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OzET

Kraniyofasiyal dizostozisli hastalarda hem estetik
problemler hem de gérme bozukluklarini, obstriiktif
uyku apnesini ve biiyiime sorunlarini iceren fonksiyo-
nel problemler gelismektedir. Bu problemler degisik
yontemlerle tedavi edilebilmektedir. Rijit Eksternal
Distraksiyon ile orta yiiz ilerletmesi, tek bir islemle
bu sorunlarin tamaminin diizeltilmesine imkan sag-
lamaktadir. Bu vaka raporunda, monoblok osteotomi
ve Rijit Eksternal Distraksiyon Sistemi (RED-II) kulla-
nilarak distraksiyonu gerceklestirilmis Pfeiffers send-
romlu, 4 yasindaki hasta sunulmaktadir. Bu hastada
frontofasiyal ilerletme RED-II kullanilarak basarili bir
sekilde elde edilmis, boylece tek operasyonla eksoftal-

mus ve Ust hava yolu sorunlar: diizeltilmistir.

ANAHTAR KELIMELER

Pfeiffers Sendromu, rijit eksternal distraksiyon,
frontofasiyal ilerletme

ABSTRACT

Patients with craniofacial dysostosis develop both
aesthetic and functional problems including ocular
dysfunction, obstructive sleep apnoeas and failure to
thrive. These problems can be treated by a number
of different techniques. The monobloc frontofacial
advancement has the ability to correct all of these
functional problems in one procedure. A case report
of a 4-year-old boy with Pfeiffers syndrome treated by
monobloc osteotomy and distraction using the rigid

external distractor (RED) is reported.

Monobloc frontofacial advancement in this patient
can be successfully achieved using the RED, thus,
treating exophthalmus and upper airway problems at

a time in one operation.
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GiRIS

Pfeiffers sendromu (Acrocephalosyndactyly
tip V), kraniyofasiyal kemikleri etkileyen kon-
jenital bir defekttir. Kafatasinin siklikla koronal
ve lambdoid, bazen de sagital siitiirlerinde erken
dénemde birlesme meydana gelmektedir. Boy-
lece kraniofasiyal yapilarin gelisimini engelleyip
orta yiiz deformasyonuna neden olmaktadir. Bu
hastalarda maksiller siitiirlerin erken kapanma-
st sonucu maksiller retriizyon gelismekte, orbita
tabaninin ¢ok diiz olmasi sebebiyle ekzoftalmus
da goriilmektedir. El ve ayak parmaklarinda olasi
yumusak doku sindaktili, genis bas parmaklar ve
biiyiik ayak parmaklar1 dikkat ¢ceken diger Kklinik
bulgulardir. Ayrica gérme bozukluklari, isitme ve
solunum problemleri bulunabilmektedir. Mental
kapasite genelde normal olmasina karsin, diistik
zeka seviyesine sahip hastalara da rastlanilmistir!.
Kraniyofasiyal distraksiyon tekniklerinin gelisimi,
kraniyofasiyal displazilerin tedavisinde énemli bir
gelismedir?. Bu olgu raporunda orta yiiz gelisim
yetersizligi ve maksiller retriizyonu olan Pfeiffers
sendromlu bir hastanin distraksiyon osteogene-
sizle tedavisi sunulmasi amaclanmuistir.

OLGU RAPORU

Pfeiffers sendromu teshisi konulmus, orta yiiz
yetersizligi ve ekzoftalmus gériilen 4 yasinda ki
erkek hastamin agiz i¢i incelemesi sonucunda -
3 mm’ lik underjet, -2 mm’ lik openbite, siuf 3
molar ve kanin iliskileri belirlendi (Resim 1 A-
F). Ayak parmaklarinda yumusak doku sindaktili
mevcuttu (Resim 2). Hastanin ailesi tarafindan
solunum giicliigii yasadigi, buna bagh diizen-
li uyuyamadigi, horlamanin bulundugu ve zeka
seviyesinin normal oldugu bildirildi. Sefalometrik
analizler neticesinde hastamin siddetli maksiller
retriizyona baglh iskeletsel simf 3 ozellikler gés-
terdigi ve dik yon yiiz biiyiimesine sahip oldugu
belirlendi (Tablo I).

Tedavi Plani

Orta yiiz yetersizligi ve siddetli maksiller ret-
rlizyon olan hastamizda Le Fort Il osteotomi uy-
gulamp RED-II (Rigid External Distraction) apa-
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RESIM 1 A-F

Tedavi oncesi agiz disi ve agiz i¢i fotograflar

RESIM 2

Ayak parmaklarindaki sindaktili
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TABLE I

Tedavi éncesi (T0) ve sonrast (T1) sefalometrik degerler

Olgtimler 0 T1
(09.01.2003)  (21.11.2003)
Overjet -3mm 8,5mm
Overbite -2mm -6,5mm
Dudak Protriizyonu 3,4mm 1,3mm
SNA 69° 80°
SNB 76° 76°
Maksilla derinligi 67° 76°
McNamara -14mm -9mm
Konveksite -5mm 4mm
Witts -3,5mm 9mm
Alt yUz yiksekligi 50° 55°
YUz derinligi 75° 71°
YUz ekseni 80° 76°
FMA 33° 40°
Maksilla yUksekligi 56° 60°
Palatal diizlem 10° 3°
Kraniel defleksiyon 22° 20°
On kafa kaidesi (S-Na) 62mm 68mm
Arka kafa kaidesi (S-Ar) 32mm 30mm
Ramus konumu 57° 59°
Porion konumu -40,5mm -44,9mm
Mandibular ark 29,8° 29,8°
Co-Pog 83mm 93mm

reyi kullanilarak orta yiiz ilerletmesi yapilmasina
karar verildi. Tek bir islemle fonksiyonel sorunla-
rin timt diizeltilebilmektedir.

Cerrahi Oncesi Ortodontik Tedavi

Ust sag ve sol siit 2.molarlara uyumlanmis
bantlarla 6l¢li elde edildikten sonra disetine do-
niik kancalar lehimlenmis olan headgear’ in dis
koluna ve palatinalde dislerin yaklasik 0,5 mm
uzagindan gecen bir tele uygun sekil verilerek
molar bantlarina lehimlenip {ist aparey yapildi
(Resim 3A). Alt sag ve sol siit 2.molarlara uyum-
lanan bantlarla alinan 6l¢iilerden elde edilen mo-
del iizerinde dislerin lingual ve vestibul yiizeyle-

rinden vaklasik 0,5 mm uzakta olan, {izerlerine
lehimlenmis ve disetine déniik kancalar: bulunan
alt aparey yapildi (Resim 3B). RED-II sisteminin
uygulanabilmesi icin ameliyat 6ncesinde tist ve
alt apareyler simante edildi.

Cerrahi Yontem

Hastanin yasi 4 yil 3 ay iken Le Fort III cerra-
hi girisim uygulandi ve RED II apareyi takildi.

Distraksiyon ve Cerrahi Sonrasi Ortodontik
Tedavi

Cerrahiden 2 giin sonra RED-II apereyi giin-
de 0.5 mm ilerletme saglayacak sekilde hergiin
aktive edildi. Asir1 diizeltim elde edilinceye kadar
RED-II apareyinin aktivasyonuna devam edildi. 3
haftahk distraksiyon siiresi sonunda 11 mm mak-
siller ilerletme saglandi ve ekzoftalmus diizeltildi
(T1). Uygulanan tedaviye bagl olarak molarlarin
erken temasi nedeniyle ortaya cikan -6.5mm’ lik
openbite alt ve {ist cenelere uygulanan apareyler-
deki kancalara takilan vertikal elastiklerle diizel-
tildi. 5 haftalik konsalidasyon déneminden sonra

RESIM 3 A-B

Agiz i¢i apareyler



RED-II apareyi cikarildi. Postoperatif dénemde
hastanin biiyiimesi de dikkate alinarak tist siit
2.molarlara simante edilen apareyden Petit tipi
yiiz maskesi uygulandi.

Tedavi Sonuglar

Distraksiyon sonrasinda iyi bir fasiyal estetik ve
profil saglandi. Sinif I molar ve kanin iliskisi elde
edildi, underjet diizeltildi (Resim 4A-E). Maksilla
derinlik acis1 76° ye, SNA acis1 80° ye, konvek-
site degeri 4 mm’ ye ve 6n kafa kaidesi uzunlugu
68 mm’ ye yiikseldi (Tablo I). Cerrahi sonrasi se-
falometrik degerlendirmeler sonucunda kraniyal
yapilarda carpici degisiklikler meydana geldigi,
tedaviden &nce (TO) ve distraksiyondan hemen
sonra (T1) ahnan sefalogramlarin sella tursikanin
6n kisminda ve etmoid kemigin i¢ yapilarinda ya-
pilan cakistirmalar neticesinde belirlendi (Resim
5A). Mandibulanin bélgesel cakistirmasi netice-
sinde TO ve T1 dénemleri arasinda biiyiimenin
meydana geldigi tespit edildi (Resim 5B).
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RESIM 4 A-F

Tedavi sonrast agiz dist ve agiz igi fotograflar

Baslangi¢ (09.01.2003)
Distraksiyon sonrasi (21.11.2003)

(€

Baslangi¢ (09.01.2003)
Distraksiyon sonrasi (21.11.2003)

Baslangig (09.01.2003)
Distraksiyon sonrasi (21.11.2003)

RESIM 4 A-F

Tedavi basinda (T0) ve distraksiyon isleminden hemen sonra
(T1) alinan sefalogramlarda yapilan ¢akistirmalar
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TARTISMA

Orta yiiz yetersizliklerinde geleneksel osteo-
tomi ve Le Fort III cerrahisi ile elde edilen ilerlet-
me miktar1 yumusak dokularda meydana gelen
gerilim nedeniyle cogu zaman yeterli olamamak-
tadir>*. Ayrica bu tip uygulamalarda operasyon
siiresi uzun siirmekte, kan kaybi fazla ve genis
cerrahi ekspoz s6z konusu olmaktadir.> Bu ne-
denlerden dolayi son dénemlerde orta yiiz yeter-
sizliklerinin tedavisinde eksternal veya internal
distraktorlerle ilerletme tercih edilmektedir®®.

Internal distraktorlerin pek cogu sadece bir
yonde uzatilabilmekte, dolayisiyla distrakte edile-
cek kisim belli bir dogrultuda hareket etmektedir.
Bu nedenle birden fazla distraktor yerlestirilme-
lidir. Distraksiyon yonii operasyondan sonra de-
gistirilememektedir. Ayrica konsalidasyon déne-
minden sonra internal distraktorlerin cikartilmasi
icin cerrahi isleme gereksinim vardir.

RED sistemi ilk olarak Polley ve ark.lart’ tara-
findan yarik damak dudakh, siddetli maksiller ye-
tersizligi olan hastalarin tedavisinde kullanilmustr.
Bu sistem daha sonralari1 LeFort III veya monob-
lok osteotomilerden sonra orta yiiz ilerletmesi icin
de kullamlmustir®®. Bu sistemde kuvvet vektorii
daha kolay kontrol edilebilmekte, cerrahiden son-
ra ilerletme dogrultusu ve miktar: 3 boyutlu olarak
ayarlanabilmektedir. Distraktériin cikartilmasi icin
biiyiik bir operasyona ihtiya¢c duyulmamaktadir.

Pfeiffers sendromlu olgumuzda; siddetli mak-
siller retriizyon, orta yiiz yetersizligi, ekzoftalmus
ve bebeklikten itibaren solunum problemleri séz
konusu idi. Erken vasta Le Fort Il cerrahisi ve
RED-II sistemini birlikte uyguladigimiz tedavi
sonucunda fonksiyonlarda, fasiyal profilde ve es-
tetikte diizelme elde edilerek ileride dogabilecek
olasi psikososyal sorunlar ve orofasiyal problem-
ler énlenmistir. Okul éncesi dénemde sorunlar
biiyiik dlciide giderilmis, kraniyofasiyal yapilarin
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ve dentisyonun gelisiminin izlenmesinin yani sira
relapsin olup olmadiginin belirlenmesi amaciyla
hasta takibe alinmstir.

SONUGC

Pfeiffers Sendromu gibi kraniyosinostozisli
vakalarda gériilen fonksiyonel ve estetik sorun-
larin tedavisinde RED sistemlerinin kullanimu ile
erken dénemde basarili sonuclar elde edilmek-
tedir. Bu olguda modifiye ortodontik apareylerle
RED-II sistemi uygulanarak ulasilan fonksiyonel
ve estetik diizeltim sunulmustur.
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