
raniyosinostoz, fetüs gelişimi sırasında tek veya daha fazla kafatası
sütürünün erken kapanmasına bağlı olarak gelişen ve en sık görülen
konjenital kafatası deformitesidir.1 Kraniyosinostozun görüldüğü
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Sendromik Kraniyosinostozlu Olgularda
Oftalmolojik Rahatsızlıklar

ÖÖZZEETT  Sendromik kraniyosinostoz, kafatası sütürlerinin erken kapanması sonucu gelişen konjenital
bir deformite olup birçok sistemik ve oftalmolojik rahatsızlık ile birliktelik göstermektedir. Bu
rahatsızlıklar sendromun bir parçası olabilir veya ikincil komplikasyon olarak gelişebilir. Oftalmolojik
sorunlar arasında en sık şaşılık, astigmatizma, hipermetropi veya anizometropiye bağlı ambliyopi ve
açıkta kalma keratopatisi yer almaktadır. Olgularda içe kayma, dışa kayma ve/veya vertikal kaymalar
görülebilmektedir. Bazı olgularda oküler kasların yokluğu veya ektopik lokalizasyonu görülebilir.
Bu patolojilerin önceden bilinmesi cerrahi tedavi yaklaşımında önemlidir, bu nedenle tedavi öncesi
görüntüleme yapılması önerilmektedir. Ametropi ve anizometropinin erken yaşta düzeltilmesi
ambliyopi gelişimini önleyebilir. Sığ göz çukuru ve proptoz nedeniyle gelişen açıkta kalma keratopatisi
tedavi edilebilir diğer bir sorundur. Kafatası sütürlerinin erken kapanması ve kraniyal şekil bozukluğu
artmış kafa içi basıncına neden olabilmektedir. Artmış kafa içi basıncı sonucu papilödem ve optik sinir
atrofisi gelişebilmektedir. Tedavideki amaç sadece kafadaki şekil bozukluğunun düzeltilmesi değil,
kafa içi basınç artışının ortadan kaldırılması, beyin fonksiyonlarında ileri dönemlerde ortaya
çıkabilecek sorunların ve görme kaybının önlenmesidir. Gelişmiş cerrahi tekniklerin yardımıyla
günümüzde optik atrofinin gelişmesi engellenebilmektedir. Daha nadir olarak sendromik
kraniyosinostozlu olgularda ön segment gelişim anomalileri de görülebilmektedir.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Kraniyosinostoz; göz anomalileri; ekzoftalmos; şaşılık

AABBSSTTRRAACCTT  Syndromic craniosynostosis is a congenital skull deformity that can be together with
numerous ophthalmic and systemic pathologies. These pathologies can be a part of the syndrome
or develop as a secondary complication. Among ophthalmologic problems, amblyopia caused by
strabismus, astigmatism, hypermetropia or anisometropia and exposure keratopathy are frequent.
Patients may have esotropia, exotropia and/or vertical misalignment. In some patients ocular mus-
cle absence or ectopic localisation can be seen. Awareness of these findings is important for surgi-
cal approach, so imaging before treatment is suggested. Treatment of ametropia and anisometropia
at an early age can prevent amblyopia development. Exposure keratopathy due to shallow orbit
and proptosis is another treatable pathology. Early closure of cranial sutures and skull deformity can
lead to rised intracranial pressure. Papilledema and optic nerve atrophy can develop as a result of
raised intracranial pressure. Aim of the treatment is not just to correct skull deformity but to de-
crease intracranial pressure and prevent further possible problems of brain functions and vision
loss. Nowadays it is possible to prevent optic nerve atrophy by the help of advanced surgical tech-
niques. Rarely, anterior segment development anomalies can be seen in patients with syndromic
craniosynostosis. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Craniosynostoses; eye abnormalities; exophthalmos; strabismus
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sendromların sayısı 100’ü aşmakla beraber, en sık
Apert, Crouzon, Pfeiffer ve Saethre-Chotzen sen-
dromları görülmektedir.2

Apert sendromunda orta yüz hipoplazisine
neden olan kraniyosinostozla birlikte el ve ayak-
larda ağır simetrik sindaktili görülmektedir. Crou-
zon’da orbital proptoz, hipertelorizm ve maksiler
hipoplazi daha ön plandadır. Pfeiffer sendromunda
sindaktili ile birlikte geniş el ve ayak parmakları,
Saethre-Chotzen’da ise düz alın, pitoz ve daha hafif
sindaktili görülmektedir.3-5

Sendromik kraniyosinostozu olan hastaların
çoğunda nefes darlığı, konuşma bozukluğu ve ge-
lişme geriliğinin yanı sıra birçok göz problemi gö-
rülebilmektedir. Hastaların göz bulgularını ve
sonuçlarını bilmek, hekimlerin hastalara daha bi-
linçli yaklaşmasına ve görme kaybına neden olabi-
lecek komplikasyonların önlemesine yardımcı
olabileceğinden önemlidir. 

Olguların çoğunda görme azalması veya kaybı
ile sonuçlanabilecek sorunlar gelişmektedir. Yüz
kırk bir kraniyosinostozlu olgunun retrospektif in-
celemesinde görme keskinliklerinin %64,6 olguda
6/12 (Snellen) veya daha az olduğu saptanmıştır.3

Görme düzeyinin düşük olmasının nedenleri ara-
sında kırma kusuru veya şaşılık ambliyopisi, optik
nöropati veya açıkta kalma keratopatisi yer almak-
tadır.6 Tay ve ark., retrospektif olarak inceledikleri
sendromik kraniyosinostozlu olguların %35,5’inde
iki taraflı, %9,1’inde tek taraflı görme bozukluğu
saptamışlardır. Görme bozukluğunun en sık neden-
leri arasında ambliyopi, ametropi, optik atrofi ve
açıkta kalma keratopatisi olduğu, ambliyopinin ise
şaşılık, astigmatizma, hipermetropi ve anizometro-
piye bağlı geliştiğini vurgulamışlardır.7

Kırma kusurunun incelendiği geniş çaplı bir
araştırmada sferik değerlerinin normal dağılım gös-
terdiği ancak astigmatik değerlerinin %40,3 olguda
1 diyoptri (D) ve üzerinde olduğu tespit edilmiştir.3

Diğer bir araştırmada kırma kusuru ölçülebilen tek
taraflı koronal kraniyosinostozlu 25 olgunun
%56’sında ambliyojenik anizometropi saptanmış ve
bu olguların %79’unda yüksek kırma kusurunun,
sinostozun karşı tarafında olduğu belirtilmiştir.8

Levy ve ark. tek taraflı sinostozu olan olgularda as-

tigmatizmanın sık olduğunu ve sinostozun karşı ta-
rafında daha yüksek olduğunu saptamışlar ve bu ol-
guları tedavi ederken bu durumun göz önünde
bulundurulması gerektiğini belirtmişlerdir.9 Sen-
dromik olgularda ise sık etkilenen taraf konusunda
bir çalışma bulunamamıştır.  

Kraniyosinostozlu olgularda artmış kafa içi ba-
sıncı (KİB) optik sinirin etkilenmesine neden ola-
bilmektedir. Apert ve Crouson sendromlu olguların
incelendiği bir çalışmada, optik atrofinin Crouson
olgularında sık görüldüğü fakat Apert için karak-
teristik bir bulgu olmadığı saptanmıştır.10 Artmış
KİB, optik sinir ödemi, baş ağrısı, kusma şikâyet-
leri ile görülebildiği gibi, bu bulgular olmadan da
KİB artışı olabileceği bildirilmiştir.6,11-13 Artmış KİB
sonucu optik sinir atrofisi ve kalıcı görme kaybı bu
olgularda ciddi bir morbidite nedenidir. KİB artışı
tek kafatası sütürü etkilendiğinde %13, birkaç sütür
etkilendiğin de ise %50-75 oranında gelişmekte-
dir.14 KİB’in takibinde görme düzeyi önemli rol oy-
namakla birlikte olguların yaşı ve mental durumu
nedeniyle görme keskinliklerinin ölçülmesi çoğu
zaman mümkün olmamaktadır. Bazı yazarlar “Vi-
sual Evoked Potential (VEP)” testinin, erken dö-
nemde görsel işlev bozukluğunun saptamasında ve
takibinde faydalı olduğunu belirtmişlerdir. Aynı
çalışmada KİB’i azaltmaya yönelik yapılan cerrahi
işlemlerin sonucunda VEP’te belirgin düzelmele-
rin olduğu da belirtilmiştir.13,15 Cerrahinin zam-
anlaması hâlâ tartışma konusu olmakla birlikte
geciktirilmeden yapılan cerrahi girişimlerin so-
nucunda papilödemin gerileyebildiği ve görsel
işlevinin düzelebildiği bazı yazarlar tarafından
vurgulanmıştır.7,13

Kraniyosinostozlu olgularda şaşılık sık görül-
mekte olup ambliyopinin de nadir olmayan bir ne-
denidir. Hsu ve ark., ekzoftalmi, dışa kayma ve tek
taraflı alt oblik hiperfonksiyonu olan Apert sen-
dromlu bir olguda iki taraflı dış rektus kası gerilet-
mesi ve sağ alt oblik kası geriletmesi ile ortoforiyi
sağladıklarını, fakat iki yıl sonra dışa kaymanın tek-
rarladığını ve solda alt oblik hiperfonksiyonun ge-
liştiğini bildirmişlerdir. Sol iç rektus kısaltması ve
sol alt oblik geriletmesi sonrası tekrar ortoforinin
sağlandığı belirtilmiş ve bu tür olgularda sık kont-
rollerinin ve uygun tedavilerin zamanında yapıla-
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rak iyi bir binoküler görmenin sağlanabileceği vur-
gulanmıştır.16 Khan ve ark.nın çalışmasında 141
sendromik kraniyosinostoz olgusu incelenmiş ve
%76 olguda kayma (%38 dışa kayma, %32 içe
kayma ve %6 olguda vertikal kayma) saptanmıştır.
Sendromlar ayrı ayrı incelendiğinde Apert sen-
dromu olan olgularda daha çok içe kayma görülür-
ken, Crouzon ve Pfeiffer sendromlu olgularda dışa
kaymanın daha sık olduğu görülmüştür. Toplam
%44 olguda alfabetik patern ve bunların %95’inin
‘V’ patern olduğu saptanmıştır.3 Kraniyosinostozda
‘V’ paternin daha fazla görülmesinin nedenleri ko-
nusunda çeşitli teoriler mevcuttur. Gobin teorisine
göre alt oblik kası daha önden orijin almakta veya
daha arkaya yapışmaktadır. Bunun sonucunda
görme aksıyla kas arasındaki açı daralmakta, bu da
alt oblik kasının torsiyon etkisini azaltmaktadır. Bu
durumda göz intorsiyona meyilli olduğu için alt
oblik ve alt rektus kaslarına fazla uyarı gider. Aşağı
bakışta alt rektus addüksiyona, yukarı bakışta ise alt
oblik abdüksiyona neden olur, sonuçta ‘V’ patern
gelişir.17 Ortiz-Monasterio hipotezine göre ise, kra-
niyosinostozlu olgularda sığ orbita nedeniyle göz
küresi, alt kısmında kemik desteği eksik olduğu için
esas desteğini alt oblikten almaktadır, bu da alt oblik
kası ile göz küresi arasındaki teması arttırmakta ve
alt oblik aşırı fonksiyonu sonucu ‘V’ paternine
neden olmaktadır. Cheng ve ark.na göre ise anato-
mik olarak tüm ekstraoküler kaslarda eksiklorotas-
yon mevcuttur, buna bağlı olarak yukarı bakışta dışa
kaymış olan üst rektus kasları abdüksiyona, aşağı
bakışta ise içe kaymış olan alt rektus kasları adduk-
siyona neden olur ve sonuçta ‘V’ patern gelişir. Bu
teoride iç ve dış rektus kaslarının fonksiyonları yok
sayılmıştır.18 Tay ve ark.nın yaptığı geriye dönük bir
çalışmada kraniyosinostozlu olgularda alt oblik hi-
perfonksiyonunu taklit eden, içe bakışta aşırı ele-
vasyonun, sık görüldüğü izlenmiştir. Bu olgularda,
Cheng teorisini destekler nitelikte, yapılan görün-
tülemelerde, kaslarda anlamlı oranda eksiklorotas-
yon görülmüştür.19 Kraniyosinostozlu olgularda
anatomik varyasyonlar ve kasların yokluğu da gö-
rülebilen durumlardır. Göz kaslarının ektopik loka-
lizasyonda olabilmesi veya hiç bulunmaması
ihtimali nedeniyle özellikle cerrahi tedavi planla-
nan olgularda göz çukuru görüntülemesinin yapıl-

ması önerilmektedir.19-22 Üç boyutlu ultrasonografi
de oküler kaslarının anatomisi ve yerleşimi hak-
kında fikir verebilmektedir.23 Greenberg ve ark., sol
üst rektus ve alt oblik kası olmayan Pfeiffer sen-
dromlu bir olgu ve iki taraflı üst rektus ve üst oblik
kası olmayan Apert sendromlu bir olgu yayınlamış-
lardır. İkinci olgu, beklenmedik üst rektus yokluğu
nedeniyle, alt oblik zayıflatılması cerrahisi sonra-
sında yukarı bakış kısıtlılığı ile sonuçlanmıştır. Bu
çalışmanın sonucunda yazarlar, şaşılık cerrahisi ge-
rektiren kraniyosinostozlu olgularda ameliyat sıra-
sında tüm ekstraoküler kasların ortaya çıkarılmasını
önermişlerdir.24 Holmes ve ark. ise iki taraflı alt
oblik aşırı fonksiyonu olan Saethre-Chotzen sen-
dromlu bir olguda iki taraflı üst oblik katlama (tuck)
cerrahisi uygulamışlardır. Sonuçların başarılı oldu-
ğunu ve bu tür olgularda üst oblik kası kısaltılması
tercih edilebileceğini belirtmişlerdir.25

Bazı olgularda sığ göz çukuru ve proptoz ne-
deniyle açıkta kalma keratopatisi gelişebilmekte-
dir.4 Tedavi ile kontrol altına alınmayan olgularda
görmeyi tehdit edebilen kornea bozuklukları geli-
şebilir, ayrıca aşırı ışık hassasiyeti nedeniyle kırma
kusuru ölçümü yapılamayabilir. Altmış üç Apert
sendromlu olgunun incelendiği bir çalışmada en az
%13 olguda açıkta kalma keratopatisi ve kornea ke-
safeti geliştiği görülmüştür.26 Crouzon olgularının
incelendiği başka bir çalışmada %15 olguda kera-
topati görülmesine karşın zamanında yapılan teda-
vinin başarılı olduğu ve görme azlığına yol
açmadığı bildirilmiştir.27

Kraniyosinostozlu olgularda daha nadir görü-
len oftalmolojik patolojiler arasında ön segment ge-
lişim anomalileri yer almaktadır. Bu konuda geniş
çaplı bir araştırma olmamakla birlikte kornea bula-
nıklığı, Peters anomalisi, skleralizasyon, embriyo-
tokson, korektopi, iris kolobomu ve/veya iris hi-
poplazisi birlikteliği gösteren sendromik kraniyo-
sinostozlu olgular literatürde yayınlanmıştır.28-33

Sonuç olarak, kraniyosinostozlu olgularda te-
davisi mümkün olan fakat geç tanı veya yaklaşım so-
nucu ciddi görme problemi yaratabilen sorunlarla
sık karşılaşılmaktadır. Özellikle kırma kusuru veya
şaşılık ambliyopisi erken dönemde kapama tedavisi
ile başarılı bir şekilde tedavi edilebilir. Düzeltilmiş



anizometropi de ambliyopi gelişimini önleyecektir.
Kas yokluğu veya ektopik yerleşim olabileceği dik-
kate alınarak cerrahi tedavi öncesi uygun planlama
yapılmalıdır. Optik atrofi bu tür olgularda hâlâ

önemli bir görme kaybı nedenidir. KİB artışı için ya-
pılan cerrahinin zamanlaması ve etkinliğini belirle-
mek için daha fazla çalışmanın yapılması gerektiği
vurgulanmaktadır.7
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