 Sadece
ekstra kranial girisimlerle yapilmasi isteni-
len diizeltmeler ancak ¢ok hafif tip hiperte~
lorizm (Tip 1) ya da kribriform plagm yiik-
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Sekil 10. Hiperkantorumu olan olgumuzun pre-operatif goriiniimii

Sekil 11. Post-operatif gec donemde gériiniim

sekte oldugu ve frontal bir deformitenin ol-
madigr olgularda fayda saglayabilmektedir
42534 Yiiziin santral segmentinin kisa ve an-

terior "agik 1smm” deformitesinin oldugu hi-
pertelorizm olgularinda "fasiyal bipartisyon”
prosediirii ile orbitalann yaklastinlmas: ya-
niswra yiiziin vertikal yonde uvzatilmasi ve

dislerin daha iyi okliizyonu saglanabilmekte-
dir (25.36),

Hipertelorizmde problem {i¢ boyutludur. Bu
klinik bulgu bir ¢ok kemigi ve yumugak do-
kulan etkileyen kompleks bir anatomik bo-
zukluk olup bu deformiteyi sadece medial
orbita duvarlarinm birbirinden uzak oldugu
iki boyutlu bir sorun olarak degerlendirmek
problemin sadece bir kismum ¢zecektir ©.

Orbital distopi, orbital hipertelorizmli olgu-
larda sik¢a goriiliir. Bu yiizden bu olgularda
kemik orbita gergevesinin mediale translo-
kasyonu yaninda kemik ¢ergevenin rotasyon
vefveya elevasyonu da onceden dikkatle
planlanmalidir @3, Bizim hipertelorizmli ol-
gularimizin bir tanesinde belirgin orbital dis-
topi mevcuttu, ancak orbita medial duvan ve
maksilla ¢ok hipoplazik oldugundan yeterli
bir kemik kitlesi rotasyonu saglanamadi.

Hipertelorizmli olgularda medial orbital du-




Ermig 1., Unal F.

Sekil 12, Unilateral sinostotik plagiosefalisi olan ofgumuz

Seki 13. Post-operatif ddnemde gériiniim g

varlar gekil, yap: ve kalinliklari agisindan tal mesafenin %50'sinin ii¢ yagina kadar
degiskenlik gostermekte olup bunlar orbital olugtugunu ve erigkin yaglara kadar bu me-
kemik ¢ergevelerin mediale yeterli translo- safenin yavag yavag arttifini bildirmiglerdir
kasyonunu etkileyen lokal faktdrleri olugtur- @0, Mulliken ve arkadaslarinin yaptklary bir

maktadir 23, Morin ve arkadaglan interorbi- retrospektif caligmada, cerrahi girisim yagi- 281
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Sekil 14. Unilateral sinostotik plagiosefalisi olan olgumuz

Sekil 15. Post-operatif donemde giriiniim

nin ortalama 12 oldugu gruplarinda, 6zellik-
le Tip 1I ve Tip T grubundaki hipertelorizm
olgularmn relapsinin beg mm ve {istiinde ol-
dugunu belirtmiglerdir 22, Bizim olgularimi-
zin ameliyat edildikleri donemdeki yag orta-
Jamasmm sekize yakin oldugunu diisiiniirsek

interorbital mesafedeki relapsin daha fazla
olmasi dogal kargilanabilir, ancak hasta sayi-
miz bu konuda bir sonuca ulagmak igin ye-
terli degildir. Hipertelorizm cerrahisinde,
tzellikle ¢ocuklarda ve agir hipertelorizm
durumlarinda, kemik orbita gergevelerini ol-




mas1 gerektiginden daha fazla mediale yak-
lagtirilmasi Sneriimekte, ¢linkii ethmoidlerin
sonradan geligmesi ile interorbital mesafenin
artabilecegi belirtilmektedir @2, Tessier hi-
pertelorizm cerrahisinden efektif sonug ali-
nabilmesi i¢in "fonksiyonel orbital hacim" in
(orbital "rim" ile globun ekvatorunun poste-
rioruna kadar olan segment) mediale translo-
kasyonunun gerektigini vurgulamaktadir 39,
Bizde kendi olgularimizda bu fonksiyonel
orbital yapiy1 mediale getirmeye ¢alistik, an-
cak Hoffmann ve arkadaglannmn bilgisayali.
tomografik analizleri sonucunda interorbital
rezeksiyonun sadece globun ekvatoru arkasi-
na kadar yapimasinin yeterli olmayip, medi-
ale maksimal translokasyon i¢in internazal
rezeksiyonun globun tamamen arkasina ka-

dar yapilmasi gerektigini ileri stirmiiglerdir
(o),

Telekantus (hiperkantorum) medial kantus-
larm birbirinden normalden fazla uzakta ol-
masi olarak tamumlanir ve orbita lateral du-
varlarinin birbirleriyle olan uzaklifa normal
smiriar igerisindedir 26, Medial kantuslarin
laterale deplasmanlari yumusak doku yada
kemik doku fazlalifina bagh olarak gelige-
bilmektedir. Mustarde tarafindan epikantus
olarak tanimlanan yumusak doku anomalile-
ri ayrt bir morfolojik bozukluk grubunu
olugtururken cerrahi tedavileride ayricalik
gostermektedir @, Kemiksel hiperkantorum
etyolojisinde; ensefalosel, dermoid tiimérler
ya da travma yer alabilmektedir <52, Bu
grupta; orbita medial duvarimn ensefalosel
gibi bir olugumla tutuiduBu, kribriform. pla-
g pozisyonunun orbitalarin vertikal ekseni-
nin ortasinda ya da altinda oldugu durumlar-
da subkranial yaklagimla yapilan cerrahi dii-
zeltmeler merkezi sinir sisteminin hasar gor-
me ihtimalini artirmaktadir. Bu sartlarda
frontal kraniotomi ile 6n gukura yaklasim
onerilmektedir (29. Telekantus tanis: ile teda-
vi planlanan tiim olgularimizda ekstra krani-
al girigimle diizeltme saglanmistir.

Kraniosinostoz bir veya birden fazla kranial

Ermis I., Unal F,

stitiirlerin prematiire flizyonudur ve kranial
stitiirlerin tutulma yeri ve sayisina gére ta-
nimlanirlar. Kraniosinostozlu olgular bir
sendrom iginde yer alabildikleri gibi izole
bir malformasyon olarakta ortaya ¢ikabilirler
. Bu tip olgularda kranial deformitelerin
yaninda en 6nemli fonksiyonel problem bu
hastalarda intra-kranial basincin yiikselmesi-
dir, Yiiksek intra-kranial basing tedavi edil-
mediginde beyin fonksiyonlarim kétii yonde
etkileyebilmektedir 2829,

Koronal siitiir sinostozu unilateral (plagiose-
fali} ya da bilateral (brakisefali) olabilmekte-
dir. Unilateral frontal plagiosefali; deformas-
yonel ya da sinostotik sekilde ortaya ¢ikabil-
mektedir. Oldukga sik goriilebilen deformas-
yonel plagiosefali ile sinostotik plagiosefali
arasindaki aymm cok iyt yapilmalidir (16.2D),
Deformasyonel plagiosefali etyolojisinde
intrauterin dénemde ya da dogum sirasinda
kraniumun maruz kaldifi kompresyon ve
restriksiyon kuvvetleri gosterilmektedir O,
Bu tip plagiosefalide tedavi cerrahi degildir.
Cogu olguda diizelme kendilifinden olmasi-
na ragmen konservatif yaklagimlar ve &zel
bir baghk ("helmet") uygulamalan ile daha
iyi ve ¢abuk sonuclar ahnabilmektedir (1.2,
Sinostotik frontal sinostozda unilateral ya da
bilateral oluguma gore basit "strip" kraniek-
tomiden cesitli frontal kemik osteotomilerini
ve repozisyonlarin igeren bir ¢ok cerrahi
prosediir uygulanabilmektedir, ancak "Strip"
kraniektomi sonrasinda kranial defekt he-
men kapanmakta ve re-operasyon ya da ke-
mik uglarmm duradan izolasyonu gerekebil-
mektedir ¢9, Grubumuzdaki bilateral koro-
nal sinostozlu olgumuzda sckiz yil gegmesi-
ne ragmen re-operasyona gerek goriillmemis-
tir ve bu da "strip” kraniektominin oldukga
genis bir sekilde yapilmasma ya da hastamu-
zin ileri yagina baglanabilir.

Kraniosinostozlarin tedavisinde bu cerrahi
girisimler yaninda Hoffman ve Mohr'un ta-
mmladigr "lateral kantal ilerletme” ve bu
teknigin daha sonra Whitaker ve McCarthy
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modifikasyonlarn uygulanabilmektedir
.1738) Bilateral koronal sinostozda Marc-
hac'in yiizen alin ("floating forchead™) tekni-
£i ya da bu teknigin degisik gekilleri tatbik
edilebilmektedir @', Sinostoz olgularmda
supraorbital bolge sekillendirilmesi i¢in ke-
mik kalinhgim optimum oldugu iig-alti ay-
lik dénem bu tip cerrahi girigimler igin en
uygun zaman oldugu belirtilmesine ragmen
iilkemizde bu olgular genellikle ge¢ ddnem-
de tedavi i¢in bagvurmaktadirlar 0%,

Kraniofasiyal cerrahi genclde major bir cer-
rahi girigimdir ancak sik uygulandiZ1 mer-
kezlerde komplikasyonlar kabul edilebilir
oranlardadir 52739,

Sonug olarak; kraniofasiyal cerrahi grubu-
nun oldugu merkezlerde kraniofasiyal disp-
lazili olgular daha giivenli ve uygun gartlar-
da ameliyat edilebilmekte; daha iyi fonksi-
yonel ve kozmetik sonuglar alinirken, daha
az morbidite ve mortalite olugsmaktadir; an-
cak her kraniofasial cerrahi girisimde osteo-
tomi dizaynlannin ve yumusak doku giri-
simlerinin hastanin morfopatolojik gereksi-
nimine gore modifiye edilebilecegi unutul-
mamalidir. Bunun yaninda, iskeletsel yapi-
nin diizeltilmesi ile birlikte kemik yapiy1 sa-
ran yumusak doku patolojilerinin de diizel-
tilmesi, kraniofasial displazilerde tatminkar
sonuglarm alinmasinda Snemli bir rol oyna-
dif1 goz Oniinde tutulmalidir.
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