
- 251 -

DOI: 10.37609/akya.3855.c1294

BÖLÜM 20

SENDROMİK KRANİOSİNOSTOZLAR
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GIRIŞ

Kraniosinostoz, Virchow (1) tarafından ortaya atılan bir terim olup bir veya daha 
fazla kraniyal sütürün erken kaynaşması ile karakterize konjenital bir bozukluk-
tur (2). Bu durum anormal kraniyal büyümeyle sonuçlanır. Kaynaşmış sütür, ona 
dik doğrultudaki normal kafa büyümesini kısıtlar; bunun sonucunda açık kalan 
sütürler üzerinden telafi edici bir büyüme gerçekleşir. Sinostoz sonrası kraniyal 
büyümenin baskın yönelimi ise kaynaşmış sütüre paralel olmaktadır.

Kafa sütürlerinin yalnızca tek başına erken kapanması durumunda non-send-
romik kraniosinostoz söz konusudur. Buna karşın, sütür kaynaşmasının başka 
anomalilerle birlikte, belirli ve tanımlanabilir bir klinik tablo şeklinde görülme-
si  sendromik kraniosinostoz  olarak adlandırılır (2). Yaklaşık her 2.500 yeni-
doğandan birinde kraniosinostoz görülmektedir (3). Vakaların büyük bir kısmı 
non-sendromik ya da izole tiptedir. Sendromik kraniosinostozlar ise ek bulgula-
rın eşlik ettiği olgular olup, tüm kraniosinostozların yaklaşık %40’ını oluşturur ve 
ortalama her 6.250 doğumda bir rastlanır (4). Kraniosinostoz sendromları klinik 
özelliklere dayanarak tanı alır. Anormal baş şekli, orta yüz yetersizliği ve ekzorbi-
tizm tipik kraniofasiyal bulgulardır (5,6). Genel olarak tek sütür sinostozu görülen 
çocuklarda sendromik tabloya rastlanma olasılığı düşüktür; ancak bazı kranio-
fasiyal sendromlar yalnızca tek sütür sinostozu ile de klinik olarak ortaya çıka-
bilir. Kraniosinostozda tutulan sütür sayısının artmasıyla birlikte, kafatasındaki 
hacimsel boşluk azalır ve buna bağlı olarak intrakraniyal basınç yükselme riski 
artar. Bir çalışmada, tek sütür kraniosinostozu bulunan olguların %14’ünde, çok-
lu sütür tutulumunun görüldüğü olguların ise %47’sinde intrakranial basınç ar-
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tüpü önemlidir.

İntrakraniyal basınç yönetimi, multisütüral kraniosinostozlu bebeklerde int-
rakraniyal basınç artışı sık görülür ve genellikle ilk yıl içinde tedavi edilmelidir. 
Kranyial kubbe ekspansiyonu bu dönemde tercih edilen yöntemdir; posterior 
veya anterior genişletmenin sırası cerrahın tercihine bağlıdır. Posterior kranyi-
al kubbe distraksiyonu, özellikle intrakraniyal hipertansiyon riski olan olgularda 
erken dönemde profilaktik amaçla uygulanabilir. Cerrahi Yaklaşımlar, fronto-or-
bital ilerletme ve kranyial kubbe yeniden şekillendirme, hem alın konturunun 
düzeltilmesini hem de orbital barın ilerletilerek gözlerin korunmasını sağlar. aynı 
zamanda intrakraniyal hacmi artırarak intrakraniyal basınç yükselme riskini 
azaltır. Daha az invaziv bir yöntem olarak endoskopik sütürektomi bazı olgularda 
tercih edilmektedir. Orta yüz hipoplazisini düzeltmek için subkraniyal Le Fort III 
osteotomisi veya monoblok ilerletme yapılabilir. Kalıcı dentofasiyal deformitele-
rin düzeltilmesinde ise ortognatik cerrahi planlanır (23,24).

SONUÇ

Sendromik kraniosinostozlar, genetik kökenli ve çoklu sistemleri etkileyen komp-
leks tablolardır. Sadece kraniyal şekil bozukluklarıyla sınırlı kalmayıp solunum, 
görme, işitme, beslenme ve nörolojik gelişim üzerinde de önemli etkiler gösterir-
ler. Bu nedenle tanı ve tedavi süreci, pediatrist koordinasyonunda multidisipliner 
bir ekip tarafından yürütülmelidir. Erken tanı, düzenli takip ve uygun cerrahi gi-
rişimler sayesinde hem beyin gelişimi korunabilir hem de fonksiyonel ve estetik 
sonuçlar iyileştirilebilir.
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