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Kafa kemiklerinin prematUre yakla§masi sonucu (craniosteno­
sis) kafanm ~e§itli malformasyonlan husule gelir. Bunlar oxycephaly, 
brachycephaly, triponocepphaly, plagiocephaly dir. Hepsinde anor­
mal bir kafa §ekli mevcuttur. AyriCa ekzoftalmi, papilla odemi, veya 
papilla atrofisi, kafa grafisinde impressio digitalisler, kardiyak ano­
maliler, yank damak, polidaktili, sindaktili ve diger baz1 anomalilerle 
birlikte bulunabilir. (Kolobom, katarakt, retina dekolmam gibi). Be­
yindeki bir defektebagh olarak zeka g·eriligi olabilir. 

1. Primer cramostenosis: Kranyal sliti.irlerin biri veya hepsinde 
spontan eksiklik. 

2. Sekonder craniostenosis: PrematUre olarak bir veya birka~ 
kranyal siiti.irde obliterasyon. 

Biz sadece primer craniostenosisten bahsedecegiz. Burada kafa 
beynin geli§mesine e§lik edmez. Bu hayatm ilk birka~ haftasmda en 
koti.i devresindedir. (:iinkli beyin bu aylarda h1zh geli§im i~indedir. 
Bu devrede yap1lan operasyon kafatast ve beynin gori.ini.imiinde bi.i­
yi.ik degi§iklikler yapabilir. 

X I§Im muayenesi total primer craniostenosisin te§hisinde biiyiik 
kolayhklar saglar. Fakat bu hastahk nadirdir. 

Etiyoloji 

Primer craniostenosisin sebebi bilinmiyor. Familyal istidat s1k 
degildir. Bazilarma gore hadise «germ planum» daki bir defekte bag­
hdir. 

~imdi degi§ik tiplerdeki craniostenosisin durumlari ayr1 ayr1 in­
celenecektir. 

Oxycephaly (tower skull, kule kafa) 

Bu hastalarda aim barizle§rni§, yliz uzami§ ve daralmi§, ka§ ve 
alm kemeri goze ~arpmaz hale gelmi§tir. GOz kiiresi ekzoftalmik, da-
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mak yuksek kemerli ve dard1r. Ba§ deformitesi dogumda mevcut ola-
bilir. Fakat genellikle hayatm ilk birkaQ senesinde manifest hale ge­
lirler. Ba§ agr1s1 ve papilla odemi, intrakranyal basmQ arti§mdan do­
layi meydana gelebilir. Optik sinirdeki deformite sebebiyle gerilme 
veya papilla odemi nedeni ile sekonder optik atrofi olabilir. Diger oku­
ler semptomlar iQinde diverjan strabismus, miyopi ve nistagmusu sa­
yabiliriz. Son saydiklarimiz ozellikle vizyon tamamen kaybolduktan 
sonra oldukQa s1ktir. Zeka geriligi, sag1rhk ve konvillsif nobetler vak'­
alarm az bir k1smmda mevcuttur. 

Kafa grafisi karakteristik degi§iklik gosterir : Sagital koroner 
suturler yapi§Iktlr. Orbitalar daralmi§ ve nazal sinusler QOk az geli§­
mi§tir. Kafatasmm iQ yuzunde impressio dipitalisler mevcuttur. 

Oxyccephaly'de premature kranyostenoz oldugunu ve bilhassa 
sagital ve lambdoidal kafa suturlerinde stenoz bulundugunu belirt­
mi§tik. Bu durum kafaiQi basmcmda arti§a, neticede de progressif 
optik atrofiye yol aQar, aynca kafamn kule tarzmda uzamasma sebep 
olur, fontaneller di§a-yukan dogru belirir. Bilinen tabla ortaya Qikar. 

Brachycephaly 

Bu formda ba§ on planda duzle§mi§tir. Aim kemeri anormal dere­
cede yuksektir. Defekt, koronal suturlerin prematur kapanmas1 ne­
deni iledir. Klinik netice: Yaygm kafatasi, one uzam1~ alm, gozler ile­
ri ve birbirinden uzakla§mi§, k1sa yayvan burJin, §i§kin gozler, one 
uzami§ Qene. 

Scaphocephaly 

Sagital sutti.rlerin premature kapanmasi kafatas1 §eklinde yan­
lardan duz, uzami§ ba§ §eklinde defirmiteye sebep olur. Aim Qikik, 
oksipit yuvarlak ve doludur. Bu, kranyostenozun en s1k gorillen §ek­
lidir. 

Trigonocephaly 

Metopik suturlerin premature kapanmas1 neticesi meydana gelen ka­
fatasi deformiteleri, ba§ta triangiller gorti.ntim, altta geni§, ahnda da­
ralmi§ §ekilde gozlerde birbirine yakla§ma. 

Plagiocephaly 

Bir veya iki tarafh koronal veya lambdoid suttirlerin premature 
kapanmas1 oblik kafa §eklini meydana getirir. Ba§ ustten duz ve afet­
zede olm1yan tarafa Qikmbhdir. 
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Craniofacial Dysostosis (Crouzon Hastahg1) 

Kafa deformitesi ve klinik sempomlar oxycephaly ile aymd1r. Ay­
rllan figtirler list dudagm k1sahg1 ile birlikte maksiller hipoplazi, prog­
natizm ve burunda kendine 6zgli papagan gagas1 §eklinde gorlinlim 
vard1r. Gozlerin aras1 aynlml§, ekzoftalmi ve diverjan §a§Ihk karak­
teristiktir. 

Acrocephalosyndactyly (Apert Sendromu) 

Kafatasmm §ekli ve ylizlin gorlinlimli Crouzon Sendromu ile ay­
mdlr. Farkh oldugu bollim ayak ve elde sindaktilidir. ilaveten poli­
daktili olursa Carpanter Sendromu diye adlandmhr. 

Te§his 

X l§ml iledir. Degi§ik tipler arasmdaki farklar barizdir. Hidro­
sefaliile aymc1 te§his, kafanm gorlinlimlinden ve ventriklilogramdan 
anla§1hr. 

Tedavi 

Kemiklerin artifisyel separasyonu uygun materyelin tatbiki ile 
yap1hr. Ameliya.t, te§his konur konmaz dli§i.inlilmelidir. Bir veya iki 
slitlir sinostoz halinde ise 4-6 hafta, eger birgok slitlir i§tirak etmi§se 
mlimklin oldugu kadar erken uygulanmahd1r. Hayatm ilk haftasmda 
yap1hrsa ba§anh olur. 

Vak'am~z 

Ad1, soyad1: Sabahattin ~ener, 11 ya§mda, Ordulu (Resim I ve II) 
Protokol No 5527 31.5.1977 

~ikayeti : Gozlerinin gormemesinden. 
Hastanm yap1lan goz muayenesinde kule §eklinde kafa, orbita 

list duvarmda dlizle§me, zeka geriligi, sagda hafif ekzoftalmi gori.ildli. 
Fundus muayenesinde solda daha ileri olmak lizere optik atrofi mli­
§ahade edildi. Skiyaskopide refle, hafif niyopik eksi bir derecede idi. 
Vizyon, koordinasyon bozuklugu sebebiyle almamad1. 

Zeka testi yaptmlan hastada I . Q 52-55 civannda bulundu. Zeka 
derecesi «Moron» seviyede oldugu anla§1ld1. 

Dahili muayenesinde 6zellik bulunmad1. 
Noro§irlirjikal muayenesinde «oxycephaly» oldugu belirtilerek, 

vak'anm cerrahi giri§im igin gecikmi§ bulundugu bildirildi. 



Resim 1. Kranio Stenosis 

Resim 2. Kranio Stenosis 



Resim 3. Kranio Stenosis (Rontgen) 

Resim 4. Kranio Stenosis (Rontgen) 
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Ozet 

Bir oxycephaly vakas1 takdim edildi. 

Summary 

Asase of oxycephaly is presented. 
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