OLGU SUNUMU /| CASE REPORT

Fontanel Kapanmasinda Gecikme
Her Zaman Patolojik midir?: Olgu Sunumu
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Abstract

On fontanel genelde 10-12. aylarda, en ge¢ 18. ayda kapanir.
Fontanel kapanmasinda gecikme durumlarinda hipotiroidi, Down
sendromu, rikets ve kemik displazileri Oncelikli diisiiniilmelidir.
Dogumdan itibaren hastanemizde izlenen kiz olgu 18 aylik oldugunda
3 x 3cm’lik 6n fontanel agikliginin devam etmesi {izerine arastirildi.
Agirlik, boy, bas cevresi 50 persentil degerleri ve fizik muayenesi
normal idi. Yasma gore normal motor ve mental gelisim gosteren
olgunun etiyolojisine yonelik yapilan arastirmalarda patolojik bir
sonuca ulasilamadi. Otuz aylik oldugunda fontaneli kismen kapanarak
2 x 2 cm’ye geriledi. Genellikle fontanel kapanmasinda gecikme
patolojik bir nedene bagh iken, olgumuzda patolojik bir neden tespit
edilemedi. Nadir olan bu durum vurgulanmak istendi.
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The closure of anterior fontanel is usually complete between
10™ and 12™ months, but can be closed at 18 months latestly. Delayed
closure of the anterior fontanel is associated with various disorders
such as rickets, hypothyroidism, Down syndrome and bone dsyplasia.
A 18-month-old girl who was followed-up in our hospital since the
neonatal period was admitted to our clinic with a history of persistent
3 x 3 centimeter open anterior fontanel. At arrival the weight, height
and head circumference were 50" percentil and physical examination
was normal. We could not find any etiopathological reason for this
patient with the normal motor and mental development. After a
follow-up period of one year, the anterior fontanel was still open with
a slight decrease in size to 2 x 2 centimeter. We want to emphasize
that the persistence of a large anterior fontanel is generally pathologic
but rarely can be a variant of a normal status associated with a normal
neuromotor development as in presented our case.
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22 n fontanelin genis veya kapanmasinda

gecikme durumlarinda hipotroidi, akondro-

plazi, Down sendromu, kafa i¢i basing artigi
sendromu (KIBAS), rikets gibi cesitli bozukluklar
diisiiniilmelidir." Ancak literatiirde patogenezi tam
olarak acgiklanamamakla beraber, saptanabilen eti-
yolojik bir faktor olmaksizin normal néromotor
gelisimle seyreden fontanel kapanmasinda gecikme
olgulari da bildirilmektedir.

Bu yazida fontanel kapanmasi geciken ve bu-
na sebep olabilecek etiyolojik bir faktor tespit edi-
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lemeyen, 18 aylik bir olgu sunularak literatiir bilgi-
leri dogrultusunda tartisilmustir.

Olgu Sunumu

Hastanemizde, tekrarlayan sezaryen ile 38 haf-
talik iken dogumu gerceklesen, agirhigr 3170 gr,
boyu 49.2 cm, bas c¢evresi 34.0 cm olan, herhangi
bir sorunu olmayan kiz olgu saglam ¢ocuk polikli-
niginde takibe alindi. iki aylik iken basini tutmaya,
8 aylik iken desteksiz oturmaya, yasina geldiginde
ise yiirimeye baslamisti. Tekli kelimelerle konus-
mast 1 yasinda olan olgunun 18 aylik oldugunda
bas ¢evresi 47 cm (%50-75), agirligi 9.5 kg (%10-
25), boyu 79 cm (%25-50) idi. Ozge¢misinde ilk 3
ay anne siitii ile daha sonra ilave olarak formula
beslenmeye ge¢ildi. Soygegmisinde anne 30, baba
32 yaginda olup aralarinda akrabalik yoktu. Olgu-
muz ailenin 2. gocugu olup, ilk dogum ailenin iste-
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gi iizerine sezaryen ile gergeklestirilmis. Ug yasin-
da olan kiz kardesinde herhangi bir saglik problemi
yoktu. Fizik muayenesinde 6n fontanel 3 x 3 cm
biiyiikliigiinde olup, kabariklik veya ¢okiikliik yok-
tu. Diger sistem bulgularinda ise 6zellik saptanma-
di. Laboratuvar incelemelerinde T4: 7.5 pg/dL,
TSH: 2.04 mU/L, Ca: 10.4 mg/dL, P: 5.9 mg/dL,
Mg: 2.1 mg/dL, ALP: 360 U/L, PTH: 46.1 pg/mL
(7-53 pg/ml), 1,25 (OH), Vit Ds: 28.1 pg/mL (25-
45 pg/mL), 25 OH Vit D;: 41.5 ng/mL (7.4-53.3
ng/mL). Idrarda metabolik tarama, idrar ve kan
amino asit diizeyleri normal olarak bulundu.
Transfontanel USG ve uzun kemik grafilerinde
patoloji saptanmadi. El bilek grafisinde rikets bul-
gular1 olmayip, kemik yasi takvim yasiyla uyum-
luydu. Kemik displazileri agisindan yapilan direkt
grafi incelemeleri de normal olarak degerlendirildi.

Son kontroliinde 30 aylik olan olgunun fontanel
capt 2 x 2 cm’ye gerilemisti. Bag ¢evresi 49.5 cm
(%350-75) olup néromotor gelisimi normaldi.

Tartisma
Yenidogan cocuklarda birer On, arka, 2’ser
sfenoid ve lambdoid olmak {izere toplam 6 adet
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fontanel bulunur. En biiyligii 6n fontanel olup ¢ap1
dogumda 1-4 cm arasindadir. Genellikle 10-12.
aylarda kapanir. Kapanma siiresi nadiren 3 ay ka-
dar erken olabilecegi gibi 18. aya kadar da uzaya-
bilir. Arka fontanel liggen seklinde olup 5 x 5 mm
genisligindedir. Dogumdan sonraki 3 ay civarinda
kapanir. Yan fontaneller ise dogumdan sonraki ilk
haftalarda kapanir. Nadir olarak ¢ocuk fontanelleri
kapanmus olarak da dogabilir.?

Genis on fontanel veya bu fontanelin kapan-
masinda gecikmeyle bagvuran olgularda oncelikle
hipotiroidizm, KIBAS, akondroplazi ve rikets dii-
stiniilmelidir.  Ayrica daha nadir goriilen
piknodizostozis, osteogenezis imperfekta, Kenny
sendromu, gibi kemik displazileri de ayirici tamda
diistiniilmelidir. Fontanel genisligini arttiran veya
kapanmasinda gecikmeye neden olan bozukluklar
Tablo 1°de verilmistir.’

Transfontanel USG incelemesi ve goz dibi de-
gerlendirilmesinde herhangi bir patoloji saptanma-
masi, bas c¢evresinin 50-75. persentilde olmasi ne-
deniyle olgumuzda KIBAS yapabilecek nedenler
dislandi. Fizik muayene bulgulari ve laboratuvar
sonuglarinin normal olmasiyla hipotiroidi ve

Tablo 1. Genis 6n fontanel ve fontanel kapanmasinda gecikmenin eslik ettigi durumlar.’

Genis fontanel Kapanmada gecikme

SIKLIKLA

Akondroplazi
Konjenital hipotiroidizm
Down sendromu

KiBAS

Normal varyasyon
Ailevi makrosefali
Rikets

DAHA AZ SIKLIKLA

Akrokallozal sendrom (ndbet, polidaktili, mental gerilik)
Apert’s sendromu (kraniyosinostosis, propitozis, hipertansiyon)
Hipofosfatazya (polihidramniyoz, kisalik, yumusak kafatast)
Kenny sendromu (hipoparatiroidizm, ciicelik, makrosefali)
Osteogenezis imperfekta

Kromozomal bozukluklar (Trizomi 13, Trizomi 18)

Konjenital enfeksiyonlar (kizamikgik, sifilis)

Tlag ve toksinlere bagl (aminopiterin, fetal hidantoin sendromu)

Beckwith-Wiedemann sendromu (makrozomi, karin duvari bozukluklari, makroglossi)
Zellweger sendromu (yiiksek alin, diiz oksiput, hipotoni, anormal kulaklar)

Kutis laksa

VATER birlikteligi (vertebral bozukluklar, anal atrezi, trakeodzofagiyal fistiil, renal displazi)

Malniitrisyon,
Intrauterin gelisme yetersizligi (TUGR)

v v
v v
v v
v v
v v

v
v v

v
v v
v v
v v
v v
v v
v v
v v
v v
v v
v v
v v
v v
v
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riketsden uzaklasildi. Sekil 1’de yenidogan-18 ay
arasi periyodik muayene esnasinda tespit edilen bas
gevresi Olcim degerleri persentil ¢izelgesi {izerinde
gosterilmistir.*

Piknodizostozis, otozomal resesif gecisli, nadir
goriilen mental gelisimi etkilemeyen bir bozukluktur.
Bu olgularda 6n fontanelin kapanmasinda gecikme
yaninda eslik eden boy kisaligi, kemik dansitesinde
artig, displastik tirnaklar, gozlerde ptozis, dis ¢ikart-
mada gecikme, akromion ve klavikula kemiklerinde
displazi, kranial suturlarda ayrilma gibi anomaliler de
meveuttur.” Olgumuzda s6z konusu anomaliler ve
boy kisaligr bulunmadigindan, piknodizostozis tanisi
dislandu.

Fanconi ve ark. da fontanel kapanmasinda ge-
cikmenin eslik ettigi Kenny sendromlu 3 olgu

50

49
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Sekil 1. Olgunun bas ¢evresi Ol¢iim degerlerinin, persentil
cizelgesi iizerinde gosterilmesi.*
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sunmuslardir. Bu sendromda ciddi boy kisaligi,
tibiiler kemiklerin mediiller kisminda daralma,
kortikal kalinlasma, makrosefali eslik ederken
kemik yas1 ve mental aktivite etkilenmemistir.
Hastalardan ikisinde Ca ve Mg diisiikliigli ve buna
bagli olarak tetanik kasilma eslik ederken, PTH
diizeyleri ise Ol¢iilemeyecek kadar diisiik ¢ikmistir
(idiyopatik hipoparatroidi). Bu hastalara PTH ve-
rilmesiyle idrarla cAMP diizeyleri artmustir. Ancak
25 OH Vit D; ve 1,25 (OH), Vit D; diizeyleri ise
normal bulunmustur.®  Olgumuza kemik
displazilerinin eslik etmemesi, boyunun 25-50.
persentilde olmasi ve PTH diizeylerinin normal
olmasi1 nedeniyle Kenny sendromu diistiniilmedi.

Kutis laksa konjenital ve edinsel formlar1 bu-
lunabilen heterojen bir grup konnektif doku
hastaligidir. Karakteristik klinik 6zellikleri elastik
liflerin yoklugundan kaynaklanmaktadir. Bu hasta-
larda ligamentlerde gevseklik, biiylime gelisme
geriligi, fontanel kapanmasinda gecikme, inguino-
skrotal herni, géz kapaklarinda ektro-endropiyon
olabilmektedir. Sistemik tutulum gosterebilmekte-
dir.” Olgumuzda biiyiime gelisme geriligi ve liga-
mentlerde gevseklik olmayip, sistemik tutulumu
gosteren klinik ve laboratuvar bulgusu yoktu.

Barth ve ark. da fontanel kapanmasinda ge-
cikme, koryoretinopati, mental retardasyon,
hipotoni, epilepsi ve hepatik fibroz tablosuyla bas-
vuran 4.5 yasindaki erkek hastay1 Zellweger send-
romunun (serebro-hepato-renal sendrom) bir var-
yant1 olarak bildirmislerdir. Bu hastada serum
pipekolik asit diizeyinde yiikselme, fibroblastlarda
uzun zincirli yag asitlerinde birikme, acil CoA
aktivitesinde azalma tespit etmislerdir.® Olgumuz-
da s6z konusu klinik tablo bulunmayip, teknik
yetersizlikler nedeniyle serum pipekolik asit diize-
yi caligilamamustir. Tablo 1’de verilen daha az
siklikla fontanel kapanmasinda gecikmeye neden
olan faktorler ise anamnez, fizik muayene ve
laboratuvar bulgulari ile dislandi.

Halen takipte bulunan olgumuz, 18 aylik iken
basvurdugunda 3 x 3 ¢cm olan 6n fontaneli, 30 aylik
oldugunda 2 x 2 cm’ye gerilemisti. Etiyolojiye
yonelik yapilan arastirmalarda patolojik bir sonug
bulunamazken, yasitlarina gére normal motor ve
mental gelisim gosterdi.
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Literatiirde bu tiir olgular olduk¢a nadir bildi-
rilmistir. Uzura ve ark. 6n fontaneli acik olan 4
yasindaki kiz olguda etiyolojide herhangi bir neden
tespit edemediklerini belirtmislerdir. Yaklagsik 1.5
yillik takip sonrasinda fontanel biiyiikliigiiniin 20
mm’den 15 mm’ye geriledigini ve hastanin
néromotor gelisiminin normal oldugunu bildirmis-
lerdir.’

Fontanel kapanmasinda gecikmeyle basvuran
olgularda hi¢ bir etiyolojik faktdr olmadan normal
néromotor gelisimle seyredebilecegi, literatiirde de
nadir Ornekleri bulunan bu durum vurgulanmak
istendi.
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