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12 Numarali kraniyofasiyal yarikli bir hastada klinik yaklagimimiz: Olgu
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OZET

Kraniyofasiyal yariklar ytiz bolgesinin farkli anatomik noktalarinda, cilt, yumusak
doku ve kemikte degisik boyutlarda deformitelere sebep olan dogumsal
malformasyonlardan birisidir. Onbes farkli tipi tanimlanan bu deformitenin
tedavisinde cesitliligin fazla olmasi ve her tipte farkl siddette bir klinik gérinim
olmasi nedeniyle standart bir tedavi algoritmasi bulunmamaktadir.

Burada, nadir izlenen kraniyofasiyal yarik deformitesinin daha da nadir gértilen bir
formu olan 12 numarali fasiyal yarigi bulunan ve klinigimize bagvuran bir olguya
uyguladigimiz cerrahi tedavi yaklasimimiz sunulmaktadir. Hastaya oncelikle
kemik doku rekonstriiksiyonu ve sonra da doku genisletici yardimiyla yumusak
doku onarimi sagdlayacak sekilde 2 asamali bir tedavi uygulanmustir. Ug yil siiren
takipler sonucunda elde edilen kozmetik ve fonksiyonel sonuglar deformitenin
siddeti g6z 6nlinde bulunduruldugunda son derece memnuniyet verici olarak
degerlendirilmistir.

Anahtar Kelimeler: Yiizyariklari; Tessier 12 numarali yarik; kraniyoplasti; kemik grefti

SUMMARY
Our clinical approach to no. 12 Craniofacial cleft patient: Case report

Craniofacial clefts are rare congenital malformations of the facial region that can
cause any of skin, soft tissue and bone disorders. Having 15 different variations
and different clinical presentations in each group make the reconstructive period
not to standardize through an algorithm. In this case report, our clinical approach
that consisting of two-stages was presented to a Tessier's No. 12 facial cleft patient.
After cranioplasty procedure, soft tissue reconstruction was performed by using
tissue expander. After 3-years of follow-up period good cosmetic and functional
results were obtained.
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Giris

Konjenital kraniofasiyal yariklar ylz ve kafatasinda; kemik,
yumusak doku ve cildi farkli oranlarda etkileyebilen lineer se-
kilde doku fazlahgi ya da eksikligi ile karakterize anatomik
bozukluklardir (1). Etiyolojisinde genetik gecis bozukluklart,
embriyolojik ddnemde ortaya ¢ikan anormal hiicre gog, fark-
lilasmasi, proliferasyonu ve doku sekillenmesi ile ilgili yetersiz-
liklerin rol oynadigi distiniimekle beraber halen kesin patoge-
nez tanimlanamamistir (2 -3).

Yuzbin canlh dogumda 1.43 ile 4.84 arasinda degisen bir
oranda goérilen kraniofasiyal yariklari tanimlamak igin gok ¢e-
sitli siniflama sistemleri gelistiriimis olsa da Tessier’in yapmis
oldugu topografik temellere dayanan siniflama halen en sik
kullanilan yontemdir (4 -5). Bu siniflamaya gore kraniyofasiyal
yariklarin 0’ dan 14’e kadar 15 ayn tipi tanimlanmis olup bu
yariklar; median, paramedian, orbital ve lateral yariklar olarak
baslica 4 alt grup altinda siniflandinimistir (5).

Tessier’in yapmis oldugdu siniflamada 1, 2, 12 ve 13 numara-
Il yariklar paramedian yariklar olarak tanimlanirken 2 numarali
yargin burun kékinden baslayarak kraniyal yonde ilerleyen
simetrik sekline 12 numaral yarik ismi verilmektedir. Bu olgu
sunumunda diger tipteki yariklara goére daha nadir goriilen 12
numarali yiz yaridi bulunan bir olgu ve cerrahi tedavi yaklagsi-
mimiz sunulmaktadir (2).

Olgu

Sekiz yasinda erkek hasta 3 yil 6nce yuz boélgesinde sekil
bozuklugu nedeniyle poliklinigimize bagvurdu. Hastanin bas-
vuru aninda yapilan fizik muayenesinde yaygin ylz asimetrisi
mevcuttu. Yizin 6zellikle Ust 2/3 yumusak doku yapilarinda
ileri derecede deformasyon mevcut olup sag frontal bolgede
sagl deriden baslayip inferiorda sag burun kanadina kadar
uzanim gdsteren, el ile yapilan muayenede beyin dokusuna
ait pulsasyon alinan ensefalosel ile uyumlu genis bir frontal
protriizyon alani bulunmaktaydi. Bu alan Uzerinde sa¢ ¢izgisi
sag medial kantusa kadar yer degistirmisti. Burun koku basik
olan hasta da palpasyonda nazal kemik tespit edilemedi. Sag
burun kanadina ulasan ve burun gérinimuna ileri derecede
bozan yariga bagli olarak sag tarafta burun pasaji bitinligu
tam degildi (Resim 1). Sag orbitanin sola goére daha lateralde
yerlesimli oldugu tespit edidi. interkantal mesafe 6 cm olarak
Olguldu. Hastanin gérme muayenesinde hipertolerizme bagl
¢cift gérme saptanirken norolojik muayenesinde ek bir bozuk-
luk izlenmedi.

Hastanin maksillofasiyal bolgesine yonelik tomografi ince-
lemesinde; burun kokiniin sag tarafindan baslayan, frontal
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kemik orta hatta yerlesim goésteren ve sagittal stturiin 1/3 an-
terioruna kadar uzanim goésteren 11x7 cm boyutunda kemik
defekti oldugu tespit edildi. Bunun yaninda sag orbital yapila-
rin tamaminin laterale dogru yer degistirmis ve nazal kemigin
ileri derecede deforme oldugu izlendi (Resim 1).

Resim 1. Hastanin bagvuru anindaki 6nden goriintlisii (Sol). Operasyon dncesi
kraniyofasiyal tomografi (Sag)

Hastaya yapilan fiziki muayene ve radyolojik degerlendirme-
ler sonucunda Tessier’in yapmis oldugu siniflamaya goére 12
numarall yiz yarngi tanisi konuldu ve iki agamal bir cerrahi
planlama yapildi.

Cerahi Yontem

Genel anestezi sonrasinda koronal insizyonu takiben skalp
flebi burun kokine kadar kaldirildi. Sagittal stturin 1/3 an-
teriorundan baslayarak nazal kdke kadar uzanan 11x7 cm
boyutundaki kemik defekti ortaya koyuldu. Kemik defektinin
zemininde dura materin intakt oldugu izlendi. Supraorbital ke-
mik yapi ¢evre yumusak dokudan serbestlegtirildikten sonra
frontozigomatik bilegkelere osteotomiler uygulanarak her iki
supraorbital ¢ati zigomadan tamamen ayrildi. Benzer sekilde
kemik defekt alaninin gevresinde bulunan frontal kemik yapila-
ri her iki tarafta temporal ve parietal bélgeye dogru dura mater
Uzerinde serbestlestirilerek osteotomiler yapildi ve onarim igin
gerekli kemik greftleri elde edildi (Resim 2).

Resim 2. Kraniyal kemik greftleri (sol Ust). Kraniyal kemik greftlerinin sekillen-
dirilmesi (Ust sag). Kraniyoplasti sonrasi intraoperatif gériiniim (sol alt). Operas-
yon sonrasi tomografi gérlintiisu (sag alt).

Kemik greftleri Gizerinde aralarinda kemiklesmeye izin ve-
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recek olcide (1-1.5 cm) mesafe olacak sekilde ¢oklu oste-
otomiler yapilarak tarak seklinde iki adet blylk kemik grefti
olusturuldu. Bunlarin yaninda daha kiguk boyutlarda bant
seklinde kemik greftleri elde edildi. iki adet biiyiik kemik grefti
Uzerlerine yapilan osteotomiler sonrasinda alindiklari donér
sahalara yerlestirildi. Bant seklindeki kemik greftleri ise hori-
zontal pozisyonda frontal bélgedeki defekt alanini kapatacak
sekilde yerlestirildi. Tim kemik greftleri emilebilir plak vida sis-
temi ile tespit edildi. Serbestlestirilen her iki supraorbital ¢ati
ise alin bolgesi projeksiyonunu arttirma ve hipertolerizmi gi-
derme amaciyla antero-mediale dogru yerlestirilerek emilebilir
plak vida sistemi ile gevre kemik dokulara sabitlendi ve skalp
suture edildi.

Kraniyoplasti operasyonundan 1,5 yil sonra yeterli kemik
destegdinin olustugu goézlendi ve doku genisletici yardimiyla
yumusak doku onarimi planlandi. Bu amagla sol frontal bol-
gede cilt alti plana 100 cc.’lik dikdoértgen sekilli doku genisletici
yerlestirildi. Es zamanl olarak alin bélgesinde bulunan sacl
deri alanina “asamal (stage) eksizyon” yapilirken sag nares
Uzerinde bulunan gentiklesme deformitesi de eksizyon ve pri-
mer onarim ile dizeltildi. Doku genisletici 2 ay slreyle serum
fizyolojik kullanilarak sisirildi. Sonraki seansta frontal bolge-
deki sacgh deri alanlari dezepitelize edilerek doku genisletme
islemi sirasinda elde edilen lokal flep ile onarim gergeklestirildi
(Resim 3).

Resim 3. Hastanin doku genisletici sisiriimesi sonrasindaki goérinima (st sol).
Elde edilen cilt flepleri ile onarimi gésteren intraoperatif gérinti (Ust sag). Has-
tanin geg postoperatif ddnem goriinimleri (alt sol ve sag).

Sonug¢

Ameliyat sonrasi erken dénemlerde herhangi bir komplikas-
yon ile karsilasiimadi. Operasyon éncesi donemde 6 cm ola-
rak olgllen interkantal mesafenin ameliyat sonrasi dénemde
3,5 cm’e indigi tespit edildi. Frontal bélgede bulunan ve ke-
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mik doku onarimi 6ncesinde beyin dokusuna ait pulsasyon
saptanan kemik defekt alaninin basarili bir sekilde onarimi
gerceklestirildi. Burun bélgesinde alar kanat lzerinde bulu-
nan centiklesme deformitesi giderildi. Alin bolgesine yapilan
yumusak doku rekonstriiksiyonu ile ideal Olglide sagsiz alin
bélgesi olusturuldu. Hastanin suan igin tedavi siireci tamam-
lanmis olup 6 aylik periyotlar dahilinde takiplerine devam edil-
mektedir.

Tartisma

Oniki numaral fasiyal yarik, 4 tip paramedian yariktan biri
olup 2 numarali yarigin kraniyal uzantisi olarak bilinmektedir
(5). Nadir izlenen bu yarik tipinde defekt maksillanin frontal
cikintisi, nazal ve frontal kemik lizerinde seyretmektedir. Yarik
yerlesimi nedeniyle orbital yapilarda laterale dogru yer degisi-
mi gozlenebilir. Oniki numarall fasiyal yarigi olan bizim olgu-
muzda da orbital yer degistirme 6nemli miktarda olup, yapilan
fizik muayenenin yaninda gergeklestirilen diger degerlendirme
yontemleri ile bu yer degistirme daha detayh olarak ortaya
konulabilmigtir. Ameliyat 6éncesi ddnemde yapilan interkan-
tal mesafe olgimu ile telekantus mesafesinin 6 cm oldugu
tespit edilmis, cekilen maksillofasiyal tomografide orbitanin
deg@erlendirilmesi ile hipertelorizm tablosu daha ayrintili ince-
lenmistir. Oniki numarali fasiyal yariklarda yumusak dokudaki
deformiteler medial kantusun medialinde yer alir ve burundan
frontal bolgeye kadar farkli boyut ve goériinimde olabilir. Bu-
nun yani sira bu tip yariklarda etkilenen kisimda frontal sag
cizgisi kisa ve inferior yerlesimli olabilir (1). Bizim olgumuz-
da da etkilenen tarafta sac cizgisi sag orbita alt sinirina kadar
uzanmaktaydi.

Kraniofasiyal yariklarin gesitliligi ve olusturdugu deformitele-
rin boyutlarinin farkliligi nedeniyle her grup icerisinde standart
bir tedavi algoritmasi olusturmak mimkin gérinmemektedir
(6). Ancak genel yaklasim 6nce kraniyal defektlerin onarimi
takip eden donemde ise yumusak doku onarimi seklinde iken
hangi olgularda kraniyoplasti uygulanmasi gerektigi konusun-
da ise farkh gortsler bulunmaktadir (2,6).

Konjenital skalp ve kraniyal defektlerde kemik yapi defor-
mitelerinin onarimina yénelik Hobar ve arkadaslari yaptiklari
calismada infantil dura materin kemik yapi Gzerinde ylksek
rejeneratif potansiyeli oldugunu ortaya koymustur (7). Rhee ve
arkadaslari da yapmis olduklari galismada 6x8 cm boyutunda
bir kraniyal defektin 5 yil icerisinde miidahale edilmeden ossi-
fikasyona ugradigini géstermistir (8). Bu ¢alismalardan farkli
olarak Wexler ve arkadaslarinin yaptigi gézlemlerde ise ben-
zer boyuttaki bir defektte yeterli ossifikasyonun olmadigi ve
kraniyoplasti ihtiyacinin ortaya ¢iktigi belirtiimigtir (9). Genis
boyutlu defektlerde éne surilen bu farkli géruglerin yani sira
Gurley ve arkadaslarinin kraniyal genisletme sonrasi kemik-
lesme sonuglan (zerinde yaptiklari degerlendirmede olustu-
rulan daha kuguk boyutlu kemik defektlerinde 1 yilin sonunda
% 50-75 oraninda kemiklesme gerceklestigini ifade etmiglerdir
(10). Yapilan bu farkl caligmalar ve klinik gézlemler dogrultu-
sunda Monasterio ve arkadaslari, kraniyofasiyal yarik defekt-
lerini G¢ sinif altinda toplamig, kemik yapida 2 cm.’ den kiguk
defekt bulunmasi durumunda cerrahi uygulanmaksizin takip,
2-5 cm. arasi defektlerde otolog materyallerle kraniyoplasti ve
5 cm den buyiik defektlerde ise otolog veya alloplastik mater-
yaller ile kraniyoplasti énermiglerdir (2). Bizim olgumuzda ki
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kemik defekti de oldukga bulylk oldugu igin (11x7 cm), elde
edilen otolog kemik dokular ile kraniyoplasti uygulanmistir.

Alloplastik materyaller pediatrik hasta gruplarindaki krani-
yoplastilerde buyumeye paralellik géstermemesi ve yiksek
oranda komplikasyona sebep olabilmesi nedeniyle siklikla
tercih edilmezler (11, 12). Blum ve arkadaslari metil metak-
rilat kullanilarak kraniyoplasti uygulanan 75 ¢ocuk hastayi 15
yildan fazla sureyle takip etmisler ve bu sire icerisinde % 23
oraninda komplikasyon tespit etmislerdir (11). Yazarlar, bu ¢a-
lismalari sonucunda genis kraniyal defekti olan, frontal sinlist
kapsayan olgularda metil metakrilat kullanimindan kaginiimasi
gerektigini vurgulamiglardir. Bizim olgumuzda da mevcut kra-
niyal defektin buyikligu de g6z 6niinde bulundurularak allop-
lastik materyal tercih edilmemistir. Kraniyoplasti olgularinda
kemik defekti ihtiyaci igin viicudun diger bolgelerinden otolog
olarak elde edilen kemik greftleri de kullanilabilir (13,14). An-
cak, ek morbiditeye yol agmamak icin kemik greft donor alani
olarak iliak kanat ve kostal bélge ¢ok az siklikta tercih edi-
lir (11-14). Bu nedenle genis kraniyal defektlerin onariminda
“kalvariyal kemik grefti ile otogreftleme” tedavide 6nemli bir
yer tutmaktadir. Pediatrik yas grubunda, kraniyal kemikle-
rin igerisindeki diploik yapilarin yeterli hacimde olmamasi ve
bundan dolayi olusan teknik zorluk nedeniyle kraniyal greftler
on ve arka korteks olarak ikiye bélunlp kullanilamamaktadir
(6, 13, 15). Ancak bu sinirlamalara ragmen bizim olgumuz-
da, kraniyoplasti esnasinda elde edilen kemik greftleri defektin
kapatilmasi icin yeterli olmustur. Bu da blylk oranda kemik
greftleri izerine yapilan goklu osteotomiler ile saglanmistir.
Otolog kemik grefti ile kraniyoplasti slrecinde pediatirik yas
gurubunda yetiskin gruba kiyasla dikkat edilmesi gereken bir
diger 6nemli nokta ise kemik greftlerinin sabitleme isleminin
emilebilir plak vida sistemiyle yapilmasidir (6). Kraniyal kemik-
lerde biyime endokraniyal rezorbsiyon ve ekzokraniyal depo-
zisyon ile olmakta ve bu sirada kullanilan metal implantlar ve
vidalar intrakraniyal alana dogru yer degistirebilmektedir (6).
Bu nedenle bizim olgumuzda da tespit amaciyla emilebilir plak
ve vida sistemleri tercih edilmigtir.

Hipertelorizm 6zellikle paramedian kraniyofasiyal yariklarda
sik karsilasilan ve osteotomi endikasyonu olusturan nedenlerin
basinda gelmektedir (2). Onarimi esnasinda supraorbital ¢ati-
nin osteotomiler yardimiyla ¢evreden ayrilarak yeni konumuna
yerlestiriimesi secilebilecek tekniklerden birisidir. Yeni konum-
landiriima sonrasinda uygun sabitleme yapilmasi bu onarim
yontemindeki 6nemli detaylardan birisidir. Yetersiz sabitleme
zaman igerisinde geriye dogru itilme ve projeksiyon kaybina
neden olabilmektedir. Ayni zamanda yetiskin yuz profiline de
uyum gosterilmesi icin supraorbital ¢cati rekonstriksiyonunda
normalden fazla bir projeksiyon yaratiimaya calisiimaktadir
(16, 17). Bizim olgumuzda da hastaya uygulanan gerek otolog
kemik grefti ile kraniyoplasti gerekse supraorbital ¢atinin ante-
romediale ilerletiimesi sayesinde istenilen projeksiyon saglan-
mistir. Bunun yaninda hastadan ve ailesinden edinilen bilgiler
sonucunda eskiye oranla ¢ift gérmesinde azalma oldugu izlen-
mis ve fonksiyonel agidan kazanim saglanabilmistir.

Rekonstriiktif siliregte kraniyoplasti sonrasinda ikinci asa-
ma ise yumugak dokunun onarimidir. Bu agsamada uygun cilt
gOruinimu saglanmasi, yeterli doku saglamasi ve elde edilen
dokuda duyunun devam etmesi, dondr saha morbiditesinin az
olmasi ve primer kapatmaya imkan tanimasi nedeniyle sik-
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likla doku genisleticiler yardimiyla onarim tercih edilmektedir
(18). Doku genigleticilerin kullanimi ilk kez Neuman tarafindan
1957 yilinda tanimlanmig olup takip eden siregte Radovan,
Austad ve Lapin tarafindan kullanimi popdlerlik kazanmigtir
(19-20). Her ne kadar tim viicut bélgeleri igin uygulanabilecek
bir yontem olsa da zeminde kemik dokunun bulundugu meme
ve skalp onarimlarinda kullanimi daha sik tercih edilmektedir
(21, 22, 23). Zeminde kemik yapinin devamliliginin kraniyop-
lastiler sonrasinda elde edildigi yumusak doku ihtiyaci bulunan
kraniyofasiyal yarik olgularinda da doku genisleticiler tedavide
segilebilecek ydntemlerin basinda gelmektedir. Onarim uy-
guladigimiz olguda kraniyoplastiden 1,5 yil sonra sol frontal
bdlgede yeterli kemiklesme olusmasi sonrasinda bu bodlgeye
yerlestirilen doku genisletici yardimi ile sag frontal bélgedeki
cilt dizensizliginin basarili sekilde onarimi saglandi. Bu saye-
de 6n sag gizgisi normal pozisyonuna alinabilirken kozmetik
acgidan da daha iyi sonuglara ulagildi.

Nadir gorulen konjenital deformitelerden olan yiz yariklari-
nin tedavisi, deformitenin tipi ile iligkili olarak halen plastik cer-
rahi agisindan onarimi zor malformasyonlar olarak goriilmek-
tedir. 12 numarali paramedian fasiyal yarikli bir olguda klinik
yaklagimimizi sundugumuz hastadaki deformitenin siddeti ve
defekt alanlari g6z 6nine alindiginda elde edilen sonug¢ son
derece memnuniyet verici olarak kabul edilebilir.
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