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Kafatas: kemiklerinin erken synostczuyla husule gelen gekil bo-
zukluklarinda son yillarda cerrahi miidahale fikrinin gelismesi iizeri
ne bizde bu tip sekil bozuklugu gosteren bir vak’ay:r takdim etmegi
uygun bulduk. Vak’amiz ¢ yasinda bir erkek cocugu I. Mutlu, 1233/40
protokol no.su ile 27.1.1975 giinii I. Cocuk Dahiliye servisine kafasin-
daki anormal goériiniim, konugamama, rengindeki solukluk sikiyet-
leri ile yatt: (Resim I). 2 kardesi, anne ve babasi dag ve sithhatte, anor-
mal iskelet goriiniimii yok. Oz gecmiginde kayde deger bir bozukluk
yvok. Fizik muayenede genel goériiniigde kafa tepesi yiiksek ve asi-
metrik, frontal nahiyeleri basik ve hypoplasik, yiiz kemiklerinin da-
ha az inkisafi ve gozlerde exoftalmus ile yiizde 6zel bir goriiniim
meveut. Ayak parmaklarinda 2-3 cii parmaga ait bir syndaktili mev-
cut (Resim II). Vizion bozuklugu yok. Zekid geriligi mevcut. An-
ne ve babasim1 tamiyor. Bulundugu yer ve zaman hakkinda bilgisi
yok. Basit kelimeler kullanabiliyor. Ciimle kuramiyor (Resim III).
Kafa rontgenine bakilacak olursa intrakranial hypertansiyon araz-
larma bagh olarak empresyo-digitalisler fevkalade barizdir. Sella tur-
gika ve sfenoidin cs petrosisi son derece cpak olarak goriilmektedir.
Burada bir geyi isaret etmek isteriz ,Suturalar gilinmig veya gayet
ince bir cizgi halinde gorillmektedir. Vak’amiz bir craniosynostosis
vak’asidir. Akrosefali ve syndaktilisi ve zekd geriligi ile bir Apert
Sendromudur.

Cccuklarin kafa kemikleri ossifikasycnunda bozukluklar::

1. Anencephali, 2. Craniosynostosis, 3. Basiller impresyon, 4.
Hypertelorizim, 5. Parietal foramina, 6. Lacuner kafa gibi boliimleri
kaplar.

Cranicsynostosisler hakkindaki bilgilerimizi kisaca hatirlarsak:

Cranicsynostogis, kafadaki suturlarin bir veya daha fazlasinin
kapanmalar ile bagta deformitelere sebep olmasidir, beyinde ve goz-
de bozukluklar yapar.

(*) Nisan 1976’da Sigli Cocuk Hastanesi Bilimsel Toplantisinda teblig edil-
migtir.
(*#) Sisli Cocuk Hastanesi ITT. Cocuk Klinigi Sef, Sef Muavini, Bagasistani.



Resim 1. Apert Sendromu.

el

Resim 2. Apret Sendromunda ayak parmaklarinda syndaktili.
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Resim 3. Apert Sendromunda kafa grafisi goriiniimii.

Etiologie : Konjenital craniosnostosis embryojenik hayat-
ta bilinmeyen sebeplerle meydana cikabilir ve diger iskelet defektleri
beraber olabilir.

Bundan bagka postnatal olabilir. Ragitizimdeki gibi. Bununla be-
raber hipofosfataz, idycpatik hyperkalsemi ve diger bozukluklarla be-
raberdir. Craniosnostesislerin bazilar beyinde ve gérme sisteminde,
fakat hemen hepsi de craniumda deformitelere sebep olurlar.

Pathologie: Kranium kemikleri yeni dogan normal bebek-
te ayr1 ayridir. Dogumdan hemen sonra birbirlerine yaklasarak su-
turlar1 meydana getirmege baslarlar. Diiz kemiklerin kenarlarinda
fibréz doku gelismesi clur, bu geligsme suturlarin ortadan kalkmasi-
na, silinmesine yol acar. Suturlar silinince bliylime azalir ve fibroz
doku kaybolur. Iste bu erken kapanma deformitelere yol agar. Kapa-
nan koselerde kubbe gibi tagsmalar, acik suturlarda ise kompanse bir
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biiylime yer alarak asymetrik bir durum kazandirir. Halbuki nihai
olarak koronal sagital ve lambdoeid suturlar 30 yildan sonra kapan-
maktadirlar.

Klinik formlary: Sagital sutur erken kapandiginda, bag uzun ve
dar olur. (Scaphocephaly) ... Bozulan suturlar ekseri bir kemik dizisi
igaret edebilir. Erkekler kizlardan daha cok atake olurlar. Ocular ve
neurolojik anomaliler sutur anomalileri ile nadiren beraber olabilir-
ler. Keronal suturun kapanmasi, ciddi deformiteler gosterir (oxycep-
haly, acrocephaly denir) burada yiiz ve orbittede istirakler vardir.
Orbit kemigin c¢atis1 deprese olmustur. Exophtalmus inkisaf eder ve
strabismus, nystagmus, papiller 6dem optik atrofi ve vision kaybi ola-
Lilir, Diger anomaliler, kardiak, chonal atresia veya dirsek diz maf-
sal1 defectleridir. Syndaktilisim en sik gdriilen anomalidir.

Apert syndromu: 1lk defa 1906’da Apert tarafindan tarif edil-
mig bir sendromdur. Diinya literatiiriinde az negredilmis vak’alardan-
dir. Dogumdan itibaren goze carpan basin degisikligi ve syndaktili ile
karekterizedir. Bas anomalisi esas itibariyle frontal bir hipoplasi ve
kafa tepesinin yiiksekligidir. Exoftalmi ve yiiz kemiklerinin daha az
derecede inkigafl, bazan bir palatum deviyasyonu ve nihayet giddetli
bir zeka geriligi ile beraberdir. Ekstremitelerde el ve ayak parmak-
larinda kapanma bazan da polydaktili vardir. Kafatasindaki degisik-
likler, intracraniel hypertansiyon arazlari ile cogu zaman beraber bu-
lunur. Buna ait olarak empersyo digitalisler fevkaldde barizdirler.
Sella tursika ve sfencidin os petrosisi son derece opak goriiliir. El ke-
miklerinde anargik bir dispozisyon vardir. Falankslar birbirine yapi-
sik veya ayridir. Ayak falankslari ise hipoplastiktir. Zeka geriligin-
den bagka goz komplikasyonu mithim bir yer tutar. Ctosomal domi-
nant olarak gectigi diisiiniilmektedir. Yine bu sendroma benziyen cra-
niosynostosislerden biri de: Acrocephalopolysyndaktili-Carpenter
Sendromudur.

Apert sendromuna benzerlikleri vardir. Bazi yonlerden de Lauren-
ce-Moon Biede sendromuna benzer. Acrocephaliye ek olarak, bu send-
rom belli bir yiiz gekli, preaxial polydaktili, el ve ayaklarin syndak-
tilisi, hypogenitalizim, obesity ve mental retardasyonla kendisini gos-
terir. Otosomal resessiv esaslarla gecer.

Craniofacial dysostosis (CROUSON’S DISEAS)

Bu sendromda acrocephali, gaga gseklinde burun, hypoplastik ma-
xilla, hypertelorizim, exophthalmus external strabismusla kendini gos-
terir. Bu bozukluk dominant herediter olarak gecer. Burada zeki ek-
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geriya normaldir. Ayirici Teshis: Oxycaphalik goriiniis prematiire ka-
panmalarin rol cynamadigl yiiksek kubbe kafali ailelere ait formlar-
dan ayirt edilmelidir. Mikrocephalide ise bag kiiciiktiir intracranial
basincin arttigina dair kelirtiler yoktur. Her iki taraf simetriktir. Su-
turlar erken kapandig: halde suturlarda silinme yoktur.

Prognoz: Segital suturun kapanmasi nadiren komplikasyon ya-
par. Uzun dar bas sadece estetik bakimindan, psikolojikman sakinecali
olabilir. Koroner suturun synostosisinde durum daha ciddidir. Beyin
ve cranial sinirlerin komplikasyonu ile kcplikasycnlara sebep olur ki
en erken sekilde cerrahi miidahaleyi icap ettirir.

Tedavi: Segital synostosislerde diizeltme ancak estetik ve psi-
kolojik sebeplerle yapilir. Coronal veya multiple synostosis varsa ve
ciddi cerebral ve visual bozukluklar yapiyorsa, erken cocukluk ¢agin-
da cerrahi miidahele indikedir. Hayatin ilk 6 ayinda beyin siiratle
bilyiiyeceginden cerrahinin dogumdan hemen sonraki aylarda yapil-
mas1 muafiktir.

Cerrahi miidahele erken kapanmis sutura boyunca linear craniek-
tomidir. Cerrahi miidaheleden sonra tekrar ikinci bir kapaniga mani
olmak icin genig reseksiyen yapilir. Ostecgenesisi durdurmak i¢in du-
ramater kotorize edilmeli ve damar agi1 tarafindan beslenmesine mani
clunmalidir. Son zamanlarda kemikler arasina plastik lamlar da ko-
nulmaktadir. Halen iiniversite kliniklerinde ise kemik graflari konul-
makta ve muaffak da olunmaktadir.

Ozet

Apert sendromlu 9 yvaginda bir erkek ¢ccuk takdim edilmis, bu
vesile ile craniosynostosisler hakkindaki bilgiler gbzden gecirilmistir.

Summary

A cose of craniosynestesis have been presented: 9 years old boy,
who has Apert Sendrom, his clinical manifestation, and revieved of
craniosnostosis have keen presented.
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