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OLGU SUNUMLARI

Dogumsal Iktiyozisli Bir Hastada Supraklavikiiler Cilt
Greftiyle Skatrisyel Ektropiyon Onarimi

Seray Aslan Bayhan (*), Omer Faruk Recep (*), Hikmet Hasiripi (*)

OZET
Amac: Skatrisyel ektropiyonu bulunan lameller iktiyozisli bir olguda cerrahi tedavi sonu-
cunun degerlendirilmesi.

Materyal-Metod: Lameller iktiyozisi bulunan alti yasinda kiz hastamin bilateral alt ve st
goz kapaklarinda skatrisyel ektropiyonu mevcuttu. Biitiin viicudu hastalik ile tutulmugtu. Ektro-
piyonun tedavisinde supraklavikiiler deri grefti ve lateral tarsorafi bagar ile uygulandi.

Takip: Hastamin cerrahiden 18 ay sonra agikta kalma keratopatisi yoktu, fakat alt kapakla-
rinda hafif ektropiyonu mevcuttu,

Sonug: Supraklavikiiler cilt dokusu iktiyozisli olgularda skatrisyel ektropiyon tedavisinde
alternatif bir donér dokudur. Bildifimiz kadariyla bu olgu iktiyozisli hastalarda skatrisyel ektro-
pivonun supraklavikiiler deri grefti ile diizeltildigi ilk yayindir.

Anahtar Kelimeler: Dogumsal iktiyozis, skatrisyel ektropiyon, supraklavikiiler cilt grefti.

SUMMARY

Repair of Scatricial Ectropion with Supraclavicular Skin Graft in a Congenital
Icthyosis Case

Purpose: To report the surgical management of cicatricial ectropion in a case with lamellar
icthyosis,

Material-Methods: A six year old girl with lamellar icthyosis was presented with bilateral
cicatricial ectropion of the upper and lower eyelids. Her entire body was involved with the dise-
ase process. Supraclavicular skin grafts and lateral tarsorrhaphy were successfully used to repair
the ectropion.

Results: 18 months following surgery the patient had no corneal exposure, but had slight
ectropion at the lower eyelids.

Conclusion: Supraclavicular skin is an alternative donor tissue for correction of cicatricial
ectropion in patients with icthyosis. To our knowledge, this is the first report of cicatricial ectro-
pion corrected with supraclavicular skin graft in icthyosis.
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GIRIS

[ktivozis klinik olarak agin cilt pullanmasimn oldu-
gu heterojen ve kalitsal bir hastalik grubudur. Dogumsal
iktivozis 4 gruba aynlir. Bunlar; iktiyozis vulgaris, X'e
bagl iktiyozis, biillléz olmayan dogumsal iktiyoziform
eritroderma (lameller iktiyozis) ve billldz dogumsal ikti-
yoziform eritrodermadir (1). Iktiyoziste lagoftalmus,
konjonktival hiperemi, konjonktival keratinizasyon ve
papilla olusumu, noktasal keratit, stromal opasiteler,
band keratopati, tekrarlayan korneal erozyon, ektropi-
yon, korneal neovaskiilarizasyon, polar katarakt, mikrof-
talmus, siddetli blefarit, juvenil makiiler dejenerasyon
gibi bircok giz bulgusuna rastlamr (2,3).

fktiyozis gruplan igerisinde sadece lameller iktiyo-
ziste ektropiyona rastlanir ve bu gz kapagi pozisyon
bozuklugu lameller iktiyoziste en fazla bildirilen giiz
bulgusudur (4,5). Ektropiyonun hafif oldugu dogumsal
iktiyozisli olgularda cerrahi tedavi gerekmemektedir ve
konservatif tedavi yeterlidir, ancak daha giddetli vaka-
larda cilt grefti faydah olmaktadir. Bu olguda tam kat
supraklavikiiler cilt dokusu skatrisyel ektropiyonun dii-
zeltilmesinde greft olarak kullamimsgtr.

OLGU SUNUMU

Dogumsal ikiiyozisli 6 yaginda kiz hasta bilateral
skatrisyel ektropiyon tablosu ile klinigimize bagvurdu.
Dermatoloji klinigince lameller iktiyozis tams: ile takip
edilen hasta yapay gozyas: damlasi ve tiim vilcut cildi
icin nemlendirici ilaglar kullanmakta idi. Hastamn el
ayasi ve ayak tabani dahil olmak iizere tiim viicudu has-
taliktan etkilenmisti, tiim cildi kuru idi ve pullanma gos-
teriyordu. Her iki gbz alt ve iist kapaklarda ileri derece-
de ektropiyon, palpebral konjonktivalarda hiperemi ve
papillalar mevcuttu, kornealarda noktasal boyanma iz-
lenmekte idi (Sekil 1). Hasta gozlerini kapatufinda her
iki gozde kapaklar diga doniiyordu (Sekil 2). Muayenede
fundus bilateral dogial olarak izlendi. Konservatif tedavi
olarak yapay gozyas damlasi ve jeli onerildi, ileri dere-
cede ektropiyon nedeniyle cerrahi tedavi planlands.

Genel anestezi altinda her iki giz alt ve iist kapak
kenarina paralel yatay gevsetici cilt kesileri yapildi,
meydana gelen defektler tiim cilt hastalik ile tutuldugu
igin en uygun bolge olarak degerlendirilen supraklavikii-
ler alandan alinan tam kat deri grefti ile onanldi ve bila-
teral kalici lateral tarsorafi cerrahisi uygulandi. Kapak
kesileri 5/0 poliglaktin, supraklavikiiler bolge kesileri
5/0 ipek ile siitiire edildi. Cerrahi sirasinda bir kompli-
kasyona rastlanmad.

Hastarun 1. hafta muayenesinde sol supraklavikiler
bilgede kesi yerinin agildig goriildi, diizenli pansuman

ile takiplerde yara yerinin iyilestigi gozlendi ($ekil 3).
Postoperatif ilk haftada greftler 6demli, kalin ve epitel-
yal yiizeyleri nekrotik giiriiniimde idi (Sekil 4). Greft 2.
haftada canli bir giriiniim kazanmaya baglarken posto-
peratif 1. ayda tamamen normal gériiniimdeydi.

Hastamin 18 ayhk takibinde 12. aydan itibaren sade-
ce alt kapaklarda hafif ektropiyon izlendigi, gdzlerini
kapattifinda kapaklarin normal pozisyonda oldugu go-
riildii (Sekil 5.6).

TARTISMA

iktiyozis gibi ilerleyici cilt hastahiklarinda doku ger-
ginligi kalic1 olarak artabilir. Goz kapag: dokusu dikey
kapak traksiyonlanna karsi koyamadigi zaman ektropi-
yon olugur (6). Tktiyozis gruplar igerisinde ekiropiyon
sadece lameller iktiyoziste bildirilmistir ve sikhikla bila-
teraldir, alt géiz kapaklar daha siddetli etkilenmistir. La-
meller iktiyozisi olan hastalarda ektropiyon sikhif 5%45-
80 olarak tahmin edilmektedir (5).

iktiyozis gibi kronik cilt hastaliklarinda ektropiyo-
nun tedavisinde konservatif takip ya da cerrahi tedavi
secimine hastalifin giddetine gore karar verilmelidir. Ust
ya da alt kapakta ektropiyonun olmadi kiigik fissiirlii
ve normal Bell fenomeni olan hastalar medikal tedavi ile
takip edilebilirler (5). Konservatif tedavide salisilik ve
steroid merhemleri, metilseliiloz gz damlalan ve borik
asid oftalmik merhemleri, nemlendirici hava ve emiilsi-
fiye eden ajanlar denenmistir, ancak semptomatik iyiles-
me icin en sonunda cerrahi gerekmigtir (7-9). Elsthewi
ve Archer siddetli ektropiyonu bulunan iktiyozisli olgu-
larda konservatif tedavi ile ektropiyonun hafifleyebile-
cegini belirterck bu olgularda cerrahi igin ¢ok acele ka-
rar vermemek gerektigini bildirmiglerdir (10). Ancak
siddetli ektropiyonlu olgularda genel yaklasim palpebral
konjonktivada keratinizasyon baglamadan cerrahi tedavi
uygulanmasidir (4,6).

iktiyozisli hastalarda iist kapak ektropiyonunun sid-
deti arttikga tarsin diga dofiru donmesiyle goziin agikia
kalan kismi azalmaktadir, ancak bu durum bizim olgu-
muzda da oldugu gibi kitii bir kozmetik giriinime yol
agmaktadir (5). Olgumuza giddetli ektropiyon meveudi-
yeti ve ektropiyonun kozmetik olarak kabul edilemez se-
viyede olmasi nedeniyle cerrahi tedavi uyguland:, Yatay
ve dikey cilt kisalmasimin oldugu skatrisyel ektropiyonlu
olgularin cerrahi tedavilerinde tam kat cilt grefti uygu-
lanmasi gerekmektedir. Z plastiler ile daha az tatmin
edici sonuglar alinmaktadir (6).

Erkek hastalarda, iktiyozisten etkilenmemigse, penis
veya skrotum derisi greft olarak kullanilabilir ve baganil
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Sekil 1. Amelivat dncesi her iki giz alt ve st Sekil 4. Ameliyat sonrasi 1. haftada greftlerde ddem ve
kapaklarda ileri derecede ektrapiyon nekrotik gdriiniim

Sekil 5. Amelivat sonrasi 12. ayda her iki giz alf
kapaklarda hafif ektropivon
Sekil 2. Amelivar dncesi hasta gazlerini kapatnginda
tarsal kink gdriminmi

Sekil 6. Amelivat sonrasi 12. avda hasta gozlerini
kapath@inda kapaklarin giriinim

Sekil 3. Amelivai sonrast 1. haftada sol suprakiavikiifer
vara verinde agilma

tivozisli olgularda tiim cilt totulduguy i¢in skatrisyel eki-
ropiyon tedavisinde kullanlabilir (13).

Iktiyozisli olgularda kulak arkasi deri bilgesi en sik

sonuglar elde edilebilir (2,11,12). Bizim hastamiz bir kiz dondir biilgedir, bazen niiks nedeniyle cerrahi tedavi ge-
gocufuydu, rekse bile baganh sonuglar meveuttur (4). Olgumuizda
Apligraf kiiltiirle elde edilmis dermal ve epidermal tiim cilt hastahik ile wiulmustu ve kulak arkas: bélgeden

katlardan olusan insan derisine esdeger bir dokudur, k- dirt kapak icin gerckecek deri grefii elde edilemeyecegi
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diisiiniildiigii igin supraklavikiiler bélgeden tam kat deri
grefti alindi. Literatiir incelendiginde iktiyozisli olgular-
da daha tnce supraklavikiiler deri greftinin kullamlma-
difn gorildii.

Supraklavikiiler deri giiz kapag derisine giire bir
miktar daha soluk ve hafifge kalindir (14,15). Ancak ik-
tiyozisli hastalarda hastalik nedeniyle tiim cilt kalinlag-
migtir ve pullanma nedeniyle renk degigimi belirgin ol-
madii igin bu fark tnemli degildir. Tam kat deri grefti
boyutunun defekte oram ile kontraktiir geligimi arasin-
daki iliskiyi degierlendiren bir ¢aligma meveut degilse de
tzellikle iktivozis gibi yaygin cilt tutulumunun gériildi-
gii hastaliklarda greft kontraktiirii daha fazla beklenir ve
greft boyutunun bir miktar daha biiyiik olmasimin niiksi
azaltacagn muhtemeldir (16). Supraklavikiiler bilge bii-
viik defektleri doldurmak igin gereken biiyiik grefti elde
etmekte avantajlidir (17).

iktiyoziste hiperkeratoz greftin kalinhigim belirle-
mekte zorluk yaratir, bu nedenle tam kat greft kullan-
mak daha uygundur. Ek olarak tam kat greftler daha az
postoperatif kontraktiire ugrayarak parsiyel kalinliktaki
greftlere giire daha iyi kozmetik sonuglar verir (16).

Shindle ve Leone 19731 kulak arkas: bilgeden al-
diklar otogrefii ektropiyonu tedavi etmek igin kullan-
miglardir. Ancak, greftin birkag hafta nekrotik goriindii-
giinii daha sonra diizelerek sonunda basarih bir cerrahi
¢lde ettiklerini bildirmislerdir (8). Benzer gekilde bizim
olgumuzda da greft ilk hafia nekrotik giriintimde idi ve
greft reddinden endise etmemize neden oldu. Greftin go-
riiniimii 1. ayda tamamen diizeldi. Bu postoperatif gorii-
niim muhtemelen cildin temel patolojik durumu ile ala-
kalidir ve greftin canh bir goriiniim kazanmasinda ge-
cikme olmaktadir.

Kronik cilt hastalifi bulunan hastalar cerrahiden
fayda gérseler de daha sonra ek cerrahiye ihtiyaglannin
olabilecegini bilmelidirler. Iktiyoziste cilt kurulugu ve
takip eden biiziilme nedeniyle greft kontraksiyonu olabi-
lir. Niiks cerrahi sonras1 uzun donemde bile goriilebilir.
Bu nedenle hastalanin takipten gikanlmamasi gerekir.
Leung ve Ma kasik bilgesinden aldiklan greft ile ektro-
piyon tamiri yaptiklan iktiyozisli bir olguda niksiin tam
18 ay sonra ortaya giktigim belirtmiglerdir, 2. cerrahinin
bir yillik takibinde nilks izlenmemigtir (9). Bizim olgu-
muzun 18 aylik takibinde sadece alt kapaklarda hafif
ektropiyon izlenmekteydi. korneal boyanma mevcut de-
gildi. Olgumuzda sonucumuzun ne kadar kahc: oldugu-
nu degerlendirmemiz igin daha uzun siireli takibe ihtiya-
cimiz vardir,

Literatiirde 6n koldan ve uyluk bilgesinden alinan
grefilerle de baganh sonuglar bildirilmis ve iktiyozis gi-

bi kronik cilt hastalig bulunan olgularin tedavisinde cer-
rahiye kiigiik, 3-4 mm genigliginde lateral tarsorafi k-
lenmesi énerilmistir (6,19). Bu nedenle olgumuzda cer-
rahi basariyi uzun diinemde arttirmak igin kiigiik bir la-
teral kalicr tarsorafi uyguland.

Supraklavikuler deri grefti skatrisyel ektropiyonu
bulunan dogumsal iktiyozisli olgularda alternatif bir do-
niir dokudur. Bu hastalarda niiks riskinin yiiksek olmasi
nedeniyle hastalarin uzun siireli takip edilmesi gerek-
mektedir. Cerrahiye kiigiik bir lateral tarsorafi eklenmesi
ve dikey gz kapag masaji uzun dinem sonuglann daha
iyi olmasina yol agmaktadar,

KAYNAKLAR

1. Orth DH, Fretzin DF, Abramson V. Collodian baby with
transient bilateral upper lid ectropion. Review of ocular
manifestations in icthyosis. Arch Ophhalmol 1974;
O1:206-7.

2. Hosal BM, Abbasoflu OE, Gursel E. Surgical treatment
of cicatricial ectropion in lamellar ichthyosis. Orbit
1999:19:37-40.

3. Mansour AM, Traboulsi El, Frangich GT, Jarudi N, Uni-
lateral megalocomea in lamellar ichthyosis. Ann Cphthal-
mol 1985;17:466-470.

4. Singh AJ, Atkinson PL. Ocular manifestations of conge-
nital lamellar ichthyosis, Eur ] Ophthalmol 2005:15:1 18-
22,

5. Cruz AA, Menezes FA, Chaves B, Pinto Coelho R, Ve-
laseo EF, Kikuta H. Eyelid abnormalities in lamellar icht-
hyoses. Ophthalmology 2000; 10:1895-8,

6. Mittelviefhaus H. Cicatricial cciropion in progressive skin
diseases. Orbit 2001;20:91-59.

7. Peled 1, Bar-Lev A, Wexler M. Surgical comrection of ect-
ropion in lamellar icthyosis. Ann Plast Surg 1982:8:429-
431. -

8. Shindle RD, Leone CR. Cicatricial ectropion associated
with lamellar icthyosis, Arch Ophthalmol 1973:89:62-64.

9, Leung PC, Ma GF. Ectropion of all four eyelids associa-
ted with severe icthyosis congenita: a case report. Br J
Plast Surg 1981;34:302-4.

I0. Elshtewi M, Archer DB. Congenital ichthyosis in a Lib-
yan child with ophthalmic manifestations. Int Ophthalmol
1991;15:343-5.

11. Uthoff D, Gorney M, Teichmann C. Cicatricial ectropion
in icthyosis: a novel approach 1o treatment. Ophthal Plast
Reconstr Surg 1994, 10:92-95,

12. Evereklioglu C, Ozking A, llhan O, Erkilig K, Dogan H.
Mirza E. Lamellar iktiyozlu bir olgudaki skatrisyel ekiro-
pionun cerrahi tedavisinde serbest greft olarak skrotumun
kullanimi: alternatif bir donér alani. 38. TOD Ulusal Of-
talmoloji Kongresi POS-OPC-1/162.




15.
16

Dogumsal Iktivozisli Bir Hastada Supraklavikiiler Cile Greftiyle Skatrisyel Ektropivon Onanmi 231

. Culician SM, Custer PL. Repair of cicatricial ectropion in

an infant with harlequin ichthyosis using enginecred hu-
man skin, Am ] Ophthalmol 2002;134:442-3,

Long JA, Tann TM: Eyelid and lacrimal system trauma.

Kuhn F. Pieramici, editors. Ocular trauma: principles and
practice, 2002: 370-332.

Leatherbarrow B, Oculoplastic surgery, 2002: 659-85,
Doss RP, Conn H, Tenzel DP. Cicatricial ectropion in la-

mellar icthyosis, Ophthal Plast Reconstr Surg 1990:6:38-
41.

i7.

18,

Arthurs B: Ectropion. Rocea RC, Bedrossian E, Arthurs
B, editors. Ophthalmic plastic surgery: decision making
and technigues, 2002: 51-64.

Doss RP, Conn H, Tenzel DP. Cicatricial ectropion in la-

mellar icthyosis. Ophthal Plast Reconstr Surg [940;6:38-
41.

Chua CN, Ainsworth J. Ocular management of harlegquin
syndrome. Arch Ophthalmol 2001:119:454-5,



