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Blefarofimozisli Hastalarda Telekanttis-Epikantus ve Pitozis
Tedavisinde ki Asamali Cerrahi

Two-Step Surgery for Telecanthus-Epicanthus and Ptosis in
Patients with Blepharophimosis

Baris Yeniad, Lale Kézer Bilgin

Istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi Géz Hastaliklari Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Ozet
Amac: Blefarofimozisli hastalarda, pitozis ve telekantiis-epikantiis cerrahilerinin sonuglarinin degerlendirilmesi.

Gerec ve Yontem: Blefarofimozisli 10 hastanin klinik 6zellikleri ve cerrahi sonuglan geriye déntik olarak degerlendirildi.
Telekantls-epikantus onariminda cift Z-plasti ve nazal telleme, pitozis diizeltiimesinde ise otojen fasia lata ile frontal aski
cerrahisi uygulandi.

Sonuclar: Hastalarin ortalama takip stiresi 19,6 ay (6-84 ay) idi. Ortalama yas ise 10,2+7,5 yil (3-28 yil) olarak saptandi.
Tum hastalarda epikantus/telekantus onarimi yapildi. Yedi hastada pitozisin diizeltiimesi amaci ile frontal aski cerrahisi
uygulandi. Hastalarin hepsinde cerrahi sonrasinda her iki kantal bélgede simetri saglanarak kantal agi olusturuldu. Pitozis
cerrahisi uygulanan tiim hastalarda kapak simetrisi saglandi.

Tartisma: Kalitsal blefarofimozis sendromlu hastalarda, iki asamali olarak, telekantus-epikantus ve frontal aski cerrahi-
lerinin yapilmasiyla estetik ve islevsel acidan basarili sonuglar elde edilebilir. (TJO 2010; 40: 271-4)

Anahtar Kelimeler: Blefarofimozis, pitozis, telekantus, frontal aski, nazal telleme

Summary
Purpose: To evaluate the results of ptosis and telecanthus-epicanthus surgeries in patients with blepharophimosis.

Material and Method: Clinical features and surgical results of 10 patients with blepharophimosis were analyzed
retrospectively. Double Z-plasty and nasal wiring were performed for the correction of telecanthus-epicanthus. Frontalis
suspension surgery with autogenous fascia lata was performed for the correction of ptosis.

Results: The mean follow-up time of patients was 19.6 (range: 6-84) months. The mean age was 10.2+7.5 (range:
3-28) years. Epicanthus and telecanthus were corrected in all patients. Ptosis was corrected with frontalis suspension
surgery in 7 patients. All patients had symmetry in the canthal region and good canthal angle postoperatively. All
patients who underwent ptosis surgery had eyelid symmetry.

Discussion: In patients with hereditary blepharaphimosis syndrome, successful aesthetic and functional outcomes can be
achieved with telecanthus-epicanthus and ptosis correction in two-stage surgery. (TJO 2010; 40: 271-4)
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Giris

Blefarofimozis sendromu ilk olarak Von Ammon ta-
rafindan 1841 yilinda kisa horizontal kapak araligi sek-
linde tanimlansa da, blefarofimozis-pitozis-epikantus in-
versus (BPES) uUclemesi seklinde hastaligr tanimlayan
1889 yilinda Vignes olmustur. Daha sonraki yillarda bu

hastaligin ailesel olabilecegi ve otozomal dominant ge-
cisi bildirilmistir. 1971 yilinda Kohn bu tg¢ bulguya tele-
kantusu eklemistir (1).

Blefarofimozis-pitozis-epikantus inversus kompleks
bir gézkapagl bozuklugudur. Daralmis horizontal kapak
aralig1 en belirgin bulgu olarak ortaya cikar. Levator apo-
nevrozundaki displazi nedeni ile bilateral, simetrik ve cid-
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di bir pitozis mevcuttur. Telekantus bu bulgulara eslik
eder. Blefarofimozis-pitozis-epikantus inversus’de rastla-
nan diger gdz bulgulari; sasilik, mikroftalmi, gézyasi yol-
larinda bozukluk, nistagmus, kariinkiilde hipoplazi ve op-
tik disk kolobomu olarak siralanabilir. Bu hastalarda sasi-
lik ve ambliyopi sikhigl normal niifusa kiyasla daha ytiksek
saptanmistir (2). Genis ve diiz burun kéki, damak ve ku-
lak anomalileri, sporadik olarak mental retardasyon, go-
nadal anomaliler rastlanan g6z disi bulgulardir (4-6).

Blefarofimozisli hastalarda tedavinin temel amaclari,
gorsel yetenegin korunmasi ve arttirnlmasi, kozmetik
olarak kabul edilebilir bir yliz gériinimi ile anormal bas
pozisyonunun Onlenmesidir. Bu calismadaki amacimiz
klinigimizde BPES tanisi ile izlenmis ve tedavi edilmis
olgularin degerlendirilmesidir.

Gerec ve Yontem

Calismamiza Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fakdil-
tesi, G6z Hastaliklant A.D Okiloplastik Cerrahi depart-
maninda 1996-2008 yillar arasinda BPES tanisi konan
ve tedavisi yapilmis olan, yaslan 3-28 yil arasinda de-
gisen 10 hasta (4 kadin, 6 erkek) dahil edildi. Tim has-
talarda telekantus, epikantal kivrimlar ve pitozis mevcut
idi. Hastalann yas, cinsiyet, takip stiresi, okdler bulgular,
yapilan tedaviler, gérme keskinlikleri ile ilgili bilgiler ge-
riye dontik olarak incelendi (Tablo 1). Cerrahi uygulanan
tim hastalardan ve ebeveynlerinden onam formu alindi.

Toplam 10 hastanin hepsine ilk seansta bilateral cift Z
plasti teknigi ile sag/sol epikantus ve nazal telleme ile te-
lekantus onarimi yapildi. Olgulann yedisine birinci cerra-
hiden en az 6 ay sonra pupilla alanini kapatan belirgin
pitozis nedeniyle otojen fasia lata ile bilateral frontal aski
cerrahisi uyguland! (Resim 1a,b-2 a,b). Kalan 3 olguya ilk
cerrahide aileleri tatmin eden kapak acikhgr saglandig; icin
ve hafif derecede pitozis olmasina ragmen ebeveynlerin
kabul etmemesi nedeni ile cerrahi uygulanmadi.

Tablo 1. Toplam 10 hastanin klinik 6zellikleri

Cinsiyet Yas Epikantus- Pitozis
Telekantus cerrahisi
onarmi
Olgu 1 E 12 + +
Olgu 2 K 28 +
Olgu 3 E 17 +
Olgu 4 K 6 +
Olgu 5 K 5 + +
Olgu 6 E 3 + +
Olgu 7 E 5 + +
Olgu 8 E 7 + +
Olgu 9 K 13 + +
Olgu 10 E 14 + +
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Telekantus-Epikantus Onarimi

Hastalarda epikantus onariminda Mustarde’in tarif
ettigi cift Z-plasti yontemi, telekantus onariminda ise
nazal telleme cerrahisi uygulandi. Cerrahi 6ncesi tim
hastalarda genel anestezi altinda medial kantal bdlgeler
isaretlenerek olusturulacak yeni kantal bolgeler belirlen-
di. Isaretleme yapildiktan sonra 15 derece fako bicagi ile
kesiler yapildi. Cilt alti dokular disseke edildikten sonra
medial kantal tendonlar agiga cikarildi. Kanama kontro-
linde diatermi miimkiin oldugunca az kullanildi. Daha
sonra nazal kemikte 6n lakrimal ¢ikintinin hemen tizerin-
de, periost siynldiktan sonra tur cihazi ile her iki tarafta
karsi karsiya gelecek sekilde kanallar acildi. Yuvarlak
govdeli, 1/2 egrilikte, 31 mm, 2/0 celik tel (Ethicon,
USA) medial kantal tendonlardan gecirildi ve ayarlama-
lar yapildiktan sonra baglandi. Telin digiim kismi yumu-
sak dokudaki erozyonun 6nlenmesi amaci ile kemik do-
ku icine gébmuldi. Medial kantal bélgede cilt ve cilt alti
dokular 6/0 polyglactin ile sittre edildi.

Pitozis Cerrahisi

Telekantus-epikantus onarimindan sonra vertikal ka-
pak aralig degisebileceginden pitozis operasyonu igin
en az 6 ay beklendi. Olgularin hepsinde otojen fasia la-
ta ile frontal aski cerrahisi uygulandi. Frontal aski yonte-
minde her iki g6z kapagi serbest kenarina yaklasik 2-3
mm uzaklikta 3 adet, kas hizasinda 2 adet ve alinda 1
adet olmak Uzere cilt kesileri yapildi. Bacaktan alinan
otojen fasia lata bu kesilerden 2 ters licgen seklinde ge-
cirilerek alinda baglandi. Her iki alt g6z kapagina frost
siitlir konarak cerrahi sonlandirildi. Cerrahiler sonrasinda
tiim hastalara topikal antibiyotik tedavisi verilerek kon-
trollere cagnldi.

Hastalar ameliyat sonrasi birinci gtin, birinci hafta,
birinci ay, ikinci ay, altinci ay ve 12. ayda kontrol edildi.
Her kontrolde gérme keskinligi, biomikroskopik muaye-
ne, kapak aralig! élciimi, ortoptik muayene, skiyaskopi
ve Olcllebilen olgularda otorefraksiyon ile refraksiyon
muayenesi yapildi. llk ameliyattan itibaren cocukluk dé-
neminde olan tim olgulara kirllma kusurunu diizeltmek
amaci ile gozliik, ambliyopiyi dnlemek icin ise giinde en
az 1 saat okllizyon tedavisi uygulandi.

Resim 1. a, b: Blefarofimozisli hastanin operasyon 6ncesi ve iki asamali
cerrahi sonrasi gortinimii



Yeniad ve ark. Blefarofimozisde Cerrahi Tedavi

Sonuclar

Hastalarin ortalama takip stresi 19,6 ay (6-84 ay)
olarak hesaplandi. Hastalarin ortalama cerrahi yasi
10,2+7,5 yil (3-28 yil) idi. Hastalarin hepsinde aile
oykusl pozitif bulundu.

Takip stiresince tim hastalarda kantal bélgelerde si-
metrik bir kantal a¢1 olustugu, gelisen skar dokusunun
kozmetik acidan kabul edilebilir oldugu gézlendi. Higbir
hastada ciddi skar dokusu nedeni ile revizyon gerekme-
di. Pitozis cerrahisi uygulanan hastalarda kapak simetrisi
saglandi (Resim 1b, 2b). Pitozis cerrahisi uygulanan has-
talarda ortalama 4,8+1,9 mm (4-6mm) olan interpalpeb-
ral aralik cerrahi sonrasi en son kontrollerde yapilan &l-
¢iimde 10,1+2,3 mm (9-11mm) olarak saptandi.

Tartisma

Blefarofimozisli hastalarda cerrahi, tek veya iki asa-
mada gerceklestirilebilir. Tek asamali cerrahide telekan-
tus-epikantus ile birlikte pitozis de ayni seansta diizelti-
lir. Tek asamali cerrahiyi savunan yazarlar, iki asamali
cerrahide riskin ve maliyetin artacagini, hastanede kalis
suresinin uzamasi ile rehabilitasyonun zorlasacagini ifa-
de etmislerdir (7,8). Ancak yazarlar tek asamali cerrahi-
de kapaga ayni anda horizontal (telekantus-epikantus
cerrahisi) ve vertikal (pitozis cerrahisi) yonde cekme
kuvvetlerinin uygulanmasi nedeni ile kapak araliginda
yetersiz diizeltme ve medial kantal bdlgede gevseme
ile telekantusun tekrarlamasi gibi istenmeyen yan etki-
lerin gorilebilecegini Dbildirmislerdir (7). Wu ve arka-
daslari bu etkilerin Gnlenmesi amaci ile telekantus cerra-
hisi sirasinda planlanan interkantal mesafeden daha faz-
la diizeltme yapilmasi gerektigine dikkat cekmistir (7).
Biz klinigimizde iki asamali cerrahiyi tercih ettik. Tim
hastalarimiza ilk asamada telekantus-epikantus, ikinci
asamada ise pitozis cerrahisi uygulandi. Kantal bélgede-
ki yara iyilesmesinin tamamlanmasi amaci ile pitozis
cerrahisi i¢in ilk ameliyattan sonra en az 6 ay gecmesi-
ne dikkat ettik. Bu sekilde vertikal cekme kuvvetinin in-
terpalpebral araliga etkisinin en az olduguna inandigi-
miz siire icinde pitozis cerrrahisini planladik.

Resim 2. a, b: Blefarofimozisli hastanin operasyon 6ncesi ve iki asamali
cerrahi sonrasi erken dénemde ytiz gérinimii

Telekantus-epikantus dizeltiimesinde cerrahi yén-
tem olarak Mustarde cift Z plasti, ters V, epikantoplasti
V-Y flep, modifiye Y-V flep, Z-plasti gibi yontemler tarif
edilmistir (9-12). Medial kantusun stitir materyalleri ile
periosta fiksasyonu ve kemik greftleri diger ek tedavi
secenekleridir (15). Tum cerrahilerin ortak amaci hori-
zontal kapak araliginin uzatilarak telekantusun azaltilma-
s1 ve epikantal kivnimlarin dizeltilmesidir. Klinigimizde
tim hastalara cerrahi secenek olarak Mustarde cift
Z-plasti ve nazal telleme uygulandi. Bu sekilde medial
kantal a¢i istenilen diizeyde ve bolgede olusturularak
epikantal kivrimlar dizeltildi. Telekantus cerrahisi sira-
sinda kantal acilarin olusturulmasinda azami dikkat g&s-
terilmelidir. Kanalikiil hasart veya punktumlarin disar
dogru dénmesi nedeni ile ameliyat sonrasinda epifora
gortlebilir. Beckinsale ve arkadaslan cerrahi uyguladik-
lar1 28 blefarofimozisli hastanin 2’sinde cerrahi sonrasin-
da epifora bildirmislerdir (3). Bizim hastalarimizin ise 1
tanesinde cerrahi sonrasinda epifora izlendi. Epiforanin
6nlenmesi amaci ile nazal telleme sirasinda medial kan-
tal ligamanlarin ¢ok fazla gergin tutulmamasi ve kabul
edilebilir bir miktarda kantal a¢1 dizeltilmesine dikkat
edilmelidir. Bu sekilde gbzyasi yollarinda olusabilecek
komplikasyonlarin en aza indirilecegini diistinmekteyiz.

Telekantus cerrahisinin Snemli komplikasyonlarindan
bir baskas! ise bu bélgede skar olusumudur. Taylor ve
arkadaslan blefarofimozis nedeni ile cerrahi uyguladikla-
1 14 hastanin hicbirinde ciddi skar olusmadigini, hasta-
larin yarisinda sadece yakin godzlem ile farkedilebilen
skar dokusu oldugunu bildirmislerdir (15). Bizim de has-
talarimizda yakin gozlemle skar dokusu izlendi ancak
hicbir hastada ciddi skar nedeni ile ek bir cerrahiye ge-
rek duyulmadi. Skar olusumunun &nlenmesinde kesile-
rin diizglin yapilmasi ve yara dudaklarinin dogru sekilde
karsi karstya getirilmesinin énemli faktérler olduguna
inanmaktayiz.

Pitozis cerrahisinin zamanlamasinda farkh gorusler
mevcuttur. Ambliyopiyi 6nlemek amaci ile erken cerra-
hi uygulanabilir (3,7,8). Erken cerrahide karsilasilabilen
onemli komplikasyonlardan biri yetersiz diizeltmedir.
Emekli ve arkadaslar erken cerrahi uyguladiklar 12 ble-
farofimozisli hastanin 2’sinde yetersiz diizeltme oldugu-
nu ifade etmislerdir (14). Ambliyopi riski olmayan olgu-
larda ise daha tahmin edilebilir sonuglar icin ge¢ cerrahi
tercih edilebilir (15). Pitozis cerrahisinde levator fonksi-
yonu yetersiz oldugundan frontal aski uygulanmasi ge-
reken yontemdir. Biz tUm hastalarimizda frontal aski
materyali olarak otojen fasia lata kullandik. Klinigimizde
frontal aski yénteminde rutin olarak otojen fasia lata kul-
landigimizdan fasia lata aliminda herhangi bir zorlukla
karsilasiimadi. Buna ek olarak pitozis cerrahisi uyguladi-
8imiz hastalarin hepsi 3 yas ve lizerinde oldugundan
frontal aski cerrahisi icin yeterli miktarda fasia lata elde
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edildi. Takiplerde hi¢bir hastada infeksiyon veya granu-
lom goriilmedi. Cerrahi sonrasinda herhangi bir kornea
komplikasyonu izlenmedi.

Blefarofimozis-pitozis-epikantus inversus sendromlu
olgularda tedavi zamanlamasi tartismal olsa da cift asa-
mali cerrahinin daha dogru oldugunu disiinmekteyiz.
Epikantus-telekantus cerrahisinden sonra interpalpebral
aralik degisim gostereceginden, es zamanl uygulanan
frontal asma cerrahisinde yetersiz diizeltme olasiligl
yiiksektir (16). ik cerrahi sonrasinda yara yerlerinin iyi-
lesmesi ve pitozis miktarinin tam olarak &Sl¢tlmesi ile
daha tahmin edilebilir sonuglar alinabilir. Tek asamali
cerrahinin 6zellikle ambliyopi riski tastyan hastalarda uy-
gulanmas! distinilmelidir.
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