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Kronik Progresif Eksternal Oftalmoplejili Hastalarda

Pitozis Cerrahisi Sonuclari

Outcome of Ptosis Surgery in Patients with Chronic Progressive
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Ozet

Amac: Kronik progresif eksternal oftalmopleji (KPEO) tanisi ile izlenen ve pitozis cerrahisi uygulanmig hastalarin bulgu ve tedavi
sonuglarinin degerlendirilmesi.

Gerec¢ ve Yontem: Bu ¢alismada 2005-2013 yillari arasinda KPEO tanist ile izlenen ve tek cerrah tarafindan pitozis cerrahisi uygulanan
hastalarin dosyalar: demografik veriler, cerrahi yéntem, anatomik ve fonksiyonel basari, komplikasyonlar agisindan degerlendirildi.
Hastalardan cerrahi sonuglarini ‘daha koti’, ‘degisim yok’, ‘iyi’ veya ‘cok iyi’ seklinde tanimlamalari istendi.

Bulgular: Ortalama yag1 50+14,08 (sinirlar; 28-72) olan 7 erkek 5 kadin olgu ¢aligmaya dahil edildi. ‘Ragged red fibers’ (RRF), levator
ve orbikiilaris kas biyopsisi alinan 9 hastanin 5’inde izlendi. Olgularin ortalama levator fonksiyonu 5,4+2,6 mm (sinirlar; 2-9) idi. Sekiz
olguya silikon rod ile frontal aski cerrahisi yapildi; bu hastalardan ikisine daha dnce sert damak grefti ile alt kapak elevasyonu girigimi
uygulanmigti. Kalan 4 olguya ise levator rezeksiyonu yapilmisti. Postoperatif kornea reflesi-kapak kenar: mesafesi -1 degeri +1 ile +3
arasinda idi. Postoperatif izlemde sadece bir olguda korneal punktat epitelyopati goriildii; yogun lubrikan tedavisi ile hizla diizeldi. Tiim
olgularda bag pozisyonunda diizelme saglands; cerrahi sonrast memnuniyet ‘cok iyi’ olarak belirlendi.

Sonuc: KPEO'lu hastalarda kapak araliginin hastanin yasam kalitesini arttiracak ancak korneal komplikasyonlar olugturmayacak sekilde
diizenlenmesi gerekmektedir. Sert damak grefti ile alt kapak elevasyonu uygulamasi, kapak araliginin optik aksi agacak sekilde yukar:
taginmasini saglayarak bu amaca korneal eksposur riski olusturmadan ulagilmasini saglayabilir. (Turk J Ophthalmol 2014; 44: 379-83)
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Summary

Objectives: To evaluate the clinical features and the outcome of ptosis surgery in patients with chronic progressive external
ophthalmoplegia (CPEO).

Materials and Methods: The demographic features, surgical approaches, anatomic and functional outcomes, and complications were
reviewed in patients with CPEO who had undergone ptosis surgery by a single surgeon between the years 2005 and 2013. The patients
were asked to evaluate their postoperative result as either worse, no change, good, or very good.

Results: Seven men and 5 women with an average age of 50+14.08 years (range: 28-72) were included in the study. Ragged red fibers
(RRF) were identified in 5 out of 9 patients’ levator and orbicularis muscle biopsy specimens. Average levator function was 5.4+2.6 mm
(range: 2-9). Frontalis suspension surgery with silicone rod was performed in 8 patients; two of those 8 patients had lower lid elevation
with hard palate graft prior to ptosis surgery. The remaining 4 patients had levator resection. Postoperative margin reflex distance -1
was between +1 and +3 in all patients. One patient had punctate keratopathy following surgery, which responded rapidly to intensive
use of lubricants. Head position was improved in all patients; postoperative result was rated ‘very good'.

Conclusion: Eyelid elevation must be tailored to result in sufficient interpalpebral area so as to allow for normal visual function and
avoid exposure keratopathy. Lower eyelid elevation with hard palate graft may help to achieve this goal by displacing the interpalpebral
area superiorly without introducing additional risk for corneal exposure. (Turk J Ophthalmol 2014; 44: 379-83)
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Giris

Kronik progresif eksternal oftalmopleji (KPEO) bilateral
progresif pitozis ve goz hareketlerinde ilerleyici kisitlilik ile
karakterize bir mitokondriyal miyopatidir. Pitozis gz hareket
kisitliligindan aylar ya da yillar once gelisebilir ve zaman i¢inde
gborme aksint tamamen kapatabilir. Pitozisin pupil alanini
kapatmas: nedeniyle hastalarda ilerleyen dénemlerde gérme
aksini acik tutmak icin bag geriye ve cene yukariya olacak
sekilde bas pozisyonu gelisebilir. KPEO’lu hastalarda orbikularis
okuli kasi zayifligs da siklikla goriilmekte olup, lagoftalmus ve
ektropiyum olusumuna egilim vardir. Bell fenomeninin kayb:
ve lagoftalmus nedeniyle bu hastalarda ekspojur keratopati
geligebilir. Ekstraokiiler kaslar simetrik olarak etkilendigi icin
genellikle diplopi goriilmez. Hastalar goz hareketlerindeki
kisitlanmay1 siklikla okuma sirasinda, medial rektus kaslarinin
zayiflamasina bagli konverjans yetmezligi ve diplopi olugumuyla
fark ederler.1-3

KPEO'lu hastalarda pitozis ve oftalmopleji izole olabilecegi
gibi, pigmenter retinopati, optik noropati, korneal opasiteler,
katarakt, miyopati, sensorindral isitme kaybi, ataksi, spastisite,
periferal néropati, ensefalopati, bazal ganglionlarin kalsifikasyonu
ve gastrointestinal dismotilite gibi diger oftalmolojik, norolojik
ve sistemik hastalik bulgulariyla birlikte olabilir.24 Kearns-
Sayre sendromu (KSS) KPEO’nun agir bulgularla seyreden bir
alt tipidir. KSS tanist koyabilmek igin hastaligin 20 yasindan
once baglamasi, KPEO ve pigmenter retinopatinin birlikte
bulunmasi, kardiyak iletim defektleri olmasi, beyin omurilik
swvist protein diizeyinin 100 mg/dl iizerinde olmasi veya
serebellar disfonksiyon bulunmasi gerekir.

Bu ¢alismada KPEO tanist ile izlenen ve pitozis ameliyati
uygulanmig hastalarin demografik verilerinin yanisira tedavi
yontemleri, sonuclar, eslik eden komplikasyonlar ve hasta
memnuniyetinin degerlendirilmesi amaglanmigtir.

Gerec ve Yontem

2005-2013 yillari arasinda klinigimizde, KPEO tanisi
konulmug ve pitozis cerrahisi uygulanmig 12 hastanin dosyalar:
retrospektif olarak incelendi. Biitiin hastalarin ayrintili ykiileri
ve oftalmolojik muayeneleri deZerlendirildi. Hastalarin yaglari,
cinsiyetleri, daha onceden uygulanmig olan kapak cerrahileri,
g6z hareket kisitlilig1, bag pozisyonu geligimi, preoperatif levator
fonksiyonlari, preoperatif kornea reflesi- kapak kenari mesafesi,
uygulanmig olan cerrahi yontem, postoperatif kornea reflesi-
kapak kenari mesafesi, postoperatif komplikasyonlar ve hasta
memnuniyeti deZerlendirildi. Ameliyat 6ncesi Bell fenomeni,
frontal ve orbikiilaris kas giicii ve Schirmer testi sonuglari
kaydedildi.

Tek cerrah tarafindan gerceklestirilen pitozis cerrahisinde
kapak araliZinin sinirli elevasyonu hedeflendi. Bu sekilde hastanin
gorme alaninin artmast saglanirken korneal komplikasyonlardan
uzak kalinmast planlandi. Levator fonksiyonu 5 mm’nin {istiinde
olan hastalara anterior yaklagimla levator rezeksiyonu uyguland:.
Levator fonksiyonu 5 mm ve altinda olan hastalara silikon rod
ile frontal aski cerrahisi uygulandi. Lagoftalmus riskini azalemak
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lizere, alt kapak elevasyonu cerrahisini kabul eden olgulara
oncelikle sert damak mukoza grefti ile kapak elevasyonu girigimi
yapildi. Ardindan pitozis cerrahisi gerceklegtirildi; boylece kapak
araligi daha yukariya taginarak pupiller agiklifin saglanmasi
amaglandi.

Levator rezeksiyonu uygulanan biitiin hastalar lokal anestezi,
aski cerrahisi uygulanan hastalar genel anestezi altinda opere
edildi. Daha 6nce doku tanisi olmayan hastalardan cerrahi
esnasinda levator ve/veya orbikularis okuli kasindan patolojik
inceleme icin Ornek alindi. Frontal aski cerrahisi silikon aski
materyali ile Fox yontemi kullanilarak gerceklestirildi. Levator
rezeksiyonu anterior yaklagimla yapildi. Levator rezeksiyonu
ile MRD1’in yaklagik 2 mm olmas: hedeflenirken, silikon aski
uygulanan olgularda aski boyutu kapak seviyesi limbusun 2
mm altinda yer alacak gekilde diizenlendi. Sert damak grefti
uygulanan olgularda seviye alt kapak yiikselmesi gz Oniine
alinarak 0,5-1 mm daha yukariya tagind:.

Korneal komplikasyonlardan korunmak iizere erken
postoperatif donemden baglamak iizere sik gézyast damla ve
jel kullanimi 6nerildi. Postoperatif 1. giin 1. hafta ve 1. ayda
muayeneleri yapildi. Kontrollerde lagoftalmus durumu, kapak
araliginin miktari, korneanin durumu, gozyagi fonksiyonlari
degerlendirildi. Hasta memnuniyeti hastalarin cerrahi sonuglarini
‘daha koti’, ‘degisim yok’, ‘iyi’ veya ‘cok iyi’ tanimlamalarindan
birini secmeleri istenerek belirlendi.

Bulgular

Calismaya yas ortalamasi 50+ 14,08 (28-72) olan 7’si erkek 5’1
kadin 12 hasta dahil edildi. Ozge¢mislerinde 6zellik bulunmayan
hastalarin iigiinde KPEO aile oykiisii vardi. Bir hastamizin
anneanne, agabey ve 3 dayisinda, diger bir hastamizin babasinda
ve oglunda ve diger bir hastamizin babasinda, kardesinde ve iki
yegeninde KPEO mevcuttu.

Ortalama gorme keskinligi  0,84+0,16 (0,55-1,00)
diizeyindeydi. On segment muayenesinde tiim olgularda hafif
diizeyde alt bolgede punktat keratopati izlenmekteydi. Iki
hastada evre 2 niikleer skleroz vards; bir hasta bilateral katarakt
operasyonu gecirmigti. Primer agik acili glokom tanisi ile bir
olgu tedavi almaktaydi. Arka segment muayenesinde pigmenter
retinopati sadece bir olguda saptands.

Biitiin olgularda ¢ene yukari bag pozisyonu gelismigti. Goz
hareketleri -2 ile -4 arasinda deZigken miktarlarda her yone
kisitls olarak izlendi. Biitiin hastalarda Bell fenomeni yok veya
¢ok zayift. Yakin okuma sirasinda diplopi tarifleyen tek hasta
mevcuttu; prizmatik gozliik regete edilerek bu sorun giderildi.

Preoperatif ortalama kornea reflesi-kapak kenari mesafesi
-3 ile +0,50 mm arasinda degismekteydi. Preoperatif ortalama
levator fonksiyonu 5,41+2,64 (sinirlar; 2-9) mm idi. Tiim
hastalar yogun bir sekilde kaglarini kullanmaktaydi. Operasyon
oncesinde ortalama schirmer testi degeri 10,59+4,72 (sinirlar;
5-20 mm) olarak kaydedildi.

Levator fonksiyonu 6 ile 9 mm arasinda degigen 4 hastanin
8 goziine levator rezeksiyonu uygulandi. Levator fonksiyonu 5
mm ve altinda olan 8 hastaya silikon rod ile frontal aski cerrahisi
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uygulandt. Silikon rod ile aski cerrahisi yapilan 8 hastanin ikisine
pitozis cerrahisi oncesi sert damak mukoza grefti ile alt kapak
elevasyonu yapildr (Sekil 1).

Olgulardan ikisine daha 6nce bagka merkezlerde cerrahi
uygulanmigtt. Bilateral silikon rod ile frontal aski cerrahisi
uygulanan bir hastada ekspojur keratopati gelismesi {izerine
silikon aski ¢ikarilmigtr. Bu hastaya sert damak grefti ile alt
kapak elevasyonunu kabul etmedigi icin tekrar silikon rod
ile ¢ok sinirli elevasyon saglayacak sekilde cerrahi uyguland:.
Hastanin 6 aylik yakin takibinde korneal komplikasyonlar ile
kargilagilmadi. Dig merkezde levator rezeksiyonu yapilan ve niiks
gelisen bir diger hastaya ise frontal aski cerrahisi uygulandi.

Biitiin hastalarda postoperatif donemde tatminkar kapak
aralig1 elde edildi (Sekil 2). Kornea reflesi-kapak kenari mesafesi
+1 ile +3 arasinda degismekteydi. Medyan takip siiresi 16
(sinirlar; 4-84) ay idi. Hastalarimizin hepsinde bag pozisyonunda
diizelme oldu. Hicbir hastada ciddi kornea komplikasyonu
gelismedi; frontal aski cerrahisi uygulanan bir hastanin her
iki goziinde sik lubrikan tedavi ile diizelen korneal punktat
epitelyopati gozlendi. Levator rezeksiyonu yapilan bir hastada 3
yillik takip sonunda pitozis diizeyinde artig gozlendi, ancak ek
operasyon geregi duyulmadi. Hastalarin hepsi cerrahi sonucunu
‘cok iyi’ olarak tanimladi.

w

C

Sekil 1. KPEO'lu hasta (a) Preoperatif goriiniim (b) Sert damak mukoza grefti
ve frontal aski uygulandiktan sonraki goriintiisii (c) Siyah ok sert damak mukoza
greftine isaret ecmektedir

Ug olguya daha once baska kliniklerde doku tanisi
konulmusgtu. Operasyon esnasinda 9 hastadan levator ve/veya
orbikularis kas biyopsisi yapildi. Patolojik incelemede 5 hastada
tant icin karakteristik olan ‘ragged red fibers’ (RRF) goriintiisii
elde edildi (Sekil 3).

Tartigma

Miyojenik etkenler tiim pitozis olusturan sebeplerin yaklagik
%4'tnii olugturmaktadir. KPEO ise miyojenik pitozislerin
%30'da etken olarak bildirilmektedir.6 Hastalarin gogunda
tablo sporadik olmakla birlikte, maternal veya niikleer kalitim
goriilebilmektedir. Maternal kaliimli KPEO mitokondriyal
DNA’nin nokta mutasyonlar: sonucunda olugurken, sporadik
ve niikleer kalitimli KPEO mitokondriyal DNA’nin bir veya
daha fazla parsiyel delesyon veya duplikasyonlari sonucunda
olugmaktadir.”

KPEO tanisi temelde klinik olarak konulmakla birlikte
iskelet kasi biyopsisi 6nemli tani araglarindandir. Gomori

trikrom boyama ile RRF olarak adlandirilan histopatolojik

Sekil 2. KPEO'lu hasta (a) Genglik yillarinda hastanin géz kapaklarinin durumu
(b) Preoperatif goriiniim (c) Frontal aski sonrasinda kapaklarda sinutli elevasyon (d)
Postoperatif lagoftalmus yoklugu

Sekil 3. Myofibetlerde Ragged Red Fiber varligi (Modifiye Trikrom X20)
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goriintii  hastalifin  tanist icin tipiktir. RRF oksidatif
fosforilasyonu bozulmug kas hiicrelerinde subsarkolemmal olarak
mitokondrilerin agir1 birikimi nedeniyle olusmaktadir. KPEOIu
hastalarin yaklagik 9%50’sinde  RRF  saptanabilmektedir.8
Caligmamizda 9 hastadan pitozis cerrahisi sirasinda levator
ve/veya orbikularis okuli kasindan 6rnek alinarak patolojik
incelemeye gonderildi. Bes hastanin biyopsi materyalinde
patolojik incelemede RRF goriintiisii tespit edildi. Roefs ve
ark.9 pitozis cerrahisi sirasinda orbikularis okuli kasindan alinan
biyopsi ile histopatolojik, immiinokimyasal ve genetik inceleme
yapmak icin yeterli miktarda materyal elde edilebildigini,
bu hastalarda tani igin ayrica iskelet kasi biyopsisinin gerekli
olmadigini belirtmiglerdir. Pfeffer ve ark.’'ninl0 yaptigi bir
¢alismada hem iskelet kast hem de levator kas1 biyopsisi yapilmig
olan KPEO'lu hastalarda patolojik incelemede tani koyma
agisindan levator kasinin iistiin oldugu gosterilmigtir.

Pitozisin diizeltilmesinde cerrahi yontemin segimi pitozisin
miktarina ve levator kasinin fonksiyonuna gore yapilmaktadir.!1
KPEOQO'lu hastalarda levator palpebra superior kasindaki zayifligin
yant sira frontalis, orbikularis okuli ve eksternal okiiler kaslarda
da ilerleyici bir giicsiizliik s6z konusudur. Postoperatif donemde
lagoftalmus ve kotii Bell fenomenine bagli korneal ekspojur
riski yiiksektir.12 Bu sebeple bu hastalarda kapaklar gorme
aksini kapatmigsa ve hastanin sosyal yasantisi etkilenmigse
cerrahi karar1 verilmektedir. Komplikasyonlardan kacginmak
icin cerrahide sinirli bir kapak yiikseltilmesi hedeflenmektedir.
Pitozisin sinirli diizelmesi bile hastalarin hayat kalitesinde
anlamli bir artg saglamaktadir.

Lane ve Collin,!! levator fonksiyonu 4 mm’nin iistiinde olan
KPEO'lu 7 olgunun 13 g6z kapagina levator rezeksiyonu ve
levator fonksiyonu daha az olan 8 olgunun 14 géz kapaZina otojen
fasia lata ile frontal aski cerrahisi uyguladiklari aligmalarinda
25 goz kapaginda hedefledikleri cerrahi sonuglara ulagtiklarini
bildirmektedirler. Wong ve ark.13 miyojenik pitozisli 25
hastadan, levator fonksiyonu 8 mm’nin altinda olan 14 hastaya
frontal aski cerrahisi ve levator fonksiyonu daha iyi olan 11
hastaya levator rezeksiyonu uyguladiklari caligmalarinda iki
hastada frontal askilamada kullandiklar: silikon materyale bagls
sorunlar, 4 hastada ise korneal komplikasyonlara bagli sorunlar
bildirmiglerdir. Silikon rod ile frontal aski cerrahisi uyguladiklar:
11 hastanin birinde silikon materyalin ekspojuru gézlenmis, bir
digerinde ise cerrahiden 5 ay sonra kapak yiiksekligini arttirmak
icin silikon askinin ayarlanmasi gerekmistir. Kornea sorunu
gelisen 2 hastada punktat epitelyopati lubrikan tedavi ile kisa
zamanda diizelirken bir hastada kantoplasti ve diZer bir hastada
levator geriletmesi yapilmasi gerekmistir. Doherty ve ark.14
pitozis cerrahisi uyguladiklart 21 KPEO'lu hastadan levator
fonksiyonu 4 mm ve altinda olan 14 goze frontal aski cerrahisi
ve levator fonksiyonu daha iyi olan 20 géze levator rezeksiyonu
uygulamiglardir. Ayrica preoperatif lagoftalmusu olan 4 hastanin
8 goziine pitozis cerrahisi Oncesinde alt kapak elevasyonu
uygulamiglar ve bu hastalarda preoperatif rutin alt kapak
elevasyonu yapilmasinin korneal komplikasyonlar1 6nlemede
onemli oldugunu belirtmiglerdir. Bizim ¢aligmamizda levator
fonksiyonu 5 mm’nin iistiinde olan hastalara levator rezeksiyonu,
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Smm ve altinda olan hastalara silikon rod ile frontal aski cerrahisi
uygulandi. Sadece bir hastamizda kisa siireli lubrikan tedavi ile
diizelen korneal punktat epitelyopati gozlendi. Bir olgumuzun
oykiisiinde de ekspojur keratopati gelismesi nedeniyle daha énce
silikon ask: ¢ikarilmast girigimi vardi. Serimizde lagoftalmus
yoniinden riskli bulunan ve cerrahiyi kabul eden iki hastaya
frontal aski cerrahisine ek olarak sert damak mukoza grefti ile alt
kapak elevasyonu uygulandi. Biitiin hastalarimizda tatminkar
bir kapak aralig1 elde edildi.

Frontal aski cerrahisinde aski materyali olarak otojen fasya
lata, banka fasya latasi, silikon rod, supramid (4/0 naylon
poliflaman siitiir), politetraflouroetilen (PTFE), mersilen mes
(6rgii polyester), ayak ekstansor tendonu, palmaris longus
gibi bir¢ok farkli materyal kullanilabilmektedir. Otojen fasya
lata kullanim: genel anlamda altin standart olarak kabul
edilmekle birlikte, silikon rod KPEO gibi miyojenik kaynakli
pitozisde onemli avantajlar tagimaktadir. Kapak vyiiksekligi
kolayca ayarlanabilmekte, gerektiginde gevsetilebilmekte veya
kolaylikla ¢ikarilabilmektedir.15-20 Silikonun elastik 6zelligi
nedeniyle kapagin kapanmasina izin vermesi de bir diger olumlu
yoniidiir.2! J Ahn ve ark.22 KPEO’lu 7 hastanin 12 gbziine
silikon rod ile frontal aski cerrahisi uyguladiklar ¢aligmalarinda
biitiin hastalarda optimal kapak yiikseltilmesini sagladiklaring, 5
hastada korneal epitel defektleri goriildiigiinii, lubrikan tedavi ile
diizelme saglandigini belirtmiglerdir. Argin ve ark.23 KPEO'lu
hastalarda yaptiklar: bir ¢aligmada aski materayali olarak 9 gozde
PTFE ve 4 gozde mersilen meg kullandiklarini belirtmektedir.
Bu ¢aligmada PTFE kullanilan olgulardan birinde sentetik
materyalin yara yerinden ekspojuru gézlenmigtir. Caligmamizda
esnekligi, tekrar ayarlanabilirligi nedeniyle aski materyali olarak
silikon rod tercih edilmig ve silikona bagli bir komplikasyonla
kargilagilmamistir.

KPEO'nun neden oldugu gibi agir pitozis tablosu hastalarin
hayat kalitesini olumsuz yonde etkilemektedir. Bu nedenle
pitozisde sinirli diizelmenin dahi giindelik hayata olumlu
katkilar1 olmast beklenir. Hasta memnuniyetinin sorgulandigi
¢aligmamizda tiim hastalar sonuglari ‘cok iyi’ olarak tanimlamig
ve memnuniyetlerini ‘coskuyla’ ifade etmislerdir. Doherty ve
ark.’nin14 calismasinda da 29 hastanin 27’sinin sonugtan memnun
oldugu, 2 hastanin ise goriis bildirmedigi belirtilmektedir.

KPEO'lu hastalarda pitozis cerrahisi karari verirken
postoperatif geligebilecek komplikasyonlar ve hastaligin dogast
geregi pitozisin tekrarliyabilecegi goz 6niinde bulundurulmalidir.
Gorme akst kapanmig ve sosyal yasantist etkilenmis hastalarda,
sinirlt bir kapak yiikseltilmesi hedeflenerek cerrahi yapilmali ve
postoperatif donemde geligebilecek komplikasyonlar agisindan
yakindan takip edilmelidir. Olast lagoftalmus riskini azalemak
i¢in, ek bir cerrahi anlamina gelse de kabul eden hastalarda alt
kapak elevasyonu tedavinin bir parcasi olarak planlanmalidir.
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