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YVP

SIMGELER VE KISALTMALAR

: Blefarofimozis pitozis epikantus inversus sendromu
: Bilgisayarli Tomografi

: Dioptri

: Forkhead box protein L2

: Horizontal palpebral genislik

: I¢ interkantal mesafe

: Kronik progresif eksternal oftalmopleji
: Manyetik rezonans goriintiilleme

: Marjin refle 1 mesafesi

: Marjin refle 2 mesafesi

: Mustarde ¢ift Z-Plasti

: Otojen fasya lata

: Primer overyan yetmezligiK

: Silikon rod ile frontal askilama

: Vertikal interpalpebral mesafe

1 Y-V Plasti
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1. GIRIS ve AMAC

Blefarofimozis pitozis epikantus inversus sendromu (BPES), horizontal
palpebral fissiiriin daralmasi (blefarofimozis), iist goz kapaklarmin diiserek
vertikal palpebral fissiir araliginin azalmasi (pitosis), alt géz kapagindan ¢ikan, ice
ve yukart dogru uzanan bir deri kivrimi (epikantus inversus) ve normal
interpupiller mesafe mevcut iken i¢ kantus ve inferior punktumun laterale yer
degistirmesi (telekantus) ile karakterize nadir goriilen otozomal dominant bir
hastaliktir. Aile hikayesi olmamasi taninin diglanmasi i¢in yeterli degildir.

Prevalansi 1:50000'dir. Asya irkinda oran Kafkas irkina gore daha yiiksektir (1).

BPES hastalarinda ek olarak displastik gbéz kapaklar1 (goz kapag:
kivrimlarinin olmamasi ve ince deri) , list gz kapaginin S- sekilli kenara sahip
olmast ve alt gbéz kapagimin lateral ektropiyon ile asagi dogru anormal
konkavitede sekillenmesi, lakrimal punktumun laterale dogru yer degistirmesi,
duplikasyonu veya stenozunun neden oldugu nazolakrimal drenaj sorunlari
goriilebilmektedir (2). Sasilik, kirma kusurlar1 (anizometropik hipermetropi ve

miyopi) ve ambliyopi gibi okiiler bulgular goriilebilmektedir (3).

FOXL2, insan kromozomu 3q22.3 iizerindeki tek ekzonlu bir gendir ve
110 aminoasitlik bir DNA baglayici gatal uglu alan ve 14 kalintidan olusan bir
polialanin yolu iceren 376 aminoasitlik bir proteini kodlar (4). FOXL2 tarafindan

kodlanan transkripsiyon faktorii, gelismekte olan goz kapaklarinin mezenkiminde



ve fetal overde segici olarak eksprese edilir. BPES'li bireylerde FOXL2 geninde

200'den fazla mutasyon bildirilmistir (5).

Bu hastalarin tedavi ve takibi pediatrik oftalmolog, okiiloplastik cerrah,
pediatrik endokrinolog, iireme endokrinologu, jinekolog ve genetik danigsmani
dahil olmak iizere bircok uzman arasinda koordinasyon gerektirir. Bu hastalar1
takip eden bir oftalmolog igin tedavi hedefleri, normal gorsel gelisimi
desteklemek, kozmetik goriinlimii iyilestirmek ve anormal bas pozisyonunu
hafifletmektir. Gorme keskinligini, sasiligi ve okiiler hareketleri kontrol etmek
icin kapsamli bir oftalmik muayene onemlidir. Ambliyopi ve sasiligin tam ve

tedavisi dikkatli bir sekilde yapilmalidir (3).

BPES’in cerrahi tedavisinde bir¢ok farkli ameliyat tarif edilmistir. G6z
kapagr ameliyatinin bilesenleri telekantus, epikantus inversus ve pitozis
diizeltmesini igerir. Genel olarak, epikantus inversus ve telekantus, pitoz
onarimindan 6nce ele alinir, ¢iinkii medial kantusun rekonstriiksiyonu genellikle
pitozu kotiilestirebilir. Medial kantoplasti islemi ile telekantus ve epikantus

inversus tamir edilir. Medial kantoplasti genellikle 3 ila 5 yaslarinda yapilir (3,6).

Pitozis onarimi genellikle medial kantoplastiden sonra ele alinir. BPES'te
pitozis diizeltmesi, goz kapaginin frontalis kasina baglandig1 frontal askilama
yoluyla yapilir. Sklera, dura mater, otojen fasya lata, ipek iplikler, Gore-Tex
slingler, Mersilene siitlirler, prolen ve silastik bantlar gibi bircok organik ve

inorganik materyalin kullanimi 6nerilmistir (1,7,8).



Bu calismada, 1996-2022 yillar1 arasinda Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi
Go6z Hastaliklar1 Anabilim Dali’nda BPES tanisi almis daha sonrasinda da tedavi
ve takibi yapilmis olan hastalarin uzun dénem sonuclari degerlendirilmistir.
Hastalara bu siirecte uygulanan tedavi ve takip metodlart ile bu ydntemlerin
hastalarin uzun donem gorsel rehabilitasyonuna olan etkileri bu ¢aligmada

incelenmistir.



2. GENEL BILGILER

2.1 KAPAK EMBRIYOLOJISi

2.1.1 Goz Kapaklariin Gelisimi:

2.1.1.1 Kapak Katlantilarinin Geligmesi (6 - 8 hafta):

Frontal nasal prosesin uzantilar1 olan medial ve lateral kabartilardaki
mezodermal hiicrelerin proliferasyonu ile {ist kapak katlantist meydana gelir.
Maksiller prosesten gelen mezodermal hiicrelerin proliferasyonundan alt kapak
katlantis1 ortaya ¢ikar. Katlantilarin 6ndeki ve arkadaki yiizleri iki kat hiicre ile
ortiiliidiir. Bu hiicreler ektodermden koken almaktadir. Arka yiizeyi orten tek katl

epitel zamanla farklilagarak konjonktivayi olusturacaktir.

2.1.1.2 Goz Kapagi Fiizyonu (8 hafta - 12 hafta):

Bu haftalarda; kapak katlantilarinda birbirlerine yaklasip degmelerine
neden olacak biiyiime meydana gelir ve kapaklarin epitelyal sinirlar1 globun yatay

aksinin hizasinda birbirlerine temas eder. Fiizyon gerceklesir.

2.1.1.3 Kapaklarda Ozellesmis Yapilarm Gelisimi (12 - 24 hafta):

12 - 24. haftalar arasinda konjonktiva, orbikiilaris okiili kasi, tarsal yapilar,
deri ekleri (Zeis ve Moll bezleri), meibomian glandlar, lakrimal punktum ve

kanalikiiller gelisir.



2.1.1.4 Goz Kapaklarmin Ayrilmasi (20 - 32 hafta):

GOz kapaklarinin ayrilma siirecinde; ayrilma medialden baglar ve
sonrasinda laterale dogru ilerler. Her iki kapaktaki 6n iki sira epitelyumdan
meydana gelen alan sirasiyla epitelyal ylizden ve konjonktival yiizden keratinize
olur. Bu durum epitel erozyonuna ve dejenarasyonuna neden olur. Bu siirecin

sonunda kapaklar birbirinden ayrilir (9,10).

2.1.2 Levator Palpebra Kasinin Gelisimi:

Levator palpebra superioris; siiperior rektus ve siiperior oblik kaslari ile
aynt mezodermal yapidan diferansiye olur. Levator palpebra siiperioris kasi 8.
haftada stiperior rektusun i¢c kisminda bulunurken, 16-17. haftada siiperior
rektusun {istiine dogru gecer ve tarsin anterior yiiziine yapisir. Siiperior rektus ile
olan bu iligki nedeniyle, konjenital pitozislerde buna ek olarak stiperior rektus

gelisim anomalisi ve yukar1 bakis kisitliligi izlenebilmektedir (9,10).



Mezenkim
Ektoderm
Ust Kapak

Kornea

Pupiller Membran

Alt Kapak

Sekil 1: Embriyonik donem 6. hafta, goz kapagi olusumu

Embriyonik donem 6. Hafta, g6z kapag: olusumu. Ust ve alt gbz kapaklari, bir
mezenkimal doku ¢ekirdegi ile ylizey ektoderminin kivrimlarindan olusur (9) .

Sekil 2: Embriyonik donem 10. hafta, goz kapagi olusumu

10 haftalik insan embriyosunun gdziiniin 151k mikrografi; kaynasmis goz kapaklari
goziikkmekte (10)



2.2 KAPAK ANATOMISI

G0z kapagi anatomik olarak 7 tabakadan olusmaktadir:
1. Cilt ve cilt alt1 dokusu

2. Protraktor kaslar

3. Orbital septum

4. Orbital yag dokusu

5. Retraktor kaslar

6. Tars

7. Konjonktiva

Sekil 3: Goz kapagi cilt histolojik goriintii

Normal cilt, yilizeyi kaplayan keratinize ¢ok katli epitelden olusur; pilosebase
elementler dermiste gbze ¢arpar ve birkag¢ kan damari ile ter bezi de goriiliir (11).



Sekil 4: Ust goz kapag sagittal kesit

Ust gdz kapagmin sagittal kesiti a) Orbikiilaris okiili kas1 b) Orbital septum c)
Preaponevrotik yag yastig1 d) Levator aponorozu e) Tarsal plak f) Miiller kas1 g)
Konjonktiva (12)

2.2.1. Cilt ve Cilt Alt1 Dokusu

Go6z kapagi viicuttaki en ince cilt dokusudur ve dermis alti yag dokusu
icermez (13). Kapak epidermisi 5-6 katli squaméz epitelden olusur. Tabakalart
sirasiyla korneum, graniilozum, spinozum, germinatum ve bazal membrandir. Bu
tabakalarin altindaki dermis, elastik liflerin yogun bulundugu bir tabaka olarak

karsimiza ¢ikmaktadir.

Cilt bolgesi igerisinde sebase glandlar, ter bezleri ve killar bulunur.
Pretarsal ve tarsal alandaki dokular birbirine siki bir sekilde yapisiktir. Bunun
aksine preseptal dokular ile tars arasinda bu sekilde bir siki bag bulunmaz, bu da
potansiyel bosluklarin olusmasina neden olur. Bu tabakalar arasindaki gevseklik

nedeniyle bu alanda hematom gelisimi, koleksiyon birikmesi ve hava toplanmasi



miimkiindiir. Tars Oniindeki bolgede ise bu siki yapisik alanlar birikim gelismesini

engellemektedir.

Ust gdz kapag cizgisi, levator aponevrozunun pretarsal orbikiilaris okuli
kas bantlar1 arasindaki yapilarla olan birlesme yerinde olusur ve tarsin hemen
siiperior sinirinda yer alir (14). Palpebral fissiir, iist ve alt goz kapaklarinin
arasindaki mesafe olarak tanimlanir. Ust kapak simiri, normal bireylerde primer
bakigta limbusun yaklasik 1.5 mm inferiorunda yer alir. Bu sinir farkli etnik
kokenli hasta gruplarinda farkli seviyede olabilir, bu durum preaponorotik yag
dokularmin pozisyon farkliligi ve levator kasi apondrozu ile orbital septum
birlesim noktasmin farkli seviyelerde olabilmesi kaynaklidir. Bunun nedeni,
orbital septumun levator kasi aponevrozuyla, kapak kenarina yakin bir seviyede

birlesmesi ve preapondrotik yag dokusunun daha asagida yer almasidir (15).

Ust kapak siiperiorundaki dolgunlugu orbital adipoz doku olusturur. Alt
g6z kapaginda malar kivrim, nazojugal kivrim ve inferior palpebral kivrim olmak
tizere 3 adet kivrim bulunur. Tarsin inferiorunda yer alan ve alt kapak retraktorleri
nedeniyle meydana gelen inferior palpebral kivrim {ist kapaktaki kadar belirgin
degildir. Tarsin inferior sinirinda, kirpikli sinira 4-5 mm mesafede bulunur. Dig
kantal bolgenin asagisinda bulunan malar kivrim ve i¢ alt bdlgede bulunan
nasojugal kivrim daha az belirgin olup, orbikiilaris okuli kasi ve malar yag
yastik¢iginin birlesimiyle meydana gelmektedir. Alt géz kapaginin inferior siniri,

bu noktalar yardimiyla belirlenir (9,16).



Goz kapag araliklan elipsoid goriiniimde ve simetriktir. Medialde, alt ve
iist kapagin kapagin birlestigi yere komissura medialis, lateralde ise komissura
lateralis denmektedir. Cilt, kapak kenarmin posterioruna dogru konjonktival
yaptya doniisiir. GOz kapagi iki lamelden olugmaktadir. Anterior lamel orbikiilaris
okiili ile cilt tarafindan olusturulurken; posterior lameli, konjonktiva ile tars
meydana getirmektedir. Anterior ve posterior lamelin arasindaki sinir bolgesine
gri hat denmektedir. Bu hattan yapilacak kapak kesileri minimal skar ile iyilestigi

i¢in cerrahide 6nem arz etmektedir (17).

Kirpikler 6n lameller hatta 2-3 sira halinde dizilmislerdir. Meibomian
glandlar tars i¢cinde bulunup, glandlarin kanallar1 kapak kenarinda konjonktival
alana acilir. Sayilart alt kapakta, list kapaga gore daha azdir. Kutanoz boliimde
kirpik diplerinde Zeiss isimli halokrin bezler ve Moll isimli apokrin salgi yapan
glandlar bulunmaktadir. Medial kantustan 6 mm uzaklikta kapakta lakrimal
papilla ve lakrimal punktum bulunur. Kapaklarin olusturdugu medial komissurun
posteriorunda  kariinkiil yer almaktadir. Karilinkiiliin posteriorunda plika

semilunaris yer almaktadir (9,18).

10



Sekil 5: Goz kapag: histolojik kesit

Histolojik kesit, meibomian bezlerini igeren i¢ tarsal plakayr (p), orta kas
demetlerini (m) ve yiizey epitelini (e) gosterir. Kirpikler, kapak kenarmin orta
kismindan inferiordan ¢ikar. Apokrin ter bezleri, ekrin ter bezleri, Zeis sebase
bezleri ve ylizeysel lanugo killarinin kil folikiilleri de kapaklarda goriiliir (19).

2.2.2. Protraktor Kaslar

Orbikiilaris okiili, g6z kapaginin ana protraktdr kasidir ve palpebral fissiir
cevresinde bulunan dairesel liflerden olusur. Cizgili kas yapisindadir.
Innervasyonunu 7. kranial sinir saglar. Gérevi goz kapaklarini kapatmak ve

palpebral aralig1 daraltmaktir. Iki kistmdan olusur (20):

1) Palpebral Kisim: Spontan géz agma kapama hareketinden sorumludur.
Iki kissmdan olusur:

A. Preseptal Kisim:

Yiizeyel ve derin kas liflerinden olusur. Kasilmasi ile lakrimal kese
icerisinde negatif basing olusur.

B. Pretarsal Kisim:

Pretarsal kisim lateral kantal tendonlardan baslar ve igte yapisma yeri

yiizeyel ve derin olmak iizere iki kistma ayrilir. Derin lifler posterior lakrimal

11



krest ¢ikintisina yapisarak Horner kasini olusturur. Kontraksiyonu sayesinde goz
kapaklar1 kapanir ve lakrimal pompa sisteminin ¢alismasinda rol oynar. Pretarsal
liflerin kapak kenarinda bulunan 6zellesmis ince bir seridi Riolan kasini olusturur.
Riolan kasi meibomian bezlerinin kanallarin1 sarar ve kasilarak salginin
bosaltilmasinda gorev alir. Ayrica gri ¢izginin olusumunda da rolii vardir.
Pretarsal boliimiin siliperior ve inferior parcalarinin birlesimi ile lateral kantal

tendon meydana gelir.

2) Orbital Kisim:

Palpebral kisim, refleks goz kirpma hareketinden sorumlu iken, orbital
parca kuvvetli géz kapanmasinda rol alir. Diger protraktor kaslar, proserus ve

korrugator supersili kaslaridir (15).

Sekil 6: Orbikiilaris okiili

Orbikiilaris okiili kasinin kisimlar1 ve frontalis kasi a) Pretarsal kisim b) Preseptal
kisim c) Orbital kisim d) Frontalis kas1 (12)
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2.2.3. Orbital Septum

Orbital septum, orbitanin periostunun kalinlagmasi ile olusan ¢ok kath
fibroz bir zardir. Yiizeyel kaslarin altinda kalan bu yapi, adipoz dokuyu orbita
icine hapseder. On ve arka tabakalar arasinda bariyer gorevi goriir, enfeksiyonlar
ile hemorajilerin yayilimini engeller. Orbitanin siiperiorundaki periosttan baslar
ve inferiora ilerleyerek tars iist smirinin yaklasik 10 mm yukarisinda levator
apondrozuna yapisir. Derin kismi ise yiizeysel kismin devami olarak arkaya
dogru, levator aponorozu ilizerinde uzanir ve Whitnall ligamaninda son bulur. Alt
kapaktaysa tars inferior sinirindan baslar ve kapsiilopalpebral fasyayla birlesir.
Yasin ilerlemesi ile septum incelir. Bu durum orbikiiler kas gevsekligine ve yag

prolapsusuna neden olabilir (15).

Arkus Marjinalis
Stiperior Orbital Septum

Levator Apondrozu

inferior Orbital Septum

Sekil 7: Orbital Septum ve Cevre Yapular ile iliskisi (18)

2.2.4. Orbita Yag Dokusu

Orbita yag dokusu septumun posteriorunda levator aponevrozu ile

septumun arasindadir. Septum perfore oldugu takdirde adipoz doku anteriora
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dogru gelir. Orbital adipoz doku septalar ile birbirlerinden ayrilmig lobiiller
halinde bulunur. Ust kapaktaki yag yastik¢ig1 santral ve medial olmak iizere iki
par¢adan olusur. Lateralde lakrimal gland bulunur. Santral yag yastik¢igi
(preaponorotik) list oblik kasinin trokleasi ve medial retinakulumun fasiyal lifleri
tarafindan boliiniir. Santral parca, medial yag yastik¢igina gore daha sar1 renkli
goriiliir. Medial yag yastikgigi derin orbital adipoz dokudan kaynaklanir ve
palpebral arteryal arkad nedeniyle kan damarindan zengindir (17). Alt kapakta
nazal, temporal ve santral olmak iizere ili¢ adet yag lobiilii vardir. Lobiiller,
septumdan koken alan fibroz doku tarafindan cevrelenir. ileri yaslarda, bu fibroz
dokunun gevsemesine bagli olarak orbital adipoz dokuda prolapsus

gelisebilmektedir (17).

Lakrimal Gland  Santral Yag dokusu  Troklea

Medial yag dokusu

Medial yag dokusu

A -
Lateral Yag Dokusu  Santral Yag Dokusu inferior Oblik Kasi

Sekil 8: Alt ve list goz kapag1 preaponeurotik yag yastik¢iklar

Ust gbz kapaklarinin preaponérotik yag yastikgiklari. Merkezi yag yastiginin daha
sar1 goriiniimiine kiyasla medial yag yastiginin daha beyaz goriiniime sahiptir (15)
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2.2.5. Retraktor Kaslar

2.2.5.1. Ust kapak Retraktorleri

Levator Palpepra Superior Kasi: Orbitanin apeksinde, Zinn halkasinin
siiperiorunda sfenoid kemigin kiigiik kanadinin periorbital boliimiinden baslar.
Siiperior rektus kasinin yukarisinda seyreder ve {list rektus kasiyla baglantilart
mevcuttur. Orbikiilaris kasmin lifleri arasindan gegerek iist kapak cildinde

insersiyo yapar. Ust kapak kivrimi olusumundan bu lifler sorumludur.

Levator kasi uzunlugu 40 mm civarindadir. Whitnall bagin1 gectikten
sonra kas aponorotik bir yapt haline doner. Tars siiperior sinirinin 15-20 mm
izerinde tranvers seyreden ve levatora ilerleyen fibroz bant Whitnall ligamani
olarak isimlendirilir. Temporalde lakrimal bezin orbital parcasinin stromasi iginde
septalar yapar ve orbita lateral duvarinin medialine yapisir. Medialde ise troklea
ve c¢evre kemikler etrafindaki konnektif doku ile birliktelik halindedir. Whitnall
ligamani st goz kapagi ve superiordaki orbital dokular icin asici destek gorevi
gorlir. Bu ligamanin baglica gorevi levator kasinin 6n - arka yonde olan kuvvet
vektoriinii yukar1 - asagi yone cevirerek kapagin daha kuvvetli bir bigcimde
kalkmasini saglamaktir. Operasyon yapilirken bu ligamanin hasarlanmasi; levator

kompleksinin gii¢siizlesmesi ve orbitanin asagi sarkmasi ile sonuglanabilmektedir.

Tarsin yaklagik 9 - 10 mm siiperiorunda orbital septumla birlesen levator
aponevrozu, tars siiperior smirina 4 mm'lik mesafe kala on ve arka pargalara
ayrilir. On lifler pretarsal orbikiilaris okuli kasinin arasindaki septumlarda

sonlanirken, arka lifler tars On ylizii 2/3 alt boliimiine yapisir. Levator
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apondrozunun medial ve lateral bolgede yogunlasarak olusturdugu yapilara
levator boynuzu denmektedir. Lateral boynuz, lakrimal bezi orbital ve palpebral
parca olarak iki pargaya boler ve sonrasinda lateral tarsal ligamana dahil olur.
Medial boynuz ise daha zayiftir ve lakrimal kreste yapisir. Levator kasi siiperior
rektus kasi ile beraber okiilomotor sinirin iist dali tarafindan innerve edilir.
Okiilomotor sinirin iist dalinin felcinde iist kapakta diislikliik ve yukari bakista

kisithilik gelisir (9).

Miiller kasi, alt kapaktaki tarsal kas ile birlikte goz kapaklarinda bulunan
iki diiz kastan biridir. Innervasyonunu iist servikal sempatik gangliondan koken
alan sempatik sinirler saglar. Tars iist kenarinin 12-15 mm yukarisinda levator
aponevrozunun alt yliziinden baglar ve yaklasik 1 mm'lik bir tendon ile tars iist

kenarina yapisir. Miiller kasi paralizisinde Horner sendromu meydana gelir (13).

Lakrimal gland \‘\-hil“il“
Levatorun orbital lobu ligamam  Levator kasi

lateral . ‘
boynuzu ' Orbital septum
Lakrimal gland P ' /'(klsmcn kaldinlmis)

palpebral lobu
Levator aponevrozu

Ust bacak—— _ Levatorun medial

boynuzu

Ust tars

- Medial kantal
tendon

Lateral kantal
tendon

Alt bacak
Alt tars

Orbital septum Kapsiilopalpebral
(kismen kaldinlmig) fasia

Sekil 9: Ust Kapak Retraktorleri(18)
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2.2.5.2. Alt Kapak Retraktorleri

Ust kapakta yer alan levator aponevrozunun esi alt kapakta
kapsiilopalpebral ~ligaman olarak adlandirilir.  Inferior rektus kasmin
kapsiilopalpebral fasyasinda koken alir. Seyri sirasinda alt oblik kasini ¢evreler ve

kasin oniinde tekrar birleserek Lockwood ligamani adini alir (21).

inferior Tarsal Kas

Kapstlopalpebral Fasya

inferior Rektus Kasi

inferior Oblik Kas
Lockwood Ligamenti

Sekil 10: Alt Kapak Retratktorleri (18)

2.2.6. Tars

Goz kapaklarinin iskeleti olan tars, semilunar goriiniimde {ist kapakta 10 -
12 mm, alt kapakta ise 4 mm uzunlugunda olup, yaklasik 1 mm kalinliga sahiptir.
Orbita periostuna i¢ ve dis kisimlarda tarsal ligamanlar ile asilidir. Bag doku ve

elastik liflerden olugsmaktadir. Konjonktivaya siki yapisik bir i¢ ylizeye sahiptir.

Tarsin dis ylizeyini siiperiorda levator kasi, Miiller kas1 ve orbital septum
kaplarken inferiorda orbikiilaris okuli kapatmaktadir. Tars igerisinde bulunan
meibomian glandlar1 gézyasinin lipid komponentinin iiretilmesinden sorumludur.
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Tars 6n yiiziinde, kirpik diplerinde Moll ve Zeiss bezleri bulunur. Bu nedenle
operasyon sirasinda tarsa hasar verilmemesi, gézyasi fonksiyonlarinin korunmasi

acisindan énem arz etmektedir.

2.2.7. Konjonktiva

Palpebral, forniksiyal ve bulber konjonktiva ile plika semilunaris olmak

lizere 4 par¢adan olugmaktadir. Histolojik olarak 2 katmani mevcuttur:

2.2.7.1. Epitel:

Yukaridaki tabaka silindirik asagidaki tabaka ise yasst olup g¢ok kath

epitelden olusmaktadir.

2.2.7.2. Stroma (Substantia propria):

Adenoid ve fibr6z doku olmak tizere iki dokudan olusur. Plazma hiicreleri,
lenfoid yapilar, makrofajlar ve mast hiicreleri bulunur. Lenfoid yapilar, kronik
inflamatuar siireglerde folikiiler yapilar1 olustururlar. Ozellikle forniks ve bulber
konjonktivada yogun miktarda goblet hiicreleri izlenirken, bu hiicrelere limbus ve
kapak kenarinda rastlanilmaz. Gorevi miisinden zengin salgi yapmaktir. Palpebral
konjonktivanin altinda aksesuar gbdzyasi bezleri olan Wolfring, Krause bezleri
bulunur. Gozyas1 saliniminda gorevlidirler. Di1s kantusun iizerinde ve konjonktiva
altinda lakrimal bezin palpebral lobu bulunur. Kapak cerrahisi sirasinda

konjonktivanin hasarlanmasi, gézyas: film tabakasinda bozulmaya neden olabilir

(22).
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2.2.8. Goz Kapag Arterleri

Go6z kapagimin beslenmesini iki kaynak iizerinden gergeklesir. i¢ karotid
arterin dali olan oftalmik arter orbital sistemi, dis karotid arterin dali olan
temporal ve angular arterler fasiyal sistemi meydana getirir. Ust kapak beslenmesi
oftalmik arter dallart (a. lakrimalis, a. supraorbitalis, a. supratroklearis, a.
palpebralis medialis superior) ile saglanirken; alt kapak dolasimi oftalmik arterin
dallar (a. lakrimalis, a. palpebralis medialis inferior) ve eksternal karotis artere ait

dallarla (a. maxillaris, a. temporalis superficialis, a. facialis) beraber saglanir (9).

Internal karotis arter; lakrimal, supraorbital, supratroklear, dorsonasal,
medial palpebral dallarin1 verir. Lakrimal arter, dis rektus ve i¢ rektus kasinin
kanlanmasin1  saglar. Sonrasinda, zigomatikofasial ve zigomatikotemporal
dallarin1 verir. Lakrimal bezin igine girer ve orbital septumda iki lateral palpebral
arteri olusturur. Bu arterlerden biri iist digeri alt kapaga geger ve karsi taraftaki
medial palpebral arter ile anastomoz yaparak arteryal arki olusturur. Supraorbital
arter, levator kasi ve periorbita arasinda ilerler, supraorbital foramenden ¢ikarak
iist kapak ve kasin dolagimina katkida bulunur. Supratroklear arter ise, septumun
icinden gecgerek cildi besler. Dorsonazal arter septumun iginden gegtikten sonra
inferiorda fasial arter ile anastomoz yaparak angiiler arteri ortaya cikartir. Bu

damar i¢ kantal bolge ve lakrimal keseyi kanlandirir.

Eksternal karotis arter; fasial, superfisyal temporal, maksiller dallarim
verir ve bu arterler alt kapagin beslenmesinde gorev alir. Fasial arter

stiperomedialde, i¢ kantal bolgede anguler arter olarak isimlendirilir. Superfisyal
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temporal arter alt kapagin disinda infraorbital arter ile anastomoz yapan transvers
fasiyal arteri olusturur. Infraorbital arter ise eksternal karotid arterin pterigopalatin

fossada verdigi dali olan maksiller arterin bir derivasyonudur (9,20).

Sekil 11: Goz kapaginin arteriyel beslenmesi

a) Medial palpebral arter b) Lateral palpebral arter c) Superior periferal arkad d)
Superior marjinal arkad e) Inferior marjinal arkad f) Anguler arter (12)

2.2.9 Goz Kapag Venleri ve Lenfatik Drenaji

Goz kapaginin vendz dolasimi pretarsal ve posttarsal olarak ikiye ayrilir.
Supraorbital ve supratroklear ven birleserek anguler veni meydana getirirler ve
pretarsal dokular medialde anguler vene drene olur. Anguler ven fasiyal ve
superior orbital vene, fasiyal ven ise internal juguler vene drene olur. Lateralde
pretarsal dokular superfisiyal temporal ven araciligiyla eksternal juguler vene
drene olur. Posttarsal dokular ise orbital ven aracilifiyla kaverndz siniise ve derin

orbital fasiyal venler ile pterigoid pleksusa drene olur.
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Kapaklarin lenf drenaji venlere paralellik gosterir. Goz kapagi medial
bolgesindeki drenaj submandibular lenf nodlarina olur. Kapagin dis kisminda ise
once siiperfisiyal preaurikuler lenf nodlarina, sonrasinda da derin servikal lenf

nodlarina olur (15).

Sekil 12: Goz kapagi venoz dolasim

Goz kapaginin vendz drenaji a) yiizeyel ven sistemi b) derin ven sistemi c)
anguler ven d) {ist palpebral ven (12)

Preauriktler Lenf Nodu

Submandibuler Lenf Nodu -

Sekil 13: Goz kapagi lenfatik drenaji

Ust ve alt gdz kapaklarinin preaurikiiler ve submandibular bélgelere lenfatik
drenaj1 (17)
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2.2.10. Goz Kapag@ Sinirleri

2.2.10.1. Duyusal Innervasyon:

Nervus trigeminusun dallar1 olan nervus oftalmikus ile nervus maksillaris
araciligiyla saglanmaktadir. Nervus oftamikusun dallar1 olan lakrimal, nazosiliyer
ve frontal sinir ile maksiller sinirin dallar1 olan zigomatik ve infraorbital sinirler

innervasyonda rol alir.

2.2.10.2. Motor Innervasyon:

Okulomotor sinir ve fasiyal sinir gorev almaktadir.

2.2.10.3. Otonom Innervasyon:

Miiller kasinin innervasyonundan, iist servikal gangliondan gelen sempatik

lifler sorumludur (15).

Sekil 14: Goz kapagi sinirleri

a) Go6z kapag1 motor sinirleri b) Goz Kapag1 duysal sinirleri
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2.3. KAPAK FiZYOLOJiSi

G0z sagligimin korunmasinda géz kapaklari 6nemli rol oynamaktadir. Goz
kiiresi 6n bolgesi disinda orbital kemikler ile korunurken 6n segmentin basglica
koruyucusu goz kapaklaridir. Acilip kapanma hareketi ile ve gozyasi iiretim
fonksiyonuyla kornea yiizeyinin saglikli kalmasinda rol oynar. G6z kapaklari,
istemli ya da refleks agilip kapanarak bir yandan gozyas1 sivisini diizgiin bir film
seklinde kornea yiizeyine yayar, diger yandan dokiilmiis hiicreleri ve disardan

gelen partikiilleri temizleyerek berrak bir goriis olusmasina katkida bulunur.

G0z kapaklart agilip kapanma fonksiyonu ile retinaya gelen 1sin miktarini
diizenleyebilmektedir. Uyku sirasinda korneanin dehidrate olmasini engeller.
Pompa gorevi gorerek gozyasi akisini diizenler, lenfoid folikiiller araciligiyla
bagisiklig1 destekler ve yiiz ifadesinin olugsmasinda goérev alir (23). G6z kapaginin

hareketleri agilma, kapanma ve kirpma olarak ayrilabilir.

2.3.1. Goz Kapaginin Acilmasi

Levator kasi1 ve Miiller kast goz kapaginin acilmasindan sorumludur.
Miiller kas1 kapagin acik pozisyonda kalmasina yardim eder ve yaklasik 2 mm'lik
bir agiklik olusturacak bir kuvvet uygular. Sempatik innervasyonun azaldigi
durumlarda (uyku, postprandiyal) Miiller kasinin aktivitesini kaybetmesine bagl
olarak kapak araligi bir miktar azalir. Levator kasinin uyarimini saglayan motor
noronlar ayni1 kaudal nukleustan gelir. Bu nedenle levator kasi, her iki kapakta
sinerjistik olarak c¢alisir, es biiyiikliikte ve es zamanh olarak innerve olur. Buna

Hering yasas1 denmektedir. (17)
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Levator kasi ve list rektus kasi birbirleryle anatomik olarak iligki i¢indedir.
Ayni sinir tarafindan uyarilirlar (okiilomotor sinir siiperior dali) . Bu nedenle,
stiperior rektusun innerve oldugu yukari bakis pozisyonunda levator palpebra
stiperioris de kasilir ve st kapak, globun yukari hareketine eslik eder. Tersi
durumda ise levator kasi gevser ve asagi bakista gz kapak araligi daralir.
Konjential pitozislerde; levator kasinin kontraksiyon ve relaksasyon islevi beraber
bozulabilir. Buna bagli olarak, asagi bakista iist goz kapagi glob ile birlikte

hareket edemez tiistte kalir; buna lid-lag fenomeni denmektedir (17).

Alt kapak retraktorleri alt kapak agilmasindan sorumludur. Yukari bakista
alt kapagin siiperiora hareketinin, sklera ve alt kapaga yapisik olan konjonktivanin

olusturdugu kuvvet ile gelistigi diistiniilmektedir.

2.3.2. Goz Kapagimin Kapanmasi

Orbikiilaris okiili kas1 g6z kapaklarinin kapanmasindan sorumlu olan kastir
(24). Kapanma esnasinda levator kasi da gevser. Orbikiilaris okiili kasinin
pretarsal kismi1 goz kapaklarinin zayif kapanmasinda, preseptal kisim istemsiz géz
kirpma ve kapamanin siirdiiriilmesinde, orbital kisim ise istemli goz kirpma ve
kapamanin devam ettirilmesinde rol alir (20). Go6z kapaklarinin kapandigi
durumlarda, globda siiperiora dogru bir deviasyon izlenir (Charles-Bell

fenomeni). Bu hareket lagoftalmik hastalarda korneanin korunmasini saglar (17).
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2.3.3. Goz Kirpma

Goz kirpma eylemi; istemli, refleks ya da spontan olarak
gerceklesebilmektedir. Kapak protraktorlerinin  kasilmast ve retraktorlerinin
gevsemesi sayesinde olusur. Spontan goz kirpma; her 3-8 saniyede bir olusur ve
0.3-0.4 saniye siirer, esas olarak orbikiilaris okiili kasinin relaksasyonuna bagli
gelisir (24) . Dis faktorlerden ve sistemik hastaliklardan etkilenebilir. Refleks goz
kirpma; taktil uyarilara, yiiksek kontrastli 1s1ga, ani tehlike olusturan viziiel ve
isitsel uyaranlara bagh gelismektedir. Afferenti 5. kranial sinir efferenti 7. kranial
sinirdir. Parlak 151k refleksi subkortikal seviyede olusturulurken; beklenmeyen
veya tehdit olugturan durumlara da gelisen kirpma kortikal alandan kontrol edilir.

Istemli goz kirpmay; tek tarafli veya iki tarafli olarak gergeklestirilebilir (20) .

2.4. MUAYENE YONTEMLERI

Muayenede baslica Onemli 1iki basamak hikdye alinmast ve

inspeksiyondur.

2.4.1. Anamnez ve Inspeksiyon

Bu basamaklarin dogru yapilmasi hastaya 6n tani1 konulmasinda ve sonraki
basamaklara ilerlemek noktasinda Onem tagimaktadir. Hastaya kapak
diisiikliigiiniin ne zamandir mevcut oldugu, sonradan m1 gelistigi, giin igindeki
diisiiklik miktarinin artip azalma durumu olup olmadigi, ailesinde baska kapak
diisiikliigii olan kisi olup olmadigi, daha 6nce goz ile iligkili bir hastaligi olup

olmadigi, herhangi bir géz ameliyat1 ya da periokiiler bolgeye miidahale yapilip
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yaptlmadigr sorulmali, var ise hastadan gecmis yillara ait fotografinin

karsilastirma amacli istenerek degerlendirilmesi 6nemlidir.

Edinsel kapak diisiikligii ve konjential kapak diisiikliigiiniin ayirici tanisi
anamnez ile konulabilir. Dogustan olan olgularda daha belirgin bas ve cene

pozisyonu mevcut olabilir.

Planlanacak cerrahi yontemi etkileyebilecegi igin konjenital - edinsel
ayrim1 yapmak gereklidir. Gegirilen okiiler veya orbital cerrahi de pitozisin nedeni
olabilir. Yeni ortaya ¢ikan bir kapak diislikliigli enfeksiyon, allerji, anjiondritik
O0deme bagli olabilir. Pitozis miktarmin giin i¢inde degiskenlik gostermesi
myastenia gravis ya da sinkinetik pitozisi diiglindiirebilir. Cene hareketiyle
kapaklarda sinkinetik hareket gelisip gelismedigine muayene sirasinda

bakilmalidir (9).

2.4.2. Dikey (vertikal) Kapak Arahg:

Alt kapak ve tist kapak serbest kenar sinir1 arasindaki mesafeye vertikal
kapak aralif1 denmektedir. Olgiim, 6lgek yardimi ile gdz primer pozisyondayken
yapilir. Vertikal kapak araligi ¢ocuklarda 9 - 10 mm, eriskinlerde 10 - 11 mm
kadardir. Ust kapak sinir1 limbustan ortalama 2 - 2.5 mm asagida bulunurken, alt
kapak serbest kenari limbus ile aym1 seviyede ya da ortalama 1 mm kadar
stiperiorda yer alir. Unilateral kapak diisiikliigii olan hastalarda diisiik olan ve
normal olan kapaklarin dikey kapak aralig1 arasindaki fark pitozis miktarini verir

(15).
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Sekil 15: Vertikal palpebral kapak araligi

Vertikal Palpebral Kapak Araligi, 6l¢iim sirasinda kontralateral goéz kapagi
manuel olarak yukari kaldirtlmalidir. (25)

2.4.3. Marjin Refle Mesafesi:

Ust kapak kenar ile pupilladaki 1s1ik reflesi arasindaki mesafe ‘marjin refle
mesafesi 1’(MRM 1) olarak adlandirilir. Pupildeki 151k reflesi ile alt géz kapagi
serbest kenar1 arasindaki mesafe ‘marjin refle mesafesi 2° (MRM2) olarak
adlandirilir. Kisiye muayene sirasinda 6 metre mesafedeki bir objeye odaklanmasi
sOylenir, 151k kaynagi hastanin pupillerine dogru tutulur ve 6lgek yardimiyla 11k
reflesi ile Uist kapak arasindaki uzaklik hesaplanir. Bu hesaplama sirasinda, frontal
kasin goz kapagi hareketine dahil olmamasi, dogru 6l¢iim alinabilmesi i¢in sarttir.
Ortalama MRM 1 uzunlugu 4 - 4,5 mm'dir. Ust kapak diisiikliigii miktari
belirlenirken MRM 1 esas alinmasi, alt kapagin ektropiyonu gibi artmis vertikal
kapak araligi hesaplanmasina neden olan durumlara bagli olarak pitozis varlig

yanilgisina diisiilmesinin 6niine ge¢ilmesini saglar.

1) Hafif pitozis: 2 mm ve daha az kapak diisiikligi
2) Orta pitozis: 3 mm kapak diistikligi

3) Agir pitozis: 4 mm ve daha fazla kapak diistikligi

27



Refle, asir1 pitozis nedeni ile segilemiyorsa, kapak kaldirilmali ve pupil

merkezinden kapagin bulundugu alt sinira kadar olgiilen mesafe negatif deger

olarak (6rnek: -1.8 mm) kaydedilmedir.

Sekil 16: Marjin refle mesafesi 6l¢timii

Marjin Refle Mesafesi 1 ve Marjin Refle Mesafesi 2 (16)

2.4.4. Levator Fonksiyonu:

Kapak diistikliiklerinin  siniflanlandirilmasinda ve sonrasinda tedavi
yonteminin seg¢ilmesinde levator fonksiyonunun tespit edilmesi en Onemli
Olgiimlerden bir tanesidir. Levator kasi fonksiyonu, yapilacak miidahalenin
belirlenmesi ve postoperatif sonuclar ile ilgili beklentiler i¢in Snemli bir yol
gostericidir. Levator fonksiyonunun zayif oldugu ya da hi¢ olmadigi hastalarda
frontal kasin asilmasi cerrahi olarak uygulanmaktayken, kas fonksiyonu mevcut

olan hastalarda alternatif yontemler diistiniilmelidir (25).

Olgiim yapilirken, frontalis kasinin etki gdstermesini engellemek amaciyla

kasin iist kismina baski uygulamir. Olgek, hasta miimkiin oldugunca asagiya
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bakarken iist kapak serbest kenar sinirinda tutulur. Hasta bu asamadan sonra
miimkiin oldugunca siiperiora bakar. Kapagin bu iki pozisyon arasindaki hareket
mesafesi levator fonksiyonunu verir. Muayeneye uyumsuz hastalarda ve 3 yas alti
cocuklarda bu muayeneyi etkin bir sekilde yapmak miimkiin olmayabilir (25). Liff
Testi, fonksiyon belirlemede kullanilan diger yontemdir. Inferiora bakis sirasinda
ist kapak ters cevrilir. Normalde levator kas giicii yukar1 bakigla kapag: tekrar
normal pozisyonuna ¢evirmek i¢in yeterlidir. Levator giicliniin yetersiz oldugu

durumlarda kapak normal pozisyonuna getirilemez.

Levator adele islevi;
1 -2 mm: islev yok,
3 - 4 mm: zayif,

5 -7 mm: orta,

8 - 9 mm: iyi,

10 mm ve iizeri: ¢ok iyi olarak siniflandirilir. (9)
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Sekil 17: Levator fonksiyonu 6lgtimii

Levator fonksiyonunun Ol¢iimii (A) Frontalis kasinin etkisini azaltmak i¢in
basparmak sikica yerlestirilir ve hastadan asagi bakmasi istenir (B) hasta miimkiin
oldugu kadar yukar1 bakar ve hareket miktar1 bir cetvelle dlgiiliir. (25)

2.4.5. Ust Kapak Cizgisi

Inferiora bakis ile ortaya ¢ikan kapak ¢izgilenmesi ile iist kapak kenar
smirt arasindaki dikey mesafedir. Erkeklerde bu mesafe ortalama 7 - 8 mm iken

kadinlarda 9 - 10 mm seviyesindedir.

Levator fonksiyonu hakkinda fikir vermesinin yani sira planlanacak
cerrahi insizyonu ile ilgili yol gostericidir. Cizginin yukarida olusu apondrotik

pitozis ile iliskili iken ¢izginin secilememesi ya da zayif olmasi konjenital kapak
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disiikliglinii diislindiiriir. Cerrahide kesinin bu hattan yapilmasi skar dokusu

olusumunu minimuma indirir (9).

2.4.6. Miiller Kas Fonksiyonu

Miiller kas1 aktivasyonu tist goz kapaginda ortalama 1.5 - 2 mm'lik kalkma
saglar. Fenilefrin testi ile fonksiyonu test edilir. Islem sirasinda % 2.5'luk
fenilefrin kullanilir. Ust kapak bir siire gectikten sonra (ortalama 20 dk) dnceki
seviyesine gelirse tarsomiillerektomi cerrahisi tedavi segenegi olarak

diisiiniilmelidir (9).

Muller Kasi

Sekil 18: Miiller Kas1 Sagittal Gorliniim (18)
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2.4.7. Oftalmolojik Muayene

Hastanin yasina gore dogru gorme eselleri kullanilarak en iyi diizeltilmis
gorme keskinligi her vizitte degerlendirilmelidir. Bu muayenelerde eger hasta
cocuk ise sikloplejik refraksiyon olgiimleri yapilarak tashih yapilmali sonrasinda
ambliyopi mevcudiyeti degerlendirilmelidir. Hastanin g6z hareketleri ve sasilik

varlig1 muayene ile tespit edilmelidir (9).

Konjenital pitozis hastalarinda ambliyopi orant normal topluma gore
artmig olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Fundus muayenesinde ise, pigmenter
retinopati saptanmasi kronik progresif eksternal oftalmoplejiyi (KPEO)

diistindiirerek tanida yol gosterir.

2.4.8. Bell Fenomeni

G0z kapagmin kapanmasini takiben, globun siiperiora dogru rotasyonuna
‘Bell Fenomeni’ denir. Hasta gdzlerini agtirmayacak sekilde siki kapatirken goz
kapaklart hekim tarafindan aralanmaya calisilir ve bu islem sirasinda goziin

pozisyonu degerlendirilir.

Bell fenomeni zayif olan ya da olmayan hastalarda glob siiperiora
yeterince rotasyon yapmaz ve bu durum cerrahi sonrasi eksposure Kkeratopati

gelisme riski oldugunu gosterir (9).
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Sekil 19: Bell Fenomeni (26)

2.4.9. Marcus-Gunn Fenomeni (Jaw-Winking)

Pterigoid kaslar ve levatorun sinkinezisine bagli olarak c¢ene acilip
kapanmasiyle paradoksal sekilde pitotik {ist kapagin paradoksal retraksiyonuna
‘Marcus-Gunn Fenomeni’ denir. Konjenital pitozislerde % 4 - 5 oraninda izlenir

(25) .

S\ =)@
= D

Sekil 20: Marcus-Gunn Fenomeni
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2.4.10. Kapak Geri Kalmasi (Lid-Lag):

Edinsel kapak diisiikliiklerinde skatrisyel bir slire¢ mevcut degil ise diisiik
olan kapak inferiora bakista primer pozisyondaki seviyesinin altina iner ancak
konjenital pitozislerde levator kasi distrofisi nedeniyle kasin gevseme Ozelligi
zayiflamigtir ve agag1 bakista iist kapak kontralateral kapak kadar asagiya inemez
ve daha yukarida kalir. Bu durum ‘Kapak geri kalmasi (lid-lag)’ olarak

tanimlanmistir. (25)
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Sekil 21: Lid Lag

2.4.11. innervasyon Artisi

Hering'in esit innervasyon yasasina gore, diisiik goz kapagina gelen artmis
sinirsel uyarim goz kapagini kaldirmaya calisirken, diger gbz kapaginda da
uyarim artigi gelisebilmektedir. Muayene sirasinda pitotik kapak doktor tarafindan

manuel olarak kaldirilirken kontralateral kapakta diisme goriiliirse, pitozis
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cerrahisi sonrasinda saglam kapakta da diisme gelisebilecegi konusunda hasta
bilgilendirilmeli ve diger kapak icin de cerrahi miidehale gerekebilecegi

anlatilmalidir (17).

2.4.12. Gozyasi Fonksiyonlar:

Cerrahi sonrasi siiregte lagoftalmus ile beraber eksposure keratopati
gelisme riski mevcuttur. Kapak digiikligii olan tiim olgularda preoperatif
degerlendirme sirasinda gozyast kirllma zamani Olgiilmeli, schirmer testi
uygulanmalidir (17). G6zyas1 fonksiyonlar1 zayif olan hastalarda cerrahi diizeltme

miktar1 planlamasi bu durum goz oniinde tutularak yapilmalidir.

2.4.13. Tensilon Testi

Myastenia gravis tanisinda uygulanan bir testtir, hastaya intravendz olarak
tensilon edrofonyum klorid verilir, azalmis olan kas giicii artis1 izlenirse pitozis
ortadan kalkar ve test pozitif sonuglanir. Pitozis diizelmezse ve yan etki
goriilmezse 30 saniye aralarla 0,2 cc'lik ek dozlar toplam 1 cc'yi gegmeyecek
sekilde tekrar uygulanir. Myastenia hastalarinin ¢ogunda bu test pozitif

sonuglanirken bazi olgularda test negatif olabilir (9).

2.4.14. Yardimci Tam Yontemleri

G0z kapagi kitlelerine ikincil gelisen mekanik pitozisli kisilerde ve santral
patoloji siiphesi olan pupil tutulumu ile birlikte goriilen okiilomotor sinir felci
kaynakl1 kapak diisiikliigii olan hastalarda manyetik rezonans (MR) goriintiileme
ve bilgisayarli tomografi (BT) tan1 amagh ¢ekilebilir.
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2.5. BLEFAROPITOZIS

Pitozis, Yunancada ‘sarkma’ manasinda kullanilmaktadir. Blefaropitozis
ise, farkli etyolojik sebepler ile list gz kapaginin primer bakis pozisyonunda

normale gore diisiik seviyede bulunmasina denir.

2.5.1. Epidemiyoloji:

2011 yilinda ABD'de yayinlanan bir makalede, 18 yas alti hastalarda
pitozis insidansi 7,9/100.000 bulunmustur. Prevalans 1/842 olarak tespit
edilmistir. Tan1 alan kisilerin % 89,7'sinde konjenital pitozis izlenmistir.
Hastalarin % 4'inde bilateral pitozis izlenmistir. Hastalar arasinda cinsiyet ve
etnik koken agisindan fark izlenmemistir (27). Eriskin popiilasyonda yapilan
calismalarda pitozis insidanst % 4,7 ile % 13,5 arasinda bulunmustur. Bu
calismalarda erkek cinsiyet oranlari % 41 ile % 48 arasinda tespit edilmistir

(28,29).

2.5.2. Genetik

Genis popiilasyonda yapilan bir ¢alismada, pitozis hastalarindaki genetik
gecis degerlendirilmis, hastalarin % 67'sinin sporadik oldugu, % 18,4 otozomal

dominant, % 14,5 otozomal resesif kalitildig1 gosterilmistir (30).

2.5.3 Patoloji

Literatiirde pitozis smiflandirmas1 amaciyla yapilmis histopatolojik

yayimnlar mevcuttur. Konjenital pitozisle ilgili ilk histolojik muayene kayitlart
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1879 yilinda yapilmis olup, levator kas kompleksinde dejenerasyon ve fibrozisin

oldugu postmortem Orneklerle gosterilmistir.

Histopatolojik ¢alismalarda (31);

1- Edinsel Pitozis: Tiim Orneklerde yiiksek miktarda ¢izgili kas lifi

gorilmiustir.

2- Dogum Travmasma Baglh Pitozis: Bu popiilasyonda da biitiin

spesimenlerde fazla miktarda normal goriiniimlii ¢izgili kas lifi tespit edilmistir.

3- Sinkinetik Konjenital Pitozis: Anormal sinirsel uyarim iligkli bir pitozis

tipidir. Tim spesimenlerde normal kas yapis1 tespit edilmistir.

4- 2 Milimetre ve Daha Az Miktarda Diigiikliik Olan Konjenital Pitozis:

Bu grupta seyrek olmakla birlikte tiim 6rneklerde ¢izgili kas lifleri bulunmustur.

5- 2-4 mm'lik Konjenital Pitozisler: Olgularin % 54'lnde seyrek kas

liflerine rastlanmis, % 46'sinda kas lifi izlenmemistir.

6- 4 Milimetreden Fazla Diisiikliik Olan Konjenital Pitozisler: Orneklerin

hicbirinde ¢izgili kas lifi gériilmemistir.

Konjenital pitozislerde; levator kasinda capraz cizgilerde kayip, kas lifi
genisliklerinde azalma, sarkolemmal c¢ekintiler, niikleuslarin tek sira {izerine
toplanmasi, ¢izgili kas liflerinin yag dokusu ve fibroz doku ile yer degistirmesi
seklinde ortaya cikan, gercek kas distrofisine ait bulgular izlenmistir. Edinsel

kapak diisiikliiklerinde ise; levator apondrozunun anatomik yapisma yeri olan tars
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On yiizli alt kismindan ayrildigini ve bunlarda iyi levator fonksiyonu ve yliksek

kapak kivrimi oldugu gosterilmistir (31).

2.5.4. Blefaropitozisin Etiyopatolojik Siniflamasi:

PITOZIS SINIFLAMASI (32):

1- APONEVROTIK

a) Dogumsal

b) Senil

c¢) Katarakt ve diger goz cerrahilerine bagl

d) Kiint ya da penetran travma

e) Allerji, tekrarlayan kapak 6demi

f) Kontakt lens kullanimi1

g) Gebelik

h) Tiroid hastaligi

2- MYOJENIK

a) Dogumsal

I. Basit dogumsal distrofik pitozis

II. Ust rektus zayiflig1 ile birlikte izlenen dogumsal distrofik pitozis
I11. Blefarofimozis Sendromu

IV. Dogumsal fibrozis sendromu

a) Kronik progresif eksternal oftalmopleji (KPEO)
b) Okiilofaringeal distrofi

¢) Miiskiiler distrofi
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d) Kortikosteroid iliskili pitozis

3- NOROJENIK

a) Okiilomotor sinir felci

b) Sinkinetik (Marcus Gunn jaw-winking)

¢) Horner Sendromu

d) Okiilomotor sinirin aberran rejenerasyonu

e) Oftalmoplejik migren

f) Myastenia Gravis

4- MEKANIK

a) Kapak ve orbita tiimorii, hematomu, 6demi veya enfeksiyonu
b) Kapak skarlari

c¢) Dermatosalazis

d) Konjonktivada skatrise neden olan hastaliklar

5- PSODOPITOZIS

a) Enoftalmus, anoftalmus (kapagin arkadan desteklenmemesi)
b) Hipotropya

c¢) Dermatosalazis

d) GOz yiizeyinin kronik irritatif hastaliklar

e) Diger tarafta kapak retraksiyonu
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2.6. BLEFAROFIMOZIS PITOZIiS EPIKANTUS INVERSUS

SENDROMU

2.6.1. Giris

Blefarofimozis pitozis epikantus inversus sendromu, erigkinlerde normal
uzunlugu 25 - 30 mm olan horizontal palpebral fissiiriin daralmasi
(blefarofimozis), tist goz kapaklarinin diiserek vertikal palpebral fissiir araliginin
azalmasi (pitozis), alt goz kapagindan ¢ikan ve ige ve yukart dogru uzanan bir deri
kivrimi (epikantus inversus) ve normal interpupiller mesafe mevcut iken i¢ kantus
ve inferior punktumun laterale yer degistirmesi (telekantus) ile karakterize nadir
goriilen otozomal dominant bir hastaliktir. Aile hikayesi olmamasi taninin
dislanmasi i¢in yeterli degildir. Prevalansi 1:50000'dir. Asya irkinda oran Kafkas

irkina gore daha yiiksektir (1) .

BPES sendromunun 2 tipi mevcuttur:

Tip 1:

BPES tip I, dort ana 6zelligi tasir (blefarofimoz, pitozis, epikantus inversus
ve telekantus) ve primer overyan yetmezligin (POY) neden oldugu infertilite ile
karakterizedir.

Tip 2:

Sadece g6z kapagi malformasyonlart mevcuttur ve % 96,5 penetrasyona
sahiptir.

Sekonder seks karakterleri hem BPES tip I'de hem de BPES tip Il'de

genellikle normaldir. BPES tip I'de menars genellikle normaldir, ilerleyen yillarda
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oligomenore ve sekonder amenore gelisebilir. Pelvik ultrasonda BPES tip I olan
bazi kisilerde hipoplastik uterus ve kiigiik yumurtaliklar bulunabilir. Over rezervi
azalir. Diigiik atriyal folikiil sayis1 < 4 ve azalmis anti-miillerian hormon serum
seviyeleri ile karakterizedir. Hipergonadotropik hipogonadizmin endokrinolojik
bulgularina sahiptir. Bunlar: Folikiil wuyarici hormonun yiiksek serum
konsantrasyonlarinda bulunmasi ((>25 IU/L, >4 hafta arayla 2 kez dl¢lilmiistiir)),
yiikselmis liiteinize edici hormon ve estradiol ile progesteronun serum

konsantrasyonlarinda azalmadir (33).

2.6.2. Eslik Eden Diger Patolojiler

Hastalik, gelisimsel gecikme ve zihinsel yetersizlikle iliskili olan bitisik bir
gen delesyonunun pargast olarak ortaya ¢ikmadigi siirece, BPES'li bireylerde
biligsel gelisimin normal olmasi beklenir. Hipofiz hormonlarinda eksiklik
izlenebilir. Yakin zamanda yapilan bir ¢alisma, FOXL2'nin (forkhead box protein
L2) patojenik bir varyanti disinda higbir genetik patolojisi olmayan BPES’li
bireylerde hipopitiiitarizm gelisebildigini gostermistir, bu da FOXL2'nin insan

hipofiz gelisiminde bir rolii oldugunu diisiindiirmektedir (34).

BPES sendromu olan hastalardaki pitozisin sebebi levator palpebra
stiperioris kasmin displastik olmasidir ve bu hastalar list géz kapaklarini agmak
icin tipik olarak frontal kaslarini kullanir. Bu durum hastalarda tipik yiiz
goriiniimii gelismesine sebep olur. Bu hastalar ayn1 zamanda goérme alanlarini
arttirmak ic¢in kafalar1 geriye dogru ceneleri ise yukar1 dogru bir bas pozisyonu

edinirler.
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BPES hastalarinda ek olarak goriilebilen oftalmolojik bulgular:

Displastik goz kapaklar1 (g6z kapagi kivrimlarinin olmamasi ve ince deri),

Ust gdz kapagmin S - sekilli kenara sahip olmasi ve alt goz kapaginin

lateral ektropiyon ile asag1 dogru anormal konkavitede sekillenmesi,

Lakrimal punktumun laterale dogru yer degistirmesi, duplikasyonu veya
stenozunun neden oldugu nazolakrimal drenaj sorunlart (2), sasilik, kirma

kusurlar1 (anizometropik hipermetropi ve miyopi) ve ambliyopidir.

Ambliyopi BPES'li bireylerde genel popiilasyona gore daha yaygindir.
BPES'li 204 kiside yapilan retrospektif bir ¢alisma, sirasiyla hastalarin % 20'sinde
manifest sasilik, % 34'linde kirma kusuru ve sirastyla % 21 ve % 20 oraninda iki
tarafli veya tek tarafli ambliyopi gosterilmistir (35). Bu hastalarda okiiler
hareketin degerlendirilmesi, kiigiik palpebral aciklik nedeniyle oftalmologlar i¢in
zorlayict olabilir, bu da sasiligin saptanmasini ve Olcililmesini zorlastirir.
Ambliyopi insidans1 da bu hastalarda ¢ok daha yiiksektir. Genel popiilasyondaki
ambliyopi oran1 % 3,2'dir; konjenital pitozis ile iliskiliyse insidans % 17 ila %
32'ye yiikselir ve BPES mevcudiyetinde % 39 ila % 56 gibi yiiksek oranlar rapor

edilmistir (3) .

Ayrica BPES ile iligkili ek periokiiler anomaliler arasinda hipertelorizm,
stiperior orbital rim hipoplazisi, alt géz kapag: ektropiyonu ve zayif gelismis bir

nazal koprii yer alir (9).
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2.6.3. Ayirici1 Tam

Ayirict tanida karakteristik fenotipi ve primer overyan yetmezligi disinda
ekstraokiiler belirtilerin olmamasi nedeniyle; BPES, pitozis veya blefarofimozun
mevcut oldugu diger durumlardan nispeten kolayca ayirt edilebilir (Ohdo
sendromunun Say Barber Biesecker varyanti). Aile hikayesi olmadan okiiler
bulgular mevcut ise, Noonan sendromu, Marden-Walker sendromu, Schwartz-
Jampel sendromu, Waadenburg sendromu, William sendromu da ayirict tanida

akla getirilmelidir (36).

2.6.4. Genetik

BPES hemen her zaman otozomal dominant bir sekilde kalitilir. FOXL2,
insan kromozomu 3q22.3 iizerindeki tek ekzonlu bir gendir ve 110 aminoasitlik
bir DNA baglayici ¢atal uglu alan ve 14 kalintidan olusan bir polialanin yolu
iceren 376 aminoasitlik bir proteini kodlar (4). BPES'li bireylerde FOXL2 geninde
200'den fazla mutasyon bildirilmistir (37). FOXL2 tarafindan kodlanan
transkripsiyon faktorii, gelismekte olan goz kapaklarinin mezenkiminde ve fetal
overde seg¢ici olarak eksprese edilir. FOXL2, over farklilagsmasinin bilinen en eski
belirtecidir. FOXL2 geni graniiloza hiicrelerinde diferansiyasyondan ve folikiil

gelisiminden sorumludur (5) .

Eriskin overinde, FOXL2 kii¢iik ve orta boy folikiillerdeki farklilasmamis
graniiloza hiicrelerinde eksprese edilir ve CYP11A1, CYP19A1 ve CCND2 gibi
coklu  genlerin  ekspresyonunu  baskilayarak  graniiloza  hiicrelerinin

proliferasyonunu, farklilasmasini ve steroidogenezini etkiler (38,39).
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BPES'de tanimlanan genetik kusurlarin ¢oguna intragenik mutasyonlar ve
FOXL2 genini i¢eren genomik yeniden diizenlemeler neden olmustur. Bir genotip
- fenotip korelasyonu oldugu, yani tip I BPES'in, polialanin dizisinin yukarisinda
kesilmis bir protein ile sonuglanan mutasyonlarla iligkili oldugu ve genislemis bir
protein iiretimine yol acan mutasyonlarin tip II BPES'e neden olabilecegi
bildirilmistir. Ancak daha sonra agiklanan ¢oklu mutasyonlar bu korelasyona
uymamistir (5) . Daha sonra, daha genel olarak, tam islev kaybina neden olan
mutasyonlarin POY ile birlikte tip I BPES'e yol actig1, oysa hipomorfik alellerin
sadece goz kapagi gelisimini etkiledigi ve yumurtalik disfonksiyonu olmayan tip
I BPES ile sonuglandigi kabul edilmistir (40). Bununla birlikte, BPES
hastalarinda genetik ve klinik heterojenite hala mevcuttur ve FOXL2 mutasyonlari
ile BPES tipleri arasindaki iliskiyi net bir sekilde tanimlamak i¢in daha fazla caba

gerektmektedir (41).

BPES teshisi konan bireylerin yarisindan fazlasinin etkilenen bir ebeveyni
vardir. Yakin tarihli bir ¢calismada, 20/21 patojenik varyantlarin kéken olarak baba
kaynakli oldugu bulunmustur (% 95). Bu durumun, BPES ile primer overyan

yetmezlik arasindaki iliskiden kaynaklanabilecegi diistiniilmiistiir (42).

BPES'li baz1 probandlar, de novo patojenik bir varyantin sonucu olarak
bozukluga sahiptir. Probandda molekiiler bir tan1 konmussa ve proband etkilenen
tek aile {iyesi gibi goriiniiyorsa (yani, tek tarafli bir vaka), genetik durumlarin
dogrulamak ve giivenilir risk analizi i¢in i¢in probandin ebeveynlerine molekiiler

genetik testler Onerilir. Proband, 3q23'i igeren bir sitogenetik yeniden
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diizenlemenin sonucu olarak BPES'e sahipse, asemptomatik ebeveynlerin
degerlendirilmesine yonelik, 3q23 bdlgesini i¢eren dengeli bir kromozom yeniden
diizenlemesinin mevcut olup olmadigini belirlemek amaciyla genetik test yapilir.
Probandda tanimlanan patojenik varyant her iki ebeveynde de bulunmazsa ve
ebeveyn kimlik testi biyolojik anneligi ve babaligi dogruladiysa, asagidaki

olasiliklar dikkate alinmalidir;

Probandin de novo patojenik bir varyant1 vardir.

Proband, germline (veya somatik ve germline) mozaizmi olan bir
ebeveynden patojenik bir varyantr miras almistir. Ebeveyn 16kosit DNA'sinin test
edilmesi, tiim somatik mozaizm 6rneklerini ve yalnizca esey hiicrelerinde bulunan
patojenik  bir varyanti saptayamayabilir. BPES'de ebeveyn mozaizmi

gozlemlenmistir (42).

BPES teshisi konan bazi bireylerin aile dykiisii, etkilenen aile liyelerinde
bozuklugun taninmamasi nedeniyle negatif goriinebilir. Bu nedenle, goriiniiste
negatif bir aile Oykiisli, ebeveynlerin uygun klinik degerlendirmesi ve/veya
molekiiler genetik testler (her iki ebeveynin de probandda tanimlanan patojenik

varyant i¢in heterozigot olmadigin belirlemek i¢in) olmadan dogrulanamaz.

Probandin kardeslerine yonelik risk, probandin ebeveynlerinin klinik/
genetik durumuna baglidir. Probandin bir ebeveyni etkilenirse ve/veya probandta
tanimlanan patojenik varyanta sahip oldugu biliniyorsa, kardesler i¢in risk %
50'dir. BPES g6z kapagi fenotipinin heterozigot aile iiyelerine penetrasyonu %

100'diir (35). Proband, herhangi bir ebeveynin 16kosit DNA'sinda tespit
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edilemeyen, BPES'e neden oldugu bilinen bir patojenik varyanta sahipse, ebeveyn
germ line mozaizmi olasiligt nedeniyle kardeslerde niiks riski genel

poplilasyondan biraz daha fazladir (42).

Ebeveynler klinik olarak etkilenmemisse ancak genetik durumlar
bilinmiyorsa, bir probandin kardeslerine yonelik risk diisiik gibi goriiniir, ancak
ebeveyn germ line mozaizmi olasilig1 nedeniyle genel popiilasyona gore daha
yiiksektir. Bir ebeveyn, 3923 bolgesini iceren dengeli bir yapisal kromozom
yeniden diizenlemesine sahipse, kardesler i¢in risk artar. Tahmini risk, spesifik

kromozom yeniden diizenlemesine baglidir.

BPES'li bir bireyin her ¢ocugunun, patojenik varyanti miras alma sansi %

50'dir.

Diger aile lyelerine yonelik risk, probandin ebeveynlerinin genetik
durumuna baglidir. Bir ebeveynde BPES'e neden olan patojenik varyant varsa,

aile tiyeleri risk altindadur.

Genetik riskin belirlenmesi ve dogum /implantasyon Oncesi genetik
testlerin mevcudiyetinin tartigilmasi i¢in en uygun zaman gebelik Oncesidir.
Etkilenen geng¢ yetiskinlere (yavrular i¢in potansiyel risklerin ve T{ireme

seceneklerinin tartisilmasi dahil) genetik danismanlik verilmesi uygundur.

BPES'li kadinlar, POY riski ve over durumunu izlemek i¢in endokrinolojik
siirveyans Onerileri konusunda bilgilendirilmelidir. Test mekanizmalar1 ve

hastaliklara iliskin anlayisimizin gelecekte gelisecegi muhtemel oldugundan,
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molekiiler bir teshisin dogrulanmadigi (yani, nedensel patojenik mekanizma)

probandlardan DNA bankaciligina dikkat edilmelidir.

Etkilenen bir aile iiyesinde BPES'e neden olan patojenik varyant
tanimlandiktan sonra, yiiksek risk altindaki bir gebelik i¢in dogum Oncesi test ve
BPES icin implantasyon Oncesi genetik test miimkiindiir. Dogum Oncesi testlerin
kullanimuiyla ilgili olarak tip uzmanlar1 arasinda ve aileler arasinda bakis agisi
farkliliklari olabilir. Cogu merkez, dogum 6ncesi test kullanimini kisisel bir karar

olarak gorse de, bu konularin tartisilmasi yardimet olabilir (35).

2.6.5. Tedavi

Bu hastalarin yonetimi multimodal olmalidir ve pediatrik oftalmolog,
okiiloplastik cerrah, pediatrik endokrinolog, iireme endokrinologu, jinekolog ve
genetik danigmani dahil olmak {izere bircok uzman arasinda koordinasyon
gerektirir. Bu hastalara bakan bir oftalmolog i¢in tedavi hedefleri, normal gorsel
gelisimi  desteklemek, kozmetik goriiniimii iyilestirmek ve anormal bas
pozisyonunu hafifletmektir. Gérme keskinligini, sasiligt ve okiiler hareketleri
kontrol etmek i¢in kapsamli bir oftalmolojik muayene yapilmasi gerekmektedir.

Ambliyopi ve sasiligin tan1 ve tedavisi ¢ok dnemlidir (3).

BPES'in cerrahi tedavisinde bircok farkli ameliyat tarif edilmistir. Goz
kapagi ameliyatinin bilesenleri telekantus, epikantus inversus ve pitozis

diizeltmesini igerir.
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Genel olarak, epikantus inversus ve telekantus, pitozis onarimindan once
ele almir, ¢iinkii medial kantusun rekonstriikksiyonu genellikle pitozu
kotiilestirebilir. Medial kantoplasti islemi ile telekantus ve epikantus inversus

tamir edilir. Medial kantoplasti genellikle 3 ila 5 yaslarinda yapilir (3,6).

Pek ¢ok farkli teknik tarif edilmistir. Bunlar Mustarde ¢ift Z (MZP), ters
V, V-Y flebi ile epikantoplasti (YVP), modifiye Y-V flebi, Z plasti, tek asamali

onarimdir (7,43,44).

Sekil 22: Mustarde ¢ift z plasti + medial kantoplasti

Mustarde teknigi. (a) Cilt isaretlenir. (b) Deri flepleri kesilir ve kivrimin altindaki
fibr6z doku ¢ikarilir. Cilt fleplerinin doniis sekli belirtilmistir. (¢) Deri flepleri
yeniden konumlandirilir. (d) Kanatlar sabitlenir ve yerine dikilir (9).
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Sekil 23: Y-V plasti + medial kantoplasti

Y-V plasti (a) Cilt insizyonu, Y'nin kollar1 epikantal kivrimlarin karsisina gelecek
sekilde isaretlenir. (b) Epikantal kivrimin altinda yatan fibr6z doku eksize edilir.
(c) Kantal tendon, bir P-2 ignesi (Ethicon) iizerinde 4-0 vicryl siitiir ile flep altinda
sabitlenir. (d) Kantal tendon ve deri flebi periosta sabitlenir ve mediale dogru
cekilir. (e) Cilt insizyonu kapatilir (9).

Bazi yayinlarda, burun kopriisiiniin daha iyi diizeltilmesini saglamak icin
ek kemik grefti onerilirken Mustarde, telekantusu iyilestirmek igin transnazal
telleri kullanarak medial kantal fiksasyonunu tanimlamistir (3) . Birgok farkli
medial kantoplasti tiiriiniin ortak amaci, horizontal palpebral agiklig1 genisletmek

ve telekantus'u azaltmaktir.
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Sekil 24: Transnazal wiring operasyonu

Transnazal wiring. (a) Igne, medial kantal dikisi derin nazal gegis boyunca
yonlendirecek konumdadir. (b) Kars1 taraf dikisle sabitlenmistir ve dikisin
sikilmasi her iki tendonu da orta hatta dogru ¢eker (9).

Pitoz onarimi genellikle medial kantoplastiden sonra ele alinir. Ancak,
pitoz i¢in cerrahinin zamanlamasi tartismalidir. Ambliyopiyi onlemek i¢in erken
cerrahi Onerilir. Bununla birlikte, daha giivenilir pitoz 6l¢imii ve daha 1yi cerrahi
sonug i¢in bir siire beklemek daha iyi olabilir. BPES'te pitozis diizeltmesi, goz
kapaginin frontalis kasina baglandig: frontal askilama yoluyla yapilir. Sklera, dura
mater, otojen fasya lata, ipek iplikler, Gore-Tex slingler, Mersilene siitiirler,
silikon rod, prolen ve silastik bantlar gibi birgok organik ve inorganik materyalin

kullanimi 6nerilmistir (1,7).

Geg¢ basvuran, ciddi pitozis, asimetrik tutulum, nistagmus ve bas

pozisyonu olan hastalarda cerrahi daha erken yapilmalidir.
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Sekil 25: Romboid yontemi (eskenar dortgen) ile frontal askilama teknigi. (9)

4T r— 4T =

Sekil 26: Cift liggen teknigi ile frontal askilama

Frontalis askilama c¢ift iicgen teknigini gosteren ¢izim. (a) Cift askili
caprazlamasiz teknik. (b) iki askinin kapak merkezinde olarak iist iiste geldigi
caprazlamali teknik (9).

Otojen fasya lata ile askilama basarili sonu¢ vermektedir. Otojen fasya lata
ile askilamanin dezavantajlari, uzun siiren cerrahi ve iyilesme ve de ikinci bir

enfeksiyon potansiyeli olan ikinci bir ameliyat bolgesidir. Silastik askilar veya
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silikon implant askilari, kiiciik ¢ocuklarda iyi sonuglarla vermektedir. Silikon
implantlarin kullanilmasi, ameliyat sonrasi kolay ayarlamalara ve ayrica gelecekte

kolayca ¢ikarilmasina olanak tanir (45).

Sekil 27: Otojen fasya lata greft alinmasi

(A) Uylugun yan tarafinda fasyayi ortaya ¢ikarmak icin bir kesi yapildiktan sonra
liflere paralel kesiler yapilir. (B) Fasyal seridin ucundan bir serit olusturulur ve
ardindan Crawford siyiriciya gegirilir. Stripper, yumusak dokuyu fasyadan
ayirdiktan sonra fasya boyunca uylugun siiperolateraline dogru ilerletilir.
Crawford siyirict yan kesimler yapmak ic¢in kullanilabilir, ancak tipik olarak
Crawford ayiric1 yan kesimleri kolaylastirmak i¢in kullanilir. (17)

<7

4T —

Sekil 28: Crawford ¢ift licgen teknigi ile frontal askilama

Frontal Askilama: Fasya lata ile askilama i¢in santral kas insizyonu ile Crawford
cift licgen teknigi (9).
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BPES bireylerinin oftalmik olmayan diger belirtilerinin tedavi takibi de
unutulmamalidir. Primer overyan yetmezlik olan hastalarda; hormon replasman
terapisi, kemik sagligini izleme ve optimize etme, ebeveynlik seceneklerinin
degerlendirilmesi (evlat edinme, koruyucu ebeveynlik, embriyo bagisi, yumurta

bagisi, yumurtalik dondurma) ve psikolojik destek saglanmasi gerekmektedir (35).
2.6.6. Komplikasyonlar

2.6.6.1. Lagoftalmi:

Ik asamada medikal tedavi verilir. Yogun suni gdzyasi ve geceleri
yatarken pomad verilmesi tedavide ilk basamaktir. Medikal tedavinin yeterli
olmadig1 olgularda septum eksplorasyonu ve serbestlestirilmesi cerrahi olarak
uygulanilir. Lagoftalmi ve korneal problemlerin devam etmesi durumunda kapak
cerrahi olarak bir miktar diistiriilebilir. Cogu hastada cerrahi tedaviye gerek

kalmaksizin ilk 6 ayda lagoftalminin diizeldigi goriilmektedir.
2.6.6.2 Asir1 diizeltme:

Levator fonksiyonu zayif hastalar ilk asamada takip edilmeli; revizyon,
tyilesmeme durumunda diisiiniilmelidir. Hastalarda levator kasinin esnekligi az
oldugu i¢in kapakta olusan gerilme ile ilk 1 ay i¢inde kapakta diisme gelisebilir.

Ciddi asir1 diizeltmelerde ise apondroz geriletmesi yapilmalidir.
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2.6.6.2 Enfeksiyon:

Frontal askilama sirasinda kullanilan aski materyalleri nedeniyle gelisen

enfeksiyonlar ile karsilasilabilir. Tedavide sistemik antibiyotikler kullanilir.

2.6.6.4 Ektropiyon:

Levator apondrozunun, tarsin inferioruna serbest kenara yakin bolgelere
sitiire edilmesi ile gelisebilir. Ektropiyonun diger nedeni cilt kivrimi
olusturulurken, siitiirlerin apondrozda ¢ok geriden gegirilmesi ve bdylece kapagin
yiiksekte tespit edilmis olmasidir. Tedavide iist kapak ¢izgisi yeniden olusturulur

ve On lamelin normal yerine donmesi saglanmis olur.

2.6.6.5 Entropiyon:

Konjonktival yaklasim ile yapilan levator rezeksiyonu sirasinda, arka
lamelin &ne gore daha ¢ok kisaltilmasima bagl olarak gelisebilir. Ust kapaktan ig

seklinde cilt ¢ikarilmasi ile 6n lamel kisaltilarak tedavi edilebilir.

2.6.6.6. Kirpik kaybi:

Tars 6n yiizii ortaya ¢ikarilmaya ¢aligilirken serbest kenara 2'mm den fazla
yaklasildig takdirde kirpik folikiilleri hasarlanabilir. Dokiilen kirpikler zamanla

yeniden ¢ikabilir ancak kanitlanmis bir tedavisi yoktur.
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2.6.6.7. Ust kapak ¢izgisi anomalisi:

Sik goriilen bir komplikasyondur. Asimetrik kapak kivriminin tedavisi
cerrahidir. Kapak c¢izgisi olmasi gerekenden yiiksekte ise, cilt eksizyonu ile

istenilen seviyelere indirilebilir.

2.6.6.8. Hemoraji:

Preoperatif degerlendirme sirasinda antiagregan ve antikoagiilan ilaglar
kesilmelidir. Hemorajiyi artilabilecek ilaclarin, ameliyat oncesi 1 hafta, ameliyat

sonrast 2 hafta kadar kullanilmamasi 6nerilir (9).
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3. GEREC VE YONTEM

Agustos 1996 - Ocak 2022 tarihleri arasinda Gazi Universitesi Tip
Fakiiltesi G6z Hastaliklar1 Anabilim Dali'na bagvuran BPES hastalar1 retrospektif
olarak degerlendirildi. Calismamiz Gazi Universitesi Rektorliik Etik komisyonu
tarafindan Ocak 2023 tarihli toplantida onayland1 (Etik onay say1: E-77082166-
604.01.02-567751). Calismamizda Helsinki Deklarasyonu ve iyi klinik

uygulamalara uygun bi¢cimde davranildi.

En az 3 yil takibi olan BPES hastalar1 ¢alismaya dahil edildi. Okiiler
cerrahi Oykiisii, okiiler travma 0ykiisii, glokom ya da retina patolojisi olan hastalar
calismaya alinmadi. Giincel muayenesi olmayan hastalar ile iletisim kurularak
hastalar Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Goz Hastaliklar1 Anabilim Dali
Okiiloplasti biriminde muayene edildi. Preoperatif ve postoperatif donemde

primer pozisyonda fotografi ¢cekilmemis hastalar calismaya alinmadi.

Tim hastalarin cinsiyetleri, yaslari, aile oykiileri, ilk tam1 yaslari, cerrahi
islemlerinin yapildig1 yaslar, takip stireleri, ek sistemik hastalik durumlari
incelendi. Hastalarin ilk vizitlerinde ve sonrasinda takip donemlerindeki
muayenelerindeki en iyi diizeltilmis gorme keskinlikleri (LogMAR Eseli ile),
refraksiyon kusurlari, vertikal interpalpebral mesafeleri (VIM), horizontal
palpebral genislikleri (HP), marjin refle 1 mesafeleri (MRM1), i¢ interkantal
mesafeleri (1IM) not edildi. Hastalarin biitiin vizitlerindeki nistagmus, ambliyopi,

sasilik tipi ve mevcudiyeti, bas pozisyonlar1 degerlendirildi. Iki gz arasinda 2 sira
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veya daha fazla fark ya da en iyi optik diizeltme ile 20 / 30'dan daha koti veya
buna esit gorme keskinligi olan hastalar ambliyop kabul edildi. Bu durumlara
yonelik takip donemlerinde yapilan tedaviler degerlendirildi. Hastalarin biitiin

vizitlerde 6n segment ve fundus muayeneleri yapildi.

Tiim hastalarla ya da resit degil iseler aileleriyle ameliyat 6ncesi, ameliyat
sirasinda ve ameliyat sonrasinda meydana gelebilecek olumlu veya olumsuz
durumlar ayrintili olarak konusuldu. Tim hastalardan ameliyat Oncesi

aydinlatilmis onam alindi. Hastalar genel anestezi altinda opere edildi.

Hastalara iki basamakli cerrahi uygulandi. Epikantus inversus tamiri igin

Mustarde ¢ift z plasti ya da Y - V plasti ile medial kantoplasti uygulandi.

Pitozis tamirinde ise silikon rod ile ya da otojen fasya lata ile frontal
askilama cerrahisi uygulandi. Otojen fasya lata kullanilan olgularda uygulanan
cerrahide Crawford teknigi kullanildi. Bu cerrahi yontemde kullanilan aski
materyali operasyon sirasinda hastanin kendi bacagindan, diz ekleminin hemen
yukarisindan olmak {iizere iliotibial traktusun iizerinden yapilan 2 - 3 cm' lik kesi
yolu ile temin edildi. Bu agikliktan sokulan fasya siyiricisi ile 1 cm genisliginde
ve en az 10 cm uzunlugunda fasya lata elde edildi. Fasya lata demetleri 2 mm
kalinliginda bantlar seklinde hazirlandi. Aski materyalinin gegirilmesi i¢in 3
tanesi kapak kenarmin iizerinde, 2 tanesi kas iizerinde ve biri de merkezi olarak
alinda olmak tizere toplam 6 tane kii¢iik insizyon yapildi. Wright‘in fasya ignesi
kullanilarak fasya bantlar1 kapakta 2 iicgen olusturacak sekilde gecirildi. Fasya

lata demetlerinin orbikiilaris kasmma daha derin, tarsa daha yiizeyel
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yerlestirilmesine 6zen gosterildi. Uggenin uglarindan ¢ikartilan fasya lata bantlart
kas tizerindeki i¢ ve dis insizyonlarda diigiimlendi. Burada bantlarin uglarindan
biri kesildi, digeri ilerletilerek daha yukaridaki orta insizyondan ¢ikarildi ve diger
taraftan gelen ucla diiglimlendi. Bu islemler sirasinda kapak diizeyi ve konturu
istenilen diizeyde olacak sekilde ayarlandi. Kas iizerindeki cilt insizyonlar: siitiire
edildi. Silikon materyal (BVI Visitec Frontalis Suspansion Set 0,9 cm x 6,3 cm)
kullanilan hastalarda modifiye Fox pentagon yontemi uygulandi. Cerrahilerde 15
no'lu bistiiri ile kas bolgesinin lateral ve medialine 1'er adet, alin bolgesine 1 adet
yaklasik 4 - 5 mm'lik kesiler yapildi. Ust kapak cilt kesisi yapilarak tarsa ulagildi.
5/0 polyester siitiir ile silikon ¢ubuk, 3 adet siitiir ile tars yiizeyine siitiire edildi.
Cerrahide Wright ignesi Once kas iizerindeki insizyonlardan sonra alindaki
insizyondan gegilerek iki taraftan gelen materyal pitozis diizeltilecek sekilde
diigiimlendi. Cerrahi sonrasinda hastalara 48 saat boyunca 15 dk/saat buz
uygulamasi, antibiyotik pomad ve gbzyasi jeli uygulamasi yapildi. Postoperatif

donemde gelisen komplikasyonlar incelendi.

Bu calisma BPES hastalarinin uzun dénem kozmetik ve gorsel
rehabilitasyon sonuglari ve bu sonuglarin cinsiyet, cerrahi yasi, yapilan cerrahi

yontem ile iligkisini degerlendirmek amaciyla dizayn edilmistir.
[statistik:

Istatistiksel analiz Windows icin SPSS 22.0 siiriim yazilim programi
kullanilarak  gergeklestirilmistir. Tanmimlayict istatistikler; frekans, yiizde,

ortalama, standart sapma, ortanca, min-max degerler olarak ifade edilmistir.
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Normallik analizinde nicel verilerin Shapiro—Wilk testinde normal dagilim
gostermemesi lizerine parametrik olmayan test prosediirler isletilmistir. Bu
kapsamda parametreler arasindaki iligkilerin tespiti i¢cin Mann Whitney U Testi,
Isaret Testi, Wilcoxon Isaretli Siralar Testi ve Spearman’s Rho Korelasyon Testi
kullanildi. Nitel verilerin ikili analizlerinde ise Ki kare Testi ve Mc Nemar Testi

kullanildi.

Sonuglar % 95 giiven araliginda degerlendirilmis olup p<0,05 degeri

anlamli kabul edilmistir.
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4. BULGULAR

Calismaya 42 hastanin 84 gozii dahil edildi. Caligmaya dahil edilen
hastalarin 19'u (% 45,2) kadin, 23"i (% 54,8) erkek olup klinigimize ilk bagvuru
yasi ortalama 68 + 126,4 ay (ort. 5,8 yil) (dagilim 2 - 674 ay) olarak tespit edildi.
Hastalarin tarafimiza son bagvurularindaki ortalama yaslart 17,6 £ 12,8 yil
(dagilim 1 - 65 yil) iken, pitozis cerrahisi sonrasi ortalama takip siireleri 98,4 +

61,3 ay (ort. 8,2 yil)(dagilim 36 - 300 ay) olarak tespit edildi. (Tablo 1)

ik Basvuru Yas1 68.8 + 126.4 ay (ort 5.8 yil)

(dagihim 2-674 ay)

Son Bagvuru Yag: 17,6 = 12.8 vl
(dagilim 1 - 65 yil)
Son Cerrahilerden Sonraki Takip Siiresi 98,4 + 61.3 ay (ort. 8.2 y1l)

(dagihim 36 - 300 ay)

Tablo 1: Hastalarin ilk bagvuru, son basvuru yaslari ve takip siireleri

Sekil 29: Olgu 1

3 Yas erkek hasta BPES +; 3.5 yasinda sag sol Mustarde ¢ift Z-Plasti, 4 yasinda
sag sol silikon rod ile frontal askilama yapildi SEKIL 29-2 Pitozis cerrahisinden 7
sene sonra
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alismaya aahil edilen hastalarin 27'sinde (% aile oykusu pozitifti ve
Calismaya dahil edilen hastalarin 27'sinde (% 64,3) aile Sykiisii pozitifti

en az bir aile bireyinde (1., 2. derece akraba) BPES mevcuttu.

Son muayenede puberte donemine girmis 15 kadin hasta olup bu
hastalardan 4'linde primer overyan yetmezlik izlendi (% 26,6) ve bu hastalara tip 1
BPES tanis1 konuldu. Hastalarin 4'tiinde (% 9,5) ek sistemik hastalik mevcuttu. Bu
hastalardan 2'sinde (% 4,8) tip 2 diyabetes mellitus mevcut iken 2'sinde (% 4,8)

hipertansiyon izlendi. Bu durumlar disinda ek sistemik hastalik izlenmedi.

LogMAR eseli okutulabilen hastalarin cerrahi Oncesi sag goz en iyi
diizeltilmis gérme keskinligi ortalama 0,27 + 0,13 logMAR (dagilim 0,39 - 0,09
logMAR) seviyesinde iken, son muayenelerinde 0,09 + 0,13 logMAR (dagilim
0,39 - 0 logMAR) seviyesine yiikseldigi goriildii ve bu artis istatistiksel olarak
anlamli bulundu (p= 0,001). LogMAR eseli okutulabilen hastalarin cerrahi dncesi
sol gbz en iyi diizeltilmis gorme keskinligi ortalama 0,22 + 0,16 logMAR (dagilim
0,39 - 0,09 logMAR) seviyesinde iken, son muayenelerinde 0,06 + 0,12 logMAR
(dagilim 0,39 - 0 logMAR) seviyesine yiikseldigi goriildii ve bu artis istatistiksel

olarak anlamli bulundu (p= 0,001). (Tablo 2)
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0,27 + 0,13 logMAR 0,09 + 0,13 logMAR
(dagilim 0,39 - 0,09 (dagilim 0,39 - 0
logMAR) logMAR)

SOL 0.22 = 0,16 logMAR 0,06 = 0,12 logMAR p=0,001
(dagilim 0,39 - 0,09 (dagilim 039 - 0
logMAR) logMAR)

Tablo 2: Hastalarin ilk muayene ve son basvurudaki en iyi diizeltilmis gorme
keskinlikleri

Hastalarin cerrahi oncesi sag goz sferik degerleri ortalama +1,25 = 1,1 D
(dagilim -4.00 - + 3.00 D) seviyesinde iken, son muayenelerinde ortalama + 0,23
+ 0,9 D (dagilim -3,00 - + 3,00 D) diistiigii gortildii ve istatistiksel olarak anlamli
bulundu (p< 0,001). Hastalarin cerrahi oncesi sol goz sferik degerleri ortalama
+1,35 £ 1,1 D (dagihm -3,00 - + 3,00 D) seviyesinde iken, son muayenelerinde
ortalama + 0,20 £ 1,02 D (dagilim -2,25 - + 3,00 D) seviyesine diistiigii goriildii

ve istatistiksel olarak anlamli bulundu (p< 0,001). (Tablo 3)
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+125+11D +023=09D p <0,001

(dagilim -4.00 - +3.00D)  (dagim -3.00 - +3.00D)

SOL +135+11D +020=1,02D p =0,001

(dagihm -3.00 - +3.00D)  (dagilim -2.25 - +3.00 D)
Tablo 3: Hastalarin ilk muayene ve son bagvurudaki sferik degerleri

Cerrahi Oncesi sag goz astigmatizma degerleri ortalama -2,50 = 0,98 D
(dagilim -4,00 - - 0,50 D) seviyesindeyken cerrahi sonrasi ortalama -1,66 + 1,0 D
(dagilim -4.00 - - 0.50 D) seviyesine diistiigii goriildii ve istatistiksel olarak
anlamli bulundu (p< 0,001). Cerrahi Oncesi sol goz astigmatizma degerleri
ortalama -2,51 + 0,99 D (dagilim -5,00 - - 0,50 D) seviyesindeyken cerrahi
sonrasi ortalama -1,85 + 1,0 D (dagilim-3.75 - - 0.50 D) seviyesine diistiigii

goriildi ve istatistiksel olarak anlamli bulundu (p< 0,001). (Tablo 4)
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250=098D -166=10D p=0.001

(dagihm -4.00 - -0,50D)  (dagilim -4.00 - - 0.50 D)

SOL -251=099D -183=10D p=0.001

(dagihm -5,00 - -0,50D)  (dagihm-3.75 - - 0.50 D)

Tablo 4: Hastalarin ilk muayene ve son bagvurudaki astigmatizma degerleri

Calismamizda hastalarin 22 (% 52,2)'sinde son muayenelerinde ambliyopi
tespit edildi 7 hastada ambliyopi bilateraldi (% 16,6). Bilateral ambliyopi olan
hastalarin hepsinin pitozis cerrahisini 10 yasindan sonra oldugu tespit edildi.
Unilateral ambliyopisi olan hastalarin etyolojisine bakildiginda 4'inde neden
olarak sasilik, 7'sinde anizometropi, 4'linde ise niiks pitozis sonrasi ge¢ basvuru

oldugu tespit edildi.

Biitiin hastalara cerrahi sonrasi refraksiyon derecelerine uygun refraksiyon
diizeltmesi yapilarak gozlik verildi ve ambliyopisi olan hastalara okliizyon

tedavisi uygulandi.
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Sekil 30: Olgu 2

13 aylik kiz hasta BPES+, 1.5 yasinda sag sol Y-V plasti, 2 yasinda silikon rod ile
frontal askilama yapildi. Sekil 30-2: Pitozis cerrahisinden 6 yil sonra uygun
refraksiyon diizeltmesi ile

Son muayenede sag gozdeki ambliyopi mevcudiyeti ile cinsiyet (p=
0,078), ilk muayene yast (p= 0,017), aile oykiisi (p= 0,747), sasilik mevcudiyeti
(p= 0,04), telekantus ameliyatinin cerrahi teknigi (p= 0,671), telekantus ameliyati
yast (p= 0,017), pitozis ameliyatinin teknigi (p=0,04), pitozis ameliyatinin yas1
(p= 0,042), son muayenedeki sag goz sferik degeri (p= 0,534), son muayenedeki
sag gbz astigmatizma degeri (p=0,001), cerrahi Oncesi sonrasi sag g6z vertikal
interpalpebral mesafe degisimi (p= 0,071), cerrahi Oncesi sonrasi sag goz
horizontal palpebral genislik degisimi (p= 0,172), cerrahi Oncesi sonrasi sag goz
MRM1 degisimi (p= 0,761), cerrahi dncesi sonrasi i¢ interkantal mesafe degisimi
(p= 0,909) arasindaki iliski incelendi. Sirasiyla ilk muayane yasi geg olanlarda (p=
0,017), sasilig1 olanlarda (p= 0,04), telekantus ameliyat1 yasi gec¢ olanlarda (p=
0,018), pitozis ameliyat1 yas1 ge¢ olanlarda (p=0,042), ameliyat sonrasi astigmat
degeri daha yiiksek olanlarda (p= 0,001) ambliyopi mevcudiyeti daha fazla izlendi

ve 1statistiksel olarak anlamli bulundu.
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Son muayenede sol gdzdeki ambliyopi mevcudiyeti ile cinsiyet (p= 0,078),
ilk muayene yasi (p= 0,010), aile oykiisii (p= 0,636), sasilik mevcudiyeti (p=
0,04), telekantus ameliyatinin cerrahi teknigi (p= 0,912), telekantus ameliyatinin
yapilma yast (p=0,025), pitozis ameliyatinin teknigi (p= 0,004), pitozis
ameliyatinin yapilma yasi (p= 0,027), son muayenede sol goz sferik degeri (p=
0,699), son muayenede sol gz astigmatizma degeri (p= 0,001), cerrahi Oncesi
sonrast sol goz vertikal interpalpebral mesafe degisimi (p= 0,508), cerrahi dncesi
sonrast sol goz horizontal palpebral genislik degisimi (p= 0,128), cerrahi dncesi
sonrast sol goz MRM1 degisimi (p= 0,979) cerrahi Oncesi sonrasi i¢ interkantal
mesafe degisimi (p= 0,969) arasindaki iligski incelendi. Sirasiyla ilk muyane yasi
gec olanlarda (p= 0,010), sasilig1 olanlarda (p= 0,04), telekantus ameliyat1 yasi
gec olanlarda (p= 0,025), pitozis ameliyat1 yasi ge¢ olanlarda (p= 0,027) ,
ameliyat sonrasi astigmat degeri daha yiiksek olanlarda (p= 0,001) ambliyopi

mevcudiyeti daha fazla izlendi ve istatistiksel olarak anlamli bulundu. (Tablo 5)

Aile Oykiisii | Sagik | Telekantus Cerrahisi | Pitozis Cerrahisi | Son Muayene | Son Muayene
Yagi Yagi Sferik Deger | Astigmatizma

Sag Ambliyopi  p=0,078 p=0,747 p=0,04  p=0,017 p=0,042 p=0,534 p=0,001
Sol Ambliyopi  p=0,078 p=0,636 p=0,04  p=0,025 p=0,027 p=0,699 p=0,001

Tablo 5: Ambliyopinin diger parametreler ile arasindaki iliski

Ilk muayene yas1 ile sag goz ameliyat sonrasi en iyi diizeltilmis gérme
keskinligi (p= 0,004), ameliyat oncesi sonrasi en iyi diizeltilmis gorme keskinligi

seviyesi degisimi (p= 0,013) arasindaki iliski; sol g6z ameliyat sonrasi en iyi
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diizeltilmis goérme keskinligi seviyesi (p = 0,001), ameliyat 6ncesi sonrasi en iyi
diizeltilmis gorme keskinligi seviyesi degisimi (p= 0,029) arasindaki iligki
incelendi. ik muayene yasi ile sirasiyla cerrahi sonrasi sag gdz gdrme keskinligi,
cerrahi Oncesi sonrasi sag goz gorme keskinligi seviyesi degisimi, cerrahi sonrast
sol goz gorme keskinligi, cerrahi dncesi sonrasi sol géz gérme keskinligi seviyesi
degisimi arasinda istatistiksel olarak anlamli, negatif yonde, orta diizeyde

korelasyon tespit edildi.

Pitozis cerrahisinin yapildig1 yas ile ambliyopi iligkisi ROC analizi ile
degerlendirildi. Sasilik iligkili ambliyopisi olan hastalar ve 12 yastan ge¢ basvuran
hastalar dahil edilmedi. Pitozis ameliyatinin yas1 7,5 yastan (90 ay) daha geg olan

hastalarda % 75 sensitivite ve % 93 spesifite ile ambliyopi gelistigi gorildii.

Pitozis ameliyatinin yapildig1 yas ile sag goz cerrahi sonrasi gorme
seviyesi (p= 0,049) ve sol goz cerrahi sonras1 gorme keskinligi (p= 0,031)
arasindaki iliski incelendi ve yapilan cerrahinin siiresi geciktik¢e cerrahi sonrasi
gorme keskinligi seviyesinin diistiigii goriildi ve iki goz i¢in de istatistiksel olarak

anlamly, orta diizeyde, negatif korelasyon saptand.

Hastalarin 12'sinde (% 28,6) sasilik mevcut iken, sasilik tiplerinin dagilimi
8 (% 19) hastada ezotropya, 4 (% 9,6) hastada vertikal sasilik seklindeydi.

Hastalarda ekzotropya izlenmedi. Hastalarin 2'sinde (% 4,8) nistagmus mevcuttu.

Sasilik mevcudiyeti ile son muayenelerdeki sag ve sol goz en iyi

diizeltilmis gorme keskinlikleri arasindaki iliskiye bakildi. Sasilik olan gozlerde
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sirastyla sag (p= 0,022) ve sol (p= 0,029) gbéz en iyi diizeltilmis gorme

keskinlikleri diisiik bulundu ve istatistiksel olarak anlamliydi.

Hastalarin 39'unda (% 92) ilk muayenede alt kapak lateral ektropiyonu
mevcuttu. Son muayenelerde lateral ektropiyonun biitiin hastalarda diizeldigi

gorildii

Hastalarin 40'inda (% 95,2) cerrahi Oncesi bas geri - ¢ene yukart bas

pozisyonu mevcut iken, son muayenede hastalarda bas pozisyonu izlenmedi. (p<

0,001).

Sekil 31: Bas geri ¢ene yukar1 bas pozisyonu

15 aylik BPES (+) erkek bebek cerrahi 6ncesi bas geri ¢ene yukar1 bas pozisyonu

42 hastanin hepsine 2 basamakli cerrahi uygulandi. ilk basamak olarak

epikantus inversus ve telekantus tamiri amaciyla bilateral olarak 42 hastanin
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26'smna (% 61,9) Mustarde Cift Z-Plasti ile medial kantoplasti uygulanirken
16'sina (% 38,1) Y-V Plasti ile medial kantoplasti uygulanmis olup hastalarin ilk
cerrahi yas1 79,9 £+ 130,2 ay (ort. 6,6 yas) (dagilim 6 - 678 ay) olarak tespit edildi.
Hastalarin ilk bagvurularindan ilk cerrahilerine kadar gecen zaman ortalama 6,4 +

8,2 ay (dagilim 1 - 34 ay) olarak tespit edildi.

Hastalarin cerrahi oncesi sag ve sol goz horizontal palpebral genislik
mesafeleri sirasiyla 17,1 = 1,4 mm (dagihm 15 - 22 mm) ve 16,1 £ 2,6 mm
(dagilim 14 - 22 mm) iken son muayenelerinde sag ve sol sirasiyla 25,2 + 3,1 mm
(dagilim 23 - 28 mm) ve 25,4 = 2,9 mm (dagilim 23 - 28,2 mm)'ye yiikseldigi
goriildi ve sirasiyla ortalama 8,24 mm ve 9,31 mm artis tespit edildi. Bu artislar

her iki grupta da istatistiksel olarak anlamli bulundu (p< 0,001) (p< 0,001).

Hastalarin ilk muayanelerindeki i¢ interkantal mesafe olgimii ortalama
38,4 + 1,6 mm (dagilim 33,9 - 42,1 mm) iken son vizitlerinde ortalama 31,2 + 2,5
mm (dagilim 27 - 34 mm)'ye diistiigii goriildii ve bu azalma istatistiksel olarak

anlamli bulundu (p< 0,001) .

Hastalarin ilk muayenelerinde i¢ interkantal mesafe/ sag g6z horizontal
palpebral aralik oran1 (IIM/ HP Ratio) ve i¢ interkantal mesafe/ sol gdz horizontal
palpebral genislik orani sirasiyla 2,25 + 0,19 (dagilim 1,75 - 2,4) ve 2,32 + 0,23
(dagilim 1,91 - 2,6)'iken cerrahi sonrasi bu oranlar sirasiyla 1,27 + 0,33 (dagilim
1,04 - 1,62) ve 1,26 = 0,34 (dagilim 1,04 - 1,66) seviyesindeydi. Bu diisiis

istatistiksel olarak anlamli bulundu (p< 0,001) (p< 0,001). (Tablo 6)
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L likMuayene ___JsnBaswn [P

Sag Horizontal Palpebral Geniglik 17,1214 mm 2523 1mm
(Dazilim 15 - 22 mm) {Dagilim 23 - 28 mm)
Sol Horizontal Palpebral Geniglik 16,12 2,6mm 25,4%2,9mm
(Dagilim 14 - 22 mm) {Dagilim 23 - 28,2 mm)
g interkantal Mesafe 384216mm 31,2+2,5mm
(Dagilim 33,9 -42,1 mm) {Dagilim 27 - 34 mm)
ig interkantal Mesafe/ Sag 2,250,19 1,27+033
Horizontal Palpebral Geniglik Orani  (Dagilim 1,75 - 2,4) (Dagilim 1,04-1,62)
g interkantal Mesafe/ Sol 232023 126%0.34
Horizontal Palpebral Geniglik Orani  (Daglim 1,91 - 2,6) (Dagilim 1,04 - 1,66)

Tablo 6: Hastalarin ilk muayene ve son basvurudaki cerrahi sonuglari 1

Telekantus ameliyatinin teknigi ile sag géz horizontal palpebral genislik
degisimi (p= 0,818), sol géz horizontal palpebral genislik degisimi (p= 0,783), i¢
interkantal mesafe degisimi (p=0.644), i¢ interkantal mesafe/ sag goz horizontal
palpebral genislik orant (p=0,304, i¢ interkantal mesafe/ sol goz horizontal
palpebral genislik oran1 degisimi (p=0,276) arasindaki iliski incelendi ve ilk
cerrahi teknigi olarak Mustarde ¢ift Z plasti ya da Y-V plasti tercih edilmesiyle bu

parametreler arasinda istatistiksel anlamli bir fark olusmadig1 goriildii.

Sekil 32: Olgu 3

6 yas kiz hasta BPES + Sekil 32-2: Sol goz ¢ift Z - plasti intraoperatif goriiniim
Sekil 32-3: 7 yas, silikon rod ile frontal askilama cerrahisi sonrasi erken donem
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2. basamak cerrahi olarak pitozisi diizeltme amaciyla 42 hastanin 30'una
(% 71,4) silikon rod ile frontal askilama (SFA) uygulanirken, 12'sine (% 28,6)
otojen fasya lata transferi ile frontal askilama (OFL) uygulanmis olup hastalarin
pitozis diizeltme cerrahisi uygulandig1 siradaki yasi ortalama 96,05 + 135,9 ay
(ort. 8 yas)(dagilim 12 ay - 720 ay) . Telekantus cerrahisi ile pitozis cerrahisi arast

gegen siire ortalama 23,5 + 51,4 ay (dagilim 2 - 150 ay) olarak tespit edildi.

Sekil 33: Olgu 4

14 yas kiz hasta BPES + basvurudan sonra 3 ay ara ile dnce sag sol Y-V plasti
sonrasinda sag sol otojen fasya lata ile frontal askilama yapildi. Sekil 33-2: Pitozis
cerrahisinden 16 yil sonra

Hastalarin cerrahi Oncesi sag ve sol vertikal interpalpebral aralik
mesafeleri ortalamasi sirasiyla 3,04 = 0,7 mm (dagilim 2,1 - 5 mm) ve 3,01 + 0,7
mm (dagilim 2 - 5,2 mm) iken cerrahilerden sonra son muayenelerinde sag ve sol
gozde sirasiyla 7,23 £ 0,79 mm (dagilim 4-8 mm) ve 7,16 += 0,71 mm (dagilim 5 -
8,2 mm) seviyelerine yiikseldi ve sirasiyla ortalama 4,19 mm ve 4,14 mm artis
oldugu goriildii. Her iki grupta da bu artis istatistiksel olarak anlamli bulundu (p <

0,001) (p < 0,001).
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Hastalarin cerrahi 6ncesi sag goz MRM1 mesafesi ortalama 0,63 + 0,4 mm
(dagilim -1 - 1,9 mm) kadarken, cerrahi sonrasi 3,1 £ 0,4 mm (dagilim 1,8 - 4,5
mm) seviyesine yiikseldigi goriildii. Ortalama MRM1 mesafesi degisimi 2,76
mm'ydi ve bu fark istatistiksel olarak anlamli bulundu (p< 0,001). Cerrahi 6ncesi
sol goz MRMI1 mesafesi ortalama 0,53 + 0,4 mm (dagilim -1 - 1,8 mm)
seviyesinde iken, cerrahi sonrasi ortalama 3,2 + 0,5mm (dagilim 1,7 - 4,5 mm)
seviyesine yiikseldigi goriildii ve ortalama MRMI1 degisimi 2,84 mm olarak

bulundu, bu fark istatistiksel olarak anlamliydi (p< 0,001). (Tablo 7)

Sag Vertikal interpalpebral Mesafe 3,04 0,7 mm 7,23+0,79 mm p<0,001
(Dagilim 2,1 - 5 mm) {Dagilim 4 - 8 mm)

Sol Vertikal interpalpebral Mesafe 3,01+ 0,7 mm 7,1610,71 mm p=0,001
(Dagilim 2 - 5,2 mm} (Dagilim 5 - 8,2 mm)

Sai Marjin Refle 1 mesafesi 0,6310,4mm 3,1+0,4mm p<0,001
(Dagilim -1- +1,9 mm} (Dagilim 1,8 - 4,5 mm)

Sol Marjin Refle 1 mesafesi 0,53+0,4mm 3,2+0,5mm p=0,001
(Dagilim -1- +1,8 mm] (Dagilim 1,7 - 4,5 mm)

Tablo 7: Hastalarin ilk muayene ve son bagvurudaki cerrahi sonuglar 2

Pitozis ameliyatinin teknigi ile sag goz vertikal interpalpebral aralik
mesafesi degisimi (p= 0,199), sag goz MRM1 mesafesi degisimi (p= 0,978), sol
g0z vertikal interpalpebral aralik mesafesi degisimi (p= 0,549), sol goz MRM1
mesafesi degisimi (p= 0,966) arasindaki iliski incelendi. Cerrahi teknigi ile bu

parametreler arasinda anlamli iliski bulunmadi.

Biitlin hastalarin cerrahi dncesinde bilateral pitozisi mevcut iken cerrahiler

sonrast yapilan son muayenede 8 gozde (% 9,6) optik aksi kapatan niiks pitozis
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tespit edildi ve bu degisim istatistiksel olarak anlamli bulundu (p < 0,001). Bu
hastalara revizyon cerrahisi uygulandi. Niiks olan gozlerin 5'inde silikon materyal
kullanildigy, 3'tinde otojen fasya lata kullanildig1 goriildii niiks oranlar1 agisindan

istatiksel anlamli fark izlenmedi (p = 0,32).

Biitiin hastalarda cerrahi sonrasi erken donemde lagoftalmus izlenmis
olup, 1 (% 2,4) hastada lagoftalmusun zamanla kendiliginden diizelmedigi ve
eksposure keratopati gelistigi goriildii bu hastada revizyon cerrahisi yapildi. Bu
hastada keratit ya da korneal skar izlenmedi. Toplam 4 gézde (% 4,8) frontal aski
materyali iliskili yara yeri enfeksiyonu gelistigi bu durumun topikal antibiyotik ve
sistemik antibiyotik tedavisi ile iyilestigi goriildii. implant ¢ikartilmasina ihtiyag
duyulmadi. Bu gozlerin tgiinde silikon rod birinde ise otojen fasya lata
kullanildigr goriildii. Bu durumlar disinda herhangi bir majér komplikasyon

izlenmedi.

Sekil 34: Olgu 5

5,5 yas kiz hasta BPES + 6 yasinda sag sol Mustarde Double-Z Plasti 6.5 yasinda
sag sol silikon rod ile frontal askilama yapildi. Sekil 34-2: Pitozis cerrahisinden 3
yil sonra
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5. TARTISMA

Blefarofimozis pitozis epikantus inversus sendromu, otozomal dominant
bir sekilde kalitilan ve genellikle Asya kokenli bireyleri etkileyen kompleks bir

g6z kapag1 malformasyonudur.

BPES'te kapak konturu, tarsus, orbikiilaris okuli kas1 ve levator palpebra
superior kasi dahil olmak {iizere goz kapagi dokularmmin anormal gelisimi
nedeniyle; goz kapagi normal goriiniimde degildir. Ek olarak, kapagin kalinlig1 ve
kompliyanst normal g6z kapaklarindan farklidir ve bu durum palpebral kenarda
diizgiin olmayan bir egrilik gelismesine ve preseptal cildin ¢adirlagsmasina yol

agabilir.

BPES ile dogan c¢ocuklar, ozellikle anaokulu veya okul c¢aginda
cevrelerindeki kisilerin tutumlarindan dolayr psikolojik gelisim sorunlari
yasayabilirler. G6z kapaginin pitotik olmasina bagli olarak optik aksin kapanmasi
nedeniyle viziiel gelisim olumsuz etkilenebilir. Cocuklarda ambliyopi gelisimi
genellikle pitozisin derecesine baglidir. Gorsel aksin tam veya kismi kapanmasi
deprivasyon ambliyopisine neden olabilir. Pitozis ayrica; goéz kapaginin
olusturdugu bas1 etkisine bagli olarak kornea yiizeyinde degisikliklere neden
olarak korneal astigmatizmanin artmasina neden olabilmektedir (46). Bu
durumdaki c¢ocuklar, viziiel akslarini acabilmek icin c¢ene yukar1 bas geriye

seklinde bas pozisyonu gelistirebilirler. Bu nedenle, BPES cerrahisinin hedefleri,
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simetrik ve dogal goriinen kozmetik sonucglarin yanmi sira gorsel ve psikolojik

gelisimi iyilestirmektir.

Wu ve arkadaglarinin yaptigi calismada genetik geg¢is % 39,1, paternal
dominans 7-2 oraninda, Song ve arkadaslarinin yaptigi ¢calismada aile dykiisii %
46,4, Beckingsale ve arkadaslarinin g¢alismasinda genetik gec¢is % 75 ve bu
hastalarin % 83'linde paternal gegis raporlanmis olup, asya popiilasyonunda
genetik gecisin % 39-46 arasinda oldugu, Avustralya popiilasyonunda ise % 75
oraninda oldugu goriildii (47-49). Calismamizda aile Oykiisii pozitiftiligi % 64,3
oranindaydi ve 6-3 paternal dominans izlendi. Bu oranlar ciddi anlamda yiiksek
olup; bu aileler ile genetik danigsmanlik i¢in irtibat halinde olunmasi toplumsal
farkindaligin arttirilmas1 6nemlidir. Yazili ve gorsel basin ile farkindaligin
arttirtlmas1 gerektigini diigiinmekteyiz. Prenatal tani, bu hastaligin insidansinin
diistiriilmesi i¢in faydalidir bu nedenle biitin BPES bireyler bu konuda

yonlendirilmelidir.

LogMAR eseli okutulabilen hastalarin cerrahi Oncesi sag goz en iyi
diizeltilmis gérme keskinligi ortalama 0,27 + 0,13 logMAR (dagilim 0,39 - 0,09
logMAR) seviyesinde iken, son muayenelerinde 0,09 + 0,13 logMAR (dagilim
0,39 - 0 logMAR) seviyesine yiikseldigi goriildii ve bu artis istatistiksel olarak
anlamli bulundu (p= 0,001). LogMAR eseli okutulabilen hastalarin cerrahi dncesi
sol gbz en 1yi diizeltilmis gorme keskinligi ortalama 0,22 + 0,16 logMAR (dagilim
0,39 - 0,09 logMAR) seviyesinde iken, son muayenelerinde 0,06 = 0,12 logMAR
(dagilim 0,39 - 0 logMAR) seviyesine yiikseldigi goriildii ve bu artis istatistiksel
olarak anlamli bulundu (p= 0,001).
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Ambliyopi; maddi manevi yiik getiren ve BPES hastalarinda en dikkatli
takip edilmesi gereken patolojilerin basinda gelmektedir. Ambliyopi yapan
pitozis, astigmat ve asimetrik tutulum gibi durumlarda erken doénemde tedavi
uygulamak 6nem tagimaktadir. Bu hastalarda cerrahi planlama yaparken birinci

oncelik; hastanin kozmetik durumu degil viziiel gelisimi olmalidir.

Calismamizda hastalarin gérme seviyesinde artis izlenmis olup bu artigin
hastalara uygulanan cerrahi ile deprivasyonun ortadan kaldirilmasi ve sonrasinda
gerekli goriilen hastalarda uygulanan goézlik ve kapama tedavisi yardimiyla

ambliyopinin tedavi edilmesiyle iligkili oldugunu diisiinmekteyiz.

Hastalarin cerrahi oncesi sag goz sferik degerleri ortalama +1,25 = 1,1 D
(dagilim -4.00 - + 3.00 D) seviyesinde iken, son muayenelerinde ortalama + 0,23
+ 0,9 D (dagilim -3,00 - + 3,00 D) diistiigii gortildii ve istatistiksel olarak anlaml
bulundu (p< 0,001). Hastalarin cerrahi oncesi sol goz sferik degerleri ortalama
+1,35 + 1,1 D (dagilim -3,00 - + 3,00 D) seviyesinde iken, son muayenelerinde
ortalama + 0,20 + 1,02 D (dagilim -2,25 - + 3,00 D) seviyesine diistiigli goriildii
ve istatistiksel olarak anlamli bulundu (p< 0,001). Bu durumun ilk bagvurularinda
cogunlugu kiigiik yasta olan hasta popiilasyonumuzun yas ilerledikce
gelistirdikleri hiperopiden emetropiye dogru olan fizyolojik degisim ile iliskili

oldugunu diisiinmekteyiz.

Cerrahi Oncesi sag goz astigmatizma degerleri ortalama -2,50 £ 0,98 D
(dagilim -4,00 - - 0,50 D) seviyesindeyken cerrahi sonrasi ortalama -1,66 = 1,0 D

(dagihm -4.00 - - 0.50 D) seviyesine diistiigii goriildii ve istatistiksel olarak
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anlamli bulundu (p< 0,001). Cerrahi 6ncesi sol goz astigmatizma degerleri
ortalama -2,51 = 0,99 D (dagilim -5,00 - - 0,50 D) seviyesindeyken cerrahi
sonras1 ortalama -1,85 + 1,0 D (dagilim-3.75 - - 0.50 D) seviyesine diistiigii

goriildii ve istatistiksel olarak anlamli bulundu (p< 0,001).

Yiiksek astigmatizma olugmasinda; pitozise bagli olarak gelisen korneal
bas1 biiylik rol oynamaktadir. BPES hastalarinda bu basi disinda yapisal bir
korneal degisim ve buna bagli astigmatizma gelisebilme ihtimali de muhtemel
goziikmektedir. Literatiirde g¢ogunlukla pitozis cerrahisi ile astigmatizmanin
diizeltilmedigini gosteren yayimlar mevcut olmakla beraber; ¢alismamizda uzun
donemde astigmatizma degerlerinin azaldigi gosterilmistir. Ancak bunun
nedeninin pitozis cerrahisi iligkili olabilecegi gibi hastalarin yasi arttik¢a

gelistirdikleri emetropizasyonla da iligkili olabilecegini unutmamak gereklidir.

Astigmatizma degerlerinde anlamli azalma olmakla beraber, bu degerlerin
hastalarin son muayenelerinde bile halen ambliyojenik seviyelerde oldugunu
gormekteyiz. Bu durum bize hastalarin tiim takiplerinde diizenli olarak
refraksiyon muayenelerinin yapilmasinin ve uygun gozlik regetelerinin

verilmesinin dnemini gostermektedir.

Genel popiilasyondaki % 3,2'lik ambliyopi insidansinin aksine konjenital
pitozis hastalarindaki ambliyopi insidansi % 17-32 olarak gosterilmistir (50,51).
Beckingale ve arkadaglarinin yaptig1 ¢alismada; BPES hastalarindaki ambliyopi
insidans1 sasilik eslik edenlerde % 64 eslik etmeyenlerde % 24, Beaconsfield ve

arkadaslarinin yaptig1 ¢alismada ambliyopi insidanst % 56,4, Dawson ve

77



arkadaslarinin yaptigi ¢alismada % 40,6, Song ve arkadaslarinin yaptig1 calismada
% 44 olarak raporlanmistir (48,49,52,53). Calismamizda BPES hastalarinda
ambliyopi insidanst % 52,2 olarak bulunmus olup hastalarin % 16,6‘sinda
ambliyopi bilateraldi. Biz de literatiirdeki ¢aligmalarin geneline gore bir miktar
fazla olmakla beraber BPES hastalarinda ambliyopi insindansinin normal
popiilasyondan yiiksek olmasinin yani sira konjenital pitozis hastalarina gore de

fazla oldugunu ¢alismamizda gdstermis bulunmaktayiz.

Ambliyopinin uygulanan biitiin tedavilere ragmen yiiksek seviyelerde
karsimiza ¢ikmasi; bu hastalarin siireclerinin sadece cerrahi ile bitmedigini;
hastalarin ~ pediatrik oftalmoloji  birimi ile beraber multimodal olarak

yonetilmesinin 6nemini gostermektedir.

Son muayenede sag ve sol gozde ambliyopi mevcudiyeti sirastyla ilk
muyane yasit gec¢ olanlarda, telekantus ameliyati yasi ge¢ olanlarda, pitozis
ameliyatt yasi gec olanlarda daha fazla izlendi ve istatistiksel olarak anlamli
bulundu. Bu sonuglar, ilk muayene yas1 ge¢ olan hastalarda telekantus ve pitozis
ameliyat yaslarinin daha ge¢ olmasi nedeniyle cerrahilerden sonra optik aks agilsa
ve kapama tedavisi uygulansa bile ambliyojenik siirecin yarattigi kalici etkinin
diizelmemesi ile iliskilendirildi. Bu sonuglar bize zamaninda cerrahi tedavisi
yapilmayan BPES hastalarinda gérmenin ambliyopiye bagli olarak kalic1 sekilde
diisiik seviyelerde kalabilecegini bu nedenle cerrahilerin ambliyojenik siireg

derinlesmeden yapilmasi gerektigini gostermektedir.
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Son muayenede sag ve sol gozde ambliyopi mevcut olan hastalar cinsiyet,
aile Oykiisli, telekantus ameliyati ve pitozis ameliyatt teknigi acisindan
degerlendirilmis olup bu durumlar ile ambliyopi gelisimi arasinda iliski olmadig:

calismamizda gosterilmistir.

Pitozis cerrahisinin yapildigi yas ile ambliyopi iliskisi; ROC analizi ile
degerlendirildi. Sasilik iliskili ambliyopisi olan hastalar dahil edilmedi. Pitozis
ameliyatinin yas1 7,5 yastan daha geg¢ olan hastalarda % 75 sensitivite ve % 93
spesifite ile ambliyopi gelistigi gorlilmiistiir. Bu durum bize her ne kadar
ambliyojenik siiregler daha erken yasta baslasa da BPES hastalarinda 7,5 yaslara
kadar olan dénemden Once yapilan pitozis cerrahisi sonrast uzun dénem viziiel

prognozun daha iyi oldugunu goéstermektedir.

Beckingale ve arkadaslarinin yaptigi calismada; BPES hastalarindaki
sasilik oran1 % 39 ve sasiliklar iginde ezotropyanin oran1 % 72, Beaconsfield ve
arkadaslarinin  yaptigr ¢alismada sasilik insidanst % 26,7, Dawson ve
arkadaslarinin yaptig1 calismada BPES hastalarinda sasilik orant % 20 ve
sasiliklar i¢inde ezotropyanin orani % 70 olarak raporlanmistir (49,52,53).
Calismamizda hastalarin 12'sinde (% 28,6) sasilik mevcut iken, sasilik tiplerinin
dagilmi 8 (% 19) hastada ezotropya, 4 (% 9,6) hastada vertikal sasilik
seklindeydi. Hastalarda ekzotropya izlenmedi. Bu veriler onceki yapilan

calismalar ile uyumlu bulundu.

Calismamizda sasilik mevcudiyeti ile son muayenelerdeki sag ve sol goz

gorme seviyeleri arasindaki iliskiye bakildig1 zaman sasilik olan gozlerde sag ve
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sol gbz en iyi diizeltilmis gorme keskinlikleri uzun dénemde diisiik bulundu ve
istatistiksel olarak anlamliydi. Sasilig1 olan hastalarda son muayenede ambliyopi
goriilme siklig1 fazlaydi ve bu durum istatistiksel olarak anlamli bulundu. Bu
veriler, BPES i¢in cerrahi tedaviler uygun bir sekilde ve zamaninda yapilsa bile
genel popiilasyona gore BPES hastalarinda daha sik sasilik goriilmesinin, BPES
hastalarinda normal popiilasyona ve izole konjenital pitoz hastalarina gore daha
fazla ambliyopi goriilmesinin nedenlerinden biri olabilecegini diisiindiirmektedir.
Bununla beraber ambliyop olan hastalarin gozlerinin az gérmesine bagli olarak

sasilik gelismis olabilecegini de unutmamak gereklidir.

Dawson ve arkadaglarinin yaptig1 ¢alismada BPES hastalarinda nistagmus
orani % 6, Song ve arkadaslarinin yaptig1 calismada % 12 olarak bildirilmistir
(48,53). Calismamizda hastalarin 2'sinde (% 4,8) nistagmus mevcuttu. Bu veriler
Dawson ve arkadaslarinin ¢aligmasiyla benzer olmakla beraber Song ve

arkadaslarinin ¢alismasina gore bir miktar diisiik bulundu.

Baz1 yazarlar, BPES'in tek asamali cerrahi onariminin tatmin edici
sonuglar elde edilmesinde etkin oldugunu savunmaktadir (8,43,47). Ote yandan
literatiire baktigimizda kabul edilen altin standart yontem; goz kapagi
malformasyonunun kompleksligi nedeniyle ameliyatlarin asamali olarak
yapilmasidir (1,7,54,55). Genellikle, tekrarlayan genel anestezi alinmasini
azaltmak amaciyla baz1 ¢alismalarda tek asamali teknik bildirilmistir. Ancak tek
asamalt cerrahi onarimda, farkli vektorlere uygulanan yiliksek cilt gerimi
nedeniyle kozmetik sonuglarin tatmin edici olmamasi sik karsilasilan bir
durumdur. BPES sendromunun geleneksel yonetimi, 3 ila 5 yaslar1 arasinda
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medial kantoplastiyi ve ardindan yaklasik 6 ay sonra pitozis diizeltmesini igerir

(1,56) .

Ancak ciddi kapak diisiikligi, asimetrik tutulum, sasilik, bas pozisyonu ve
nistagmus mevcudiyetinde uzun donemde ambliyopi gelismemesi adina daha

erken yaslarda cerrahilerin uygulanmasi gerektigini unutulmamalidir.

Biz de calismamizda epikantus inversus ve telekantus diizeltildikten sonra
gelisecek gerim kuvvetine bagli olarak pitozisin derecesi degisebilecegi igin 42

hastada da iki agsamali cerrahi diizeltme yapmayi tercih ettik.

Ik basamak olarak epikantus inversus ve telekantus tamiri amaciyla
bilateral olarak 42 hastanin 26'sina (% 61,9) Mustarde ¢ift Z-Plasti uygulanirken
16'sma (% 38,1) Y-V Plasti uygulanmis olup hastalarmn ilk cerrahi yasi1 79,9 +
130,2 ay (ort. 6,6 yas) (dagilim 6 - 678 ay) olarak tespit edildi. Hastalarin ilk
basvurularindan ilk cerrahilerine kadar gecen zaman ortalama 6,4 + 8,2 ay

(dagilim 1 - 34 ay) olarak tespit edildi.

Ik basamak cerrahinin hangi yontem ile yapildig1 ile cerrahi Oncesi
sonrasi, sag ve sol horizontal palpebral genislik, i¢ interkantal mesafe degisimi
iliskisine baktigimiz zaman MZP ya da YVP yapilmasinin bu parametrelerdeki

uzun doénem sonuglar etkilemedigi goriilmustiir.

Wu ve arkadaglarinin ¢alismasinda horizontal palpebral genislik
mesafesinin cerrahi 6ncesi 18,96 mm iken cerrahi sonrasi 25,93 mm'ye, Huang ve
arkadaslarinin ¢alismasinda HP mesafesinin cerrahi O6ncesi 20 mm'den cerrahi

sonrast 27 mm'ye, Liu ve arkadaslarinin yaptigi calismada HP mesafesinin cerrahi
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oncesi 19,98 mm'den cerrahi sonrast 24,47 mm'ye, Nuriddin ve arkadaslarinin
caligmasinda cerrahi oncesi 17,55 mm'den cerrahi sonrasi 23 mm'ye, yiikseldigi
gosterilmistir (7,8,47,57).Calismamizda hastalarin cerrahi oncesi sag ve sol goz
horizontal palpebral genislik mesafeleri sirasiyla 17,1 = 1,4 mm (dagilim 15 - 22
mm) ve 16,1 £ 2,6 mm (dagilim 14 - 22 mm) iken son muayenelerinde sag ve sol
sirastyla 25,2 £ 3,1 mm (dagilim 23 - 28 mm) ve 25,4 + 2,9 mm (dagilim 23 - 28,2
mm)'ye yiikseldigi goriildii ve sirasiyla ortalama 8,24 mm ve 9,31 mm artis tespit
edildi. Bu artiglar her iki grupta da istatistiksel olarak anlamli bulundu (p< 0,001)

(p<0,001). Bu degisimler mevcut literatiirle uyumlu bulunmustur.

Wu ve arkadaslarinin ¢alismasinda i¢ interkantal mesafenin cerrahi 6ncesi
38,17 mm iken cerrahi sonras1 31,52 mm, Huang ve arkadaslarinin ¢aligmasinda
[IM*nin cerrahi &ncesi 40 mm'den cerrahi sonrasi 34 mm'ye, Liu ve arkadaslarinin
yapti§1 calismada IIM'nin cerrahi 6ncesi 40,85 mm'den cerrahi sonrasi 32,52
mm'ye, Nuriddin ve arkadaslarinin ¢alismasinda cerrahi Oncesi 34,7 mm'den
cerrahi sonrast 29,9 mm'ye indigi gosterilmistir (7,8,47,57). Calismamizda
hastalarin ilk muayanelerindeki i¢ interkantal mesafe 6l¢iimii ortalama 38,4 + 1,6
mm (dagihm 33,9 - 42,1 mm) iken son vizitlerinde ortalama 31,2 + 2,5 mm
(dagilim 27 - 34 mm)'ye diistiigii goriildii ve bu azalma istatistiksel olarak anlamli

bulundu (p< 0,001). Bu degisimler mevcut literatiirle uyumlu bulunmustur.

Literatiirde BPES hastalarina yapilan telekantus cerrahinin basarisinin
degerlendirilmesinde en uygun parametrenin yas ve fiziksel karakterden fazla
etkilenmemesi nedeniyle interkantal mesafe / horizontal palpebral genislik
oraninin degerlendirilmesi oldugu belirtilmistir. Liu ve arkadaslarinin yaptig
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calismada interkantal mesafe / horizontal palpebral genislik oraninincerrahi 6ncesi
2,11'den cerrahi sonras1 1,35'e, Sebastia ve arkadaslarinin ¢alismasinda cerrahi
oncesi 2,04'ten cerrahi sonrasi 1,23'e, Savino ve arkadaglarmmin caligmasinda
cerrahi Oncesi 2,62'den cerrahi sonrast 1,66'ya, Nuriddin ve arkadaglarinin
caligmasinda cerrahi oncesi 2,02'den cerrahi sonrast 1,31'e indigi gosterilmistir.
Caligmamizda hastalarin ilk muayenelerinde i¢ interkantal mesafe/ sag goz
horizontal palpebral genislik orani) ve i¢ interkantal mesafe/ sol gdz horizontal
palpebral genislik orani sirasiyla 2,25 + 0,19 (dagilim 1,75 - 2,4) ve 2,32 + 0,23
(dagilim 1,91 - 2,6)'iken cerrahi sonrast bu oranlar sirasiyla 1,27 + 0,33 (dagilim
1,04 - 1,62) ve 1,26 + 0,34 (dagilim 1,04 - 1,66) seviyesindeydi (7,8,43,58) . Bu

degisimler mevcut literatiirle uyumlu bulunmustur.

Blefarofimozis sendromlu bireylerde, zayif levator palpebra superior kas
fonksiyonu nedeniyle pitozu diizeltmek icin siklikla frontalis kas askilama
cerrahisi uygulanir. Aski i¢in bircok biyolojik veya sentetik aski malzemesi
kullanilmaktadir. Otojen fasya lata, daha diisiik pitozis niiksii ve daha diislik
komplikasyon orani nedeniyle halen en etkili aski materyallerinden biri olarak
kabul edilmektedir, ancak ist goz kapaginda skatrisyel kontraktiir, uylukta skar,
zaman alic1 genel anestezi ve 4 yas altinda yeterli greft elde edilememesi gibi baz1
kisithiliklart vardir (59). Birgok calisma, otojen fasya ve alloplastik materyaller
kullanilarak, benzer fonksiyonel, kozmetik sonuglarin ve pitozis niiksiiniin elde

edildigini gostermistir (60).

2. basamak cerrahi olarak pitozisi diizeltme amaciyla 42 hastanin 30'una
(% 71,4) silikon rod ile frontal askilama (SFa) uygulanirken, 12'sine (% 28,6)
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otojen fasya lata transferi ile frontal askilama (OFL) uygulanmis olup hastalarin
pitozis diizeltme cerrahisi uygulandigi siradaki yast ortalama 96,05 + 135,9 ay
(ort. 8 yas)(dagilim 12 ay - 720 ay). Telekantus cerrahisi ile pitozis cerrahisi arasi

gegen siire ortalama 23,5 + 51,4 ay (dagilim 2 - 150 ay) olarak tespit edildi.

Wang ve arkadaslarinin ¢alismasinda vertikal interpalpebral mesafe
cerrahi Oncesi sirastyla sag ve sol 2,68 mm ve 2,73 mm iken cerrahi sonrast 6,93
mm ve 6,9 mm seviyesine, Huang ve arkadaslarinin ¢alismasinda cerrahi dncesi 3
mm'den cerrahi sonrast 8§ mm'ye, Liu ve arkadaslarinin yaptig1 ¢alismada cerrahi
oncesi 4,73 mm'den cerrahi sonrast 7,86 mm'ye ciktig1 belirtilmistir (1,8,57).
Calismamizda hastalarin cerrahi dncesi sag ve sol vertikal interpalpebral aralik
mesafeleri ortalamasi sirasiyla 3,04 = 0,7 mm (dagilim 2,1 - 5 mm) ve 3,01 + 0,7
mm (dagilim 2 - 5,2 mm) iken cerrahilerden sonra son muayenelerinde sag ve sol
gbzde sirasiyla 7,23 £ 0,79 mm (dagilim 4-8 mm) ve 7,16 = 0,71 mm (dagilim 5 -
8,2 mm) seviyelerine yiikseldi ve sirasiyla ortalama 4,19 mm ve 4,14 mm artis
oldugu goriildii. Her iki grupta da bu artis istatistiksel olarak anlamli bulundu (p <

0,001) (p <0,001). Bu degisimler mevcut literatiirle uyumlu bulunmustur.

Wang ve arkadaglarinin ¢alismasinda MRM1 mesafesinin cerrahi 6ncesi
sirasiyla sag ve sol 0,53 mm ve 0,50 mm iken cerrahi sonrast 3,76 mm ve 3,78
mm seviyesine ¢iktigi (1) bildirilmistir. Calismamizda hastalarin cerrahi 6ncesi
sag goz MRM1 mesafesi ortalama 0,63 £ 0,4 mm (dagilim -1 - 1,9 mm)
kadarken, cerrahi sonrast 3,1 £ 0,4 mm (dagilim 1,8 - 45 mm) seviyesine
yiikseldigi goriildii. Ortalama MRM1 mesafesi degisimi 2,76 mm'ydi ve bu fark
istatistiksel olarak anlamli bulundu (p< 0,001). Cerrahi oncesi sol goz MRM1
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mesafesi ortalama 0,53 + 0,4 mm (dagilim -1 - 1,8 mm) seviyesinde iken, cerrahi
sonrasi ortalama 3,2 £ 0,5mm (dagilim 1,7 - 4,5 mm) seviyesine yiikseldigi
goriildi ve ortalama MRMI1 degisimi 2,84 mm olarak bulundu, bu fark
istatistiksel olarak anlamliydi (p< 0,001). Bu degisimler mevcut literatiirle uyumlu

bulunmustur.

Literatiirde konjenital pitozis cerrahisi sonrasi pitozis niiks oranlar1 % 4 -
% 20 olarak bildirilmistir (61). Wang ve arkadaslarinin BPES hastalariyla yaptig
calismada pitozis niiks oran1 % 2,5 olarak tespit edilmis olup enfeksiyon,
rejeksiyon gibi komplikasyonlar gelismedigi, Wu ve arkadaslarinin ¢alismasinda
biitiin hastalarda erken postoperatif donemde lagoftalmus mevcut oldugu ancak
bunun ilerleyen dénemlerde kendiliginden diizeldigi ve keratit ya da korneal skar
gelismedigi; major komplikasyon olarak bir hastada anestezi sonrasi malign
hipertermi gelistigi ve hastanin hayatini kaybettigi, Beckingsale ve arkadaslarinin
yaptig1 28 hastalik c¢alismada 2 hastada lagoftalmusa bagli korneal punktat
epitelyopati ve 1 hastada frontal aski materyaline bagli enfeksiyon gelistigi ve bu
hastalarda recerrahi gerektigi, Liu ve arkadaslarinin yaptigi 21 hastay
degerlendirdikleri ¢alismada cerrahi sonrasi biitiin hastalarda lagoftalmus gelistigi
ancak sadece bir hastada zamanla diizelmedigi ancak o hastada herhangi bir
enfeksiyon gelismedigi bildirilmistir (1,8,47,49). Calismamizdaki niiks pitozis %
9,6, lagoftalmus % 2,4, aski materyali iliskili enfeksiyon % 4,8 olarak tespit
edilmis olup literatiir ile benzer bulundu. Malign hipertermi gibi hayat1 tehtit eden

anestezi iligkili ya da oftalmolojik major komplikasyon ile karsilagiimadi.
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Calismamizda ilk bagvuru yasi ortalama 68 ay + 126,4 ay (dagilim 2 - 674
ay) olup 2 hasta diginda biitliin hastalar ilk bagvurularinda 18 yasin altindaydi.
Hastalarin 26's1 (% 61,9) BPES i¢in Onceki literatiire gore ilk cerrahilerinin
yapilmasi i¢in dnerilen {i¢ yas sinirinin altindayken, 16 hasta (% 38,1) ii¢ yasindan
sonra tarafimiza basvurmustur (1,56) .Hastalarin tarafimiza son basvurularindaki
ortalama yaslar1 17,6 yil + 12,8 yil (dagilim 1 - 65 yil) iken, son cerrahilerinden
sonraki ortalama takip siireleri 98,4 aydi + 61,3 ay (ort. 8,2 y1l) (dagilim 36 - 300
ay). Wang ve arkadaslarinin yaptigi calismada ortalama ilk basvuru yasi 3,25 yil
ortalama takip stiresi 21,6 ay olarak, Wu ve arkadaslarmin yaptigi calismada
ortalama ilk basvuru yasi 5,1 yil ve ortalama takip siiresi 50,1 ay olarak, Huang ve
arkadaslarinin yaptigi c¢alismada ortalama takip siiresi 24 ay, Sebastia ve
arkadaslarinin  yaptig1 calismada ortalama takip stiresi 51 ay, Taylor ve
arkadaslarinin yaptig1 calismada ortalama cerrahi yasi ve takip siiresi sirasiyla 4
yas ve 41 ay olarak raporlanmistir (1,43,47,54,57). Hastalarimizin ilk ortalama
bagvuru yasi literatiire gore benzer seviyede olup, calismamizdaki hastalarin
ortalama takip siiresi 98,45 aydir (ort. 8,2 yil) ve bu siire literatiir taramalarinda
gorebildigimiz kadariyla BPES hastalarinda cerrahi sonrasi en uzun ortalama

takip stiresidir.
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6. SONUC

BPES ile dogan c¢ocuklar, ozellikle anaokulu veya okul c¢aginda
cevrelerindeki kisilerin  tutumlarindan dolayr psikolojik gelisim sorunlari
yasayabilirler. Gz kapaginin pitotik olmasina bagli olarak optik aksin kapanmasi
nedeniyle viziiel gelisim olumsuz etkilenebilir. Bu nedenle bu hastalar icin
miimkiinse okul ¢agma gelmeden oncelikle epikantus inversus ile telekantus
tamiri, sonrasinda ikinci basamak olarak pitozisin diizeltilmesine yonelik
cerrahileri tamamlanmalidir. Cerrahiler sonrasindaki takip donemlerinde bu
hastalarda yiiksek astigmatik refraksiyon degerleri ve sasilik olabilecegi ve bunlar
nedeniyle de viziiel gelisimin zayif kalabilecegi unutulmamali ve bu hastalarin
takiplerinde kirma kusurlarini diizeltmeye yonelik gozliikleri verilmeli ve lizum
halinde sasiligin diizeltilmesine yonelik cerrahilerin planlanmasi gerekebilecegi

akilda tutulmalidir. Takiplerde multimodal yonetim 6nem tagimaktadir.

Otozomal dominant kalitim gosteren bu hastalik i¢in prenatal tani

amaciyla daha fazla toplumsal bilgilendirme yapilmalidir.

Literatiirdeki genel gecer bilgi BPES hastalarima 5 yasindan Once
cerrahiler yapilmasi seklindedir ve biz de ¢alismamizdaki sonuglar dogrultusunda
tedavilere baslama yasi geciktikce viziiel kazanimlarin azaldigini gérmekteyiz.
Bununla beraber ge¢ bagvuran ve ge¢ tami alan hastalarda c¢alismamizda
gosterdigimiz iizere 7,5 yasa kadar tamamlanmis olan cerrahi tedaviler sonrasinda
kalic1 gorme azligi yapan ambliyopi ile daha az karsilasildigi, ancak bu yastan

sonraki donemde yapilan cerrahiler ile kismi viziiel iyilesmeler olabilecegini
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yapilacak tedavinin amacinin hastanin kozmetik sikayetlerini diizeltmek ve sosyal
yagsamina pozitif katki vermek oldugu unutulmamali ve tedavi ile takip

planlamasinin bu durum gozard: edilmeden yapilmasi gerekmektedir.

Calismamiz; BPES popiilasyonunun Tiirkiye verilerini gostermektedir.
Calismanin kisithihigi retrospektif dizaynidir. Bu miktarda hasta sayisini igeren
kantitatif calisma bulunmamaktadir. Bu veriler cerrahi sonrasi 8,2 senelik takip ile

olusturulmustur. Bu nedenle literatiire dnemli katki yaptigini diisiinmekteyiz.
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8. OZET

AMAC:

Bu calisma klinigimizde takipli ‘Blefarofimozis Sendromu’ tanisi alan
hastalarin uzun donem kozmetik ve gorsel rehabilitasyon sonuglart ve bu
sonuclarin cinsiyet, cerrahi yasi, yapilan cerrahi yontem ile iligkisini

degerlendirmek amaciyla dizayn edilmistir.
GEREC VE YONTEM:

Agustos 1996 - Ocak 2022 tarihleri arasinda Gazi Universitesi Tip
Fakiiltesi G6z Hastaliklar1 Anabilim Dali'na bagvuran BPES hastalar1 retrospektif

olarak degerlendirildi.

En az 3 yil takibi olan BPES hastalar1 calismaya dahil edildi. Okiiler
cerrahi Oykiisii, okiiler travma Oykiisii, glokom ya da retina patolojisi olan hastalar
caligmaya alinmadi. Giincel muayenesi olmayan hastalar ile iletisim kurularak
hastalar Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Go6z Hastaliklari Anabilim Dali
Okiiloplasti biriminde muayene edildi. Preoperatif ve postoperatif donemde

primer pozisyonda fotografi ¢ekilmemis hastalar ¢caligmaya alinmada.

Tiim hastalarin cinsiyetleri, yaslari, aile oykiileri, ilk tam1 yaslari, cerrahi
islemlerinin yapildig1 yaslar, takip siireleri, ek sistemik hastalik durumlar
incelendi. Hastalarin ilk vizitlerinde ve sonrasinda takip donemlerindeki
muayenelerindeki en iyi diizeltilmis gérme keskinlikleri (LogMAR Eseli ile),

refraksiyon kusurlari, vertikal interpalpebral mesafeleri, horizontal palpebral
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geniglikleri, marjin refle 1 mesafeleri, i¢ interkantal mesafelerinot edildi.
Hastalarin biitiin vizitlerindeki nistagmus, ambliyopi, sasilik tipi ve mevcudiyeti,
bas pozisyonlar1 degerlendirildi. ki goz arasinda 2 sira veya daha fazla fark veya
en iyi optik diizeltme ile 20 / 30'dan daha koétii veya buna esit gérme keskinligi
olan hastalar ambliyop kabul edildi. Bu durumlara yonelik takip donemlerinde
yapilan tedaviler degerlendirildi. Hastalarin biitiin vizitlerde 6n segment ve fundus

muayeneleri yapildi.

Hastalara iki basamakli cerrahi uygulandi. Epikantus inversus ve
telekantus amiri i¢in Mustarde ¢ift Z-plasti ya da Y -V plasti uygulandi. Pitozis
tamirinde ise silikon rod ile ya da otojen fasya lata ile frontal askilama cerrahisi

uygulandi. Postoperatif donemde gelisen komplikasyonlar incelendi.
BULGULAR:

Calismaya 42 hastanin 84 gozii dahil edildi. Calismaya dahil edilen
hastalarin 19'u (% 45,2) kadin, 23'"i (% 54,8) erkek olup klinigimize ilk bagvuru
yas1 ortalama 68 + 126,4 ay (ort. 5,8 yil) (dagilim 2 - 674 ay) olarak tespit edildi.
Hastalarin tarafimiza son bagvurularindaki ortalama yaglari 17,6 + 12,8 yil
(dagilim 1 - 65 yil) iken, pitozis cerrahisi sonrasi ortalama takip siireleri 98,4 +

61,3 ay (ort. 8,2 y1l)(dagilim 36 - 300 ay) olarak tespit edildi.

Calismaya dahil edilen hastalarin 27'sinde (% 64,3) aile Oykiisii pozitifti ve

en az bir aile bireyinde (1., 2. derece akraba) BPES mevcuttu.

LogMAR eseli okutulabilen hastalarin cerrahi dncesi sag goz ve sol g6z en

1yi diizeltilmis gérme keskinligi sirasiyla ortalama 0,27 + 0,13 logMAR (dagilim
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0,39 - 0,09 logMAR) ve 0,22 + 0,16 logMAR (dagilim 0,39 - 0,09 logMAR)
seviyesinde iken, son muayenelerinde sag ve sol goz en iyi diizeltilmis gorme
keskinligi sirasiyla 0,09 + 0,13 logMAR (dagilim 0,39 - 0 logMAR) ve 0,06 +
0,12 logMAR (dagilim 0,39 - 0 logMAR) seviyesine yiikseldigi gorildii. (p=

0,001) (p= 0,001)

Cerrahi Oncesi sag goz ve sol gbz astigmatizma degerleri ortalama -2,50 +
0,98 D (dagilim -4,00 - - 0,50 D) ve ortalama -2,51 £ 0,99 D (dagilim -5,00 - -
0,50 D) seviyesindeyken cerrahi sonrasi ortalama -1,66 + 1,0 D (dagilim -4.00 - -
0.50 D) ve 1,85 + 1,0 D (dagilim-3.75 - - 0.50 D) seviyesine diistiigii goriildii ve

istatistiksel olarak anlamli bulundu. (p< 0,001)(p< 0,001).

Calismamizda hastalarin 22 (% 52,2)'sinde son muayenelerinde ambliyopi
tespit edildi 7 hastada ambliyopi bilateraldi (% 16,6). Sirasiyla ilk muyane yas1
ge¢ olanlarda (p= 0,017), sasilig1 olanlarda (p= 0,04), pitozis ameliyat1 yas1 geg
olanlarda (p=0,042), ameliyat sonras1 astigmat degeri daha yliksek olanlarda (p=

0,001) ambliyopi mevcudiyeti daha fazla izlendi.

42 hastanin hepsine 2 basamakli cerrahi uygulandi. Ilk basamak olarak
epikantus inversus ve telekantus tamiri amaciyla bilateral olarak 42 hastanin
26'sma (% 61,9) Mustarde Cift Z-Plasti uygulanirken 16'sina (% 38,1) Y-V Plasti
ile medial kantoplasti islemi uygulanmis olup hastalarin ilk cerrahi yas1 79,9 +
130,2 ay (ort. 6,6 yas) (dagilim 6 - 678 ay) olarak tespit edildi. Hastalarin ilk
basvurularindan ilk cerrahilerine kadar gecen zaman ortalama 6,4 + 8,2 ay

(dagilim 1 - 34 ay) olarak tespit edildi. Hastalarin cerrahi dncesi sag ve sol goz
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horizontal palpebral genislik mesafeleri sirasiyla 17,1 + 1,4 mm (dagilim 15 - 22
mm) ve 16,1 £ 2,6 mm (dagilim 14 - 22 mm) iken son muayenelerinde sag ve sol
strastyla 25,2 £ 3,1 mm (dagilim 23 - 28 mm) ve 25,4 + 2,9 mm (dagilim 23 - 28,2
mm)'ye yikseldigi (p< 0,001) (p< 0,001), ilk muayanelerindeki i¢ interkantal
mesafe 0l¢limii ortalama 38,4 + 1,6 mm (dagilim 33,9 - maks 42,1 mm) iken son
vizitlerinde ortalama 31,2 + 2,5 mm (dagilim 27 - 34 mm)'ye diistigi (p< 0,001),
ilk muayenelerinde i¢ interkantal mesafe/ sag gdz horizontal palpebral aralik orani
(IIM/ HPA Ratio) ve i¢ interkantal mesafe/ sol goz horizontal palpebral genislik
orani sirastyla 2,25 £ 0,19 (dagilim 1,75 - 2,4) ve 2,32 + 0,23 (dagilim 1,91 -
2,6)'iken cerrahi sonrasi bu oranlar sirasiyla 1,27 + 0,33 (dagilim 1,04 - 1,62) ve
1,26 + 0,34 (dagilim 1,04 - maks 1,66) seviyesine diistiigii goriildii. (p< 0,001) (p<

0,001)

2. basamak cerrahi olarak pitozisi diizeltme amaciyla 42 hastanin 30'una
(% 71,4) silikon rod ile frontal askilama uygulanirken, 12'sine (% 28,6) otojen
fasya lata transferi ile frontal askilama uygulanmis olup hastalarin pitozis
diizeltme cerrahisi uygulandig1 siradaki yast ortalama 96,05 + 135,9 aydi (ort. 8
yas)(dagilim 12 ay - 720 ay). Telekantus cerrahisi ile pitozis cerrahisi arasi gegen
stire ortalama 23,5 + 51,4 ay (dagilim 2 - 150 ay) olarak tespit edildi. Hastalarin
cerrahi Oncesi sag ve sol vertikal interpalpebral aralik mesafeleri ortalamasi
strastyla 3,04 = 0,7 mm (dagilim 2,1 - 5 mm) ve 3,01 £ 0,7 mm (dagilim 2 - 5,2
mm) iken cerrahilerden sonra son muayenelerinde sag ve sol gbzde sirasiyla 7,23
+ 0,79 mm (dagilim 4-8 mm) ve 7,16 = 0,71 mm (dagilim 5 - 8,2 mm)

seviyelerine yiikseldigi (p < 0,001) (p < 0,001); hastalarin cerrahi 6ncesi sag goz
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ve sol goz MRM1 mesafesi sirasiyla ortalama 0,63 + 0,4 mm (dagilim -1 - 1,9
mm) ve 0,53 = 0,4 mm (dagilim -1 - 1,8 mm) kadarken, cerrahi sonrasi 3,1 + 0,4
mm (dagilim 1,8 - 4,5 mm) ve 3,2 £ 0,5mm (dagilim 1,7 - 4,5 mm) seviyesine

yiikseldigi gorildii. (p<0,001) (p<0,001).

Cerrahiler sonrast son muayenede 8 gézde (% 9,6) optik aks1 kapatan niiks
pitozis tespit edildi. Biitiin hastalarda cerrahi sonrasi erken dénemde lagoftalmus
izlenmis olup, 1 (% 2,4) hastada lagoftalmusun zamanla kendiliginden
diizelmedigi goriildi. Toplam 4 gozde (% 4,8) frontal aski materyali iligkili yara

yeri enfeksiyonu gelistigi tespit edildi.

SONUC:

BPES ile dogan cocuklar, ozellikle anaokulu veya okul c¢aginda
cevrelerindeki kisilerin tutumlarindan dolayr psikolojik gelisim sorunlari
yasayabilirler. G6z kapaginin pitotik olmasina bagli olarak optik aksin kapanmasi
nedeniyle vizliel gelisim olumsuz etkilenebilir. Bu nedenle bu hastalar icin
miimkiinse okul c¢agina gelmeden oOncelikle epikantus inversus ile telekantus
tamiri, sonrasinda ikinci basamak olarak pitozisin diizeltilmesine yonelik
cerrahileri tamamlanmalidir. Cerrahiler sonrasindaki takip donemlerinde bu
hastalarda yiiksek astigmatik refraksiyon degerleri ve sasilik olabilecegi ve bunlar
nedeniyle de viziiel gelisimin zayif kalabilecegi unutulmamali ve bu hastalarin
takiplerinde kirma kusurlarini diizeltmeye yonelik gozliikleri verilmeli ve lizum
halinde sasiligin diizeltilmesine yonelik cerrahilerin planlanmasi gerekebilecegi

akilda tutulmalidir. Takiplerde multimodal yonetim 6nem tagimaktadir.
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9. ABSTRACT

OBJECTIVE:

This study was designed to evaluate the long-term cosmetic and visual
rehabilitation results of patients diagnosed with Blepharophimosis Syndrome
followed in our clinic and to evaluate the relationship of these results with gender,

surgical age and surgical method.

MATERIAL AND METHODS:

Patients with BPES who applied to Gazi University Faculty of Medicine,
Department of Ophthalmology between August 1996 and January 2022 were

retrospectively screened.

BPES patients with at least 3-years of follow-up were included in the
study. Patients with a history of ocular surgery, ocular trauma, glaucoma, or
retinal pathology were excluded from the study. Patients without a current
examination were contacted, and the patients were examined in the Oculoplasty
Unite of Gazi University Faculty of Medicine, Department of Ophthalmology.
Patients who were not photographed in the primary position in the pre and

postoperative periods were not included in the study.

Gender, age, family history, age at first diagnosis, age at surgical
procedures, follow-up periods and additional systemic disease status of all
patients were analyzed. Best-corrected visual acuity (with LogMAR Chart),

refraction error, vertical interpalpebral distance, horizontal palpebral width,
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margin reflex 1 distance, and inner intercanthal distances at the first visit and in
the follow-up periods of the patients were evaluated. The presence of nystagmus,
amblyopia, strabismus, and head positions were evaluated at all visits. Treatment
for these conditions during the follow-up period was evaluated. The anterior

segment and fundus were examined at all visits.

The patients underwent two-stage surgery. For the repair of epicanthus
inversus, Mustarde Double Z plasty, Y-V plasty were performed. For the repair of
ptosis, frontal suspension surgery was performed with a silicone rod or

autogenous fascia lata. Postoperative complications were evaluated.

RESULTS:

84 eyes of 42 patients were included in the study. Of the patients included
in the study, 19 (45.2%) were female and 23 (54.8%) were male, and the mean
age at first admission to our clinic was 68 = 126.4 months (mean 5.8 years) (range
2 to 674 years). The mean age of the patients at their last admission to us was 17.6
+ 12.8 years (range 1 to 65 years), and the mean follow-up period after ptosis

surgery was 98.4 + 61.3 months (mean 8.2 years) (range 36 to 300 years)

Family history was positive in 27 (64.3%) of the patients included in the

study, at least one family member (1st or 2nd-degree relative) had BPES.

The mean best-corrected visual acuity in the right eye and left eye before
surgery (in whom the logMAR chart could be read) were 0.27 + 0.13 logMAR
(range 0.39 to 0.09 logMAR) and 0.22 + 0.16 logMAR (range 0.39 to 0.09

logMAR), the best corrected visual acuity of the right and left eyes at their final
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examination were 0.09 + 0.13 logMAR (range 0.39 to 0 logMAR) and 0.06 £+ 0.12

logMAR (range 0.39 to 0 logMAR) respectively. (p=0.001) (p= 0.001)

Preoperative right eye and left eye astigmatism values were mean -2.50 +
0.98 D (range -4.00 D to - 0.50 D) and mean -2.51 + 0.99 D (range -5,00 D to -

0,50 D) and decreased to a mean of -1.66 + 1.0 D.

D (range -4.00 D to - 0.50 D) and 1.85 + 1.0 D (range -3.75 D to - 0.50 D)

after surgery. (p< 0.001) (p< 0.001).

In our study, amblyopia was detected in 22 (52.2%) of the patients at their
last examination, and amblyopia was bilateral in 7 patients (16.6%). The presence
of amblyopia was observed more frequently in those who were older at first
examination (p= 0.017), those with strabismus (p= 0.04), those with a late age at
ptosis surgery (p=0.042), and those with higher postoperative astigmatism (p=

0.001).

All 42 patients underwent 2-stage surgery. As the first step, Mustarde
Double Z-Plasti was applied to 26 (61.9%) of 42 patients bilaterally for
epicanthus inversus and telecanthus repair, while Y-V Plasti was applied to 16
(38.1%) patients. Age was 79.9 £ 130.2 months (mean 6.6 years) (range 6 to 678
months). Right and left eye horizontal palpebral width distances were 17.1 = 1.4
mm (range 15 mm to 22 mm) and 16.1 + 2.6 mm (range 14 mm to 22 mm) before
surgery, at the last examination it increased to 25.2 + 3.1 mm (range 23 mm to 28
mm) and 25.4 + 2.9 mm (range 23 mm to 28.2 mm) (p< 0.001) (p< 0.001). inner

intercanthal distance measurement was 38.4 + 1.6 mm (range 33.9 mm to 42.1
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mm) and it decreased to an average of 31.2 £ 2.5 mm (range 27 mm to 34 mm) at
the last visit (p< 0.001). Inner intercanthal distance/ right eye horizontal palpebral
width ratio and inner intercanthal distance/ left eye horizontal palpebral width
ratio were 2.25 + 0.19 (range 1.75 to 2.4) and 2.32 + 0.23 (range 1.91 to 2.6) at
the first visit. These rates decreased to 1.27 + 0.33 (range 1.04 to 1.62) and 1.26 +

0.34 (range 1.04 to 1.66) during follow-up. (p< 0.001) (p< 0.001)

To correct ptosis as a second step, frontal suspension with a silicone rod
was performed in 30 (71.4%) of 42 patients, and frontal suspension with
autogenous fascia lata transfer was applied in 12 (28.6%) of the patients. The
mean age of the patients at the time of ptosis correction surgery was 96.05 + 135.9
months (mean 8 years) (range 12 months to 720 months). The mean time between
telecanthus and ptosis surgeries was 23.5 + 51.4 months (range 2 to 150 months).
The mean distances of the right and left vertical interpalpebral lengths before
surgery were 3.04 = 0.7 mm (range 2.1 to 5 mm) and 3.01 + 0.7 mm (range 2 mm
to 5.2 mm) respectively. After surgery; these increased to 7.23 = 0.79 mm (range
4 mm to 8 mm) and 7.16 = 0.71 mm (range 5 mm to 8.2 mm) in the right and left
eyes at the last examination (p < 0.001) (p < 0.001). The preoperative right eye
and left eye margin reflex 1 distance of the patients were 0.63 = 0.4 mm (range -1
mm to 1.9 mm) and 0.53 = 0.4 mm (range -1 mm to 1.8 mm), respectively, and
increased to 3.1 £ 0.4 mm (range 1.8mm to 4.5 mm) and 3.2 + 0.5 mm (range 1.7

mm to 4.5 mm) after surgery. (p< 0.001) (p< 0.001).

At the last visit after surgery, recurrent ptosis covering the optic axis was
detected in 8 eyes (9.6%). In all patients, lagophthalmos was observed in the early
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postoperative period, and it was observed that lagophthalmos did not resolve
spontaneously over time in 1 (2.4%) patient. It was determined that the frontal

sling material-related wound site infection developed in 4 eyes (4.8%).

CONCLUSION:

Patients who have BPES may experience psychological development
problems due to the attitudes of the people around them, especially at
kindergarten or school age. Visual development may be adversely affected by the
closure of the optic axis due to ptosis of the eyelid. For this reason, if possible,
epicanthus inversus and telecanthus repair should be completed first, and then as a
second step, surgery for the correction of ptosis should be completed for these
patients before school age. It should be kept in mind that these patients may have
high astigmatic refraction values and strabismus during the follow-up period after
surgery. These patients should be given glasses to correct their refractive errors
during their follow-up and if necessary, surgery to correct strabismus may be

required. Multimodal management is essential in follow-ups.
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