Bolum 3

Sagital ve Posteriyor Plagiosefali Cerrahi

Komplikasyon Yonetimi

Beste Daltaban!

Hakan Karabagli®

Ozet

Sinostozlar eski ¢aglardan beri dikkat ¢ekmis ve birgok bilim insani tarafindan
incelenmistir. Sinostozlar sendromik veya nonsendromik olabilir. Etyolojide
gevresel faktorler yaninda kalitsal faktorler de 6nemli yer tutmaktadir.
Skafosefali, sagital siitiiriin, posteriyor plagiosefali de lambdoid siitiir erken
kapanmasmna bagl olusan sinostoz tipleridir. Skafosefali en sik goriilen
sinostoz tipi iken posteriyor plagiosefali en az goriilen tiptir. Sinosmtoz tipine
bagh tedavi segenekleri degiskenlik gostermektedir. Agik cerrahi, endoskopi
cerrahi, kask kullanimi gibi konservatif yaklagimlar kullanilmaktadir.
Sendromik olan olgularin tedavisi daha kompleks olup komplikasyonlar daha
tazla goriilmektedir. Komplikasyonlar arasinda kan kaybi, enfeksiyon, hava
embolisi, subdural,subgaleal kanama, parankim hasar1 sayilabilmektedir.
Komplikasyonlarin yonetiminde uygun hasta segimi, uygun pozisyon
verilmesi, minimal invaziv yaklagim uygulanmasi, postoperatif hasta bakimi1
oldukga 6nemlidir. Bu boliimde sagital ve posteriyor plagiosefali cerrahisi
sonrast gelisebilecek komplikasyonlar, risk faktorleri ve onleme stratejileri
derlenmigtir.

1.GIRIS

Eski gaglardan beri bilinen kafatasi gekil bozukluklar1 ilk zamanlardan beri

dikkatleri tizerine ¢ekmistir. Sinostoz tanimu kafatasi suturlerinin beklenen
stireden daha erken kapanmasi olarak tanimlanmaktadir. Her canli dogumda
1/2000 goriilmektedir. (1,2) Kozmetik deformiteler yaninda kafa igi basinci
artigina bagh klinik bulgular, mental gelisim lizerindeki etkisi, gorme ve
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isitme fonksiyonlarina etkisi agisindan oldukga 6nemlidir. Eski zamanlardan
bugiine bir¢ok arastirmaci kafatas: sekil bozukluklari ve yonetimi iizerinde
goriis bildirmistir. Kafatas suturlerinin varhigi ve kemik deformitelerine bagh
klinik bulgular Hipokrat ve Galen tarafindan bildirilmis giiniimiize en yakin
patofizyoloji 19. yy’da tanimlanmugtir (3-5). Von Sémmering 1800’1 yillarda
kraniyal siitiirlerin anatomisi ve anormal gelisimini ilk olarak agiklayan bilim
insanidir (6). Tk kraniyosinostoz terimini, cerrahi yonetimini en kapsayict
seklide agiklayanise Virchow’dur (7). Yine 1900’lii yillarda kraniyosinostoz tek
bagina bir hastalik olarak degil sendromik hastaliklarin bir komponenti olarak
tanimlanmugtir. Apert,Crouzon, Moss buna yonelik ¢aligmalar yapmuglardir
(8-11). Kraniyosinostoz sendromlar1 arasinda Apert, Crouzon,Pfeifter,
Saethre-Chotzen, Craniofrontonasal, Boston sayilabilir(12,13). Gen
mutasyonlarinin varligi sendromik vakalarda goriilmektedir. Nonsendromik
kraniyosinostozlar sendromik olanlardan daha sik izlenmektedir. Bati
Avustralya’da yapilan bir ¢aligmada kraniyosinostoz olgularinin %85’inin
nonsendromik oldugu bildirilmistir(14). Kraniyosinostozlar arasinda siklik
sirasina gore en sik olandan en aza dogru siralandiginda ilk olarak sagital siitiir
ardindan koronal ve metopik siitiirlerin etkili oldugu yapilan ¢aligmalarda
bildirilmistir(15). Gergek lambdoid sinostoz %3,3 olarak bildirilmistir(16).
Sagital sinostoz %55 olarak bildirilmigtir. Son ¢aligmalarda sagital sinostozun
1/5000 olarak belitilirken lambdoid sinostoz insidansi 1/1000’nin altinda
bildirilmistir(17,18). Sagital ve metopik sinostoz insidansinda erkek,
koronal ve lambdoid sinostoz da ise kadin hakimiyeti goriilmiigtiir(19).
Patofizyolojisinde meninkslerin iizerindeki mezenkim, intramembranoz
ossifikasyona neden olur. Intramembranéz ossifikasyon nérokraniyumu
olusturmaktadir. Fibroz siitiir yapilar kemiklerin birbirinden ayr1 durmasini
ve zamanla yakinlagmasimi saglamaktadir. Zamanindan oOnce siitiirlerin
kapanmasi halinde sinostoz goriilmektedir(20). Kraniyosinostozlarin tedavi
zamanlanmast ve tedavi yaklagimlari halen tartigmalidir.

2.Sagital sinostoz

Kraniyosinostoz tipleri arasinda en sik izlenen sagital sinostoz sagital
stitiiriin  beklenen zamandan 6nce kapanmasidir. 1/2000 canli dogum
bagina goriildiigli belirtilmektedir. Kraniyosinostozlar arasinda en sik
goriilen sinostoz tipidir. Tiim sinostozlarin %40-60’n1 olugturmaktadir (2).
Temporal ve pariyetallerden basili frontal ve oksipitalden kabarik bir kafa
sekli izlenmektedir. Bu kafa sekline uzun kafa (dolikosefali) denir. Sagital
stitiiriin erken kapanmasina bagl olusmugsa kayik kafa (skafosefali) olarak
tarif edilmektedir. Tleri olgularda koronal siitiir diizeyinde ¢okiintii meydana
gelir ve buna da eyer kafa(klinosefali) denmektedir(46). Skafosefalide
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kafanin on-arka gap artig1, koronal ¢ap azalmasi sonucu kafa igi basing artis,
norokognitif bozukluklar izlenebilmektedir.

Sagital siitiir ortalama 22-39. Aylar arasinda kapanir. Erken kapanan
sagital siitiir sagital sinostoza yol agar. Erkek hakimiyeti olup erkek /
kadin orani 3,5/1’dir(21). Cogu sporadik olup bazilarinda genetik
faktorler de izlenmektedir. Sendromik veya nonsendromik olabilmektedir.
Sendromik olmayanlarda anne sigara kullanimi, ¢oklu -gogul gebelik
oykiisii,prematiirite,gebelikte uygun olmayan ilag kullanimi etyoloji de
sayilabilir. Sendromik olan olgularda fibroblast growth faktor reseptor
2(FGFR2), FGFR1, FGFR3, twist homolog 1 (TWIST), ephrinB1 (EFNB1)
mutasyonlarinin etkili oldugu, BMP2 ve BMP9 lokuslarinin nonsendromik
sagital sinostoz da etkili olabilecegi bildirilmistir(23). Nonsendromik sagital
sinostoz olgularinda etyolojide genetik faktor varligr ¢aligmalari devam
etmektedir.

Klinikte kafa igi basing artigina bagli semptomlar, kozmetik nedenler 6n
plandadir. Siitiir kapanmasi ne kadar erken olursa semptomlarin siddeti fazla
olmaktadir. Sagital sinostozda bipariyetal ¢ap azalmasi,anteriyor-posteriyor
cap artist nedenli beyin omurilik sivisi (BOS) dolagiminda bozulma ve
venoz hipertansiyon meydana gelmesi goriilmektedir. BOS dolanim
bozulmast, hidrosefali KIBAS®a sekonder buna baglt bag agrisi, bulanti-
kusma goriilebilmektedir. Sendromik olgularda maksillofasiyal geligim
bozukluguna bagl solunum, gorme ve isitsel bozukluklar,6grenme giigliigii,
konugma bozuklugu da gortilmektedir.

Genellikle kraniyosinostoz dogumla birliktedir. Fakat tani konulmasi
dogumdan birkag ay sonra olur. Tanida genis anamnez, fiziki muayene ve
radyolojik goriintillemeler kullanilir. Yeni dogan uyum gekli pozisyonel
sinostoz agisindan mutlak sorgulanmalidir.  Aile 6ykiisii  sendromik
sinostozlarda onemlidir. Fiziki muayenede kafa on-larka gap artigi,frontal
oksipital kemik beliginligi,alin sekli, kulak simetrisi ve mastoidlere uzakligi,
burun koki, goéz simetrisi mutlaka incelenmeli, kafa ¢evresi Olgiimii
vagla uyumlu persentil arahginda olmasma bakilmahdir. Radyolojik
goriintiilemelerde direkt kafa grafisi, i¢ boyutlu bilgisayarli tomografi
(BT), manyetik rezonans goriintileme (MRG) kullanilmaktadir. Direkt
grafide siitiir hattinda diizlesme, daralma, skleroz, siitiire dik gegen bantlar
goriilmesi sinostoz lehine bulgulardir fakat giiniimiizde direkt grafinin yeri
kalmamistir. Kesin tanida ince kesit ¢ekilen 3D BT altin standarttir. Eslik
eden parenkimal lezyon ayirt ediciligi acisindan MRG kullanilabilmektedir
(24).
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3.Posterior plagiosefali

Posteriyor plagiosefali tek tarafli lambdoid sinostozdur. Frontal ve
oksipitalde etkilenen tarafin ¢aprazinda gelisme izlenir. Ayni taraf kulak
ve mastoid kemik agagi dogru yer degistirmesi goriilmektedir. Birgok
olguda kulak oOn-arka yonde yer degistirdigi goriilmektedir. Kafatasina
yukardan bakinca kafa gekli yamuk sekilde goziikmektedir. Pozisyona bagh
deformasyonel veya sinostotik olabilir. Deformasyonel olan olgularda
oksipito-pariyetal bolgeye baski sonucu gelismektedir. Lambdoid siitiirler
agiktir. Posteriyor plagiosefali ya da unilateral plagiosefali ise lambdoid suturn
bekelenen zamndan erken kapanmasi sonucu olusmaktadir. Insidansi 1/2100
oranindadir. Sendromik olmayan kraniyosinostazlarda daha yaygindir. Ve en
az oranda goriilmektedir (25-27).

Tiim sinostozlarin %2-3’linli posteriyor plagiosefali olugturmaktadir
(26). Sikga tek tarafli siitiir kapanmasi vardir. Ayni tarafta frontal kemik
daha geride kalirken kompensatuar olarak kars: taraf pariyetal kemik ve ayni
taraf mastoid kemik daha belirgindir. Kulak pozisyonel olan olgularin aksine
daha geride ve agagidadir. Kafa kaidesi aksinda posteriyorda sinostotik
tarafa deviasyon vardir. Cogu hafif formdadir ve cerrahi tedavi gerektirmez.
Agir formlarda ise cerrahi tedavi gerekmektedir. Tedavide amag kafa
seklini diizeltmek ve hacmi artirmaktir. Temel yaklagim bilateral yeniden
sekillendirme yapilmaktadir. Dort aya kadar basit siitiirektomi yapilirken daha
biiyiiklerde simetriyi saglamak agisindan pariyeto-oksipital sekillendirme ve
kafa kaide posteriyor aksindaki deviasyonu da giderme amaglanir. Bilateral
suboksipital kemik sekillendirmesi cerrahiye eklenir. Deformasyonel olan
olgularda gogunlukla yatis pozisyonu degisikligi ile sekli diizelir fakat agir
olgularda alt1 ayda diizelme olmazsa kask kullanmak 6nerilir(28).

4. Tedavi, komplikasyonlar ve komplikasyonlarin yonetimi

4.1 Tedavi

Yasam ilk iki yilda intrakraniyal yapilar hizla gelismekte, sagital
sinostozlu olgularda gecikme olmasi halinde kafa igi basing artigina
yol agacagi unutulmamahdir. Bu nedenle miidahalenin erken ve dogru
zamanda yapilmasi elzemdir. Cerrahi tedavi 1970’lerde Tessier’in Oncii
caligmalar1 sonras1 20.yy’da minimal invaziv tekniklerin eklenmesi tedavi
segenekleri geligmistir(29). Cerrahi tedavide amag erken kapanan siitiirun
gevsetilmesi,kozmetik deformiteyi diizeltmek ve boylece psikolojik ve
sosyolojik sorunlarin Oniine gegmek ve beynin geligimini siirdiirebilecegi
uygun alan saglamaktir(31). En iyi cerrahi zamanlama dogum sonras1 6. Ay
sonrasidir. 8-10 ay civarinda bebegin kan hacminde artigin olmast cerrahiye
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bagli kan kaybi tolerasini artirmaktadir(30). Sagital siitiiriin 6n kisminin
erken kapandigi oldugu olgularda frontal diizeltme yapilirken, izole arka
kisim erken kapandigi oksipital diizeltme yapilabilir. Total sinostoz varliginda
ise total kalvaryal diizeltme operasyonu planlanmaktadr.

Giiniimiizde minimal invaziv ve endoskopi cerrahi tecriibesine ragmen
agik cerrahi olgularin neredeyse tamaminda altin standarttir. Uygulanan
cerrahi yonteme baglh komplikasyon gelisim riski de farklilik gostermektedir.
Cerrahi teknik ve anestezi alanindaki gelismeler giiniimiizde mortalite ve
morbidite oranini olduk¢a azaltmaktadir. Sagital sinostoz i¢in mortalite
orant halen %0,15, morbidite oran1 %0,1 olarak bildirilmistir(35).

Posteriyor plagiosefali cerrahisinin en 6nemli endikasyonu kraniyal
deformitedir. Anormal kafa yapisi psikososyal gelisim tizerinde olumsuz
etki yaratacagindan kafa geklinin diizeltilmesi amaglanmaktadir(31,33).
Sendromik olan olgularda estetik kaygi yaninda kapanan siitlir hattinin
altindaki beyin dokusunda serebral kan akimi ve perflizyonun bozulmasi,
uzun donemde kafa i¢i basing artist izlenmesi de cerrahi endikasyonlar
arasindadir. Birgok olguda kask kullanimi onerilmektedir. Kask tedavisi
ise 6-12 ay siire ile devam edilmektedir(34). Kask kullanimima bagh
komplikasyonlar da izlenmektedir. Kask kullanimi kotii koku olmasi,basiya
baglh ciltte yara olugmasi, uzun dénem ve dogru kullanim gerektirmesinin
verdigi zorluklar komplikasyonlar arasinda sayilabilir.

4.2 Komplikasyonlar ve komplikasyonalarin yonetimi

Cerrahi i¢in uygun zaman genellikle tig-alt1 aylardir(30). Dokuz aya kadar
kafatas1 halen esnekligini korumakta ve sekillendirme yapilabilmektedir.
Cerrahi komplikasyonlar diger sinostoz operasyonlarina gore daha az
izlenmektedir. Posterior plagiosefali komplikasyonlar1 daha nadirdir. Akut
intraoperatif komplikasyonlar genelde kan kaybr nedenlidir. Nadiren venoz
siniis, major kortikal ven yaralanmasi olmaktadir.

Preoperatifdonemdevarolan KIBASvarl g1,kraniyoserebraldisproporsion,
hava yolu problemleri, hidrosefali varligi, chiari malformasyonu, artmig venoz
basing varli hem preoperatif hem de postoperatif donemde komplikasyon ve
morbitideyi artirmaktadir. Cerrahiye bagl komplikasyonlar arasinda siniis
kanamasi, hava embolisi, kan kaybi, enfeksiyon, kozmetik deformitenin
diizelmemesi, sistemik komplikasyonlar sayilabilir.

4.2.1 Kanama

Kanama en sik goriilen komplikasyondur. Literatiirde 8101 olgu ele
alinarak yapilan bir ¢aligmada kan kaybinin cerrahi mortalite ve morbiditeyi
etkileyen en 6nemli faktor oldugunu ortaya koymustur(36). Kan kaybina
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yonelik verilecek kan ve sivi replasmaninin uygun dozda olmamas: da kalp
yetmezligi, akciger 6demi, dissemine intravaskiiler koagiilasyon (DIK) gibi
sonuglar dogurmaktadir. Bu nedenle hem kan kaybinimn oniine gegilmesi
hem de sistemik komplikasyonlarin gelijmemesi agisindan kilograma uygun
olacak sekilde uygun sivi ve kan replasmaninin dogru zamanda ve yeterli
miktarda verilmesi gerekmektedir. Kan kaybmin Exchange agamasinda
replasmanin sadece eritrosit siispansiyonu ve sivi ile degil taze donmug
plazma, trombosit siispansiyonu ve koagiilasyon faktorleri ile yapilmasi
gerekliligi vurgulanmugtir. Literatiirde preoperatif tranexamik asit (TXA)
kullaniminin kan kaybini azalttig: bildirilmigtir(37).

4.2.2 Enfeksiyon

Enfeksiyon bildirilen serilerde ikinci en sik komplikasyondur. Yapilan
caligmalarda %10’ nun altinda oldugu bildirilmistir(38).  Enfeksiyon
gelismesini etkileyen faktorler arasinda hastanin yagi, cerrahi siiresi, yogun
bakim kalig siiresi ve sinostoz tiirii sayilmaktadir. Sendromik sinostoz ve
implant kullanilan olgularda enfeksiyon oranlarinin daha yiiksek oldugu
bulunmugtur. Enfeksiyonun oniine gegilebilmesi agisindan preoperatif en az
yarim saat 6nce profilaktik antibiyoterapi uygulanmasi, uygun sterilizasyon,
cerrahi stiresinin kisa tutulmasi, uygun cerrahi yontemin kullanilmasi
operasyon odasindaki kigi sayisinin minimumda tutulmasi, postoperatif
yogun bakim kalig stiresinin kisa tutulmasi, uygun pansuman onerilmektedir.

4.2.3 Hipotermi

Hipotermi pediatrik hasta grubunda cilt alti dokusunun ince olmasi
nedenli preoperatif hasta hazirligi asamasinda dahi gelisebilmektedir. Infantil
cagda kafanin viicuttan biiyiik olmasi nedenli en fazla 1s1 kaybr operasyon
esnasinda goriilmektedir(39). Uygun ameliyathane oda 1sis1, ameliyat
stiresinin kisa tutulmasi, kan kaybinin azaltilmasi, replase edilecek sivinin
isinin diizenlenmesi ile hipoterminin 6niine gegilmesi 6nerilmektedir.

4.2.4 Hematom

Operasyon sonrasi subgaleal, subdural hematom goriilebilmektedir. Bu
nedenle cerrahi esnasina hemostazin saglanmasi ve kanama kontroliiniin iyi
yapilmasi onerilmektedir.

4.2.5 BOS fistiili

Beyin ve omurilik sivist (BOS) fistiilii kranial cerrahi sirasinda dura
yaralanmasi nadir de olsa goriilebilmektedir. Ozellikle niiks cerrahilerde,
implant takili olan olgularda, sendromik sinostoz vakalarinda graniilasyon
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dokusu ve yapigiklar nedenli dura yaralanmasi goriilebilmektedir(40).
Kraniyotomi esnasinda gelisen dura yirtiklart primer veya greft kullamilarak
kapatilmaldir. Literatiirde komplikasyonlar1 azaltmaya yonelik profilaktik
lomber drenaj yerlestirilmesi 6nerilmektedir(41).

4.2.6 Sistemik Komplikasyonlar

Hava embolisi pozisyona bagl kemik dokusundan gelisebilir. Ozellikle
kaidede yapilan osteotomiler de hava embolisi riski daha fazladir.
Komplikasyonun 6nlenmesinde en 6nemli basamak uygun hasta pozisyonun
saglanmas1 venoz doniigiin korunmasidir. Erken tespit agisindan prekardiyal
doppler ve end-tidal CO2 monitor kullaniimalidir. Kraniyosinostoz cerrahisi
yapilacak olan ¢ocuklarsa santral venoz yol tercih edilmelidir(43).

Uygun olmayan kan ve sivi transflizyonu sonucu kalp yetmezligi,
akciger 6demi gelisebilmektedir. Hastanin yas ve kilosuna gore uygun sivi
replasmanin yapilmasi onerilmektedir.

4.2.7 Nobet

Postoperatif donemde sendromik olgularda %11,8, nonsendromik
olgulardaise %2,9 oraninda nobet goriildiigii bildirilmistir(32). Caligmalarda
nobete yonelik profilaksi verilmesi konusu tartigmalidir. Nobet izlenmesi
halinde antiepileptik tedavi verilmesi genel olarak 6nerilmektedir.

4.2.8 Nadir ve gecikmis komplikasyonlar

Yapilan cerrahi girigimde beyin parankim yaralanmast, orbita yaralanmasi,
hematom geligmesi, ensefalosel, kemik defekti nadir olsa da goriilebilecek
diger komplikasyonlardir(42).

Bunlarinyanindakozmetikdiizelmeninsaglanamamasidakomplikasyonlar
arasinda sayilmaktadir.

Gecikmis komplikasyonlar arasinda  kemik biiylime anomalileri ile
iligkili olup 1 yastan kiigiiklerde daha nadirdir. Biiyliyen kafa tas1 ile kemik
flizyonun saglanamamasi ve leptomeningeal kistler goriilebilir(44). Yagin
ilerlemesiyle yapilan cerrahilerde kalici defektler olabilir. Total kalvaryal
sekillendirme yapilan olgularda kraniektomi alaninin kapanmamast ileri
yaglarda kraniyoplasti ihtiyact da nadir komplikasyonlar arasindadir.

Endoskopik cerrahilerde kanama, enfeksiyon risk, tecriibeli elde cerrahi
stirenin  kisaligr komplikasyon oranmi azalttigr yoniinde de ¢aliymalar
vardir(45). Ancak kozmetik diizelmenin azhigi ve revizyon cerrahisi
gerekebilecegi agisindan 6nerilmemektedir. Giiniimiizde halen agik cerrahi
altin standart olarak kullanilmaktadr.
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