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Kafa kemiklerinin prematiire yaklagsmasi sonucu (craniosteno-
sis) kafanin cesgitli malformasyonlar: husule gelir. Bunlar oxycephaly,
brachycephaly, triponocepphaly, plogiocephaly dir. Hepsinde anor-
mal bir kafa gekli mevcuttur. Ayrica ekzoftalmi, papilla 6demi, veya
papilla atrofisi, kafa grafisinde impressio digitalisler, kardiyak ano-
maliler, yarik damak, polidaktili, sindaktili ve diger bazi anomalilerle
birlikte bulunabilir. (Kolobom, katarakt, retina dekolmani gibi). Be-
vindeki bir defektebagl olarak zeka geriligi olabilir.

1. Primer craniostenosis: Kranyal siitiirlerin biri veya hepsinde
spontan eksiklik.

2. Sekonder craniostenosis: Prematiire olarak bir veya birkacg
kranyal siitiirde obliterasyon.

Biz sadece primer craniostenosisten bahsedecegiz. Burada kafa
beynin gelismesine esglik edmez. Bu hayatin ilk birkac haftasinda en
kotii devresindedir. Ciinkil beyin bu aylarda hizli gelisim ic¢indedir.
Bu devrede yapilan operasyon kafatasi ve beynin gériiniimiinde bii-
yiik degigiklikler yapabilir,

X 131m1 muayenesi total primer craniostenosisin teshisinde biiyiik
kolayliklar saglar. Fakat bu hastalik nadirdir.

Etiyoloji

Primer craniostenosisin sebebi bilinmiyor. Familyal istidat sik
degildir. Bazilarina gore hadise «germ planums» daki bir defekte bag-
lidar.

Simdi degisik tiplerdeki craniostenosisin durumlar: ayr:1 ayr: in-
celenecektir.

Ozxycephaly (tower skull, kule kafa)

Bu hastalarda alin barizlesmis, yiiz uzamis ve daralmig, kas ve
alin kemeri goze carpmaz hale gelmistir. Goz kiiresi ekzoftalmik, da-
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mak yiiksek kemerli ve dardir. Bag deformitesi dogumda mevcut ola-
bilir. Fakat genellikle hayatin ilk birkac senesinde manifest hale ge-
lirler, Bag agrisi ve papilla 6demi, intrakranyal basing artigindan do-
layr meydana gelebilir. Optik sinirdeki deformite sebebiyle gerilme
veya papilla 6demi nedeni ile sekonder optik atrofi olabilir. Diger okii-
ler semptomlar icinde diverjan strabismus, miyopi ve nistagmusu sa-
yabiliriz. Son saydiklarimiz ozellikle vizyon tamamen kaybolduktan
sonra oldukea siktir, Zeka geriligi, sagirlik ve konviilsif nébetler vak’-
alarin az bir kisminda mevcuttur.

Kafa grafisi karakteristik degisiklik gosterir: Sagital koroner
giitiirler yapigiktir. Orbitalar daralmis ve nazal siniisler cok az gelis-
migtir. Kafatasimn i¢ yliziinde impressio dipitalisler mevcuttur.

Oxyccephaly’'de prematiire kranyostenoz oldugunu ve bilhassa
sagital ve lambdoidal kafa siitiirlerinde stenoz bulundugunu belirt-
mistik. Bu durum kafaici basincinda artiga, neticede de progressif
optik atrofiye yol acar, ayrica kafanin kule tarzinda uzamasina sebep
olur, fontaneller digsa-yukar1 dogru belirir. Bilinen tablo ortaya cikar.

Brachycepholy

Bu formda bag 6n planda diizlesmigtir. Alin kemeri anormal dere-
cede yiiksektir. Defekt, koronal siitiirlerin prematiir kapanmasi ne-
deni iledir. Klinik netice: Yaygin kafatasi, 6ne uzamig alin, gozler ile-
ri ve birbirinden uzaklasmis, kisa yayvan burun, siskin gozler, 6ne
uzamis cene.

Scaphocephaly

Sagital siitiirlerin prematiire kapanmas: kafatas: seklinde yan-
lardan diiz, uzamig bag seklinde defirmiteye sebep olur. Alin cikik,
okeipit yuvarlak ve doludur. Bu, kranyostenozun en sik goriilen sek-
lidir.

Trigonocephaly

Metopik siitiirlerin prematiire kapanmasi neticesi meydana gelen ka-
fatas1 deformiteleri, bagta triangiiler goriiniim, altta genig, alinda da-
ralmig sekilde gozlerde birbirine yaklagma.

Plagiocepholy

Bir veya iki tarafl koronal veya lambdoid siitiirlerin prematiire
kapanmasi oblik kafa seklini meydana getirir. Bag iistten diiz ve afet-
zede olmiyan tarafa cikintilidir,
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Craniofacial Dysostosis (Crouzon Hastalig1)

Kafa deformitesi ve klinik sempomlar oxycephaly ile aymdir. Ay-
rilan figiirler list dudagmn kisaligi ile birlikte maksiller hipoplazi, prog-
natizm ve burunda kendine ozgii papagan gagasi geklinde goriiniim
vardir. Gozlerin arasi ayrilmis, ekzoftalmi ve diverjan sasihk karak-
teristiktir.

Acrocephalosyndactyly (Apert Sendromu)

Kafatasimin gekli ve yiiziin goriiniimii Crouzon Sendromu ile ay-
mdir. Farkli oldugu béliim ayak ve elde sindaktilidir. Ilaveten poli-
daktili olursa Carpanter Sendromu diye adlandirilir.

Teshis

X 1smu iledir. Degisik tipler arasindaki farklar barizdir. Hidro-
gefaliile ayiric1 teshis, kafanin goriiniimiinden ve ventrikiilogramdan
anlasilir,

Tedavi

Kemiklerin artifisyel separasyonu uygun materyelin tatbiki ile
yapilir. Ameliyat, teshis konur konmaz diisiiniilmelidir. Bir veya iki
giitlir sinostoz halinde ise 4-6 hafta, eger bircok siitiir istirak etmisgse
miimkiin oldugu kadar erken uygulanmalidir. Hayatin ilk haftasinda
yapilirsa bagarili olur.

Vak’amaz

Adi, soyadi: Sabahattin Sener, 11 yaginda, Ordulu (Resim I ve IT)

Protokol No 5527 31.5.1977
Sikayeti: Gozlerinin gérmemesinden.

Hastanin yapilan géz muayenesinde kule geklinde kafa, orbita
list duvarinda diizlesme, zeka geriligi, sagda hafif ekzoftalmi goriildii.
Fundus muayenesinde solda daha ileri olmak iizere optik atrofi mii-
sahade edildi. Skiyaskopide refle, hafif niyopik eksi bir derecede idi.
Vizyon, koordinasyon bozuklugu sebebiyle alinamadi.

Zeka testi yaptirilan hastada I. Q 52-55 civarinda bulundu. Zeka
derecesi «Moron» seviyede oldugu anlagilda.

Dahili muayenesinde ozellik bulunmada.

Norosiriirjikal muayenesinde «oxycephaly» oldugu belirtilerek,
vak’anin cerrahi girigim icin gecikmis bulundugu bildirildi.



Resim 2. Kranio Stenosis



Resim 3. Kranio Stenosis (Rontgen)

Resim 4. Kranio Stenosis (Rontgen)
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Ozet
Bir oxycephaly vakas: takdim edildi.
Summanry
Asage of oxycephaly is presented.
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