T.C.
HACETTEPE UNIVERSITESI
TIP FAKULTESI
PLASTIK, REKONSTRUKTIF ve ESTETIK CERRAHI
ANABILIM DALI

FRONTO-ORBITAL iLERLETME SEGMENTINE
NON-VASKULERIZE KEMIiK GREFTI OLARAK
DISTRAKSIYON OSTEOGENEZi UYGULANAN
KRANIOSINOSTOZ HASTALARININ GEC DONEM KEMIK
KALITESININ MORFOLOJIK, RADYOGRAFIK VE
DANSITOMETRIK YONTEMLERLE DEGERLENDIRILMESI

Dr. Giiven Ozan KAPLAN

UZMANLIK TEZi

Olarak hazirlanmstir.

Tez Damismani: Prof. Dr. Gokhan TUNCBILEK

Ankara
2023



TESEKKUR

Uzmanlik egitimi siirecimde {izerimde emegi bulunan ve desteklerini
esirgemeyen Anabilim Dali baskanimiz Prof. Dr. Fatma Figen OZGUR’¢;

Uzmanlik tez calismamda birlikte ¢alismaktan biiyiik mutluluk duydugum,
bilgi ve tecriibeleriyle yol gosteren tez danigmanim Prof. Dr. Gokhan
TUNCBILEK ’e sabr1 ve anlayist i¢in;

Tez ¢alismamin tasarlanmasi, verilerin toplanmasi ve yliriitiilmesi konusunda
ve egitimim boyunca her daim destegini hissetttigim Dog¢. Dr. Mert CALIS a;

Uzmanlik egitimim boyunca bilgi ve tecriibelerini paylasarak meslegimi ve
daha bir¢ok seyi bana 6greten biitiin degerler hocalarima;

Uzmanlik egitim siiresince birlikte ¢ok gilizel anilarimin oldugu arastirma
gorevlisi abi,abla ve kardeslerime;

Calismanin radyolojik Ol¢timlerini gergeklestiren Dog. Dr. Elif Giinay
BULUT ve Dr. Halil ibrahim ALTUNBULAK ’a;

Yogun egitim donemimde her zaman anlayishh olup yanimda oldugunu
bildigim hayat arkadagim Biisra’ya,

Sevgilerini ve emeklerini herzaman hissettigim, beni yetistirip bu giinleri

gérmemi saglayan sevgili anneme ve babama;
En icten tesekkiirlerimi sunarim

Dr. Giiven Ozan Kaplan



OZET

Giiven Ozan Kaplan. Fronto-Orbital ilerletme Segmentine Non-Vaskiilerize
Kemik Grefti Olarak Distraksiyon Osteogenezi Uygulanan Kraniosinostoz
Hastalarimin Ge¢ Donem Kemik Kalitesinin Morfolojik, Radyografik ve
Dansitometrik Yontemlerle Degerlendirilmesi Hacettepe Universitesi Tip
Fakiiltesi, Plastik, Rekonstriiktif ve Estetik Cerrahi Anabilim Dah Uzmanhk
Tezi. Ankara, 2022. Kraniosinostoz, kafatasinda yer alan siitiirlerden bir veya birden
fazlasinin fizyolojik siirecinden Once kapanarak kraniofasial deformitelere sebep
olmasidir. Fronto-orbital ilerletme, tedavide en sik kullanilan yontemlerden biridir.
Fronto-orbital bolgede 10 milimetreden fazla ilerletme ihtiyaci olan hastalarda
distraksiyon osteogenezinin Kullanilmasi basar1 oranini arttirmaktadir. Distraksiyon
osteogenezinin temel prensiplerinden biri, kemik segmentlerin vaskiilaritesinin ve
¢evre yumusak doku baglantilarinin korunmasidir. Bu nedenle klasik fronto-orbital
distraksiyon tekniklerinde fronto-orbital segment duradan ayrilmadan tek parca
olarak ilerletilir. Bu durumda, supraorbital barin yeniden sekillendirilmesi ve yeni bir
frontal segmentin tasarlanmasi miimkiin olmamaktadir. Bu nedenle klinigimizde; 10
milimetreden fazla ilerletme ihtiyact olan kraniosinostozlu olgularin tedavisinde
geleneksel fronto-orbital sekillendirme ve ilerletme cerrahisi ile distraksiyon
osteogenezinin avantajlarini ayni anda sunabilen fronto-orbital yeniden sekillendirme
ve distraksiyon teknigi uygulanmaktadir. Bu teknikte supraorbital bar ve frontal
kemik geleneksel fronto-orbital ilerletmede oldugu gibi duradan ayrilarak yeniden
sekillendirilir ve distraktorler yardimiyla ilerletilir. Yeniden sekillendirme igin
frontal kemik kompleksi ¢ikartilirsa; frontal kemik greftinde rezorpsiyon
gerceklesebilecegine ve distraksiyon giiciiniin azalmasina bagli genis kemik
defektleri olusabilecegine dair endiseler mevcuttur. Bu c¢aligmanin amact; fronto-
orbital sekillendirme ve distraksiyon osteogenezi ile ilerletme tekniginin uzun dénem
takip verilerini ve radyolojik olgiimler ile kantitatif sonuglarini sunmaktir. Bu
amagla; klinigimizde kraniosinostoz tanisi alarak fronto-orbital sekillendirme ve
distraksiyon osteogenezi ile ilerletme teknigi ile opere edilmis hastalara ait medikal
bilgiler ve bilgisayarli tomografi goriintiileri incelendi. Greft olarak distrakte edilen
frontal kemikte, rezorpsiyon gerceklesip gerceklesmedigini degerlendirmek igin
dansite Slgiimleri korteks ve medulladan ayr1 ayri olacak sekilde yapildi ve ayni
hastanin oksipital kemiginden (kontrol 6l¢iimleri) yapilan dl¢limlerle karsilagtirildi.

Hastalarin ge¢ donem bilgisayarli tomografi goriintiileri tizerinden ii¢ boyutlu



modelleme yapilarak toplam kemik defekt alani ve toplam defekt sayis1 hesaplandi.
Hastalarin ameliyat oncesi ve ge¢ donem tomografi goriintiileri iizerinden sefalik
indeks hesaplandi ve bu degerler mevcut yas grubuna uygun normal sefalik indeks
araliklartyla karsilagtirildi. Hicbir hastada intrakranial enfeksiyon gdoriilmedi.
Hastalarin frontal kemik dansite 6l¢timleri ile nativ kemik dansiteleri arasinda hem
korteks hem de medullada anlamli bir fark olmadig1 gorildii. Ge¢ donem
Ol¢timlerinde; toplam kemik defekt alani ortalama 4,79 + 4,43 cm?, toplam defekt
sayist ortalama 4,81 + 2,27 olarak olarak hesaplandi. Kemik defektlerinin
lokalizasyonuna bakildiginda tamaminin distraksiyon alaninda lokalize oldugu ve
ilerletilen frontal kemikte defekt olmadigi goriildi. Beyin-omurilik sivisi kagagi olan
hastalarda kemik defekt alaninin daha fazla oldugu goriildii. Hastalarin ameliyat
oncesi sefalik indeks Ol¢timleri ortalama 98,56 + 6,39 olarak bulunurken ge¢ donem
sefalik indeksleri ortalama 87,63 + 4,54 olarak hesaplandi ve ameliyattan dnce 27
(100%) hastanin tamaminin normal araligin diginda oldugu goriiliirken ge¢ donemde
16 (59,3%) hastanin normal deger araligina ulastigi gortildi. Fronto-orbital
kompleksin duradan ayrilarak yeniden sekillendirilmesi ve distraksiyonu ile greft
olarak ilerletilen kemikte, rezorpsiyon ve nekroz gibi korkulan komplikasyonlarin
goriilmemesi, ek olarak diisiik kemik defekt alan ve diisiikk intrakranial enfeksiyon
oranlari, teknigin giivenli bir yontem oldugunu gostermektedir. Ayrica sefalik
indeksteki  degisimler, bu teknik ile kafa seklinde belirgin diizelmeler
saglanabilecegini gostermektedir. Sonug olarak; fronto-orbital yeniden sekillendirme
ve distraksiyon, oOzellikle frontal bolgede sekil bozukluklari olan hastalarda

kraniosinostoz tedavisinde glivenli ve etkili bir yontemdir.

Anahtar Kelimeler: Kraniosinostoz, distraksiyon osteogenezi, fronto-orbital
yeniden sekillendirme ve distraksiyon



ABSTRACT

Giiven Ozan Kaplan. Distraction of Fronto-Orbital Segment as a Non-
Vascularized Bone Graft in Craniosynostotic Patients. Long-Term Results and
Evaluation of Technique with Radiological Measurements Hacettepe University
Faculty of Medicine, Thesis in Plastic, Reconstructive and Aesthetic Surgery
Department. Ankara, 2022. Craniosynostosis can be defined as an early fusion of
one or more cranial sutures, which results in abnormal cranial shape and restricted
skull growth. In treatment, conventional fronto-orbital advancement has remained
mainstream treatment technique; however, successful results have been shown using
distraction osteogenesis in patients who require more than 10 mm advancement in
the fronto-orbital region. As a general acceptance in the distraction osteogenesis
concept, maintenance of the vascularization of the bony segments or the transport
segment was considered essential for successful distraction. In classical fronto-
orbital distraction techniques, it is applied as an en-bloc distraction of the frontal
bone and supraorbital bar without separating from its dural connections. However,
using these techniques, it is impossible to correct the supraorbital bar and reconstruct
a new forehead. In our technique, the fronto-orbital complex is separated from the
dural attachments, reshaped if necessary, and distracted until desired results are
obtained. As a result, the benefits of both conventional fronto-orbital advancement
and distraction osteogenesis are combined into one procedure. Detaching the bone
from the underlying dura and distraction as a bone graft may raise concerns such as
epidural dead space resulting in infection, resorption and demineralization of the
frontal bone graft, and bony defects due to a decrease in the power of distraction.
The purpose of this study is to present our long-term and quantitative results for the
distraction of non-vascularized bone graft in the management of craniosynostosis.
Medical information and computed tomography images of patients diagnosed with
craniosynostosis and operated on with fronto-orbital reshaping and distraction
technique were examined in our clinic. Bone density measurements were performed
on late-term computed tomography images to evaluate whether bone resorption
occurred in the frontal bone that was reshaped and distracted as a non-vascularized
bone graft. Measurements were made separately from the cortex and medulla at five
different points, and the average of the values was used. The occipital bone was
chosen as a site of control measurements because no surgical attempts were made at
the posterior calvaria. Frontal bone and control measurements were compared



statistically. The total bone defect area and the total number of defects were
calculated by performing three dimensional modeling on the latest computed
tomography images of the patients. The cephalic index was calculated from
computed tomography images, and measurements at each time point were compared
to normative cephalic index ranges depending on their age and categorized as normal
or above normal. None of the patients developed serious infections, such as
intracranial infections or frontal bone osteomyelitis. No significant difference was
found between the frontal bone density and native bone density in both cortex and
medulla. The mean number of bone defects was 4,8 + 2,2, and the mean total area of
bone defects was measured 4,79 + 4,43 cm? There were no bony defects in the
frontal bone, and all the defects were located in the distraction zone. In patients who
underwent secondary surgery due to cerebrospinal fluid leakage, higher values of
mean bone defect area were observed. The mean preoperative cephalic index was
found to be 98.56 + 6.39, and the mean late-term cephalic index was calculated as
87.63 + 4.54. Pre-operatively, all 27 (100%) patients were outside the normal range;
however, 16 (59.3%) patients reached the normal range in the late period. Serious
complications such as bone resorption and necrosis are not seen in the reshaped and
advanced frontal bone. Moreover the small amount of bone defect area and the low
rate of intracranial infection indicate that distraction of transport segment as a non-
vascularized bone graft is a safe technique. In addition, the changes in the cephalic
index show that significant improvements in head shape can be achieved with this
technique. As a result, fronto-orbital reshaping and distraction appear to be safe and
effective approach in the management of severe craniosynostosis, especially in
patients with abnormally shaped frontal bones.

Keywords: Craniosynostosis, Distraction osteogenesis, fronto-orbital reshaping and
distraction
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1.GIRIS

Kraniuma ait bir ya da daha fazla siitiirun erken kapanmasi ve bunun
sonucunda olusan kafa sekil bozukluklar1 kraniosinostoz olarak adlandirilir. Bu
durum 2000 ile 2500 dogumda bir olarak goriilir ve sik goriilen konjenital
anomalilerdendir(1, 2). Patofizyolojisi tam net olarak ortaya koyulamamakla birlikte
hem c¢evresel (intrauterin fetal kisitlanma) hem de genetik faktorler (tek gen
mutasyonlari, kromozomal anomaliler) etiyolojide rol oynamaktadir. Normal gelisim
seyrinde kafa g¢evresi ilk bir yilda dogumdaki ¢evrenin 3 katina, ikinci yilin sonunda
ise 4 katina ¢ikmis olur. 3 yasina gelindiginde ise erigkin boyutlarinin %851
kazanilmis olur. Bu biiyiime; kafatas1 siitlirlarina dikey diizlemlerde ger¢eklesen
stitiiral biiyiime ve kraniumun meningeal yiizeyinden resorbe olup periosteal
yiizeyinde yeni kemik gelisimi seklinde gergeklesen apozisyonel biiylime olarak iki
sekilde gerceklesir. Kraniosinostozda ise daha ¢ok siitiiral biiyiimede eksiklik
goriiliir. Etkilenen siitiirda olusan erken kapanma neticesinde ilgili siitiira dik
diizlemde biiyliime oldukga kisitlanir ve kompansatuar olarak siitiir diizlemine paralel
fazla biiytime gerceklesir. Bu Virchow Kanunu olarak da bilinir(3). Bu kanundan
yola ¢ikarak sinostotik olan siitlira gore cesitli tanitmlanmis kafa sekil bozukluklari
mevcuttur. Bunlar arasinda sagittal siitlir sinostozu (skafosefali), metopik siitiir
sinostozu (trigonosefali), bilateral koronal siitiir sinostozu (brakisefali), unilateral
koronal siitiir sinostozu (plagiosefali) ve ¢oklu siitiir sinostozu sayilabilir (Resim 1.1).
Biitiin kraniosinostozlar i¢inde en sik tutulan sagittal siitiir, en az tutulan ise
lambdoid siitiirdur. Ikinci en sik tutulan koronal siitiir olarak kabul edilse de son
yillarda metopik siitiir sinostozu insidansinda artislar bildirilmistir (4, 5). Sendromik
kraniosinostozlarda ise en sik goriilen kafa sekli brakisefali, turrisefali ve yonca

yaprag1 deformitesidir(2).
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Resim 1.1: Etkilenen siitiirlara gore kraniosinostozlar
Chung KC. Grabb and Smith's plastic surgery. Eighth edition. ed. Wolters Kluwer Health; 2019.

1.1.Non-Sendromik Kraniosinostozlar

Skafosefali, sagittal siitiiriin prematiir kapanmasi sonucu olusur. Biparietal
cap azalir ve On-arka ¢ap artarak uzamis bir kafa gorlintiisiine yol agar (Resim 1.2).

Frontal ve oksipital bolgede sivrilesmeler olabilir



Resim 1.2: Sagittal siitiir sinostozuna bagli 6n-arka eksende uzamis kafa goriiniimi
(A) tstten goriiniim, (B) yandan goriiniim

Trigonosefali (Resim 1.3), frontal kemigi vertikal olarak ayiran metopik
stitiirlarin  fiizyonu sonucu olusur. Hipotelorizm ve {iggen alin segmenti ile

karakterizedir.

Resim 1.3: (A) Metopik siitiir sinostozu olan hastadan tiggen sekilli alin segmentinin
goriinimi, (B) Fronto-orbital ilerletme ve sekillendirme cerrahisi sonrasinda alin
segmentindeki diizelme dikkati gekmektedir.



Brakisefali (Resim 1.4), bilateral koronal siitiirlarin prematiir kapanmasi
sonucu anterior kranial fossa biliylimesinde kisitlanma ile olusur. Kalvariumda
anterior posterior cap daralir, biparietal cap ise artar. Alin segmentinde ve
supraorbital rimde gerilik, kas hizasinda elevasyon ve bunlarin sonucunda oldukca
s1g orbital derinlik ekzorbitizm ile sonuglanir. Horizontal planda genisleme sonucu
hipertelorizm goriilebilir. Kranial gelisme geriligine bagl kafa kaide kemiklerinin de
etkilenmesi sonucu maksiller gerilik ve hipoplazi goriilebilir. Mandibula genellikle

normal gelistiginden maksiller gerilige bagli Sinif 11l malokliizyon goriilebilir.

Resim 1.4: Bilateral koronal siitiir sinostozu, (A) Onden goriiniimde bitemporal
capta artig, (B) Yandan goriinlimde kafa on-arka capindaki azalma, diiz ve yliksek
alin segmenti goze carpmaktadir.

Yonca yapragi deformitesi (Resim 1.5), birden fazla major siitiir tutulumu

sonucu goriilen agir bir formdur. BT de trilobe kalvarium goriintiisii tipiktir.



Resim 1.5: (A) Coklu siitiir sinostozuna bagli gelisen yonca yapragi deformitesi, (B)
Bilgisayarli tomografide belirgin intrakranial basing artisina bagli doviilmis bakir
manzarasi, bilateral skuamdz siitiirun agik oldugu diger siitiirlerin kapali oldugu
goriilmektedir.

Plagiosefali unilateral koronal veya unilateral lambdoid siitiiriin prematiir
kapanmasi sonucu olusabildigi gibi tamamen pozisyonel deformasyona bagli olarak
(non-sinostotik) da gelisebilir. Posterior plagiosefalide deformite asimetrik olarak
gelisir genellikle sinostotik yarida oksipitomastoid belirginlesme goriiliir. Anterior
plagiosefalide (Resim 1.6); ayni taraf palpebral fissiirde kisalma, ayni tarafta
orbitanin ve kaslarin yukar1 dogru yer degistirmesi, burun kokiiniin yassilagsmis

frontal kemik dogrultusunda egikligi mevcuttur.

-

Resim 1.6: Anterior plagiosefali, (A) Sinostozun oldugu sag tarafta supraorbital rim
ve frontal kemikteki belirgin retriizyon, sol frontal bolgede kompansatuar biiyiime
gorilmektedir. (B) Fronto-orbital ilerletme ve sekillendirme cerrahisi sonrasinda alin
segmentindeki simetrik goriiniim dikkati cekmektedir.



1.2. Sendromik Kranisinostozlar

Kraniosinostozlar izole olarak goriilebildigi gibi bazi sendromlarin bir
bileseni olarak da ortaya c¢ikabilir. Literatirde tanmimlanmigs 150’den fazla
kraniosinostoz sendromu mevcuttur. Bunlar arasinda en sik karsilasilanlar1 Apert,
Crouzon, Saethre-Chotzen, Muenke ve Pfeiffer sendromlaridir. Ailesel gegisli bu
sendromlar; kafa sekil bozukluklari, orta yliz hipoplazisi, anormal yiiz 6zellikleri,
kafa kaidesi anomalileri ve ekstremite anomalileri gibi Ozellikler i¢ermektedir.
Kraniofasial ve yiiz anomalileri bu sendromlarda benzerlikler igcerdigi i¢in ekstremite
anomalileri bu sendromlarin ayrici tanisinda kullanilmaktadir. Yine de ¢ogu durumda
genetik analizler ile kesin ayrimlar1 yapilir. Kraniosinostoz ile iliskili bir¢ok gen
tanimlanmis olmakla birlikte en sik goriilenler; FGFR genleri, TWIST, NELL-1,
MSX-2 ve GLI3 mutasyonlaridir. Genellikle otozomal dominant kalitilir ve sporadik

olarak ortaya cikarlar.
1.2.1 Crouzon Sendromu

Crouzon sendromu ilk olarak 1912’de Fransiz norolog Octave Crouzon
tarafindan tanimlanmistir. 60.000 dogumda bir goriiliir. Ailesel formlar1 otozomal
dominant olarak kalitilir ve FGFR2 mutasyonlar1 sonucu goriliir(6). Daha ¢ok
bikoronal siitiir tutulumu vardir, metopik ve sagittal siitiir tutulumu da eslik edebilir.
Brakisefali (bikoronal siitiir sinostozu), orta yiiz hipoplazisi ve hipertelorizm goriiliir
(Resim 1.7). Ogzellikle Crouzon sendromunda sig orbita ve buna bagh siddetli
ekzorbitizm mevcuttur(7). Siddetli ekzorbitizme bagli lagoftalmus neredeyse biitiin
hastalarda vardir. Keratit ¢cok sik goriiliir ve gérme kaybi riski diger sendromlara
gore daha belirgindir. Ekstremite anomalileri ile birlikte diger ekstrakranial bulgular
Crouzon sendromunda beklenmez. Biligsel gelisimin genellikle normal olmasi

beklenir.



Resim 1.7: Crouzon sendromunda goriilen orta yiiz hipoplazisi ve ekzorbitizm, (A)
Onden goriiniimde her iki gdzde belirgin lagoftalmus dikkati gekmektedir, (B)
Yandan goriinimde gaga burun deformitesi ve belirgin Simif III malokliizyon
goziikmektedir.

1.2.2. Apert Sendromu

Apert sendromu, brakisefalik/turribrakisefalik kafa sekli ve orta yiiz
hipoplazisi nedeniyle kalvarial deformiteler agisindan Crouzon sendromuna benzer
ozellikler gosterir (Resim 1.8A-C). Patognomonik O6zelligi ise bilateral alt ve {ist
ekstremitede kompleks sindaktili seklinde eksprese olan el ve ayak anomalileridir(8).
Hastalarin neredeyse tamaminda yiiksek damak bulunurken %30’unda da eslik eden
yarik damak goriiliir(9). Sikligr 80.000 dogumda bir olarak goriiliir. Genetik olarak
FGFR2 mutasyonlar1 tanimlanmistir fakat ¢ogu formu ailesel degil sporadik olarak
goriiliir(10).Genis ve geg kapanan 6n fontanel tipiktir (Resim 1.9). Kranial deformite
degisken olmakla birlikte, birgok hastada On-arka kranial uzunlugun azaldigi ve
koronal siitiirlerin tutuldugu turribrakisefalik kafa sekli mevcuttur. Tipik goriiniim
diizlesmis ve yukart dogru uzamis alin ve bitemporal genisleme ile seyreden
oksipital diizlesmedir.

Apert Sendromu’nda elde goriilen deformite, birinci parmak araligi ve
santraldeki parmaklarin uzanimlarina gore lic gruba ayrilabilir: Tip [-dort parmagin
birlestigi ve bagparmagin genis olarak serbest oldugu el; Tip II - bagparmagin basit
sindaktiliyle merkezdeki parmak Kkitlesine tipik olarak birlestigi el; Tip III -



bagparmagin parmak kitlesine kompleks sindaktili ile birlestigi el (11) (Resim 1.8D-
E). Adolesan yasta artmis akne goriiliir. Crouzon sendromunun aksine mental
retardasyon sik goriiliir(6). Genel olarak Apert sendromu Crouzon sendromunun

daha agir bir fenotipidir.

Resim 1.8: Apert sendromu’nda goriilen, (A) Genis ve yliksek alin segmenti ve
maksiler gerilik nedeniyle agiz solunumu izlenmektedir (B) Genis ve yiiksek alin
segmenti, bilateral temporal ¢ukurlasma (C) Ekzorbitizm ve on-arka kafa capinda
azalma, (D) Kompleks sindaktili ile seyreden el, (E) ayak deformiteleri
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Resim 1.9: Apert sendromunda goriilen ventrikiilomegali ve genis 6n fontanel
intrakranial basing artisina bagli olan problemleri engelleyebilir. Bilateral koronal
stitiirdeki kabariklik sinostotik stitiirun tipik bulgusudur (Beyaz ok)
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1.2.3 Saethre-Chotzen Sendromu

Saethre-Chotzen sendromu 25.000-50.000 dogumda bir goriiliir ve en sik
goriilen sendromik kraniosinostozdur. Etiyolojisinde TWIST1 mutasyonu rol oynar,
prenatal tanida kullanilabilecegi gosterilmistir(10). Bikoronal sinostoz ve brakisefali
diger sendromlardaki gibi en sik goriilen morfolojidir. Ekzorbitizm siddetli degildir
hatta goriilmeyebilir. Basit kiitan6z sindaktili, brakidaktili, klinodaktili gibi
ekstremite tutulumlart goriilebilir fakat bu tutulumlar Apert sendromu kadar siddetli
degildir. Seathre-Chotzen sendromu digerlerinden TWIST1 mutasyonu, diisiik sag¢
cizgisi goriilmesi ile ayrilabilir(10). Hastalar genel popiilasyona gore daha kisa
boyludur, goz kapagi pitozu ve vertebra anomalileri goriilebilir (Resim 1.10). Zeka

gelisimi ise normal beklenir.

Resim 1.10: Saethre-Chotzen sendromunda goriilen diisiik sa¢ ¢izgisi ve gdz kapagi
ptozu
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1.2.4. Muenke Sendromu

Muenke sendromu 130.000 dogumda bir goriiliir. Kraniosinostoz sendromlari
arasinda genetik temelleri en iyi anlasilmis olandir. FGFR3 geninde spesifik nokta
mutasyon ve fenotipik Ozellikleri ile tan1 alir(12). Koronal siitiir en sik etkilenen
siitlirdiir ve brakisefali en sik goriilen formudur. Orta yiiz geriligi, hipertelorizm gibi
bulgular bu sendromda da goriilmekle birlikte bu bulgular Crouzon ve Apert
sendromundaki kadar siddetli degildir. Sensorindral isitme kaybi ¢ok yaygindir ve
genellikle bilateral olarak goriiliir. Ekstremitelerde karpal-metakarpal, kalkaneal-

tarsal kemik gibi daha proksimal tutulumlar goriilebilir.
1.2.5 Pfeiffer Sendromu

Pfeiffer sendromu, kraniosinostoz, el ile ayakta genis ve agilanmis 1. parmak
(Resim 1.11 A, B) ve parsiyel basit sindaktili ile karakterizedir. Turribrakisefali daha
stk gortliir. Ekzorbitizm, (Resim 1.11C, D) Crouzon sendromu kadar olmamakla
birlikte mevcuttur. FGFR1 ve 2 mutasyonlar1 tanimlanmistir. 100.000 dogumda bir
goriiliir ve ti¢ tipi meveuttur. Tip | en hafif formu olup zeka genellikle etkilenmez ve
eriskin donem dahil yasam beklentisi mevcuttur. Tip I, yonca yapragi deformitesi
(Kleeblattschédel) ile karakterize formu olup daha agir ekstremite tutulumu gortiliir.

Tip 11 ise en agir tutulumlu hasta grubudur.

Resim 1.11: Pfeiffer sendromu’nda goriilen, (A) Ag¢ilanma gosteren genis el ve (B)
ayak bagparmaklari, (C) ekzorbitizm, orta yiiz hipoplazisi ve brakisefalik kafa sekli,
(D) yandan goriiniim
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1.3. Fonksiyonel Problemler

Kraniosinostoz patofizyolojisinde, prematiir sinostoz nedeniyle olusan kemik
gelisim bozukluklar1 ve biiylimekte olan beyin i¢in yeterli alan olusmamasina bagl
artmis kafa i¢i basing rol oynar. Kafa i¢i basing artisi; izole tek siitlir sinostozlarinda
nadiren goriiliirken ¢oklu siitiir sinostozu olan hastalarda ise daha sik goriiliir (13, 14)
ve tutulan siitlir sayis1 ve intrakranial basin¢ arasinda da korelasyon vardir. Buna
gore; tek siitlir sinostozu olan hastalarin % 14’linde kafa i¢i basing artmis olarak
goriiliirken ¢oklu siitiir sinostozu olan hastalarda bu oran % 47’ye ¢ikmistir(15). Goz
dibi muayenesinde goriilen papilodem, intrakranial basing artisini belirlemede
spesifik bir bulgu olsa da 8 yas altindaki hastalarda sensitivitesinin diisiik oldugu
goriilmistiir(16). Artmis intrakranial basing sonucunda biligsel etkilenmenin olup
olmayacagi tam ongoriillememekle birlikte non-sendromik, izole sinostotik olgularda
uygun miidahaleler ile kafa i¢i basing artiginin Oniine gecilerek mental retardasyon
Onlenebilir. Sendromik kraniosinostozlar ise daha agir seyreder, genellikle bilissel
gelisim gerilikleri gortliir. Son yapilan ¢aligmalar, opere edilmis olgular da dahil
olmak iizere kraniosinostoz hastalarinin matematiksel yeteneklerde ve 1Q
(intelligence quotient,zeka katsayisi) skorlarinda popiilasyona gore daha diisiik
puanlar aldigimi gostermektedir. Fakat hem biligsel fonksiyonlar1 degerlendiren
testlerin giivenilir olmamast hem de bilissel fonksiyon gelisimini etkileyen ¢ok fazla
degisken olmasi mental gelisim ile ilgili 6ngoriide bulunmayi zorlagtirmaktadir(17).

Hidrosefali; kranisinostozda nadiren de olsa goriilebilen bir baska bulgudur.
Sendromik hastalarda, ozellikle de Apert sendromunda daha sik goriilebilir.
Ilerleyen ventrikiiler genisleme saptandiginda sant yerlestirilmesi gerekebilir.

Goz bulgulari, kranisinostozlu hastalarda dikkat edilmesi gereken bir diger
durumdur. Ozellikle sendromik hastalarda goriilen orta yiiz hipoplazisine bagh s1§ ve
az gelismis orbitalar periorbital dokularin anormal konumlanmasina neden olabilir.
Ekzorbitizm olarak adlandirilan bu durum; korneanin agikta kalmasina, lilserasyon,
keratit, tekrarlayan enfeksiyonlar ve hatta korliige yol acabilir (Resim 1.12). Ek
olarak artmis intrakranial basinca bagl gelisen papillddem de uzun vadede optik
atrofiye neden olarak gérme sorunlarina yol agabilir. Bu sebeple biitiin olgular

mutlaka oftalmolojik olarak degerlendirilmeli ve rutin olarak takip edilmelidir.
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Resim 1.12: (A) Belirgin ckzorbitizm gorillen Apert sendromlu hasta, (B)
Tekrarlayan keratitlere baglh sag gdzde gérme kaybi gelisen Apert sendromlu baska
bir hasta

Solunum yolu problemleri ve uyku apnesi Ozellikle sendromik hastalarda
goriilebilir. Orta yliz hipoplazisine bagli solunum yolu obstriiksyonu hava yolu
problemlerinin temel sebebidir. Bununla birlikte uyku apnesi obstriiktif olabilecegi
gibi santral patolojilere bagli olarak da goriilebilir. Solunum seslerinde artma, gece
horlama ve ciddi orta yiiz geriligi olan hastalarda mutlaka polisomnografi ile
degerlendirme yapilmalidir.

Malokliizyon ve dental anomaliler, sendromik kraniosinostozlarda siklikla
goriilebilen bir durumdur. Yiiz kemiklerinin gelisimi sirasinda orta yiiz ve maksilla
hipoplazik kalirken mandibulanin gelisimi normal olarak gerceklesir. Bunun
sonucunda mandibuler prognatizm olarak da adlandirilan Simif III malokliizyon

goriiliir.
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1.4. Tam

Kraniosinostoz tanisinda; kafa c¢evresi dlglimleri ve anormal kafa sekli gibi
fizik muayene bulgular1 genellikle yeterlidir(16). Fizik muayenede kafa g¢evresi
Olctimlerinin normal persentil degerlerinin altinda olmasi, sefalik indeksin
(Maksimum kranial genislik/uzunluk x 100), normalin altinda veya iistiinde olmasi
(Tablo 1.1), gaga burun (pollybeak nose), ekzorbitizm, ipsilateral frontal ve/veya
lambdoid yassilasma, hipo/hipertelorizm gibi bulgular goriilebilir. Papilodem ve
gelisim basamaklarinda geri kalma gibi durumlarda ise kafa i¢i basing artisindan
stiphelenilmelidir. Direk grafi goriintiilerinde siitiir hatlar1 degerlendirilebilir. Artmis
intrakranial basinca bagli giruslarin kalvarial kemiklerde belirginlesmesi sonucu
olusan doviilmiis bakir manzaras1 (Resim 1.13), unilateral koronal sinostoza bagli
sfenoid kemik asimetrisi (Harlequin belirtisi) kraniosinostozda goriilen direkt grafi
bulgularidir. Muayene ve grafi ¢ogu zaman yeterli olabilse de altin standart 98%
hassasiyet ile siitiirlar1 gosterebilen bilgisayarli tomografidir. Fakat erken yaslarda
radyasyon maruziyetini azaltmak i¢in BT gerekliligi iyi degerlendirilmeli(18), yilda
birden fazla ¢ekilmemelidir. MRI rutin olarak kullanilmasa da o6zellikle sendromik
ve cokli siitiir sinostozlarin merkezi sinir sistemi ve yumusak doku anomalilerini
gostermede kullanilabilir(19). Arada kalinan olgularda teknesyum kemik sintigrafisi,

erken kapanan siitiirlarda artmis aktiviteyi gosterdigi i¢in kullanilabilir (20).

Tablo 1.1: Sefalik indeks degerleri ve kranial morfoloji iligkisi (21)

Sefalik indeks Kranial Morfoloji
<76 Skafosefali
76-81 Normosefali

>81 Brakisefali
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Resim 1.13: Direkt grafide goriilen doviilmiis bakir manzarasi

1.5. Kemik Tyilesmesi

Kemik iyilesmesi; direkt (primer) veya indirekt (sekonder) olarak iki sekilde
gerceklesebilir. Primer kemik iyilesmesi, fragmanlar arasinda hareketin olmadigi
anatomik rediikte pozisyonda olan kiriklarda kallus dokusu olugmadan, osteoblast ve
osteoklast aktivitesiyle gerceklesen iyilesmedir. Sekonder iyilesme ise kirik
fragmanlarin arasinda kallus dokusu olusumu ile gerceklesen iyilesmedir.

Kemik iyilesmesi {i¢ evrede gergeklesir(22).
1.5.1 inflamasyon Evresi

Ik 1-4 giinliik siiregte goriiliir. Travma sonras1 gevresel ve intramediiller
kanamayla bu bolgedeki kemik iligi hiicrelerini de igeren hematom olusur,
inflamatuvar yanit baglar. inflamatuvar yanitla birlikte kirik cevresinde ve kirik
uclart arasindaki hematomda koagiilasyonla olusan fibrin, onarici hiicrelerin
migrasyonunu kolaylastiran iskelet gorevi goriir ve trombositler biiylime faktorlerini
salgilar. Hematom, hematopoietik kok hiicrelerin kaynagi ve biiyiime faktorlerinin
kaynagini olusturur. Inflamasyon fazinda hasarli ve nekrotik dokular yok edilir,

inflamatuvar hiicrelerden salinan sitokinler sayesinde anjiyogenezis uyarilir. Kirtk
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hattindaki kemikte bulunan mezenkimal ve osteoprogenitor hiicreler, fibroblastlar,

endosteal ylizeydeki osteoblastlar ¢ogalarak graniilasyon dokusu olugumunu saglar.
1.5.2 Onarim Evresi

Hasarli dokunun yerini iyilesme dokusuna birakmasi sonrasi, artan hiicre
sayist ve matriks lretimi ile birlikte onarim baslar. Kirik uglari arasinda santral
bolgede ve periostun dis kisminda enkondral kemiklesme baslar, daha ¢ok fibroz ve
kikirdak dokudan olusan yumusak kallus meydana gelir. ilk 4-6 haftalik siire i¢inde
olusan bu kallusun, basinca karsi direnci diisiiktiir. Yumusak kallus zamanla kikirdak
matriksin  mineralizasyonu, kondrositlerin  apopitozu, damarlanma artisi,
osteoblastlarin ¢ogalmasi ve enkondral kemiklesme ile sert kallusa dontisiir. Onarim
kirik uglarinda birlesme olana, kortikal kemik ug¢larinda devamlilik saglanana kadar

surer.
1.5.3 Yeniden Sekillendirme Evresi

Sert kallus dokusu stabiliteyi saglayan daha rijid bir yap1 olmasina ragmen
normal kemigin biyomekanik o6zelliklerine sahip degildir. Sert kallusu santral
kavitesi olan lamellar kemige doniistiiren bir yeniden sekillenme siirecine ihtiyag
vardir. Bir taraftan osteoklastlarin etkisiyle sert kallus rezorpsiyonu, diger taraftan
osteoblastlarin etkisiyle lamellar kemik olusumu, denge i¢inde gerceklesir. Kiritk
onarimi esnasinda 3.—4. haftalardan itibaren baslayan yeniden sekillenme siireci,

klinik olarak iyilesme sonras1 da yillarca devam edebilir.
1.6. Tedavi
1.6.1 Cerrahi Tedavinin Tarihgesi

Tarihsel stiregte, Virchow’un normal ve anormal kalvarial biiytimede kranial
stitlirlerin rolii ile ilgili ¢alismalar1 kraniosinostozlarin cerrahi tedavisi i¢in temel
saglamistir. Kraniosinostozun onariminda bildirilen ilk cerrahi prosediir, 1890°da,
Lannelongue  tarafindan  kapanmis  olan  siitiiriin  serbestlestirilmesiyle
gerceklestirilmistir(23). Sonrasinda L.C. Lane (24) ilk kez serit kraniektomiyi

gerceklestirmis ancak bu islem hastanin Oliimiiyle sonuclanmistir. 1894°te Jacobi,
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kraniosinostoz oldugu varsayilan 33 mikrosefali hastasini opere etmis ve bundan
sonraki 30 yil boyunca kraniosinostoz cerrahisine ara verilmesiyle sonuglanan
yiiksek mortalite oranina sahip sonuglar bildirmistir(25). Jacobi bu istenmeyen
sonuclar1 genis cerrahi saha ile baglantili major kan kaybina baglamistir. Her
durumda, bebeklerde bu “beyin rahatlatic1” girisimler, 1927°de Faber ve Town
tarafindan bebeklerde kraniosinostozun agir formlarinin agik kraniektomi ile tedavisi
sunulana kadar terkedilmistir. Bu cerrahlarin basarilar1 sonucunda kraniosinostozun
cerrahi olarak ele alinmas1 gereken bir durum oldugu fikri kabul gérmiistiir. Anestezi
ve kan transfiizyonundaki teknikler gelistikge, cok sayida cerrah basit siitiirektominin
ongoriilemeyen sonuglarindan tatmin olmamaya ve daha kapsamli yeniden
sekillendirme teknikleri arayislarina basladilar. Tessier 1967°de,eriskin sendromik
kraniosinostozlu hastalarda supraorbital bar ile segmental kemik ¢ikarilmasi, yeniden
sekillendirilmesi ve sabitlenmesini kapsayan kraniumun yeniden sekillendirilmesi
konseptini sundu(26, 27) (Resim 1.14). Tanimladig teknikler, daha 6nce uygulanan
tiim tekniklerden daha kapsamli olmasina ragmen daha uzun ameliyat siireleri, daha
fazla kan kaybi ve cerrahi sonrasi yogun bakim gereksinimi gibi durumlarla
sonu¢lanmaktaydi. Bununla beraber, kemik segmentler istenilen sekil elde etmek
tizere yeniden sekillendirildigi ve sabitlendigi i¢in bu ameliyatlar ana hatlariyla basit
rahatlatma girisimlerinden daha Ongoériilebilir sonuglara sahipti(9). Bu teknigin
sundugu temel prensipler, glinlimiiz kraniosinostoz cerrahisinin gelisiminde ana rol

oynamistir.

Resim 1.14: (A) Trigonosefalisi olan hastada tiggen sekilli supraorbital bar, (B)
Supraorbital barin yeniden sekillendirildikten sonraki goriintiisi
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1.6.2. Cerrahi Zamanlamasi

Cerrahi tedavinin zamanlamast; sinostozun agirligi, kullanilacak olan cerrahi
teknik, hastanin ek sendromu, hastanin komorbid durumlar1 ve cerrahin tecriibesi
gibi faktorlere bagli olarak degisiklik gosterebilmektedir. Erken cerrahi
zamanlamasinda (6-12 ay); kemikler esnek oldugundan sekil verilmesi daha kolaydir
ve kemik rejenerasyon kapasitesi daha fazla oldugu i¢in kemik defektler daha kolay
kapanir. Ote yandan, 12 aydan kiigiik bebeklerde anesteziye bagli komplikasyonlar
icin risk daha yiiksek olmakla birlikte kan kaybina olan tolerans daha diisiiktiir.
Erken cerrahi; daha az diseksiyon gerektiren ve kanamanin sinirli oldugu teknikler
icin daha uygundur. Geg¢ cerrahi zamanlamasinda (12 ay ve sonrasi) kemikler daha
sert oldugu icin tespit islemi daha kolay olmakla birlikte uzun ameliyat siirelerine ve
kan kaybina olan tolerans da artmistir. Ancak kemiklerin yeniden sekillendirilmesi
daha zor olmakla beraber kemik defektlerin spontan kapanabilme miktar1 da
azalmistir. Bu zamanlama; daha genis diseksiyonlarin yapildigi ve ameliyat siiresinin
daha uzun oldugu kranial kubbenin yeniden sekillendirme ameliyatlar1 i¢in daha

uygundur.
1.6.3 Cerrahi Teknikler

Kraniosinostozda cerrahinin amaci; kafa i¢i hacmin arttirilarak beynin
bliyliyecegi alanin saglanmasi, artan hacim ile basincin diisiiriilerek kafa i¢i basing
artts komplikasyonlarinin engellenmesi, deforme olan kafa seklinin diizeltilmesi ve
goz kiiresi- supraorbital rim iligkisinin diizeltilerek okiiler komplikasyonlarin

onlenmesi olarak sayilabilir.
1.6.3.1 Fronto-Orbital ilerletme

Tessier 1971'de; frontal kemigin alt kismini bir biitlin olarak hareket ettirerek
kemigi yatay diizlemde ilerletme konseptini ortaya koymustur(28). 1978 yilinda
Marshac(29);  kranial kubbenin genisletilmesi ve sekillendirilmesi amaciyla
giiniimiizde de bir¢cok merkez tarafindan ana tedavi yontemi olarak kullanilan fronto-
orbital ilerletme teknigini pediatrik yas grubunda tariflemistir. Bu teknikte; frontal
kemik, tipik olarak bir veya iki parca halinde cikarilir. Frontal kemik ¢ikarildiktan
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sonra; pteriondan baglayarak ve medial olarak nazofrontal bileskeye dogru
ilerleyerek orbita tavanina osteotomiler yapilir ve supraorbital bar kaldirilir.
Cikarilan bar daha sonra yas aga¢ kiriklar1 ile yeniden sekillendirilir. Deformitenin
tiirline bagl olarak, parcalar daha sonra yeniden sekillendirilerek ilerletilir ve uygun
pozisyonda konumlandirilabilir (Resim 1.15). Bu teknigin en ¢ok -elestirilen
yanlarindan biri; akut ilerletme nedeniyle dura ile kemik arasinda olii bosluk
olusturmasidir (Resim 1.16). Ilerletme segmentinin arkasinda olusan bu bosluk
intrakranial enfeksiyon riskini arttirabilir. Bir diger dezavantaji ise ilerletmenin akut
olmasi nedeniyle yumusak dokunun bu ilerletmeye uyum gosterememesidir. Yine de
fronto-orbital ilerletme; kemiklerin yeniden sekillendirilmesine izin vermesi ve

kranial hacmi arttirabilmesi nedeniyle bircok merkez tarafindan en sik uygulanan

teknik olarak yerini korumaktadir.

Resim 1.15: Fronto-orbital ilerletme ve sekillendirme cerrahisi (A) osteotomi
hatlarinin planlamasi, Kaldirilan ve yeniden sekillendirilen supraorbital bar ve frontal
kemik kompleksi (B) yandan, (C) 6nden goriiniim
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Resim 1.16: Tek tarafli koronal siitiir sinostozu olan hastada supraorbital bar
sekillendirildikten sonra olusan 6lii bosluk 3-4 haftalik bir zaman dilimde beyin
tarafindan doldurulacaktir

1.6.3.2 Distraksiyon Osteogenezi

Distraksiyon osteogenezi, osteotomi sonrasi elde edilen kemik segmentlerine
aralikli uygulanan traksiyon kuvvetiyle, segmentler arasindaki kallus dokusunun
uzatilip yeni kemik doku olusumuyla sonuglanan bir rejenerasyon siirecidir. Kemik
bakiyesinin yetersiz oldugu durumlarda yeni kemik olusumunu saglamasi nedeniyle
faydalidir. Bu teknik; ekstremite uzatma(30), travma sonrasi uzuv kurtarma(31),
timor rezeksiyonu sonrasi rekonstriiksiyon(32), osteomiyelit(33), psédoartroz(34) ve
hipoplastik iskelette rekonstriiksiyon(35) gibi durumlarda kullanilabilmektedir.

Distraksiyon osteogenezi (DO) ilk kez 1905 yilinda Codivilla tarafindan
ekstremite uzatilmasi amaciyla kullanilmistir(36). Putti ise bu teknigi femurun
uzatilmasinda kullanmistir(37). Daha sonrasinda tibia ve fibulanin uzatilmasi ise
1927 yilinda Abbott tarafindan yaymlanmistir(38). Ancak yiiksek komplikasyon
oranlar1 ve karsilagilan giicliikler nedeniyle distraksiyon osteogenezi, Ilizarovun
1954°deki calismalarina kadar uzun yillar klinik kullanim alan1 bulamamustir(39, 40).
Ilizarov yaptigi hayvan deneyleriyle(41, 42) distraksiyon osteogenezinin temel
prensiplerini ortaya koymus ve teknigin genel kabul gdrmesinde biiyiik rol
oynamustir. Ilizarov, asil ilgi alan1 ekstremiteler olmasina ragmen, kranial bolgede de

birka¢ hayvan deneyi gerceklestirmistir. Ancak kraniofasial deformitelerin
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tedavisinde distraksiyon osteogenezini uygulama konsepti, Synder'in(43) kopek
mandibulasini uzatmak i¢in bir Swanson eksternal fiksatorii kullandigr 1972 yilina
kadar kullanilmamistir. 1976'da Michielli ve Miotii(44), Synder'in ¢alismasini agiz
i¢i cihaz kullanarak yeniden gergeklestirmis ve 1984'te Kutsevliak ve Sukachev(45),
deneyi bir adim daha ileri gotiirerek normal bir kdpek c¢enesini 12 mm uzatmayi
basarmustir.

Kraniofasial bolgedeki distraksiyon osteogenezinin  Klinik olarak ilk
uygulamasi 1978’de iilkemizden Dr.Cemal Aytemiz tarafindan yapilmistir(46)
(Resim 1.17). Ancak dogentlik tezi olarak yapilan bu ¢alisma, 1992 yilina kadar olan
siregte ulusal ve uluslararast1 herhangi bir platformda veya yaymnda
paylasilmamuistir.(47)

Dr. Aytemiz bu c¢alismasinda, deneysel modellerde distraksiyon
ostegenezinin yeni kemik olusumundaki etkinligini incelemis ve elde edilen basarili
sonuglarin ardindan da klinik uygulamalarimi gergeklestirmistir. Yapilan hayvan
deneylerinde, kopek mandibulasinda tek tarafli olarak 10 kopekte 10 mm’lik, 3
kopekte de 15 mm’lik kemik defektleri olusturulmustur. Distraksiyon giinde 1 mm
olacak sekilde yapilmis ve eksize edilen segment boyu kadar ilerletme saglanana
kadar distraksiyon islemine devam edilmistir. Konsolidasyon evresinin sonunda
kopekler sakrifiye edilerek mandibulalarin makroskopik ve histolojik incelemesi
yapilmistir. Sonuglara bakilacak olursa; deney siirecinin basinda tek tarafli
mandibulanin kisalmasina bagli okliizyonun bozuldugu ancak kemikteki uzatma
isleminin  tamamlanmas1 ile okliizyonun normale dondigi  goriilmistiir.
Makroskopik incelemede; eski kemik uclarinin kalinlastigir ve bu uglarin kemik bir
koprii ile birlestigi goriilmiistiir. Histolojik incelemede de osteotomi hatlar1 arasinda
artmis osteoblastik aktivite alanlar1 ve yeni osteokondroid dokularin birbirleriyle
birlesip trabekiiler seklinde diziler olusturarak kemik uclarini bagladigi goriilmiistiir.
Bu veriler 15181nda, distraksiyon ostegenezi ile mandibulada basarili bir sekilde yeni
kemik olusumunun gergeklestirilebilecegi sonucuna varilmistir.

Deneysel modelde alinan bu basarili sonuglarin ardindan, distraksiyon
osteogenezinin kraniofasial bolgedeki ilk klinik uygulamalar1 gergeklestirilmistir. Bu
amacla, tek ya da ¢ift tarafli mikrognatisi olan 11 erigkin hasta tedavi edilmistir. Bu

hastalardan, tek tarafli hipoplazisi olan olgularda ortalama 15 mm’lik, ¢ift tarafh
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hipoplazisi olan olgularda ise ortalama 33 mm’lik bir ilerletme yapilmistir. Yapilan
dis vitalite testlerinde, osteotomi hattinin 6niinde yer alan dislerin ge¢c donemde de
canliligint korudugu goriilmiistiir. Ayrica hastalarin ¢igneme fonksiyonlarinda
diizelmeler oldugu ve hasta memnuniyet oraninin yiiksek oldugu belirtilmistir. Ek
olarak ameliyat Oncesi ve ge¢ donemde yapilan sefalometrik Olgiimlerde,
distraksiyon osteogenezi ile mandibulanin basarili bir sekilde uzatildigi ve tek tarafl
olgularda asimetrinin diizeltilebildigi goriilmiistiir. Klinik uygulamadan elde edilen
veriler neticesinde, dereceli ilerletme yOnteminin (distraksiyon osteogenezi)
mandibulada basarili bir sekilde kullanilabilecegi ortaya konulmustur.

Dr. Aytemiz’in distraksiyon osteogenezi ile ilgili uygulamalarindan sonra,
Dr. McCarthy ve arkadaslar1 kopek mandibulasi distraksiyon osteogenezi modelinde
ossifikasyon siirecini detayli inceleyen histolojik calismalar gerceklestirmis ve
kraniofasial bolge distraksiyonun temel prensiplerini ortaya koymuslardir(48, 49).
Bu c¢alismalart takiben 1989 yilinda McCarthy, mandibular distraksiyon
osteogenezinin klinik uygulamalarina baglamistir. Sendromik 4 ¢ocuk hastay1 iceren
bu klinik uygulamanin sonuglart 1992 yilinda yayinlamistir(50). Bu nedenle diinyada

kraniofasial iskelette distraksiyon osteogenezinin ilk klinik uygulamasini

McCarthy’nin yaptig1 kabul edilmektedir.

Resim 1.17: (A) Dr. Cemal Aytemiz’in 1978 yilinda distraksiyon osteogenezinin
deneysel ve Kklinik uygulamalarini paylastigi tez c¢alismasi (B) Mandibular
distraksiyon osteogenezinin klinik uygulamasindan bir 6rnek
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Distraksiyon ostegeonezi ile kemik rekonstriiksyonu siireci ii¢ evrede
gerceklesmektedir (Resim 1.18).

Latent Faz: Osteotomi uygulamasindan distraksiyonun baslangicina kadar
gecen siire latent donem olarak ifade edilmektedir. Bu siire genellikle 3-7 giin arasi
degisir. Bu siirecte histolojik olarak inflamatuar hiicrelerin go¢ii ve hematom
formasyonu olusumu goriiliir.Ek olarak dezorganize, kiiciik, kollajen fibrilleri de
osteotomi kenarlarinda goriilebilir(51).

Distraksiyon Fazi: Belirli bir frekansla kemik uglar1 arasinda sabit miktarda
bosluk olusmasi1 saglanarak distraksiyon isleminin yapildigr fazdir. Deformite
onarimi i¢in istenilen ilerletme saglanana kadar distraksiyon islemine devam
edilebilir. En sik kullanilan ilerletme miktar1 giinde toplam Imm olmakla birlikte
deformiteye gore degisiklik de gosterebilir. Bu asamada; histolojik iyilesmenin farkl
evrelerinde olan alt bolgeler bulunur. Distraksiyon alanimin merkezinde kemik
iyilegsmesinde goriilen yumusak kallus benzeri olusum goriiliir.

Konsolidasyon Fazi: Istenilen ilerletme miktarma ulasildiginda distraksiyon
alaninda yeni kemik dokusu olusumunun ve maturasyonunun gergeklestigi evredir.
Bu asamada distraktorler yerinde birakilir ve kemik iyilesmesi i¢in 6nemli olan rijid
fiksasyon cihazi olarak gorev yapar. Konsolidasyon siiresi; distraksiyon evresinin
sona ermesinden itibaren yeni olusan kemigin fonksiyon gorebilecek diizeyde

olgunlagsmasina kadar gecen siire olarak tanimlanmaktadir.
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Resim 1.18: Fronto-orbital ilerletme cerrahisi yapilan hastanin (A) Ameliyat oncesi
goriiniimii, (B) Ameliyat sonras1 goriiniim, (C) Ameliyat oncesi, (D) Latent faz
sonundaki, (E) Distraksiyon fazi sonundaki, (F) Konsolidasyon fazi sonundaki diiz
yan kafa grafisi
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Distraksiyon osteogenezinin kraniofasial iskelette bir¢ok kullanim alam
vardir.

Distraksiyon osteogenezinin kraniofasial alanda ilk uygulandigi kemik
mandibuladir. Distraksiyon osteogenezi mandibulada, travma ve tiimor eksizyonu
sonras1 olusan defektlerin rekonstrilksyonunda kullanilabildigi gibi kraniofasial
mikrozomi, Pierre-Robin sekansi gibi mandibulanin hipoplazik oldugu durumlarda
kemigin uzatilmasi1 amaciyla da kullanilabilir.

Maksilla ve orta yiiz, distraksiyon osteogenezinin yaygin olarak kullanildigi
bir diger bolgedir. Distraksiyon osteogenezi maksillada; travma ve tiimor eksizyonu
sonrasi olusan defektlerin rekonstriiksyonunda kullanilabilir. Ek olarak; maksillada
10 mm’den fazla ilerletme plani olan Simif III kapanisli hastalarda, yarik damak
hastalar1 ve sendromik hastalarda maksillanin ilerletilmesi amaciyla ve oOzellikle
sendromik hastalarda Le Fort III osteotomisi sonrasi orta yiizlin ilerletilmesi
amactyla kullanilabilir.

Kraniumda ise distraksiyon osteogenezi, fronto-orbital segmentte 10 mm’den
fazla ilerletme ihtiyacinin oldugu hastalarda ve sendromik hastalarda posterior

kranial kubbeyi genisletmek amaciyla kullanilabilir.

i) Posterior Kranial Kubbe Distraksiyonu

Posterior kranial kubbe distraksiyonu ilk olarak 2009’da White(52) tarafindan
tariflenmistir. Bu teknigin fronto-orbital ilerletme tekniklerine goére avantaj
ilerletilen milimetre basina ortalama % 21,5 daha fazla hacim artis1 saglamasi (53) ve
Chiari malformasyonu gelisebilmesi riskini azaltmasidir(54). Ayrica posterior kranial
kubbe distraksiyonu sonrast frontal kemik morfolojisinde de diizelme
saglayabilecegine dair ¢alismalar mevcuttur(55). Bu nedenle; posterior kubbenin
erken donemde distraksiyonu, daha sonraki donemde yapilacak olan fronto-orbital
ilerletme cerrahisi ihtiyacin1 yasamin ilk yili sonrasina kadar erteleyebilir(56).
Bahsedilen avantajlar1 nedeniyle posterior kraniyal kubbe distraksiyonu, bazi
merkezlerde sendromik kraniosinostozlu hastalarda birinci basamak tedavi metodu

olarak fronto-orbital ilerletmenin yerini almistir(55-57).
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Resim 1.19: Multiple siitiir sinostozu olan ve hem posterior hem anterior
distraksiyon uygulanan hastanin (A) Ameliyat Oncesi gorliniimii, (B) Posterior
kranial kubbe distraksiyonu sirasindaki direkt yan kafa grafisi, (C) Posterior kranial
distraksiyon sonrasi goriinimii, (D) Fronto-orbital distraksiyon igin yapilan
osteotomiler ve yerlestirilen internal distraktorler, (E) Fronto-orbital distraksiyon ile
ilerletilen segmentin bilgisayarli tomografi goriintiisii, (F) Hastanin ilk ameliyatindan
ti¢ y1l sonraki goriiniimii

il) Anterior Kranial Kubbe Distraksiyonu

Fronto-Orbital Distraksiyon (Klasik Teknik)

Bu teknikte; frontal kemik ve supraorbital bar geleneksel fronto-orbital
ilerletme cerrahisinden farkli olarak tek parca halinde mobilize edilmektedir. Bunu
saglamak amaciyla; frontal kraniotomideki burr-holelara ek olarak, orbita {ist sinir1
seviyesinde alnin orta noktasina ve iki tarafta fronto-zigomatik bileskenin hemen
arkasinda temporal fossaya delikler acilir. Bu bolgede dura hasarindan kaginmak i¢in
dikkatli disseksiyon yapilir ve burr-holelar birlestirilerek orbita tavanina osteotomi
yapilmis olur ve kemik, osteotomi bolgeleri haricinde duradan ayrilmadan mobilize

edilmis olur.
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Anterior kranial kubbe distraksiyonu ilk olarak 1998 yilinda Sugawara
tarafindan tariflenmistir(58). Bu yazida Sugawara; geleneksel fronto-orbital ilerletme
cerrahisindeki ge¢ donemdeki relaps, enfeksiyon ve kemik rezorpsiyonu gibi
durumlarin {stesinden gelmek {izere kemigin vaskiilarizasyonunun korunarak
ilerletilmesi konseptini sunmustur. Buna goére geleneksel fronto-orbital ilerletme
cerrahisinde goriilen enfeksiyonun iki onemli sebebi; ilerletmenin akut olmasi
nedeniyle dura ile kemik arasinda oOlii bosluk olusmasi ve kemigin yeniden
sekilledirilip non-vaskiilarize kemik grefti seklinde yerlestirilmesi olarak
gosterilmistir(58).  Anterior  kranial ~kubbe  distraksiyonu ile = kemigin
vaskiilarizasyonun korunarak enfeksiyonun azaltilabilecegi ve ek olarak kemikte
mineralizasyon kaybi, kemik rezorpsiyonu ve kemik nekrozu gibi durumlarin da
Onlenebilecegi ileri siirtilmiistiir(58). Teknigin diger 6nemli avantaji ise; ilerletmenin
dereceli olarak yapilmasi ile yumusak doku direncinin daha az olmasi ve dura ile
kemik baglantisinin korunmasi nedeniyle ilerletilen kemik dokusuna i¢ kisimdan
beynin destek olarak relapsin daha az olmasidir. Biitiin bu avantajlarinin yaninda
teknigin dezavantajlar1 da bulunmaktadir. Distaktor yerlestirilmesi nedeni ile tedavi
stiresi ¢ok daha uzundur ve distraktorlerin ¢ikartilmasi islemi ikinci bir operasyon
gerektirir(59). Bu durum ayni zamanda tedavi maliyetini de arttirmaktadir. Ek olarak
yerlestirilen distraktor ile ilgili de enfeksiyon, ekspozisyon gibi komplikasyonlar
goriilebilir.

Bir diger onemli detay ise; Ozellikle frontal kabarikligi belirgin olan
hastalarda frontal kemigin kaldirilmadan sfenoidin major kanadina osteotomi
yapilmasindaki teknik zorluktur.Bu islem sirasinda; dura yirtiklar1 kemigin altina
gizlenebilecegi i¢in operasyon sirasinda fark edilmeyebilir(60). Son olarak teknigin
estetik anlamdaki bir kisitlilig1 ise frontal kemigin yeniden sekillendirilmesine izin
vermemesidir. Bikoronal sinostozda frontal kemikte diizlesme (flattening) oldugu
bilinmektedir(61).Ayrica ¢oklu siitur sinostozlarinda frontal kemik geometrisi
bozulmustur (Resim 1.20). Bununla birlikte hastalarin birgogunda da supraorbital bar
ile frontal kemigin birbirlerine gore olan pozisyonlari da uygun degildir(60). Tek
parca olarak ilerletme yapilan tekniklerde; geometrisi bozuk olan frontal kemik

yeniden sekillendirilemez ve supraorbital bar ile olan iliskisine miidahale edilemez.
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Bu durum da var olan deformitenin tam anlamiyla diizeltilememesine ve sekil

bozuklugunun sebat etmesine yol agar.

Resim 1.20: Apert sendromu olan hastada supraorbital bardaki gerilige ek olarak
frontal bolgedeki trigonosefalik goriiniim dikkati ¢ekmektedir. Bu gibi hastalarda
alin segmentinin yeniden sekillendirilmeden yalnizca distrakte edilmesi ile mevcut
deformite tamamiyle diizeltilemez.

2002 yilinda Hirabayashi ve Sugawara osteotomi tekniklerini modifiye
etmistir(62). 2006 yilinda ise Nishimoto(60); supraorbital bar ve frontal kemigi
geleneksel fronto-orbital ilerletmedeki gibi kaldirip yeniden sekillenderek distrakte
etmistir. Yaymlanan 11 hastalik seride takip siiresince (2-42 ay) hicbir hastada
intrakranial enfeksiyona rastlanmazken 2 hastada distraktor c¢evresinde cilt
enfeksiyonu goriilmiistiir.(60) Hastalarin ameliyat olduklar1 andaki yaslar1 ortalama
6,3 ay olarak belirtilmis ve bu durumun bazi1 sorunlara yol actigina deginilmistir.
Infantil kafatas1 kemiklerinin ¢ok ince olmasi nedeniyle distraktorleri sabitlemek igin
kullanilan vidalarin stabilitesinde giicliilk yasandigi ve kemiklerin ¢ok kirilgan
oldugu belirtilmistir. Bu nedenle de bazi hastalarda titanyum mesh kullanilmasi
gerektigi ve bu meshin sonraki donemde ciltte basi yaralarina yol acip distraktoriin

ekspoze olmasina yol agabildigi bildirilmistir. Yine de bu teknik; fronto-orbital
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kemik ve supraorbital barin ayri pargalar halinde sekillendirilerek distrakte
edilmesine izin vermesi bakimindan énem tagimaktadir.

2017 yilinda Tungbilek(63) ve arkadaslari; fronto-orbital barin yeniden
sekillendirilerek non-vaskiilarize kemik grefti seklinde distrakte edildigi 27 hastalik
serilerini yaymlamistir. Buna gore 2009-2016 yillar1 arasinda opere edilen 37
hastadan 27°si en az 3 yillik takip siireleri olmasi nedeniyle calismaya dahil
edilmistir. Bu teknikte Nishimoto’nunkinden farkli olarak alin segmenti Marshac
kalib1 kullanilarak tasarlanmis ve titanyum mesh kullanilmamistir. Sonuclara
bakildiginda; hi¢bir hastada ilerletilen fronto-orbital segmentte defekt goriillmemistir.
Ayrica distraksiyon bdlgesinde yeni kemik olusumunun basarili bir sekilde
gerceklestigi, ge¢ donemde kemik stabilitesinin tatmin edici oldugu ve niikslerin
yasanmadig1 bildirilmistir. Ek olarak higbir hastada da intrakranial enfeksiyona
rastlanmamistir. BOS kacagi olan 4 hastadan 2’sinde spontan rezoliisyon goriiliirken
2 hastada erken donem dura onarimina ihtiya¢ duyulmustur. Pulsatil defekti olan 1
hasta; 1 yil sonra tekrar operasyona alinmis ve titanyum mesh ile rekonstriikte
edilmistir. Sonu¢ olarak bu teknik; geleneksel fronto-orbital sekillendirme ve
ilerletme cerrahisi ve distraksiyon osteogenezinin avantajlarini ayni anda sunabilmesi
nedeniyle 6nem arz etmektedir.

Literatiirde; yeniden sekillendirme i¢in frontal kemik kompleksi ¢ikarilirsa,
kemik nekrozu ile rezorpsiyonu gergeklesebilecegine ve distraksiyon osteogenezinin
giiciinde bir azalma olabilecegine dair endiseler mevcuttur(58, 64, 65). Ancak fronto-
orbital yeniden sekillendirme ve distraksiyon osteogenezi ile ilerletme, 2009'dan beri
klinigimizde kraniosinostozlu olgularin tedavisinde basariyla uygulanmaktadir. Bu
calismanin amact; fronto-orbital sekillendirme ve distraksiyon osteogenezi ile
ilerletme tekniginin uzun dénem takip verilerini ve kemik dansitesi ile defekt alani

i¢in kantitatif sonuglarini sunmaktir.
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2.GEREC VE YONTEM

Calismamuz retrospektif klinik bir ¢alisma olup Hacettepe Universitesi Tip
Fakiiltesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik Kurulu'nun izni ile
yapilmistir. (GO 22/1277)

Calismamizin ~ popiilasyonu; 2009-2019  yillart  arasinda  Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi Plastik Rekonstriiktif ve Estetik Cerrahi Anabilim
Dali’nda kraniosinostoz tanisi alarak fronto-orbital sekillendirme ve distraksiyon
osteogenezi ile ilerletme teknigi ile opere edilmis hastalardan olusmaktadir.

Calismaya dahil edilme kriterleri;

e Ameliyat oncesi ve en az 3 yil sonrasinda ince kesitli tomografi

goriintiileri olan hastalar

e Klinik ve radyolojik olarak kraniosinostoz tanisi olup cerrahi olarak

sadece fronto-orbital sekillendirme ve distraksiyon osteogenezi ile
ilerletme yapilan hastalar

e Ameliyat notlari, poliklinik notlar1 eksiksiz olan ve rutin kontrolleri

yapilan hastalar

Calismadan dislanma kriterleri;

e Medikal verileri yetersiz olan ve rutin kontrolleri yapilamayan hastalar

e Ameliyat Oncesi veya sonrasinda ince kesitli tomografi goriintiilerine

ulagilamayan hastalar

e Kraniosinostoz tedavisi i¢in posterior kranial kubbe distraksiyonu,

geleneksel fronto-orbital ilerletme gibi ek cerrahiler gegiren hastalar

olarak belirlenmistir.

Hastalarin bilgilerine hastanemizin elektronik hasta veri tabani Nucleus
(Monad Yazilim ve Danigsmanlik; Ankara) incelenerek ulagilmistir. Hastalarin yasi,
cinsiyet, takip siiresi, eslik eden sendromlar1 ve ek hastaliklari, tutulan kafa siitiir ve
mevcut kafa sekil bozuklugu, distraksiyon miktari, intra-operatif ve ge¢ donem

komplikasyonlari ile ilgili veriler incelenerek not edildi.
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2.1. Tedavi Protokolii

Ik fizik muayenede hastalar; kafa sekil bozuklugu, kafa i¢i basing artiginin
bulgulari, eslik eden anomaliler ve hastaliklar acisindan ayrintt bir bigimde
degerlendirilmistir. Tiim kraniosinostozlu hastalarin rutin degerlendirmesinin bir
pargasi olarak, sinostotik siitiirleri, kemik kalitesini ve defekti, kafa i¢i basing artist
belirtilerini ve olabilecek kafa i¢i anomalileri degerlendirmek igin {i¢ boyutlu
kraniofasial tomografi tetkikleri yapilmistir. Bu hastalardan; en az 10 mm fronto-
orbital ilerletme ihtiyaci olan hastalar fronto-orbital distraksiyon teknigi ile ameliyat
edilmistir. Ameliyat Oncesi her hasta igin Norosiriitji, Oftalmoloji, Anestezi,
Pediatrik Genetik ve Kulak Burun Bogaz boliimlerinin katilimiyla multidisipliner bir

degerlendirme yapilmaistir.
2.2. Cerrahi Teknik

Oral entiibasyon ile genel anestezi uygulmas:t ve gerekli cerrahi
sterilizasyonun saglanmasi sonrasinda bikoronal insizyonla ile girilerek subgaleal
planda disseksiyon yapildi. Sonrasinda subperiosteal plana gecilerek anterior
kranium fronto-zigomatik bileskeden nazo-frontal bileskeye kadar serbestlestirildi.
Osteotomi hatlar1; fronto-temporo-parietal bolgede her hasta icin Ozel sekilde
tasarlandi. Frontal kemik geometrisi diizgiin olup fronto-orbital bolgede geriligi olan
hastalarda var olan alin segmenti yas-aga¢ kiriklar1 ile yeniden sekillendirildi.
Frontal kemikte sekil bozuklugu da olan hastalarda yeni alin segmenti Marchac
kaliplar1 kullanilarak tasarlandi. Ik basamakta; kraniotomiler yapilarak frontal kemik
duradan kaldirildi. Ikinci basamakta ise supraorbital bar cerrahi testere ve
osteotomlar yardimiyla kaldirildi. Bu asamadan sonra dikkatli bir hemostoz yapildi
ve herhangi bir dura yaralanmasi olup olmadigi kontrol edildi. Masaya alinan
supraorbital bar yeniden sekillendirildi ve yeni tasarlanan frontal kemik emilebilir
dikisler ile supraorbital bar ile iliskilendirildi (Resim 2.1). Iki adet internal distraktor
(Synthes, Oberdorf, Switzerland) temporo-parietal alanlara yerlestirildi. Bu sirada
distraktorlerin birbirlerine paralel aksta yerlestirilmesine 6zen gosterildi. Kaldirilan
periosteoum kemik segmentlerin iizerine kapatildi. Subgaleal alana bir adet cerrahi

dren yerlestirildi ve skalp insizyonlar1 kapatildi. Skalpten agilan insizyonlar ile



32

distraktorlerin u¢ kismi disar1 c¢ikartildi. Hafif sargi ve pansuman ile isleme son

verildi.

Resim 2.1: Yeniden sekillendirilen supraorbital bar ve fronto-orbital segmentin (A)
onden goriinimii, (B) Yandan goriiniimii, (C) yerine iade edildikten sonraki
gorunimu
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2.3. Distraksiyon Protokolii

Distraksiyon iglemi; ameliyat sonrast 5.giinde Imm/giin olacak sekilde

baslatilir. Ilerletme islemi; fronto-orbital bolge istenilen pozisyona gelene ve

ekzorbitizm diizelene kadar devam ettirilir. Standardize on-arka ve yan grafileri;

aktivasyon siirecinde her hafta ve konsolidasyon stirecinde her ay olarak gekilir.

Distraktorler, 12 haftalik konsolidasyon siirecinin ardindan ilk operasyonda yapilan

insizyondan girilerek ¢ikartilir.

2.4. Radyolojik Ol¢iimler

Hastalarin ameliyat 6ncesi ve ge¢ donem tomografi goriintiileri déviilmiis
bakir manzaras1 agisindan degerlendirildi. Doviilmiis bakir manzarasi
olmayan hastalar “yok™ olarak, sadece tek kranial kemikte doviilmiis
bakir manzarast olan hastalar “fokal” olarak ve birden fazla kranial
kemikte doviilmiis bakir manzarast olan hastalar “yaygin” olarak
kategorize edildi.

Hastalarin ge¢ donem BT goriintiileri Syngon (Siemens, Erlangen,
Almanya) iizerinden ii¢ boyutlu modelleme yapilarak toplam kemik
defekt alani (cmz) ve toplam defekt sayisi1 hesaplandi.

Hastalarin ameliyattan Once ve ge¢ donem tomografi goriintiileri
tizerinden maksimum kranial geniglik (euryon-euryon) ve maksimum
kranial uzunluk (glabella-opisthocranion) o6lgiilerek sefalik indeks
hesaplandi. (Maksimum kranial genislik/uzunluk x 100). Hastalar; her
degerlendirme aninda mevcut yas grubuna uygun normal sefalik indeks
araliklariyla karsilastirildi (normal aralik: ortalama degerlerden iki
standart sapma kadar olan aralik olarakk tanimlanmistir) . Ameliyat
oncesi ve ge¢ donemde normal aralikta olanlar ve olmayanlar olarak ayri
ayr1 kategorize edilerek bu siiregte gerceklesen degisimler not edildi.
Normal sefalik indeks araligi; giincel olmasi nedeniyle Liu(66) tarafindan
yayinlanan model iizerinden hesaplandi.

Gec¢ donemde; yeniden sekillendirilp non-vaskiilarize kemik grefti

seklinde distrakte edilen frontal kemikte rezorpsiyon gergeklesip
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gerceklesmedigini degerlendirmek i¢cin BT goriintiileri lizerinden dansite
olgiimleri (Housefield Unitesi) yapildi. Frontal kemik dansite dl¢iimleri
standart olarak 5 farkli noktada korteks ve medulladan ayr1 ayri olarak
yapildi ve degerlerin ortalamasi kullanildi. Frontal bolgedeki ol¢iimler;
orta noktada nasionun(n) 3 cm superioru, her iki tarafta supraorbital
centigin (son) 5 cm superioru ve frontomalare orbitale’nin (fmo) 4 cm
superiorundan ters W harfi olusturacak sekilde ol¢iildii (Resim 2.2).
Kontrol ol¢iimleri ise higbir cerrahi miidahale yapilmamasi nedeniye

oksipital kemikteki rastgele 5 farkli yapildi.

Resim 2.2: Frontal kemikte dansite 6l¢iimlerinin gergeklestirildigi noktalar (kirmizi
asteriks). Olgiim icin referans alinan anatomik noktalar (Siyah noktalar): Nasion (n),
Supraorbital ¢entik (son), Frontomalare orbitale (fmo). Frontal bolgedeki dl¢timler;
orta noktada nasionun (n) 3 cm superioru, her iki tarafta supraorbital ¢entigin (son)

5 cm superioru ve frontomalare orbitale’nin (fmo) 4 cm superiorundan yapildu.
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2.5, istatistiksel Yontem

Verilerin analizi SPSS 26.0 programi ile yapilmis ve %95 giiven diizeyi ile
caligilmistir. Kategorik (nitel) degiskenler icin frekans ve yiizde (n (%)), sayisal
(nicel) degiskenler i¢in ortalama, standart sapma (Ort £ ss), minimum, maksimum ve
medyan (M) istatistikleri verilmistir.

Calismada olgiimlerin iliskisinde Pearson korelason testi, Ol¢limlerin
belirlenen gruplara gore karsilastirllmasinda bagimsiz gruplar t testi, tekrar eden
bagimli dlgiimlerin karsilagtirilmasinda bagimli gruplar t testi ile analiz edilmistir.
Ameliyat oncesi sefalik Indeks &lgiimiiniin kesme degerlerinin normal simirlarda
olma durumunu tahmin etme diizeyleri, olasiliklart i¢in ROC analizi kullanilmigtir.
Duyarlilik (hastaligi tespit edebilme orani), 6zgiillik (saglamhigi tespit edebilme
orani), pozitif prediktif (6l¢limiin pozitif degerinin hasta orani), negatif prediktif
(6lglimiin negatif degerinin saglam olma orani) olasiliklar1 hesaplanmistir. Pearson
korelasyon; iki nicel 6l¢lim arasindaki iligkinin yoniiniin ve giiciiniin belirlenmesinde
kullanilan test teknigidir. Bagimsiz gruplar t; bagimsiz iki grubun nicel bir degisken
acisindan karsilastirilmasinda kullanilan test teknigidir. Bagimli gruplar t; tekrarli iki
Olciimiin arasindaki farkin karsilastirilmasinda kullanilan test teknigidir. ROC
analizi; tan1 testlerinde ilgili hastalik degiskeninin 6l¢iimlerin kesme degerlerine gore

tahmin edildigi test teknikleridir.
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3.BULGULAR

Hacettepe Universitesi Hastaneler’inde 2009-2022 yillar1 arasinda 50 hasta
Kraniosinostoz tanisiyla fronto-orbital sekillendirme ve distraksiyon teknigiyle opere
edildi. Takipler sirasinda 1 hastanin ameliyattan iki yil sonra solunum yolu
enfeksiyonu nedeniyle 6ldiigii 6grenilmistir. Alti hasta, posterior kranial kubbe
distraksiyonu, fronto-orbital ilerletme gibi ek kranial cerrahiler gegirmesi nedeniyle
calismadan dislanmistir. Medikal bilgileri yetersiz olan ve rutin kontrollere
gelemeyen 16 hasta da calisma dis1 birakildiktan sonra geriye kalan 27 hasta dahil

edilme kriterlerinin tamamini karsilayarak ¢alismaya dahil edildi.
3.1. Demografik Veriler

Hastalarin 8’inin (29,6 %) erkek, 19’unun (70,4%) ise kadin cinsiyette oldugu
goriildii. Hastalarin ameliyat olduklar1 andaki yasi ortalama 19,03 + 9,19 (8-40) ay
olarak hesaplandi. Hastalarin ortalama takip siiresinin 86,04 + 34,98 (36-151) ay
oldugu goriildii. Ortalama distraksiyon miktari sol taraf i¢cin 19,81 mm, sag taraf icin
ise 19,26 mm olarak bulundu (Tablo 3.1). Hastalarin 5’inde (18,5%) eslik eden higbir
sendroma rastlanmazken 11’inde (40,7%) Apert sendromu, 6’sinda (22,2%) Crouzon
sendromu, 3’tinde (11,1%) Saethre-Chotzen ve 2’sinde (7,4%) Pfeiffer sendromu
oldugu goriildii. Etkilenen siitiire bakildiginda; 14’iinde (51,9%) Bikoronal siitiiriin,
13’iinde (48,1%) ise birden fazla siitiiriin sinostotik oldugu goriildi. 2 (7,4%) hasta,
BOS kacag1 nedeniyle tekrar opere edilerek dura onarimi yapildi. Pre-op donemde 7
(25,9%) hastada fokal doviilmiis bakir manzaras1 goriiliirken, 13 (48,1%) hastada
yaygin doviilmiis bakir manzarasi izlendi. Hicbir hastada ge¢ donemde doviilmiis

bakir manzarasina rastlanmadi (Tablo 3.2).
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Tablo 3.1: Yas, takip siiresi ve distraksiyon miktari

Min-Maks (M)  Ortalama + sd

Ameliyat Anindaki Yasi1 (ay) 8-40 (16) 19,03 +9,19
Takip Siiresi (Ay) 36-151 (78) 86,04 + 34,98
Distraksiyon Miktar1,Sag (mm) 12-29 (19) 19,26 + 3,45
Distraksiyon Miktar1, Sol (mm) 12-30 (19) 19,81 + 3,53

Tablo 3.2: Demografik ve klinik 6zelliklerin dagilimi

n (%)
o Erkek 8 (29,6)
Cinsiyet
Kadin 19 (70,4)
Apert 11 (40,7)
Crouzon 6 (22,2)
Eslik Eden Sendrom Saethre-Chotzen 3(11,1)
Pfeiffer 2(7,4)
Yok 5 (18,5)
) Bikoronal 14 (51,9)
Etkilenen Siitiir ]
Multiple 13 (48,1)
Yok 25 (92,6)
BOS Kagagina Bagli Sekonder Cerrahi
Var 2(7,4)
Yok 7 (25,9)
Pre-Op Doviilmiis Bakir Manzarasi Yaygin 13 (48,1)
Fokal 7(25,9)

Dort hastada pin g¢evresinde enfeksiyon goriilmiis ve oral antibiyotikler ile
basarili bir gsekilde tedavi edilmistir. Higbir hastada ameliyat sonras1 donemde frontal

kemikte enfeksiyon ve intrakranial abse gibi ciddi enfeksiyonlar goriilmemistir.



3.2 Radyolojik Olciimler

Geg donem olglimlerinde toplam kemik defekt alani ortalama 4,79 + 4,43 cm?
olarak hesaplandi1 (Tablo 3.3). Toplam defekt sayisi ortalama 4,81 + 2,27 olarak
bulundu. Kemik defektlerinin lokalizasyonuna bakildiginda tamaminin distraksiyon

alaninda lokalize oldugu ve ilerletilen frontal kemikte defekt olmadigi goriildi

(Resim 3.1).

Tablo 3.3: Klinik 6l¢timlerin betimsel istatistikleri

Min-Maks (M) Ortalama + sd
Toplam Kemik Defekti Sayist 1-9 (5) 4,81 +£2,27
Toplam Kemik Defekt Alant (cm? 1-17 (3) 4,79 £4,43
Sefalik Indeks Pre-Op 90-114 (99) 98,56 + 6,39
Sefalik Indeks Ge¢ Donem 81-99 (86) 87,63 + 4,54
Biparietal Cap Pre-Op 11-15 (13) 12,83 + 1,03
Biparietal Cap Ge¢ Donem 12-16 (14) 13,89 + 0,86
Oksipitofrontal Cap Pre-Op 10-15 (13) 13,05+ 1,17
Oksipitofrontal Cap Geg Donem 14-17 (16) 15,86 + 0,81
Distraksiyon Miktar1, Sag (mm) 12-29 (19) 19,26 + 3,45
Distraksiyon Miktar1, Sol (mm) 12-30 (19) 19,81 + 3,53
Frontal Kemik -Korteks Dansitesi (Hu) 1207-1859 (1454)  1468,31 £ 162,42
Oksipital Kemik-Korteks Dansitesi (Hu) 1044-1726 (1459) 1431,14 + 181,9
Frontal Kemik -Medulla Dansitesi (Hu) 449-1017 (648) 717,13 £ 182,34

Oksipital Kemik-Medulla Dansitesi (Hu) 461-1012 (686)

725,98 £ 171,22
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Resim 3.1: Fronto-orbital yeniden sekillendirme ve distraksiyon osteogenezi ile
ilerletme yapilan Apert sendromlu hastanin; ameliyat oncesi (A) onden, (B) yandan,
(C) tistten, BT goriintiileri ve ameliyattan 5.5 yil sonraki (A) onden, (B) yandan, (C)
listten BT goriintiileri. Ilerletilen frontal kemikte rezorpsiyon gergeklesmedigine ve
kemik defektlerin distraksiyon alaninda yerlesim gosterdigine dikkat ediniz.

Hastalarin, frontal kemik korteks dansite dlglimlerinin ortalamasi 1468,31 HU
olarak bulunurken oksipital kemik korteks dansitesi ortalamas1 1431,14 HU olarak
bulundu. Bagimli gruplar t testi sonuclarina gore; frontal kemik korteks dansite
Olgtimii ile oksipital kemik korteks dansitesi olglimii arasinda istatistiki olarak
anlamli fark bulunmamaktadir (p=0,221>0,05). Frontal kemik medulla dansite
Olgtimlerinin ortalamasi 717,13 HU olarak bulunurken oksipital kemik medulla
dansitesi ortalamasi 725,98 HU olarak bulundu. Benzer sekilde frontal kemik
medulla dansite ol¢timii ile oksipital kemik medulla dansitesi 6l¢imii arasinda

istatistiki olarak anlamli fark bulunmamaktadir (p=0,370>0,05). Pearson korelasyon
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testi sonuglarina gore; frontal kemik korteks dansite olglimii ile oksipital kemik
korteks dansite Olglimii arasinda pozitif yonli, gilcli iliski bulunmaktadir
(r=0,600;p=0,000<0,05). Frontal kemik medulla dansite ol¢limii ile oksipital kemik
medulla dansite Ol¢limii arasinda pozitif yonlii, ¢ok giiclii iliski bulunmaktadir

(r=0,961;p=0,000<0,05) (Tablo 3.4).

Tablo 3.4: Frontal- oksipital kemik korteks dansitesi, frontal- oksipital kemik

medulla dansitesi 6l¢limlerinin karsilastirilmasi

Ortalama
Ortalama + sd p r
Fark

Frontal Kemik -Korteks
o 1468,31 + 162,42
Dansitesi

- _ 37,17 0,221  0,605*
Oksipital Kemik-Korteks

. 1431,14 + 181,9
Dansitesi

Frontal Kemik -Medulla
Dansitesi
Oksipital Kemik-Medulla

Dansitesi

717,13 + 182,34
8,85 0,370" 0,961*
725,98 £ 171,22

**p<0,05 anlaml iliski var , p>0,05 anlamli iliski yok , 0<r<0,25 ¢ok zayif, 0,26<r<0,49
zayif, 0,50<r<0,69 orta, 0,70<r<0,89 giicli, 0,90<r<I ¢ok giiclii(67); Pearson korelasyon testi,
t:bagimli gruplar t test

Toplam kemik defekt alani Olgimii ile distraksiyon miktar1 (sag)
(p=0,705>0,05) ve distraksiyon miktari (sol) (p=0,921>0,05) Olglimleri arasinda
istatistiki olarak anlamli bir iliski bulunmamaktadir. (Tablo 3.5)

Tablo 3.5: Toplam kemik defekti alan1 6lgliimii ile distraksiyon miktari1 6l¢iimlerini

iligkisi

Distraksiyon Miktar1 (Sag) Distraksiyon Miktari (Sol)
Kemik Defekt r -0,076 0,020
Alanm p 0,705 0,921

**p<0,05 anlaml iliski var , p>0,05 anlaml iliski yok , 0<r<0,25 ¢ok zayif, 0,26<r<0,49
zayif, 0,50<r<0,69 orta, 0,70<r<0,89 giiclii, 0,90<r<I ¢ok gii¢lii(67). ; Pearson korelasyon testi,
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BOS kacagi nedeniyle sekonder cerrahi ihtiyacinin toplam kemik defekt
alantyla olan iligkisine bakildiginda; dura onarimi i¢in sekonder cerrahi yapilmayan
hastalarda toplam kemik defekt alanimin ortalama degeri 3,83 cm? iken erken
donemde dura hasar1 nedeniyle opere edilen 2 hastanin ortalama degeri 16,82 cm?
olarak ol¢iilmiistiir. (Tablo 3.6) Toplam kemik defekt alanit miktar1 en yiiksek olan
iki hastanin, ayn1 zamanda BOS kagag1 nedeniyle sekonder cerrahi yapilan iki hasta
oldugu goriilmiistiir. (Hasta 14 ve 19) Sekonder cerrahi ihtiyaci olan grubun (2 hasta)
orneklem biyilikliglinlin  yetersiz olmast nedeniyle istatistiksel kiyaslama

yapilamamigtir.

Tablo 3.6: BOS kacagi nedeniyle sekonder cerrahi girisim uygulanma durumuna

gore toplam kemik defekt alan1 6l¢iimiiniin betimsel istatistigi

Toplam Kemik Defekt
n Alam

Ortalama (cm?) + sd

BOS Kacagi Nedeniyle Sekonder Yok 25 3,83+2,87
Cerrahi Var 2 16,82 + 0,83

Hastalarin pre- op donemdeki sefalik indeks olglimleri ortalama 98,56 + 6,39
olarak bulunurken ge¢ donem sefalik indeksleri ortalama 87,63 + 4,54 olarak
hesaplanmistir. Bagimli gruplar t testi sonuglarinda; ge¢ donem sefalik indeks
olgtimleri pre-op sefalik indeks dlgtimlerine gore istatistiksel olarak anlamli derecede
daha disiik bulunmustur. (Tablo 3.7) (p=0,000<0,05). Pearson korelasyon testi
sonuglarina gore; pre-op sefalik indeks dl¢timii ile ge¢ donem sefalik indeks 6l¢iimii
arasinda pozitif yonli, ¢ok gii¢lii iliski bulunmaktadir (r=0,800; p=0,000<0,05).

Hastalarin sefalik indeks oOl¢timleri, her degerlendirme aninda kendi yas
gruplarinin normal deger araliklari ile kiyaslandi. Pre-op donemde 27 (100%)
hastanin tamaminin normal araligin disinda oldugu goriilirken (Grafik 3.1) ge¢

donemde 16 (59,3%) hastanin normal deger araligina ulastigi goriildii (Grafik 3.2).
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Tablo 3.7: Sefalik indeks olgiimlerinin karsilagtirilmasi

Ortalama+ Ortalama
sd Fark

Sefalik Indeks Pre-Op 98,56 + 6,39

) 10,93 0,000* 0,800**
Sefalik Indeks Ge¢ Donem 87,63+ 4,54

**p<0,05 anlamh iliski var , p>0,05 anlamh iliski yok , 0<r<0,25 ¢ok zayif, 0,26<r<0,49
zayif, 0,50<r<0,69 orta, 0,70<r<0,89 giicli, 0,90<r<l ¢ok gii¢hi(67); Pearson Kkorelasyon testi,

t:bagimli gruplar t test

ROC analizinde referans/sonug¢ degiskeni ge¢ donem sefalik indeksin normal
siirlarda olma durumu alinmistir. Test degiskeni ise pre-op sefalik indeksi 6l¢iimii
alimmistir. Hastalarin ge¢ donemde normal sefalik indeks araligina ulagmasini
ongdrmede hastalarin pre-op sefalik indeksleri iizerinden hesaplanan kestirim degeri
99,8 olarak bulunmustur. (Tablo 3.8) Bu deger igin sensitivite degeri %99, spesifite
degeri % 93’tiir. Pre-op donemde sefalik Indeksi 99,8 altinda olan hastalarin tamami
ge¢ donemde normal smirlara ulagmistir. Ge¢ donemde sefalik indeksi normal
sinirlarda olmayanlarin da tamaminin da pre-op Sefalik indeks degerlerinin 99,8

tistiinde oldugu goriilmiistiir (Tablo 3.9).
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Tablo 3.8: Sefalik indeks ROC (Receiver Operating Characteristic) analizi sonuglari

Sefalik indeks Pre-Op

Alan 0,955
p 0,000
Esik Deger 99,890
Sensitivite 0,999
Spesifite 0,938
Negatif Prediktif Deger 0,999
Pozitif Prediktif Deger 0,917

Tablo 3.9: Sefalik indeks degerlerinin normal aralik ile karsilagtirilmasi

Toplam (n=27) Sefalik indeks Ge¢ Dénem

Normal aralik
Normal aralik icinde

disinda
(n=16)
(n=11)
p<0,001
] AUC (SE)
Sefalik Indeks Pre-Op
=0,955
(0,046)
<99,89 15 15 0
>99,89 12 1 11

AUC: Area Under the ROC curve, SE: Standart eror
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Tiim hastalarin genel 6zeti tablo 3.10 ve 3.11°de 6zetlenmistir.

Tablo 3.10: Hastalarin genel 6zeti
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BOS

L . o Kacagina Pre-Op Déviilmiis Yas Tf;lklp-
Hasta Cinsiyet Sendrom Etkilenen Siitiir Siiresi
Sekonder Bakir Manzarasi (Y1)
Cerrahi )
1 Erkek Apert Bikoronal Yok Yaygin 1,05 43
2 Erkek Saethre- Bikoronal Yok Yaygmn 0,93 42
Chotzen
3 Kadin Crouzon Multiple Yok Yaygin 0,64 40
4 Kadn Apert Bikoronal Yok Fokal 1,18 36
5 Kadin Apert Bikoronal Yok Yok 1,28 36
6 Kadin Pfeiffer Bikoronal Yok Yok 1,52 65
7 Kadin Crouzon Multiple Yok Yaygin 1,03 66
Saethre- .
8 Kadin Bikoronal Yok Yaygin 1,45 53
Chotzen
9 Kadin Crouzon Multiple Yok Yaygin 1,39 74
10 Kadin Apert Multiple Yok Fokal 3,06 67
11 Kadin Apert Bikoronal Yok Yaygin 1,39 75
12 Erkek Apert Multiple Yok Yaygin 1,00 73
13 Kadin Yok Bikoronal Yok Yok 1,60 84
14 Erkek Crouzon Multiple Var Fokal 3,25 78
15 Erkek Crouzon Multiple Yok Yok 2,69 81
16 Erkek Apert Bikoronal Yok Fokal 1,14 78
17 Kadin Apert Bikoronal Yok Yaygin 1,04 94
18 Erkek Yok Multiple Yok Yaygin 2,79 90
19 Kadin Apert Bikoronal Var Yok 1,56 120
20 Kadin Yok Multiple Yok Yaygin 1,08 100
21 Kadn Crouzon Multiple Yok Yaygin 3,22 134
22 Kadn Yok Bikoronal Yok Fokal 0,99 113
23 Kadn Chotzen Bikoronal Yok Yok 1,09 138
24 Erkek Apert Bikoronal Yok Yok 1,28 143
25 Kadn Apert Multiple Yok Fokal 1,25 131
26 Erkek Yok Multiple Yok Fokal 2,10 151
27 Kadm Pfeiffer Multiple Yok Yaygin 1,25 120
Total %70,4 Kadin  %40,7 Apert  %51,9 Bikoronal =~ %92,6 Yok %438,1 Yaygin 1,56 86,04
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Toplam Frontal Oksipital Frontal Oksipital

Toplam Kemik T‘%efalik -Sefalik Distraksiyon - Distraksiyon Kemik - Kemik- Kemik- Kemik-

Hasta Kemik Defek Indeks  Indeks Miktan Miktan Korteks Korteks Medulla Medulla

Defek Alam Pre- Gee (Sag) (o) Dansitesi Dansitesi Dansitesi Dansitesi

Sayisi Op Dénem (mm) (mm)

(cm?) (HU) (HU) (HU) (HU)
1 2 0,54 103,32 94,96 19 19 14114 1464,8 497,0 525,0
2 7 7,70 94,57 86,37 18 18 15914 1520,2 918,6 839,2
3 9 4,54 101,68 89,24 17 19 15114 1473,2 897,6 932,4
4 7 3,87 93,52 86,89 18 18 1499,4 1373,2 993,2 865,2
5 9 2,18 93,41 85,06 17 18 1711,0 1597,8 928,8 949,4
6 3 3,37 107,68 91,01 19 19 14484 1366,0 766,6 774,6
7 6 1,91 100,25 95,67 15 15 1461,6 1653,0 769,2 828,4
8 4 2,92 90,38 83,93 12 12 1662,0 1587,6 956,6 1007,8
9 5 9,85 93,71 8381 16 18 1452,2 1269,0 584,6 540,6
10 4 1,57 104,71 84,14 29 30 1308,6 1500,4 599,8 625,9
11 6 4,43 99,09 8447 19 19 1361,2 1458,6 694,6 685,8
12 3 1,63 114,13 98,94 24 25 1413,6 1336,4 521,6 588,4
13 6 487 102,85 89,69 23 23 17264 1725,6 5440 598,8
14 2 17,40 90,47 84,96 19 22 1469,2 1715,6 960,0 901,6
15 6 1,87 91,03 83,60 16 18 13374 1458,0 457,0 468,6
16 4 4,32 99,53 86,69 24 24 1459,4 1457,0 609,6 575,2
17 8 1,22 93,70 84,47 19 19 1266,2 1077,8 559,8 577,2
18 6 4,33 92,89 8547 20 20 1245,2 1477,6 448,8 460,6
19 6 16,23 93,04 83,13 17 17 1384,6 1156,0 620,8 667,8
20 4 11,12 103,17 89,79 22 22 1237,2 1283,4 568,8 603,8
21 5 7,39 107,32 92,61 22 22 1858,8 1594,8 1017,2 966,8
22 3 2,14 9751 8241 19 19 1613,8 1583,6 816,2 899,0
23 1 1,06 103,23 88,69 18 18 1684,8 1577,0 990,4 1012,2
24 1 0,68 92,41 84,67 17 17 1453,8 1043,8 648,0 596,6
25 4 3,40 103,08 91,76 23 25 1410,2 1348,6 630,0 653,6
26 2 1,43 104,04 92,61 21 20 1206,6 1155,8 724,2 752,6
27 7 7,44 90,39 80,91 17 19 1458,6 1386,0 639,6 704,4
Total 4.8 4,79 98,56 87,63 19,26 19,81 1468,31  1431,14 717,13 725,98
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4. TARTISMA

Kraniosinostoz, kafatasinda yer alan siitiirlerden bir veya birden fazlasinin
fizyolojik siirecinden once kapanarak kraniofasial deformitelere sebep olmasidir.
Virchow kanununa gore; kraniumda erken kapanan siitiire paralel yonde telafi edici
fazla bliylime ve dik dogrultuda azalmis bir biiylime goriiliir. Bu durum; etkilenen
siitiire 6zgii farkli kafa sekil bozukluklarma ek olarak, KIBAS gibi serebral
fonksiyonlar1 etkileyen patolojilerle de sonuglanabilir. Kraniosinostozlar, izole
olarak tek bir siitliirun kapanmasina bagli olabilecegi gibi birden ¢ok siitiirun erken
kapanmasina bagli olarak da goriilebilir. Coklu siitiir sinostozlar1 daha ¢ok eslik eden
bir sendromla iligkilidir ve 6zellikle sendromik tiplerde, orta yiiz gelisim geriligi,
ekzorbitizm, iist solunum yolu obstriiksyonu, sagirlik, korliik, 6grenme bozukluklar
ve kognitif bozukluklar, kardiyak anomaliler ve ekstremite anomalileri gibi durumlar
eslik edebilir. Ayrica tutulan siitiir sayis1 artttkca KIBAS 1n eslik etme ihtimalinde de
artig goruliir(15).

Kraniosinostozda cerrahi tedavinin amact; kafa i¢i hacmin arttirilarak beynin
biiyiiyecegi alanin saglanmasi, artan hacim ile basincin diisiiriilerek KiBAS’1n
komplikasyonlarinin goriilmesinin engellenmesi, deforme olan kafa seklinin
diizeltilmesi ve g0z kiiresi- supraorbital rim iliskisinin diizeltilerek okiiler
komplikasyonlarin dnlenmesi olarak sayilabilir. Bu amagla en ¢ok uygulanan cerrahi
yontemler; fronto-orbital ilerletme ve sekillendirme, fronto-orbital distraksiyon ve
posterior kranial distraksiyon olarak sayilabilir.

Distraksiyon osteogenezinin temel prensipleri Ilizarov tarafindan ortaya
konulmustur (41). Distraksiyon osteogenezi ile ilgili sonraki tiim yayinlar da bu
prensiplere uyularak yapilmistir. Temel prensiplerden biri, basarili bir distraksiyon
icin kemik segmentlerin vaskiilaritesinin ve ¢evre yumusak doku baglantilarinin
korunmasi gerektigidir. Bunu basarmak i¢in de tiim tekniklerde, distrakte edilen
kemik segmentin ¢evresindeki periosteum ve yumusak dokudan ayrilmamasina 6zen
gosterilmistir. Bu hassasiyetin anterior kranial kubbedeki karsiligi olarak; tiim
fronto-orbital distraksiyon tekniklerinde frontal kemik ve supraorbital bar dural
baglantilarindan ayrilmadan tek parca olarak distrakte edilmistir(58, 62, 64, 65, 68,
69). Bu nedenle de klasik fronto-orbital distraksiyon tekniklerinde supraorbital barin
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yeniden sekillendirilmesi ve yeni bir alin segmentinin tasarlanmasi miimkiin
olmamaktadir. Ancak bilindigi lizere bikoronal siitiir sinostozunda frontal kemikte
diizlesme (frontal flattening) mevcuttur(61). Ek olarak g¢oklu siitiir sinostozlarinda
frontal kemik geometrisi bozulmustur ve hastalarin ¢ogunda da supraorbital bar ile
frontal kemigin birbirine gore pozisyonlari da uygun degildir. Bu gibi sebeplerden
otlirli, fronto-orbital segmentin yeniden sekillendirilmeden distrakte edilmesi,
mevcut deformitenin tam olarak diizeltilememesine yol agar. Klinigimizde
uygulanan teknikte fronto-orbital kompleks dural baglantilardan ayrilarak yeniden
sekillendirilir ve istenen sonuglar elde edilene kadar distrakte edilir. Sonug olarak,
hem geleneksel fronto-orbital ilerletme’nin hem de distraksiyon osteogenezinin
faydalar1 tek bir prosediirde birlestirilmis olur.

Klasik fronto-orbital distraksiyon tekniklerinin bir diger eksikligi de
supraorbital bar osteotomilerindeki teknik zorluktur. Klinigimizde uygulanan
teknikte; Oncelikle kraniotomi yapilarak frontal kemik c¢ikartilir. Sonrasinda
supraorbital barin kaldirilmasi i¢in orbita tavanina osteotomi yapilir. Boylece
osteotomiler sirasinda dura, direkt goriis altinda korunarak dura hasarinin 6niine
gecilebilir. Klasik fronto-orbital distraksiyon tekniklerinde pterionda ve nasionda
burr-hole olusturulur. Bu delikler; frontal kompleksin duradan ayrildig: tekniklerin
aksine, iyi bir goOriis alam1 saglanmasi ve ekartorlerin girebilecekleri alanin
olusturulmas1 amaciyla standart burr-hole’dan ¢ok daha genis acilir. 1-2 cm arasi
degisebilen boyutu olan bir deliklerde ge¢ donemde kemik defektleri
olusabilmektedir. Sonraki asamada bu delikleri birlestirecek sekilde osteotomiler
yapilir. Bu sirada dura ekartor araciligiyla korunarak orbita catisina osteotomiler
yapilir. Osteotomiler sirasinda duranin ve orbita igeriginin yaralanma riski yiiksektir.
Dahast bu islem sirasinda dura direkt olarak goriilemedigi i¢in olusabilecek dura
hasarlar1 da ameliyat sirasinda fark edilmeyebilir. Bir diger 6nemli konu ise dura
hasarindan kaginmak adina yapilacak manevralar sonucunda osteotomilerin yetersiz
olabilmesidir(69). Bu durum ilerletme segmentinin tam olarak mobilize edilememesi
ve distraksiyonun basarisiz olmasiyla sonuglanabilir. Sonug¢ olarak, klasik fronto-
orbital distraksiyon teknikleri uzun bir 6grenme egrisi gerektirir ve osteotomiler

sirasinda dura hasari riskini arttirabilir.
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Yukarida sayilan fronto-orbital segmentin sekillendirilip kemik grefti olarak
distrakte edilmesinin avantajlarinin yaninda; enfeksiyonla sonuglanabilen epidural
oli bosluk, frontal kemik greftinde rezorpsiyon ve demineralizasyon, distraksiyon
giiciiniin azalmasma bagli kemik defektleri olusabilmesi gibi bazi endiseler de
mevcuttur(58, 64, 65). Literatiirde tiim fronto-orbital distraksiyon yontemleri, frontal
kemigin ve supraorbital barin yeniden sekillendirilememesi pahasina distrakte edilen
segmentin vaskiilaritesini korumaya odaklanmistir. Ciink{i genel diisiince, yeniden
sekillendirilen kemigin greft olarak edilmesi sonucu transport segmentinde yaygin
rezorpsiyon ve kemik defektleri goriilecegidir. Ek olarak distraksiyon alaninda yeni
kemik olusumunun yetersiz ve islemin basarisiz olacagi one siiriilmektedir. Ancak
frontal segmentin kemik grefti olarak distraksiyonu klinigimizde uzun yillardir
giivenle uygulanmaktadir. Hastalarin sonraki kraniofasial cerrahileri sirasinda hem
frontal kemik hem de distraksiyon alani direkt goriis altina incelenmis ve klinik
olarak anlamli rezorpsiyon veya defekt alan1 goriilmemistir (Resim 4.1). Yine de bu

bilgiler gbzleme dayali olup kantitatif veriler ile desteklenmemistir.
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Resim 4.1: Fronto-orbital sekillendirme ve distraksiyon uygulanan hastanin ilk
ameliyatindan 9 yil sonra Le Fort IIl osteotomisi ile orta yiiziin ilerletilmesi
planlanmistir.  Skalp fleplerinin  kaldirilmasindan  sonra  kranial — kemikler
goziikmektedir. Greft olarak distrakte edilen frontal kemikte rezorpsiyon, nekroz
olmadig1 goriilmektedir. Ek olarak distraksiyon alaninin (iki sar1 ¢izgi arasinda kalan
alan) yeni olusan kemik ile tamamen doldurulduguna ve hig¢bir kemik defektinin
goriilmedigine dikkat ediniz.

Bilgisayarli tomografi goriintiileri lizerinden kemik dansite dl¢limleri, kemik
kalitesininin degerlendirilmesi i¢in yaygin olarak kullanilan bir yontemdir. Kemik
rezorpsiyonu, kemik hacminin azalmasina ek olarak kemikte dekalsifikasyona ve
trabekiiler kemigin azalmasina neden olur(70). Bu durum; BT goriintiileri tizerinden
kemik dansitesindeki azalma olarak Ol¢iilebilir. Ayrica kemik dansitesi lgiimleri
birim hacim bagina mineralize kemik ytizdesi (BV) ile tanimlanan kemigin histolojik
yapistyla da korelasyon gosterir(71). Bu nedenle, kemik dansitesi oOlglimleri
dogrudan kemik kalitesiyle iligkilidir(72). Calismamizda, greft distraksiyonu sonrasi

transport segmentinde rezorpsiyon gergeklesip ger¢eklesmediginin degerlendirilmesi
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amactyla kemik dansite Ol¢limleri yapilmistir. Distrakte edilen frontal kemik ile
hicbir cerrahi miidahalenin yapilmadigi oksipital kemigin dansite Ol¢limlerinin
benzer c¢ikmasi, transport segmentinde kemik rezorpsiyonu gergeklesmedigini
gosterir  niteliktedir. Bu  bilgiler 1s18inda, frontal kemigin greft olarak
distraksiyonunun kemikte yaygin rezorpsiyona yol acmadigi ve nativ kemik ile

benzer kalitede oldugu sdylenebilir (Resim 4.2).

Resim 4.2: Fronto-orbital yeniden sekillendirme ve distraksiyon osteogenezi ile
ilerletme ve Le Fort 11l osteotomisi ile orta yiiz ilerletmesi yapilan Apert sendromlu
hastanin; ameliyat oncesi (A) onden, (B) yandan, (C) istten, BT goriintiileri ve ilk
ameliyattan 12 yil sonraki (A) onden, (B) yandan, (C) iistten BT goriintiileri.
Ilerletilen frontal kemikte rezorpsiyon ve kemik defekti goriilmedigine dikkat ediniz.

Kraniosinostozun cerrahi tedavisi sonras1 ge¢ donemde yetersiz kemiklesme
ve dolayisiyla da kemik defektleri olusabilecegi bilinmektedir. Kemik defektlerinin
saptanmasinda hem palpasyon gibi muayene yontemleri hem de BT gibi radyolojik

tetkikler kullanilabilir. Ancak palpasyonun kraniumdaki kemik defektlerinin
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degerlendirilmesinde pozitif prediktif degeri major defektler i¢in %50 ve minér
defektler i¢in %71 olarak bildirilmistir(73). Bu durum mevcut kemik defektlerin
muayene yontemleri ile fark edilmemesine sebep olabilir. Bu nedenle ¢alismamizda
BT goriintiileri lizerinden toplam kemik defekt alan1 ve toplam defekt sayisi
hesaplanmistir. Calismamizda hesaplanan kemik defekti verilerinde dikkat ¢eken bir
kisim en yiiksek kemik defekt alanina sahip olan 2 hastanin ayn1 zaman BOS kagag1
nedeniyle tekrar operasyona alman 2 hasta olmasidir. Orneklem grubunun sayisinin
yetersiz olmasi nedeniyle istatistiksel degerlendirme yapilamasa da post-operatif
donemde BOS kagagi varligr ile ge¢ donemde olusacak kemik defekti arasinda bir
korelasyon oldugu soylenebilir. Literatiire bakildiginda da dura hasari ile yetersiz
kemiklesmenin iliskili olabilecegini 6ne siiren g¢alismalar mevcuttur(74). Duranin
yiiksek rejeneratif kapasitesi ile yeni kemik olusumu iizerine O6nemli etkileri
olmaktadir. Ancak genis dura hasarlarinin galeaperiosteal yamalar ile onarilmasi,
onarim hattinin {izerindeki kemikte bu rejeneratif etkilerin goriilmesini engeller ve
defektif alanlarin olusmasina yol agabilir. Dahast dura defektinin primer olarak
kapatilmasindan sonra da kemik defektinin olusabilecegi goriilmistiir(75). Bu
nedenle, ileriki donemde olusacak kemik defektlerini en aza indirmek adina cerrahi
sirasinda duranin hasarlanmamasina 6zen gosterilmelidir.

Literatiirde, distraksiyon osteogenezi yontemleri ile tedavi edilen
kraniosinostoz hastalarinda ge¢ donem kemik defekt alanini kantitatif veriler ile
ortaya koyan az sayida c¢alisma mevcuttur. Naran ve ark. posterior kranial
distraksiyon yapilan hastalarda konsolidasyon evresinin bitisinde ve ortalama 7,5 ay
sonra c¢ekilen BT gorintileri iizerinden toplam kemik defekt alanlarimi
hesaplamiglardir. Buna gore, konsolidasyon evresinin bitiginde toplam kemik defekt
alamim ortalama 33.4 + 14.6 cm? olarak bulunurken ortalama 7,5 ay sonraki ¢ekilen
BT’ lerde bu alamnin 19.2 + 17.2 cm? ‘ye azaldigimi gdrmiislerdir(76). Ancak uzun
donemde takiplerde nihai olarak kalan kemik defektleri ile ilgili bir veri
paylasilmamistir. Elde edilen veriler 15181nda; posterior kranial distraksiyon sonrasi
kemik defektlerin olabildigi ancak zamanla azaldigi ve deformitenin relapsina yol
acmadig1 sonucuna varmiglardir.

Park ve ark., tek parca fronto-orbital distraksiyon ile iki parga fronto-orbital

distraksiyon yontemini kemik defekt alani ve relaps acisindan kiyaslamigtir. Bu
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calismada, klasik fronto-orbital distraksiyon yontemlerinde oldugu gibi kemik dura
baglantisinin  korunarak yapilan islem tek parga fronto-orbital distraksiyon,
klinigimizde uygulanana benzer olarak frontal kemigin ve supraorbital barin ayr1 ayri
olarak kaldirilip yeniden sekillendirildigi ve distrakte edildigi yontem ise iki parga
fronto-orbital distraksiyon olarak adlandirilmistir. En az 4 yil sonra g¢ekilen BT
goriintiilerinde, kemik defektlerinin koronal sekilde osteotomi hattinda yerlestigi ve
frontal kemikte defekt olmadigi goriilmistiir. Tek parca fronto-orbital distraksiyon
grubunda toplam kemik defekt alani 2.55 + 1.57 cm? olarak bulunurken iki parca
fronto-orbital distraksiyon grubunda 5.35 + 2.74 cm? olarak bulunmus ve aradaki
fark istatistiksel olarak anlamli kabul edilmistir(64). Ancak bu calismada toplam
defekt sayisina dair bir veri paylasilmamistir. Defekt sayist gbz Oniinde
bulundurulmadan toplam defekt alaninin tek basma degerlendirilmesi tedavi
yonetiminde yaniltict olabilir. Ciinkii, ayn1 miktarda kemik defekt alanina sahip iki
hastadan tek ve biiylik bir defekti olanda rekonstriiksyon gerekebilirken, ¢ok sayida
ve kiigiikk defekti olanda herhangi bir miidahale gerekmeyebilir. Ek olarak bu
calismada, kemik defektlerinin nasil yonetildigi ve hangilerinin klinik olarak anlaml
olduguna dair bir karsilastirma ve veri paylasilmamistir. Literatiire bakildiginda,
pediatrik hasta grubunda hangi miktardaki kemik defekt alanin klinik olarak énemli
oldugu ve rekonstrilkte edilmesi gerektigine dair net bir veri yoktur(77).
Kraniosinostoz cerrahisi sonrasi sadece BT ile goriilebilen ancak palpabl olmayan
defektlerin klinik olarak énemli olmadigini savunan goriisler mevcuttur(78, 79). Her
ne kadar iki yontemin uygulanmasi sonucunda olusan kemik defekt alanlarinin
miktar1 arasinda anlamli fark goriilse de aradaki bu farkin hastalarda klinik bir sorun
yaratip yaratmadig1 ve defekt onarimi i¢in sekonder cerrahi ihtiyaci olup olmadig:
daha onemlidir. Klinigimizde uygulanan teknik ile opere edilen 27 hastadan, BOS
kacagi nedeniyle sekonder cerrahi gegiren 2 hastada kemik defektlerin palpabl
olmalar1 nedeniyle titanyum mesh ile rekonstriiksiyon yapilmistir. Diger hastalardaki
kemik defektleri palpasyon ile anlagilamayan sadece BT goriintiileri iizerinden
farkedilebilen defektler olup uzun doénem takiplerde herhangi bir klinik soruna yol
acmamistir.

Dahasi iki teknigin karsilastirilmasinda frontal bolgedeki estetik kazanimlara

dair bir veri de paylasilmamistir. 1ki parca fronto-orbital distraksiyonda frontal
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kemik ve supraorbital bar yeniden sekillendirilebildigi i¢in estetik anlamda daha iyi
sonuclar elde edilebilecegi soylenebilir. Eger iki teknigin sonuglari arasinda
hastalarin ilerideki yasaminda ek cerrahiler geg¢irmesine sebep olan bir kemik defekti
farki yoksa, bunlardan estetik olarak daha iyi kazanimlar veren teknigin kullanilmasi
cok daha mantikl1 géziikmektedir.

Kraniosinostoz cerrahisi sonrasi goriilen kemik defektlerini etkileyen bir
diger faktdr de hastanin ameliyat anindaki yasidir. Infantlarda ¢ok genis kalvarial
defektlerin spontan re-ossifikasyonla iyilesebildigi bildirilmistir(80). Hastanin yasi
biiytikdiikge bu rejenerasyon kapasitesinin azaldigi bilinmekle birlikte bu yeniden
kemiklesme potansiyelinin hangi yasta kritik hale geldigi konusunda bir fikir birligi
yoktur(74). Paige ve ark. fronto-orbital ilerletme sonrasi kemik defektlerin spontan
iyilesmesi ile ilk operasyondaki yasi onemli Olciide iliskili bulmustur. Kemik
defektlerinin kapanma olasiliginin 9 ile 11 aydan sonra giderek daha diisiik oldugu
sonucuna varmislardir. Calismamizda hastalarin ameliyat anindaki ortalama yas1 19
ay olarak bulunmustur. Calismamizda cerrahinin, spontan kemik iyilesme
kapasitesinin azaldigi donemde gerceklestirilmis olmasi nedeniyle ge¢ donemde
kemik defekti miktarinda artisa yol agmis olabilmesi muhtemeldir. Kemik defekt
miktari, cerrahi zamanlamasinin 12 ay civar bir siirede yapilmasi ile azaltilabilir.
Ancak sendromik hastalarda ameliyatin ertelenmesini gerektirecek komorbiditeler
olmast ve hastalarin merkezlere ge¢ basvurulart gibi nedenler de cerrahi
zamanlamasin geciktirebilmektedir.

Intrakranial basing artis1, 6zellikle sendromik kraniosinostozlarda daha sik
gortlebilen bir bulgudur. Uzun siire tedavi edilmemesi durumunda biligsel sorunlara
ve gbrme problemlerine yol acabilmesi nedeniyle 6nem arz etmektedir. Bu nedenle
tedavideki amaglardan birisi de artmis olan basincin azaltilmasidir. Giinlimiizde
intrakranial basincin takibinde kullanilan invaziv olmayan bir yontem yoktur.
Intrakranial basincin direkt monitdrizasyonu ise klinik uygulamada rutin takip igin
cok invaziv bir islemdir(81). Subjektif belirti ve semptomlar, oftalmolojik muayene
ve radyolojik bulgular dahil olmak iizere artan intrakranial basinci degerlendirmek
icin ¢esitli yontemler tanimlanmistir. Direkt grafi veya BT gorintiilerinde
gorlilebilen doviilmiis bakir manzarasi artmis intrakranial basincit gostermede

kullanilabilen bir bulgudur. Beyin biiylimesinin hizli oldugu dénemde normal
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bireylerde de goriilebilmekle birlikte 18 aydan kiigiik hastalarda yaygin doviilmiis
bakir manzarasi ile artmis intrakranial basing arasinda yiiksek iliski oldugu
bildirilmistir(82). Kim ve ark.(83) yaptiklar1 ¢alismada, intrakranial basing artisi olup
cerrahi tedavileri yapilan sendromik kraniosinostozlu hastalarda ameliyat Oncesi
hastalarin tamaminda yaygin doviilmiis bakir manzarast oldugunu ve cerrahi sonrasi
intrakranial basing artisinin niiksetmedigi hastalarin tamaminda doviilmiis bakir
manzarasinin kayboldugunu bildirmislerdir. Bir diger onemli bulgu ise cerrahi
tedaviden sonra intrakranial basing artiginin niiksettigi hastalarda yaygin dovilmiis
bakir manzarasinin tekrar ortaya ¢ikmis olmasidir. Bu nedenle yaygin doviilmiis
bakir manzarasinin, artan intrakranial basinci izlemek igin bir belirteg olarak klinik
oneme sahip oldugu sdylenebilir. Calismamizda da ameliyat Oncesi donemde
hastalarin yaklasik yarisinda yaygin doviilmiis bakir manzarasinin oldugu ve cerrahi
sonras1 hi¢bir hastada bu bulgunun tekrar ortaya ¢ikmadigir goriildi. Bu bilgilere
gore, fronto-orbital yeniden sekillendirme ve distraksiyon tekniginin intrakranial
basinci azaltmada etkili bir yontem oldugu ve ge¢ donemde artmis intrakranial
basincin rekiirrensine yol agmadigi sylenebilir.

Kranioplasti sonrasi kranial kemik ile altta yatan dura arasinda herhangi bir
diizlemde 2 cm'den biiyiik epidural 6lii boslugun varligi, yliksek enfeksiyon oranlari
ve kemik kaybi ile iligkilidir(84). Konvansiyonel fronto-orbital ilerletme cerrahisinde
yapilan ilerletmenin akut olmasi nedeniyle 6lii bosluk olusumu belirgindir. Ancak,
beynin hizli geniglemesiyle bu ekstradural 6lii boslugu birka¢ gilinde dolduracagini
One stirenler mevcuttur(85, 86). Buna karsilik Spinelli(87) ve arkadaslari, fronto-
orbital ilerletme cerrahisi sonrasi Olii boslugun ameliyattan sonraki 7. giinde
hastalarin %90''nda devam ettigini ve ameliyattan sonraki 14. gilinde hastalarin
%>50'sinde hala mevcut oldugunu bildirmistir. Konvansiyonel fronto-orbital ilerletme
cerrahisi sonrasi olusan ekstra dural Oli boslukta intrakranial enfeksiyon
gelisimi(88) de bu durumu destekler niteliktedir. EK olarak, 6zellikle eriskin yas
grubunda yapilan fronto-orbital ilerletme cerrahisi sonrasi ve frontal kemigin
cikartilmasiyla sonuglanan kemik enfeksiyonlar1 goriilebilir(89). Distraksiyon
osteogenezi ile yapilan kraniofasial islemlerin en Onemli avantajlarindan biri de
ilerletmenin asamali olarak yapilmasi sonucunda daha az 6lii bosluk ve daha az

enfeksiyon goriilmesidir(90, 91). Kemik ile dura baglantisinin korundugu fronto-
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orbital distraksiyon tekniklerinde, duranin kemikle birlikte hareket etmesinden dolay1
ekstra -dural bir 6lii bosluk goriilmez. Ote yandan kemigin duradan tamamen ayrilip
sekillendirilerek distrakte edilmesi sonucunda konvansiyonel fronto-orbital ilerletme
cerrahisindekine benzer bir 6lii bosluk olusabilecegi diisiiniilebilir. Ancak yapilan
hayvan deneylerinde, kemigin duradan tamamen ayrilarak greft halinde
distraksiyonu sonrast ekstradural oOlii  bosluk olusmadigi  goriilmiistiir(92).
Distraksiyona baglamadan 6nceki 1 haftalik bekleme siiresinde dura ile frontal kemik
segmenti arasinda yeterli adezyonun ger¢eklesmesi, ekstra-dural Oli bosluk
olusmamasmin en muhtemelen mekanizmasi olarak 6n plana g¢ikmaktadir(92).
Calismamizda da frontal kemik benzer sekilde greft olarak distrakte edilmis ancak
pin cevresinde goriilen mindr enfeksiyonlar haricinde higbir hastada intrakranial
enfeksiyon goriillmemistir. Bu durum, fronto-orbital segmentin greft olarak distrakte
edilmesi sonucunda duranin da kemik ile birlikte hareket ettigini, ekstra-dural bir 6li
bosluk olusmadigin1 dolayisiyla da intrakranial enfeksiyon riskini arttirmadan
giivenle uygulanabilecegini kanitlar niteliktedir.

Fronto-orbital segmentin yeniden sekillendirilerek greft olarak distrakte
edilmesi ile basarili sonuglar alinabilmesinin altinda yatan muhtemel birkag¢ faktor
vardir. Kranium kaynakli kemik greftleri, diger bolgelerden alinan greftlere gore
daha iyi sonuglar vermektedir(93). Zins ve ark. yaptiklari hayvan deneylerinde
kranial kemik greftlerinin iliak kemik greftlerine goére daha az rezorpsiyona
ugradigini ve hacimlerini daha iyi korudugunu gostermislerdir(94). Bu durumun
embriyolojik gelisim sirasindaki farkliliklardan kaynaklandigi diistintilmiis ve
membrandz kemiklesme ile gelisen kemiklerin endokondral kaynakli kemiklere gore
daha iyi sonuclar verdigi One siiriilmiistiir. Ancak sonrasinda yapilan calismalarda
kemik greftinin yapisal iceriginin rezorpsiyonu etkiledigi goriilmiistiir. Buna gore;
kanselloz kemik greftlerinde kortikal kemik greflerine gore daha fazla rezorpsiyon
izlenmistir.(95) Membranéz kaynakli kemik greftlerinin hacmini daha iyi
korumasinin nedeni olarak kortikal bilesenin daha fazla ve kanselloz bilesenin daha
az olmasi gosterilmistir.(93) Sonug olarak, kranium kaynakli kemik greftleri yiiksek
kortikal igerikleri nedeniyle daha az rezorpsiyona ugrayarak hacimlerini daha iyi
koruyabilirler. Bu durum da fronto-orbital segmentin, yeniden sekillendirilerek

distraksiyonu ile rezorpsiyon goriilmeden yapisin1 koruyabilmesini agiklayabilir.
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Bircok kraniofasial islemin basarisi, dura materin bu bdlgede sagladigi
osteojenik ve osteoindiiktif ortama baglidir. Kraniofasial islemler sonrasi olusan
kemik defektlerin spontan kemiklesme ile iyilesebildigi bilinmektedir. Yapilan
hayvan deneylerinde duranin cerrahi olarak c¢ikartilmasi sonucunda kemik
iyilesmesinin  bozuldugu gorilmistiir(96). Ek olarak, yas da rejenerasyon
kapasitesini etkilemektedir. Ozellikle 12 aydan &nce yapilan cerrahi islemlerde
kemik defektlerinin spontan iyilesebilme kapasitesi ¢ok daha yiiksektir(97). Hayvan
deneylerinde de kalvarial defektlerin jiivenil farelerde yetiskin farelere gore daha
yiikksek bir oranda iyilestigi goriilmiistiir(98). Bu durum, immatiir duranin artmis
rejeneratif kapasitesi ile aciklanabilir. Immatiir durada, biiyiime faktérleri ve hiicre
dist matris molekiillerinin gen ekspresyonun matiir duraya gore cok daha fazla
oldugu goriilmiistiir(99). Immatiir duranin sagladigi yiiksek rejeneratif ortam,
distraksiyon osteogenezi ile yeni kemik olusumuna pozitif etkiler saglayarak
distraksiyon osteogenezinin kraniofasial bolgede, viiciidun diger bolgelerindeki
uygulamalara gore avantajli olmasini saglamaktadir.

Bu bilgiler 1s18inda, fronto-orbital segmentin greft olarak distraksiyonunun
basarisi; kranial kemik greftlerinin daha az rezorpsiyona ugramasi; konsolidasyon
siirecinde dura ile kemik arasindaki yeterli baglantinin olugmasi ile ekstra-dural 6li
bosluk goriilmemesi ve duranin sagladigi yiiksek rejeneratif cevre ile agiklanabilir.

Transport segmentinin vaskdilaritesini korunmadan da basarili bir distraksiyon
islemi yapilabilecegi deneysel modellerde ortaya konulmustur. Konvansiyonel
distraksiyon osteogenezi konseptinde, basarili bir distraksiyon i¢in kemik
segmentlerin veya ilerletilen segmentin vaskiilarizasyonunun korunmasmin gerekli
oldugu diislinlilmustiir. Ancak kraniofasial bolgede yapilan hayvan deneylerinde,
transport segmentinin vaskiilaritesi korunmadan da basarili bir distraksiyon
gerceklestirilebilecegi gosterilmistir(100-105). Guo ve ark. kopeklerde yaptiklari
mandibula defekti modelinde, vaskiilarize olmayan transport segmentinin
distraksiyonu ile 12.haftanin sonunda distraksiyon boélgesinin tamamiyle
kemiklestigini, yeni olusan kemik ile transport segmentinin smirlarinin hem
makroskobik hem de histolojik olarak ayrilamadigini ve birbirlerine entegre
oldugunu gostermislerdir(103). Daha sonrasinda yaptiklar1 ¢alismada, defekt onarimi

i¢in gegen siirenin transport segmentinin vaskiilaritesinin korundugu ve korunmadigi
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yontemlerde benzer oldugunu ve yeni olusan kemik ile orijinal kemigin kantitatif
olarak da benzer kalitede olduklarmi gostermislerdir(105). Biiyiik hayvan
modellerinde, kranial defektlerin kraniumdan alinan kemik greftlerinin distraksiyonu
ile basaril1 bir sekilde onarilabilecegi bildirilmistir(101, 102). Greft distraksiyonunun
histolojik incelemesinde, yeni trabekiillerin sadece canli kemik kenarlarindan
distraksiyon bolgesinin merkezine dogru degil, ayni zamanda greftin her iki
tarafindan da canli kemik kenarlarina dogru olustugu goriilmiistiir(106). Bu durumda
greft olarak distrakte edilen kemik segmentinin de yeni kemik olusumuna katkida
bulundugu séylenebilir. Sonu¢ olarak deneysel modellerde, transport segmentinin
vaskiilaritesi korunmadan greft olarak distraksiyonu ile yeni kemik olusumunun
gerceklestigi ve basarili sonuglar alinabilecegi gosterilmistir.

Fronto-orbital segmentin greft olarak distraksiyonuna dair yapilan en 6nemli
deneysel ¢aligmalardan biri Fukuta ve ark. tarafindan yapilmistir(92). Ik grupta
konvansiyonel fronto-orbital ilerletmede oldugu gibi kaldirilan kemik akut olarak
ilerletilerek fiksasyonu yapilmistir. Ikinci grupta osteotomize edilen kemik segmenti,
dural baglantilar1 korunarak distrakte edilmis, {i¢iincii grupta ise kemik duradan
tamamen ayrilarak distrakte edilmistir.

Konvansiyonel fronto-orbital ilerletme yapilan grupta, dura ile kemik
arasinda olii bosluk olustugu, ilerletilen kemik segmentinde rezorpsiyon gerceklestigi
ve osteotomi hatlar1 arasinda kemik defektleri oldugu goriilmiistiir. Buna karsilik
distraksiyon osteogenezi yapilan iki grupta da kemik ile dura baglantisinin
korunmasindan bagimsiz olarak ekstra-dural 6lii bosluk ve ilerletme segmentinde
kemik rezorpsiyonu olusmadigi izlenmistir. Distraksiyon ostegenezi ile ilerletme
yapilan gruplar karsilastirildiginda, her iki grupta da distraksiyon alaninda kemik
defekti goriilmedigi ancak dura ile kemik baglantisinin korundugu grupta kemigin
daha kalin olarak izlendigi belirtilmistir. Ancak bu iki grup arasindaki kiyaslama
sadece gozleme dayali olup kantitatif 6l¢timler ile desteklenmemistir. Bu bilgiler
15181nda, fronto-orbital segmentin greft olarak distraksiyonu sonrasi ekstradural 6lii
bosluk olugmadig, ilerletme segmentinde rezopsiyon gerceklesmedigi, distraksiyon
bolgesinde kemik defekti goriilmedigi ve bu yontemin giivenle uygulanabilecegi

sOylenebilir.
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Sefalik indeks Ol¢timleri, kafa sekil bozuklugunun morfolojisi ve ciddiyeti
hakkinda bilgi vermesi bakimindan 6nemlidir. Ancak sefalik indeks Ol¢iimlerinde,
kafa sekli tek diizlemde degerlendirildigi i¢in kafanin tiim geometrisi hesaba
katilmamis olur. Ornegin brakisefalik hastalarda kompansatuar olarak intrakranial
hacmi arttirmak icin frontal bdlge superiora dogru yer degistirerek belirgin bir
kabariklik olusturabilir. Turrisefali olarak adlandirilan bu durum, sefalik indeks
Olctimlerinde degerlendirilemeyebilir. Anterior brakisefali hastalarinda yapilan bir
calismada intrakranial hacim ve sefalik indeks Ol¢limleri arasinda diisiik korelasyon
oldugu goriilmiistiir(107).Buna gore sefalik indeks oOlglimlerinin ameliyat sonrasi
kazanilan intrakranial hacmi goOstermedeki gilivenilirliginin  diisiik oldugu
sOylenebilir. Yine de klinik sartlarda l¢timiiniin kolay olmasi ve kafa sekli hakkinda
objektif sonuglar vermesi ve nedeniyle sefalik indeks 6l¢iimleri kraniosinostoza bagl
kafa sekil bozukluklarinin degerlendirilmesinde yaygin sekilde kullanilmaktadir.

Sefalik indeks Olctimleri Ozellikle sagittal siitiir sinostozunun tedavisinin
etkinligini degerlendirmede sik olarak kullanilan bir yontem olmakla birlikte
bilateral koronal siitiir sinostozlu hastalarda yapilan calismalar oldukg¢a kisitlidir.
Rotgers ve ark. bilateral koronal siitiir sinostozlu hastalarda, sefalik indeksin serit
kraniektomi ve kranial ortez tedavisiyle 92,5‘den 85,4 ‘e indigini
bildirmiglerdir(108). Ancak bu teknikle hastalarin supraorbital rim-géz kiiresi
iligkisinin diizelmedigi ve hastalarin yarisinda fronto-orbital ilerletme ihtiyact oldugu
gorlilmiistir. Jeong ve ark. yaptiklart c¢aligmada, konvansiyonel fronto-orbital
distraksiyon uygulamas: ile sefalik indeksin 99,2 ‘den ameliyat sonras1 1. Yilda 90,4
‘e distliglini  ve ameliyattan ortalama 6,7 yil sonra 89,1 oldugunu
bildirmislerdir(65). Park ve ark. yaptiklar1 ¢aligmada konvansiyonel fronto-orbital
distraksiyon ile frontal kemigin duradan ayrilarak sekillendirilip distrakte edildigi
teknigi karsilastirmiglardir(64). Buna gore konvansiyonel fronto-orbital distraksiyon
yapilan grupta sefalik indeks ameliyat 6ncesi ortalama 95,6 ge¢c donem ol¢iimlerinde
ise 86,9 olarak bulunmustur. Diger grupta ise sefalik indeks ameliyat dncesi ortalama
95,5 ve ge¢ donemde 89 olarak dlgiilmiistiir. Iki teknik karsilastirildiginda sefalik
indeks Ol¢limleri arasinda anlamli fark goriilmemistir. Calismamizda yapilan sefalik
Olctimleri literatiirdeki fronto-orbital distraksiyon tekniklerinin sonuglar1 ile uyumlu

olarak bulunmustur. Ancak diger ¢aligmalarda hastalarin sefalik indeks degerlerinin
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kendi yas gruplarindaki normal popiilasyonun degerlerine ulasip ulasmadigina dair
bir degerlendirme yapilmamistir. Calismamizda, ameliyat dncesi donemde hastalarin
tamaminin sefalik indeks degerleri normal araligin disinda oldugu ve ge¢ donemde
yapilan degerlendirmede %59,3’iinlin normal araliga ulastig1 goriilmiistiir. Kalan
hasta grubunun normal aralia ulasamamasinda birka¢ faktor rol oynayabilir.
Bunlardan biri ¢aligmamizin hasta popiilasyonunun c¢ogunlukla sendromik
hastalardan olusmasi ve bu hastalarin deformitelerinin sendromik olmayanlar
hastalara gore daha ciddi olabilmesidir. Ote yandan ciddi deformitelerde normal
deger araliklarina ulasilmasinda ve deformitenin tamamen diizeltilmesinde sadece bir
cerrahi yontem tek bagina yeterli olamayabilir. Caligmamizda ameliyat Oncesinde
sefalik indeks degeri 100’lin iizerinde olan hastalarin tamaminin ge¢ donemde
normal deger araliklarina ulasamadigi goriilmiistiir. Bu durumda, sefalik indeksin
100’tn tizerinde oldugu ciddi kafa sekil bozukluklar1 olan hastalarda, tek yonde
yapilan ilerletme veya tek Dbir cerrahi yontem ile normal araliklara
ulagilamayabilecegi g6z Oniinde bulundurulmali ve tedavide kombine ydntemler
kullanilmalidar.

Posterior kranial kubbe distraksiyonu, ilerletilen milimetre basina daha fazla
hacim artist saglamasi (53) ve Chiari malformasyonu gelisimi riskini
azaltabilmesi(54) gibi avantajlari nedeniyle bazi merkezlerde sendromik
kraniosinostozlu  hastalarda  birinci  basamak  tedavi metodu  olarak
kullanilmaktadir.(55-57). Erken donemde wuygulanan posterior kranial kubbe
distraksiyonu sonrasi frontal kemik morfolojisinde diizelme saglanabilecegine dair
calismalar mevcuttur(55). Bu nedenle; posterior kubbenin erken donemde
distraksiyonu, daha sonraki donemde yapilacak olan fronto-orbital ilerletme cerrahisi
ihtiyacin1 yasamin ilk yili sonrasina kadar erteleyebilir(56). Yine de bu hastalarda
frontal bolgenin retriizyonunun ve supraorbital bar-goz kiiresi iliskisinin diizeltilmesi
icin sonraki donemde fronto-orbital bolgenin ilerletilmesi gerekir. Zhang ve ark.
yaptiklar1 ¢alismada, posterior kranial distraksiyon sonrasi konvansiyonel fronto-
orbital ilerletme yapilan hastalarda, sadece fronto-orbital ilerletme yapilan hastalara
gore skalp insizyonlarinin daha zor kapatildigini bildirmislerdir(109). Ancak
distraksiyon osteogenezinin kullanildig1 tekniklerde, konvansiyonel tekniklere gore

yumusak doku uyumunun daha iyi oldugu bilinmektedir. Bu nedenle posterior
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distraksiyon uygulanan hastalarda sonraki fronto-orbital sekillendirme ve
ilerletmenin calismamizda oldugu gibi distraksiyon osteogeneziyle yapilmasi ile
insizyonlarin kapatilmasinda goriilen zorluklarin da oniine gegilebilir. Klinigimizde
sendromik hastalarin  yonetiminde, fronto-orbital distraksiyon tek basina
uygulanabildigi gibi deformitenin ciddiyetine gore posterior kranial distraksiyon ile
kombine sekilde de kullanilabilmektedir. Ik cerrahi operasyonun anterior ya da
posterior kranial distraksiyon olmasindan bagimsiz olarak iki islemin de distraksiyon
osteogenezi ile yapilmast nedeniyle yumusak doku uyumunda ve skalp
insizyonlarinin kapatilmasinda zorluk yasanmamaktadir. Sonug olarak fronto-orbital
sekillendirme ve distraksiyon, kraniosinostozlu hastalarin yonetiminde tek bagina
uygulanabilecegi gibi posterior kranial distraksiyon ile kombine edilerek de

kullanilabilir.
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5. SONUC

Bu calisma, bildigimiz kadariyla literatiirdeki fronto-orbital sekillendirme ve

distraksiyon teknigi ile tedavi edilen kraniosinostoz hastalarini igeren en genis

seridir. Ayrica ¢alismamizdaki uzun donem takip ve radyolojik 6l¢iimler sonucunda,

vaskiilarize olmayan transport segmentinin distraksiyonu ile basarili sonuglar

alinabilecegini gosteren ilk klinik ¢alisma olmasi bakimindan énemlidir.

Fronto-orbital kompleksin yeniden sekillendirildikten sonra distraksiyonu

klinigimizde fronto-orbital bolgede 10 mm’den fazla ilerletme ihtiyac1 olan

kraniosinostoz hastalarinin yonetiminde uzun yillardir giivenle kullanilmaktadir. Bu

calismadan elde edilen veriler ve klinik tecriibelerimiz sonucunda bazi sonu¢ ve

Oneriler su sekilde sayilabilir:

Fronto-orbital sekillendirme ve distraksiyon, intrakranial enfeksiyon riskini
arttirmadan giivenle uygulanabilir.

Supraorbital bar ve frontal kemigin yeniden sekillendirilmesi ve greft olarak
distraksiyonu sonras1 kemikte rezorpsiyon ve nekroz gibi korkulan
komplikasyonlar gériilmemektedir.

Gortilen diisiik intrakranial enfeksiyon oranlar1 ve distrakte edilen segmentte
rezorpsiyon gerceklesmemesi; latens fazda kemik ile dura arasinda yeterli
baglantinin olustugunu bu nedenle kemik ile dura arasinda Olii bosluk
olusmadigini diisiindiirmektedir.

Vaskiilarize olmayan transport segmentinin distraksiyonu ile yeni kemik
olusumu gerceklesir ve basarili sonuglar alinabilir. Bu durum, duranin
sagladig yiiksek rejeneratif ¢cevre nedeniyle kranial bolgeye sinirl olabilir.
Dura hasar1 ve devam eden BOS kagagi; olusabilecek kemik defekt miktarini
arttirmakta olup, cerrahi sirasinda duranin hasarlanmamasmna 6zen
gosterilmelidir.

Ozellikle sefalik indeksin 100’{in iizerinde oldugu ciddi kafa sekil bozuklugu
olan vakalarda tek basma fronto-orbital distraksiyon ile normal araliklara
ulasilamayabilir. Bu gibi vakalarda posterior kranial distraksiyonun tedavide

ek olarak kullanilmasi diistiniilmelidir.
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