
afatası ve meninkslerin konjenital anomalileri 10.000 canlı doğumda bir gö-
rülür.1 Kafatası kemikleri embriyonel beyin gelişimi sırasında birçok ossifi-
kasyon noktasından oluşmaya başlar. Kemik büyümesi, beyin hacminin ve

boyutunun artmasıyla uyarılır. Sütürlerin oluşumu ise kraniyal kemiklerin birbir-
lerine yaklaşmasıyla başlar. Sütürler, komşu kemiklerin dinamik, mekanik bir bir-
leşme noktasıdır ve kemik yıkım-yapımının merkezleridir. Sütürlerin prematür
kapanması kafa tabanı anomalileri ile birliktelik gösterebilir. Meninkslerin gelişimi
XIV. Evrede başlar ve XVI. Evrede gelişen beynin etrafında membranöz bir çatı
oluşturur. Fetal gelişim esnasında, araknoid en son oluşan beyin zarıdır. Rhombik
çatının rüptüre olmasıyla beyin omurilik sıvısı (BOS) perimedullar gözeneklerin
arasına sızar; böylelikle subaraknoid ve subdural aralıklar farklılaşmış olur. Peri-
medullar gözeneklerin tam ayrılmaması sonucu subaraknoid aralıkta septasyonlar
meydana gelir. Pia, bu gözeneklerden köken alırken, dura sklerotomun mezoder-
mal hücrelerinden köken alır ve beyni çepeçevre sarar.2

KRANİYOSİNOSİTOZ

Kraniyosinositoz, kafatası kemiklerinin anormal gelişimi nedeniyle bir veya daha
fazla kraniyal sütürün erken kapanması olarak tanımlanır. Yaklaşık olarak 2.500
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canlı doğumda bir görülür.3 Çoğu kraniosinositoz spora-
diktir. Aile öyküsü, koronal sinositozda yaklaşık %8; sa-
gital sinositozda ise %2 olarak tespit edilmiştir.1 EFNB1,
EFNA4, MSX2, FGFR1-3 veya TWIST1 gibi intramem-
branöz ossifikasyonu kontrol eden ve sütürlerde erken
kapanmaya yol açan genlerdeki mutasyonlar kraniosi-
nositoza neden olabilmektedir.4 Primer ve sekonder bir-
çok faktör kraniosinositoza sebep olabilmektedir.
Aminopterin, dilantin, retinoik asid ve valproik asid gibi
teratojenler etiyolojide yer alabilir. Ayrıca hidrosefali
nedeniyle şantlanmış hastalarda, hipertroidi hastala-
rında, rikets ve mukopolisakkoridozlarda da kraniyosi-
nositoz ortaya çıkabilir.5,6

GÖRÜNTÜLEME

Kraniyosinositozda görüntülemenin amacı, kraniyosi-
nositozun yerini ve uzanımını tespit etmek, varsa eşlik
eden beyin anomalisinin varlığını ortaya koymak ve kra-
niyosinositozun preoperatif ve postoperatif komplikas-
yonlarını tespit etmektir.7 Azalmış kraniyal hacme bağlı
olarak serebellar tonsillerin foramen magnumdan aşa-
ğıya doğru yer değiştirmesi (Chiari Tip I malformasyonu)
kraniyosinositozun preoperatif bir komplikasyonudur.
Foramen magnumun kemik stenozuna bağlı darlığı ya
da Chiari malformasyonuna sekonder BOS akımının en-
gellenmesine ikincil siringohidromiyeli ortaya çıkabilir.8

Kraniyosinositoza bağlı juguler formanen darlığı kafaiçi
basıncı artışına neden olabilmektedir. Juguler foraminal
darlığı olan hastalarda, kraniyoservikal bileşkede artmış
venöz kollateraller, cerrahi işlemi komplike hale getire-

bileceğinden, bu kollaterallerin varlığı ameliyat öncesi
ortaya konmalıdır.9 Hidrosefali, ameliyat öncesi ya da
sonrasında kraniyosinositoza eşlik edebilir ve komplike
veya sendromik vakalarda daha sık görülmektedir.10 Po-
stoperatif komplikasyonlar nadirdir; ancak kanama, BOS
fistülü, venöz sinüs hasarlanmaları, tromboz veya krani-
yal sütürlerin yeniden kapanması görülebilir.7

Klinik değerlendirmeyi takiben, kraniyosinositoz
düşünülen hastalarda öncelikle yapılması gereken gö-
rüntüleme tetkikleri olarak yüksek-frekanslı ultrason
(YFUS), direkt grafiler veya düşük doz (21 mA) üç bo-
yutlu bilgisayarlı tomografi (BT) kullanılmalıdır (Resim-
1).7 Postnatal YFUS ile etkilenen sütürlerin genişliği,
kemik kalınlığı, kemiklerin üst üste binip binmediği ve
sinositozun parsiyel ya da tam olup olmadığı tespit edi-
lebilir.11 Gestasyonun 15-16. haftalarında fetal ultrason
ile kraniyal sütürler değerlendirilebilir; bu dönemde
hem iki boyutlu, hem de üç boyutlu ultrason kullanıla-
bilir; ancak özellikle sagital sütürleri değerlendirmede
üç boyutlu ultrason daha başarılıdır.12 İkinci trimester
ve devamında, fetal ultrason ve fetal magnetik rezonans
görüntüleme (MRG) ile intrauterin olarak kraniyosino-
sitoz tanısı koymak mümkündür.13

LAMBDOİD SİNOSİTOZ

Gerçek izole tek taraflı lambdoid sinositoz, sinositozlar
arasında en nadir görülenlerinden biridir ve izole sen-
dromik olmayan kraniyosinotoz vakalarının %5’ten
azını teşkil eder; oksipital düzleşme, aynı tarafta oksipi-
tomastoid, karşı tarafta ise frontal ve pariyetal çıkıntı-

RESİM 1: Koronal, sagital ve lambdoid sütürlerin kapalı olarak izlendiği bir kraniyosinositoz olgusunun 3-boyutlu bilgisayarlı tomografisi.



lanma ile karakterize trapezoid bir kafatası şekli ortaya
çıkar.14 Bilateral lambdoid sinositoz ise çok nadir olup
genellikle rhomboensefalosinapsis ile bereber görülür.

SAGİTAL SİNOSİTOZ

Sagital sinositoz, kraniyosinositozların en sık görüleni
olup, vakaların yaklaşık %40-60’ını teşkil eder. Genetik
ve sendromal vakalar olmasına rağmen, sagital sinositoza
bağlı skafosefali vakalarının %80’den fazlası izole ve sen-
dromik olmayan tiptedir.15 Dominant kalıtım gösteren
ailesel olgular sagital sinositozların %6’sı kadardır. Er-
keklerde, kızlara oranla 3.5 kat fazla görülür.16 Metopik
ve sagital sinositozun erkeklerde daha sık görülmesinin
nedeni androjenlerin sutural osteogenezi uyarmasına
bağlanmaktadır.17 Koronal ve metopik sütürlerdeki kom-
pansatuar büyüme, alında eğrilik, frontal kabarıklık ve
geniş intraorbital mesafe ile kendini gösterir; lambdoid
sütürlerin kompansatuar büyümesi ile oksipital kabarık-
lık oluşur. Sagital sinositoz nedeniyle kraniyumun eni
daralır, uzunluğu artar ve düz bir verteks oluşur ki buna
skafosefali adı verilir.18

METOPİK SİNOSİTOZ

Metopik sinositoz, tüm kraniyosinositozların %10’dan
azını oluşturur. Postnatal tanı konulmuş vakaların çoğu
(%64-75) izoledir ve sendromik değildir. Hastaların yak-
laşık üçte biri sendromiktir ve eşlik eden malformasyon-
ları vardır, bu nedenle metopik sinositozda genetik testler
önem kazanır. Jacobsen/11q23 delesyonu, kromozom 9p
delesyonu, Opitz C sendromu ve değişik anöploidiler me-
topik sinositoza eşlik ettiği gösterilmiş sendromlardır.19

Vakaların %6’sı aileseldir. Sagital sinositoza benzer şe-
kilde, erkeklerde ve çoklu doğumlarda daha sık izlenir.20

Görüntüleme yöntemlerinde metopik sinositozun gös-
tergesi “trigonosefali”dir. Birleşme glabella düzeyinde
başlar, kafa tabanı daralması meydana gelir. 

KORONAL SİNOSİTOZ

Ciddi, komplike kraniyofasiyal deformiteye neden ol-
ması, ciddi kafa tabanı tutulumu olması ve kızlarda daha
fazla görünmesiyle koronal sinositoz, sagital ve metopik
sinositozdan farklılık gösterir. İki tipi vardır. Unilateral
koronal sinositoz infant sinositozlarının %20-30’unu
oluşturur. Sıklıkla izole ve sendromik değildir ancak
TWIST1 ve pro250arg FGFR3 gen mutasyonları eşlik
edebilir. Kızlarda daha sık görülür.21 Unilateral koronal
sinositozda komşu sagital ve koronal sütürler kompan-
zatuar olarak genişler ve brakisefalinin eşlik ettiği alın
asimetrisi ortaya çıkar. Orbital asimetri hem unilateral
hem de bilateral koronal sinositozda sıktır. Bilateral ko-

ronal sinositoz sıklıkla sendromaldir; bu nedenle tanı
hem genetik hem de radyolojik değerlendirmeyi içerir.
Apert (FGFR2), Crouzon (FGFR2), akantozisin eşlik et-
tiği Crouzon (FGFR3), Pfeiffer (FGFR2>FGFR3), Beare-
Stevenson cutis gyrata ve Jackson-Weiss sendromları
eşlik edebilir. Sendromik kraniyosinositozlarda, ektre-
mite malformasyonları sıktır; bu malformasyonların var-
lığına göre klinik ve radyolojik klasifikasyon yapılır.
Örnek olarak, Apert sendromu (spesifik FGFR2 mutas-
yonu) değişik derecelerde ellerde sindaktili ile ayak ve
dirsek ankilozu ile beraberlik gösterir. Pfeiffer hastala-
rında yayvan el ve ayak başparmakları görülür.22 Koro-
nal sinositozun en önemli görüntüleme bulgusu, sfenoid
kemiğin kısa kanadının superior elevasyonu sonucu olu-
şan, orbitada “harlequin” deformitesidir. Özellikle fron-
tosfenoidal sütürlerin de etkilendiği koronal sinositoz
vakalarında, aynı taraflı supraorbital ve lateral orbital
rimin geriye doğru çekildiği izlenir. Nazomaksillar sü-
türün tutulumuna bağlı, burun kökü stenoze olmuş ke-
miğe doğru yer değiştirir. Orbita tavanı, duvarları ve
tabanının kısa kalması nedeniyle göz çukuru sığdır.
Sonuç olarak propitoz ve ekzoftalmus ciddi olabilir.7

TEDAVİ

Sagital sinositoz cerrahisinde lineer kraniektomi ile et-
kilenen sütürün eksizyonu yaşamın ilk ayı içinde yapı-
lırsa başarılı sonuçlar vermektedir. İleri yaşlarda ise
kafatasına yönelik daha kompleks girişimler ve tekrar bi-
çimlendirme metodları uygulanmalıdır. Sagital sinosi-
tozda kafatası uzun ve incedir; cerrahi amaç kafatasını
daha kısa ve geniş bir hale getirmektir. Frontal çıkıntıya
hakim olabilmek ve düzeltebilmek için bikoronal cilt in-
sizyonu kullanılmalıdır. Eğer oksipital çıkıntı da eşlik
ediyorsa, oksipital kraniyotomi de prosedüre eklenme-
lidir. Metopik sinositozda alın çıkıntılıdır, hastada hipo-
telorizm ve propitoz olabilir. Bu nedenle etkilenen
sütürün çıkarımına alın rekonstrüksüyonu eklenmelidir.
Ayrıca orbital rimlere hakimiyet ve rekonstrüksiyon
önemlidir. Unilateral ve bilateral koronal sinositozda ise
benzer şekilde alın rekonstrüksiyonu ve ileri frontoor-
bital yaklaşımlara ihtiyaç olabilir. Bifrontal insizyon bu
tip cerrahiler için tercih edilen yaklaşımdır. Kraniofasi-
yal cerrahi sonrası komplikasyon gelişimi nadirdir. Kan
kaybına bağlı hipovolemik şok görülebilir. Intraoperatif
dura yırtılması, postoperatif BOS fistülüne ve enfeksi-
yonlara yol açabilir. Cerrahi travma nedeniyle epidural
veya subdural hematom ortaya çıkabilir. Hemen tüm
hastalarda yüzde yaygın şişlik nadiren problem oluşturur
ve kendiliğinden kaybolur. Tüm bu komplikasyonlar
%10’dan az hastada ortaya çıkar.23
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DERMAL SİNÜS

Dermal sinüs, fetal hayatın 4. haftasında kütanöz ekto-
derm ile nöral ektoderm arasında meydana gelmesi ge-
reken ayrılmanın tam olarak gerçekleşmemesi sonucu
oluşur. Bu ayrılma defekti nedeniyle deri ile intrame-
dullar ya da subaraknoid mesafe arasında sinüs kanalı
oluşabilir. Dermal sinüs, en sık lumbosakral bölgede olu-
şurken, tüm merkezi sinir sistemi boyunca ortaya çıka-
bilir. Dermal sinüs enfeksiyöz ajanlar için açık bir
yoldur; vakaların %50’sinde menenjit ortaya çıkar. İzole
edilme sıklığına göre; Staphylococcus aureus, Escheric-
hia coli, Proteuslar ve anaerob bakteriler görülür. Cilt
defekti onarılana dek tekrarlayan menenjit atakları ti-
piktir. Nadiren epidural ve subdural aralıklara yayılan
abse oluşumu ortaya çıkabilir.24

GÖRÜNTÜLEME

Intratekal kontrast madde verilmesini takiben çekilen
sagital ve koronal BT ile kemik defekti ve sinus kanalı
tespit edilebilir. MRG’nin kullanıma girmesiyle bu in-
vaziv görüntüleme yöntemlerinden vazgeçilmiştir. 

TEDAVİ

Kraniyal ve spinal dermal sinüs, hasta ayrımı yapılmak-
sızın tanıyı takiben cerrahi olarak çıkarılmalıdır. Eğer
tanı menenjit esnasında konulduysa, cerrahi girişim
BOS’un enfeksiyondan temizlenmesini takiben gerçek-
leştirilebilir. Enfeksiyon esnasında nörolojik bozulma
olursa, antibiyoterapiye yanıtsız ve tekrarlayan enfeksi-
yonlar söz konusu olduğunda cerrahi tedavi gecikmeden
yapılmalıdır. Eliptik bir cilt insizyonuyla dermal sinüs
tamamen çıkartılmalıdır. Operasyon sırasında elde edi-
len pürülan materyal aerobik ve anaerobik kültürler için
alınmalıdır. Kapama sırasında aseptik menenjit riskini
azaltmak için subaraknoid mesafe 1 g/L metilprednisolon
içeren salin solüsyonuyla yıkanmalıdır.25

MENİNGOENSEFALOSEL

Meningoensefalosel yaklaşık olarak her 100.000 do-
ğumda 0.8-4 oranında görülür.26 Nazofrontal ve etmoid
ensefaloseller genellikle büyüktür, hipertelorizme eşlik
eden orbital ve nazal deformiteler görülebilir. Subtor-
kular ensefalosel sıklıkla servikal nöroenterik kistler ve
diastomatomiyeli ile birliktelik gösterir. Oksipito-servi-
kal ensefaloseller Chiari tip III malformasyonunun bir
komponenti olarak karşımıza çıkabilir.27 Birçok vakada
tanı intrauterin ultrason ya da fetal MRG ile konulur.
Maternal serumda, alfa-fetoprotein ve asetilkolinesteraz

düzeyleri yüksek olabilir.28 MRG preoperatif değerlen-
dirmede tek seçenek yöntemdir. 

TEDAVİ

Ensefalosel cerrahisinde amaç, BOS kaçağının önlen-
mesi, nöral dokuların yerine konması, deri ve duranın
onarımının yapılmasıdır. Eğer eşlik eden hidrosefali
varsa, ensefalosel onarımını takiben ventirikuloperito-
neal şant takılması gerekir. Eğer BOS kaçağı varsa cer-
rahi tedavi vakit kaybetmeden yapılmadır, BOS kaçağı
olmayan olgularda cerrahi yaşamın ilk günlerinde yapı-
labilir. Cerrahi sonrasında olgular uzun süreli takibe
alınmalıdır. Görüntüleme tetkikleri ile hidrosefali geli-
şimi izlenmelidir. Mental gelişim ve epilepsi takibi pe-
diatrik nörologlar tarafından yapılmalıdır. Korpus
kallosum agenezisi, mikrosefali, hidrosefali ve ensefalo-
sel içindeki nöral dokunun fazla olması kötü nörolojik
sonuçlarla korelasyon gösterir.29

ARAKNOİD KİST

Araknoid kistler, BOS akımındaki değişimlere bağlı, pri-
mitif araknoid septasyonlardan köken alır ve BOS’u nor-
mal dolaşımın dışına hapsetmesi sonucu meydana gelir.
Tüm intrakraniyal patolojilerin yaklaşık %1’ini oluşturur
ve çoğu başka nedenlerle yapılan görüntülemeler sıra-
sında tesadüfen tespit edilirler. Prenatal ultrasonun daha
sık kullanılması, BT ve MRG’nin yaygın hale gelmesiyle
araknoid kistler daha sık tanı almaya başlamıştır.1 Arak-
noid kistler genellikle büyüme göstermezken, nadiren
kist boyutunda artış ve komşu nöral yapılara basıya
neden olabilir. Daha nadir olarak da, zamanla kistler kü-
çülebilir veya tamamen ortadan kalkabilir.30 Hafif kafa
travması kistlerin patlamasına, subdural higroma oluşu-
muna ve kafa içi basınçta artışa neden olabilir. Araknoid
kistler genellikle ilk iki dekatta tanı almaktadır. Erkek-
lerde iki kat fazla görülmektedir. Subaraknoid aralığın
bulunduğu her bölgede ortaya çıkabilirken, tüm yaş
gruplarında kistlerin hemen hemen yarısı silvian fissürde
yerleşir.31 Supratentoriyal yerleşim, infratentoriyal yer-
leşime oranla çok daha fazladır. Nadiren interhemisfe-
rik ve klival bölge yerleşimli olabilir. Çocuklarda
suprasellar lokalizasyonlu kistler, yetişkinlere oranla
daha fazla izlenir. 

Araknoid kistlere yönelik klinik yaklaşımlar tartış-
malıdır. Asemptomatik kistleri olan hastalarda seri gö-
rüntülemeler ile takip önerilir. Her yaş grubunda, fokal
nörolojik defisiti olan ve artmış kafa içi basınç bulguları
olan hastalara cerrahi girişim önerilir. Çocuk hastalarda
kafa çevresinde artış cerrahi için bir endikasyon doğu-
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rabilir. Ayrıca, kist ile ilişkilendirilmiş nöbetlerin kont-
rolünde de cerrahi tedavi önemli bir yer tutar. Cerrahi-
nin amacı, kistin komşu nöral dokuya yaptığı basının
ortadan kaldırılmasıdır. Kist cerrahisinde; kraniyotomi
ve kist duvarının eksizyonu, kist sıvısının peritona yön-
lendirilmesi (kistoperitoneal şant) ve kistin endoskopik
teknikle subaraknoid aralığa ya da ventriküle ağızlaştı-
rılması yöntemleri uygulanmaktadır. Araknoid kist cer-
rahisinde kullanılan yöntemlerden hiç biri altın standart
olamamıştır; her bir yöntemin belirli avantaj ve deza-
vantajları vardır.1 Kistoperitoneal şant yerleştirilmesi;
basit ve düşük morbiditesi olan bir işlemdir. Ancak en-
feksiyon, aşırı drenaj, beyin sapı herniasyonu, azalmış
kafa içi basıncı sendromları ve şant disfonksiyonu gibi
dezavantajları vardır. Mikrocerrahi eşliğindeki kraniyo-
tomi ile kist duvarı komşu kortekse ve vasküler yapılara
yapışık ise total çıkarım mümkün olamamaktadır. En-
doskopik ekipmanların ve cerrahi tekniklerin gelişimi
ile endoskopik fenestrasyon kist tedavisinde en sık tercih
edilen yöntem haline gelmiştir.32

GÖRÜNTÜLEME

Direkt radyogramlarda, kist komşuluğundaki kemikte
deformite ve incelme görülebilir. İnfantta, açık fonta-
nelden yapılan ultrason ile kist ve eşlik eden hidrosefali
kolaylıkla tanınabilir. Gestasyonun 26. haftasından iti-
baren prenatal ultrason ile araknoid kist tanısı konula-
bilmektedir. BT’de araknoid kistler düzgün sınırlı, sıvı
içerikli lezyonlar olarak görülür. Sıvının BT’deki dansi-
tesi BOS ile hemen hemen aynıdır. Kontrast verilmesini
takiben kist duvarı kontrast tutmaz. Komşu kemikteki
deformite ve incelme kemik pencere görüntüleri ile tes-
pit edilebilir. MRG, araknoid kist tanısında en sık tercih
edilen yöntemdir. Kistin ekstraaksiyal yerleşimi, komşu
nöral ve vasküler yapılarla ilişkisi T1 ağırlıklı görüntü-
lerde ve MR-arteriyografi ile ortaya konur. MRG’de
araknoid kistler BOS ile benzer sinyal özellikleri taşır ve
dermoid, ependimal veya epidermoid kistlerden ayırıcı
tanısı kolaylıkla yapılabilir. 

Yetişkin araknoid kistlerinin yarısı, çocukluk çağı
araknoid kistlerinin ise üçte biri silviyan fissürde yerleş-
miştir. En sık semptom tek taraflı baş ağrısıdır. İkinci sık-
lıkta ise epileptik nöbet olup, hastaların yaklaşık dörtte
birinde görülür. Propitoz, atipik fasiyal ağrı, hafif hemi-
parezi de görülebilir. Suprasellar araknoid kistlerin yarı-
sından fazlası 5 yaşından küçük tanı alır. Genellikle
semptomlar, hidrosefali, görme bozuklukları ve endok-
rinolojik problemler nedeniyle ortaya çıkar. 

Araknoid kistler içinde en sık görülen silviyan fis-
sür yerleşimli olanlar üç grupta incelenir.33 Tip I kistler,
temporal polde olan lentiküler kistlerdir, nadiren orta
fossada şekil bozukluğuna neden olurlar. Bu kistlerle su-
baraknoid aralık arasında BOS serbestçe dolaşabilmek-
tedir. Tip II kistler ise, büyük dört köşeli kistler olup,
komşu nöral yapılara ve kemiğe bası oluştururlar. Tip III
kistler, büyük yuvarlak kistlerdir, bu tip kistler operku-
luma ve insular kortekse ciddi bası ve orta hat itilmesine
neden olurlar.

TEDAVİ

Tip I ve tip II silvian fissür kistleri asemptomatiktir ve
cerrahi girişim gerektirmezler. Yıllık ya da iki yılda bir
yapılan MRG ile takipleri uygundur. Cerrahi tedavi en-
dikasyonu, sadece semptomatik tip III silvian fissür kist-
leri ve ciddi kitle etkisi yapan suprasellar araknoid
kistlerde bulunmaktadır. 

SONUÇ

Konjenital kafatası ve meninks anomalisi olan çocukla-
rın takip ve tedavisi bu konuda özelleşmiş deneyimli uz-
manlarca multidisipliner bir çerçevede yapılmalıdır. 3
boyutlu BT ve MRG ile hastaların cerrahi planlaması ay-
rıntılı bir biçimde yapılabilmekte, eşlik eden malfor-
masyonlar ortaya konabilmektedir. Günümüzde bu
patolojilerin tedavisinde nöroşirürjikal girişim, gelişmiş
rekonstrüktif cerrahi yaklaşımlar ile kombine edilerek
son derece başarılı sonuçlar alınmaktadır.
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