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Crouzon sendromuna radyolojik yaklasim

Radiological approach to Crouzon’s Syndrome

Irfan CELEBI, Baris YANBULOGLU, Tugser Hakan DOGAN,
Ayhan UCGUL, Seniha AKTAS, Muzaffer BASAK

Sislt Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi Radyoloji Klinigi

OZET
Amag: Bu ¢ahsmamn amact, erken tanr ve tedavinin énemli
oldugu Crouzon Sendromu’ na radyolojik yaklasim tartismak-
1.
Gereg ve Yantem: Transvajinal yolla, zamamnda dogan ii¢
aylik bir bebek, anormal kafa sekli nedeniyle beyin cerrahisi
servisinden klinigimize sevk edildi. Olgu, direkt kranyum gra-
Jisi, transkranyal renkli Doppler sonografi (RDS), bilgisayar-
It tomografi (BT), 3 boyutlu bilgisayarl tomografi (3B BT) ve
manyetik rezonans gorviintiileme (MRG) ile degerlendirildi.
Bulgular: Siitiirlerin fiizyonunun ve anterior kranyal fossaya
gdre orbitanmn pozisyonunun gésterilmesinde 3D BT en de-
gerli tanr yintemiydi. Transkranyal RDS, intrakranyal hasing
degigikiiklerinin degerlendirilmesinde ve post operatif takipte
kullamlan yarari bir noninvaziv tekniktir.
Sonug: Modern gériintiileme yéntemleriyle Crouzon Snd. da-
ha kolay bir sekilde tammlanabilmekte hastalik hakkinda pre-
op ve postop detayh bilgiler elde edilebilmektedir.
Anahtar Kelimeler: Crouzon sendromu,radyolojik yaklagim

SUMMARY
Objective: The aim of this study is to discuss radiological
approach to Crouzon syndrome which early diagnosis and
treatment is important.
Study Design: A three-month old baby that was born by nor-
mal vaginal delivery on due time was admitted to our clinic

Jfrom the department of newrosurgery due to abnormal head

shape.The case was evaluated by conventional graphy of the
cranium, transcranial color Doppler sonography (CDS),
computed tomography (CT), three dimensional reconstructi-
onal computed tomography (3D CT) and by magnetic reso-
nance imaging (MRI).

Results: Among all the modalities were used, 3D CT was the
most valuable diagnostic tool in the demonstrating the fusion
of the sutures and also position of the orbita relative to the
anterior cranial fossa.. Transcranial CDS is a noninvasive
technique for determining intracranial pressure changes and
also post-operative follow up.

Conclusion: The intracranial pressure build up that observed
in Crouzon Syndrome may cause the pressure atrophy in bra-
in paranchyma and impairment of neuromotor development.
By using the modern imaging techniques, this disease can be
diagnosed clearly.
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GIRIS

Crouzon sendromu, 1912 yilinda O.Crouzon
tarafindan tanimlanmis olup koronal,lJambdo-
idal ve sagital siitiirlerin erken kapanmasi ile
karakterizedir (1).

Kafanin biytimesi farkli yonlerde devam et-
tigi icin, oksosefali,akrosefali ve brakiosefali
gibi cesitli tip deformasyonlar olugur. Bu send-
rom, 3 major semptomla karakterizedir: krani-
osinostoz, hipoplazik orta yiiz ve okuler propto-
zis (2).
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Biz bu konuyu, erken tani ve tedavinin
prognoz icin dnemli oldugu bir olgu iizerinde
tartistik. Bu calismada olgunun tanisi, takibi ve
uygulanacak operasyon seklinin belirlenmesin-
de (bu olgu i¢in kranyal dekompresyon, remo-
deling ve orbital advancement) radyolojik mo-
dalitelerin yeri tartigilmastir.

OLGU SUNUMU

Transvajinal yolla, normal zamanda dogan 3
aylik erkek bebek, anormal kafa sekli nedeniyle
beyin cerrahisi servisinden klinigimize sevk
edildi. Nérolojik ve fizik muayenede anormal-
lik saptanmamusti. Laboratuar bulgular1 da nor-
maldi. Aile hikayesinde bir ozellik mevcut de-
gildi. Direkt kranyum grafisi, transkranyal
renkli doppler sonografi (RDS), bilgisayarli to-
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Resim 1: Direkt lateral kranyum grafisi

Resim 2: Aksiyal BT kemik pencere incelemesi

I¢ tabulada tipik parmak basis1 gériiniim-
leri mevcut. Maksillofasyal kemiklerde hi-
poplazi ve kranyofasyal disostoz mevcut.

Sagital siitiir diginda tiim stitiirlerin kapalt
oldugu goriliiyor.

Supraorbital rim silinmig,alin geriye
dogru deviye ve frontonazal a¢1 kaybolmus.

Kule kafa goriinimii mevcut, kalvaryum
belirgin incelmis,kalvaryumda parmak basisi
goriiniimii dikkati cekiyor,

Resim 3: 3D BT

mografi (BT), 3 boyutlu bilgisayarli tomografi
(3B BT) ve manyetik rezonans goriintiileme
(MRG) incelemeleri yapildi.

BULGULAR

Direkt kranyum grafisinde (Resim 1), sagi-
tal siitiir disinda tiim siitiirlerin kapal oldugu
goriildii. Supraorbital rim silinmigti. Alin geriye
dogru deviye goriiniimde olup frontonazal agi
kaybolmustu. Kule kafa goriiniimii mevcuttu.
Kalvaryum belirgin incelmis ve kalvaryumda
parmak basis1 goriiniimii dikkati cekmekteydi.

Koronal ve lambdoid siitiirler kapal.
Sagital siitiiriin acik oldugu ve superiora
dogru giderek genisleme gosterdigi izleniyor.

Kalvaryuma gore kiiciik fasyal kemikler.

Inferior yerlesimli sella, petroz kemik ve orta
yiiz. hipoplazisi mevcuttu. Temporal fossa late-
rale deviyeydi.

BT ve MRG’de; i¢ tabulada parmak izi go-
riintimi, si1g orbital fossa goriiniimii, okuler
proptozis, hipertelorizm, maksiller hipoplazi,
kranyofasyal disostoz, nazal septumda minimal
sola deviasyon ve Chiari 1 Malformasyonu ile
uyumlu bulgular mevcuttu (Resim 2). 4. ventri-
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kil boyut ve konfigurasyonu normaldi. Beyin
gelisim yonii dogrultusunda lateral ventrikiiller-
de genisleme mevcuttu. (temporal hornlarda la-
teral biiylime, trunkal diizeyde kranyokaudal
capta artig) Bu bulgular nedeniyle hidrosefali-
den c¢ok ventrikulomegaliyi diisiindiik (3).

Posterior fossa kiiciiktii ve tentoryum yapis-
ma yerleri normalden daha agagi bir pozisyon-
daydi. Kiiciik kafa taban1 ve venoz drenaj ano-
malisini destekleyen bulgu yoktu. Nazal fossa
ve oral kavite arasinda sert damakta ince bir
septum mevcuttu. Her iki dig kulak kanali da
normalden asagy yerlesimliydi. 3B BT goriintii-
leri koronal ve lambdoid siitiirlerde komplet
kranyosinostozla uyumluydu (Resim 3).
Transkranyal RDS bulgular1 olguda belirgin
intrakranyal basing artisim1 gosteriyordu. Ope-
rasyon oncesi orta serebral arter (MCA) RI de-
gerleri solda 0.83, sagda 0.81 o6lciildii. Operas-
yon sonras1 2. giin yapilan incelemede RI de-
gerleri solda 0.74, sagda 0.70 bulundu ve nor-
mal sinurlar icindeydi.

TARTISMA

Direkt kranyum grafileri, kranyosinostoz
sendromlarinda, siitiirlerin fiizyonunun tespitin-
de oldugu kadar i¢ tabulada parmak basisi bul-
gusu, klinoidin kaybi, sella tursikada genisleme
ve siitiir ayrismasi gibi intrakranyal basing arti-
s1 bulgularinm tani ve takibinde énemlidir. Bu-
nunla birlikte, kranyum grafileri komplet kran-
yosinostozun klinik tanisinda sadece iki boyut-
lu goriintiileme saglamasi nedeniyle yetersiz
kalmaktadir.

3B BT, siitiirlerin fiizyonunun gosterilme-
sinde, anterior kranyal fossaya gore orbitanin
pozisyonunun gosterilmesinde, yiiksek geomet-
rik rezolusyonu nedeniyle en degerli tan1 araci-
dir. Ayrica, kranyofasyal konturlerin objektif
degerlendirilmesindeki iistiinliigii nedeniyle ter-

cih edilir. Boylece 3B BT, kranyektomi i¢in uy-
gun lokalizasyonu belirleyerek cerrahi plana
yardimei olur (4). Sedasyon sonrasi spiral BT
teknigi ile, aksiyal planda, 120 kV-90mA, 3mm
kesit kalinlif1 ve 3mm rekonstruksiyon indeksi
ile optimum ii¢ boyutlu (3B) imajlar olusturu-
lur. Ek olarak, BT goriintiileri, fasyal ve kulak
anomalilerinin gosterilmesinde, ventrikiillerin
ve ndrolojik patolojilerin gosterilmesinde fay-
dalidir.

MRG, multiplanar goriintiileme olanag: sag-
lar. Kiiciik posterior fossa ve intrakranyal ba-
smg artist nedeni ile Chiari 1 malformasyonla-
rinin siklikla gézlendigi bildirilmis. MRG, sagi-
tal plan imajlarin rekonstruksiyonu ile, tonsiller
herniasyonun, eslik eden nérolojik patolojilerin
gosterilmesinde de yararlidir (5). Radyasyon
icermemesi de teknigin avantajlaridan biridir.

Ancak MRG, siitiirlerin ve beyin-kalvaryum
iligkisinin degerlendirilmesinde ve intrakranyal
basing artiginda ¢ok 6nemli bir bulgu olan par-
mak basisi bulgusunun degerlendirilmesinde
BT kadar yarar saglamaz.

RDS, kranyal komplians degisiklikleri nede-
ni ile serebrovaskuler hemodinamisi etkilenen
infantlarda faydali ve noninvazif bir tekniktir.
Intrakranyal basing artis1 ile MCA’dan elde edi-
len RI degerleri arasinda direkt bir korelasyon
vardur. Infantlarda 0.8 iistii RI degerleri intrak-
ranyal basing artigini igaret eder (6). RDS, ba-
sing artis degisikliklerinin degerlendirilmesinde
ve operasyon sonrasi takipte énemli bir goriin-
tiileme yontemidir.

Crouzon sendromunda, kranyosinostoz ile
birlikte gozlenen intrakranyal basing artisi, be-
yin parankiminde basing atrofisine ve néromo-
tor gelisim geriligine neden olur. Bu hastalikta
erken tani ve tedavi ¢ok onemlidir. Modern go-
riintiileme yontemleri ile bu hastalik daha kolay
bir sekilde tanimlanabilmektedir.
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