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Konjenital Ptozis ve Sasilik Birlikteligi®

Haydar Erdogan (*), Atilla Argin (¥*), Miislime Yalaz (***), Giilhanim Hacryakupoglu (¥+%)

- OZET

Amag: Konjenital miyojenik ptozisli olgularda sagilik ve ambliyopi birlikteligi ile ambliyo-
piye sebep olan faktorleri degerlendirmek.

Gereg ve Yontem: Mart 1987-Mayis 2003 yillar: arasinda konjenital ptozis tanisi konan
302 olgu retrospektif olarak degerlendirildi. Olgularin genel oftalmolojik muayeneleri yapildik-
tan sonta, ptozis, goz hareketleri, sasilik ve ambliyopi agisindan ayrintili olarak degerlendirildi.
Kaymay1 degerlendirmek amaciyla dokuz kardinal bakis yoniinde gbz hareketleri, prizmali ve
prizmasiz agma kapama testler: yapildi.

Bulgular: Caligmaya yag ortalamasi 11.68(8.44 yil (1-34) olan, konjenital ptozisli 302 olgu
alindi. Yag nedeni ile gérmesi ol¢iilebilen 49 (%16.2) olguda ambliyopi ve 58 (%19.2) olguda
ise konjenital ptozis ile birlikte degisik formlarda sagilik meveuttu. Sagilik olgularinin 17'sinde
(%29.3) degisik formlarda esotropya, 24'linde (%41.4) degisik formlarda ekzotropya ve 21
(%36.2) olguda ambliyopi tespit edildi.

Sonug: Konjenital miyojenik ptozisin sagihk, ambliyopi ve amzometropryle birlikteligi ne-
deni ile bu olgularin takibinde gz hareketleri, ambliyopi ve anizometropi agisindan dikkatli bir
sekilde degerlendirilmesi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital ptozis, sasilik, ambliyopi.

SUMMARY

The relation between congenital ptosis and strabismus

Purpose: To evaluate the relation between congenital myogenic ptosis, strabismus and
amblyopia and the factors resulting with amblyopia.

Material and Method: We evaluated the records of 302 patients diagnosed as congenital
ptosis between March 87 and May 2003. Following routine ophthalmologic examination, all the
patients underwent detailed examination for ocular motility, ptosis, amblyopia and strabismus.
In order to evaluate the deviation we performed cover-uncover test with and without prism in
nine cardinal gaze position.
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Results: 302 patients with congenital ptosis with a mean age of 11.68( 8.44 years were inc-
luded to the study group. We observed amblyopia in 49 (16.2%) cases whose visual acuity as-
sessment was possible. 58 (%19.2) cases revealed different forms of strabismus together with
congenital ptosis. Of these 17 (29.3%) had different forms of esotropia, 24 (41.4%) had diffe-
rent forms of exotropia, 21 (36.2%) had amblyopia.

Conclusion: Because amblyopia, anisometropia and strabismus frequently accompanies
congenital ptosis, these patients should be carefully evaluated for ocular motility, amblyopia

and anisometropia.

Key Words: Congenital ptosis, strabismus, amblyopia.

GIRIS

Konjenital ptozisin en sik nedeni levator kasinin
gelisimi sirasinda kas liflerindeki distrofi otup, kas lifle-
rinin yerini fibrotik doku veya yag dokusu almistir, le-
vator adelesinin fonksiyonu doku distrofi derecesi ile
orantilidir. Dogumdan itibaren ortaya ¢ikar, %69'u tek
tarafhidir ve genellikle tiim yasam boyunca sabit kalir
(1). Konjenital ptozisli olgularin yaklasik %30unda goz
hareketlerinde bozukluk oldugu bildirilmektedir, Leva-
tor ve {ist rektus (UR) kasmin birlikte tutulum olasilig
nedeniyle, ptozisle birlikte en sik goriilen kayma tiple-
rinde birisi de hipotropya olmasina ragmen diger sagilik
tipleri de konjenital ptozis ile birlikte goriilebilmekte-
dir(2,3).

Bu ¢alismada amag, konjenital miyojenik ptozis ne-
deniyle bagvuran olgularda, tespit edilen sasilik ve tiple-
rini ve ambliyopiyi retrospektif olarak irdeleyerek tartig-
maktir.

GEREC ve YONTEM

Mart 1987-May1s 2003 tarihleri arasinda iist géz
kapaginda diigiikliik sikayeti ile bagvuran ve konjenital
ptozis tanist konan 302 olgu retrospektif olarak deger-
lendirildi. Tm olgularin ayrintih Sykiisii alinarak yagla-
rina bagl olarak miimkiin olan oftalmolojik muayenele-
ri yapildi, Sasilik tespit edilen ve edilmeyen olgularin
sikloplejik dl¢timleri yapilarak kirma kusuru, gérmesi
Oletilebilen olgularin ambliyopisi olup olmadifi ve var-
sa tipi tespit edildi. Snellen eselinde tam diizeltilmis
girme keskinlikleri arasindaki fark iki siradan fazla ise
az goren gz ambliyop olarak degerlendirildi. Gérmesi
Slciilemeyecek kadar kiigiik olan ¢ocuklarda gtrmeyi
degerlendirmek icin fiksasyon paternlerine bakildi. Pto-
zisi deferlendirmek amaciyla, 3 yasin altindaki oigular-
da pitotik kapagin veya kapaklann pupillay: kapatip ka-
patmadigina ve bas pozisyonuna bakildi. Daha biiyiik
olgularda levator fonksiyonu, kapak serbest kenarindan
tist kapak cilt krvrimi arast mesafesi, primer pozisyonda

kapak aralig1, kornea reflesi-kapak kenart mesafesi 6l-
¢lirnleri yapildi. Bell fenomeni, frontal kas fonksiyonu,
korneanin durumu, hasta uyumlu ise schirmer ve fluros-
sein kirilma zamani testleri ile gbz yay fonksiyonlan
degerlendirildi. Sasih§: degerlendirmek amaciyla dokuz
kardinal bakis yodniinde gbz hareketleri, prizmali ve
prizmasiz agma kapama testi yapilarak kayma miktan
prizm dioptri olarak 6lcildi.

Ptozis pupilia alamn kapatmiyor ve bag pozisyonu
yoksa 6 aylik araliklarla kontrole ¢agrild1 ve kapak &61-
¢limlerinin yapilabildigi dinemde de ameliyat planlan-
di. Ancak pupilla alanr kapal: clan ve bag pozisyonu ge-
ligen olgulara ise ameliyat §nerildi,

Gorme aks: kapali ve bas pozisyonu geligmis olgu-
lar ile LF 4 mm'nin altinda olan olgulara frontal askila-
ma, 5-9 mm LF olan olgulara levator rezeksiyonu, 10
mm iizerinde olanlara ise aponevroz cerrahisi yapildi. 4
yagin altinda frontal aski yapilan olgulara sentetik ma-
teryal kullanilirken, daha biiyiik olgulara askilamada
otojen fasia lata tercih edildi. Kaymas: olan olgular ise
dnce sasilik birimi tarafindan degerlendirilerek dnce ga-
silik cerrahisi daha senra kapak cerrahisi yapildi (Resim
1,2,3)

Askilama materyali olarak otojen fasia lata kullam-
lacak olan ve 13 yas altinda olup levator cerrahisi uygu-
lanacak olgular genel anestezi altinda operasyona alind.

BULGULAR

Calismaya yas ortalamasi [1.68(8.44 yd (1-34)
olan, 163'ii erkek ve 139'u kadin toplam 302 olgu alindi.
Ptozis 265 (%387.7) olguda tek tarafl: olarak, 37 {%12.3)
olguda ise bilaterai olarak tespit edildi. Olgularin 21'in-
de (%6.9) blefarofimozis, 15'inde (%4.9) ise Marcus-
Gunn piozisi mevcuttn, 25'i {%43.1) erkek ve 34'i
{9%56.9) kiz olmak tizere toplam 58 olguda (%19.2)
konjenital ptozis ile birlikte degisik formlarda sasilik
tespit edikdi. Tespit edilen kayma tipleri, olgu sayilan ve
bunlarm genel toplam ve sagihik i¢indeki yiizde oranlar
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Resim 1a. Bilateral konjenital ptozis ve alternan eksotropyast olan olgunun (a) preoperatif (b}, sagilik ve ptozis
cerrahisinden sonraki postoperatif gériiniinii.

Resim 1b. Bilateral konjenital ptozis ve alternan eksotropyas: olan olgunun (a) preoperatif (b), sagihk ve ptozis
cerrahisinden sonraki postoperatif gdriintimil.
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Resim 2a. Sol konjenital prozis ve sol esotropyast olan
olgununun (a) preoperatif (b), sasilik ve piozis
cerrahisinden sonraki postoperatif gdriiniimii,

tablo-1'de verilmistir Sasilik olgulannin 17'sinde
(%29.3) degisik formlarda esotropya tespit edildi. Bu
olgularm 3'de (%5.2) ezotropya ile birlikte hipotropya,
3'de (%5.2) ezotropya ile birlikte yukar bakig kisitlihigr,
birinde (%1.7) esotropya ile birlikte rotatuvar nistagmus
ve birinde (%1.7) esotropya ile birlikte alt oblik hiper-
fonksiyonu mevcuttu. Esotropya olgularm 8t (%47.1)
alternan iken, 9'u {%52.9) monokiiler tip kaymaydi.

Sagilik olgularinin 24'tinde (%41.4) degisik form-
larda eksotropya tespit edildi. Bu olgularin 5’inde
(%8.6) eksotropya ile birlikte hipertropya, birinde
(%1.7) eksotropya ile birlikte hipotropya, birinde
(%1.7) eksotropya ile birlikte yukar bakig kisithilig, bi-
rinde (%1.7) eksotropya ile birlikte konverjans yetmez-
ligi ve birinde (%1.7) eksotropya ile birlikte Duane ret-
raksiyon sendromu muvcuttu. Eksotrop olgularin 7'i
(%29.2) monokiiler iken, 17'si (%70.8) alternan tip kay-

Resim 2b, Sol konjenital ptozis ve sol esotropyast olan
olgununun (a) preoperatif (b), sagilik ve ptozis
cerrahisinden sonraki postoperatif goriiniimii.

mayd:. Alternan tip kaymasi olan toplam 23 (%43.1) ol-
gunun 10'da (%40.0) ptozis bilateral, 15'de (960.0} ise
tek tarafli olarak tespit edildi.

Ayrica gagilik olgularinda horizontal tip kayma di-
sinda, 4 olguda (%6.9) hipertropya, 4 (%6.9) olgunun 3
gidziinde alt oblik hiperfonksiyonu, 6 (%10.3) olgunun 7
gdziinde sadece yukan bakis kisithiligs, bir (%1.7) olgu-
da Duane retraksiyon sendromu, bir (%1.7) olguda iist
rektus felci ve bir {(%1.7) olguda da konverjans yetmez-
ligi tespit edildi.

Tiim olgularm 49'unda (%16.2), sasilik olgularimin
ise 21'inde (%36.2) ambliyopi tespif edildi. Sasilik gru-
bundaki ambliyopinin 5'ini (%23.8) anizometropik tip,
16'siu (%76.2) ise strabismik tip ambliyopi olusturu-
yordu, Tiim ¢aligma grubu iginde sadece 10 (%3.3) ol-
guda deprivasyon ambliyopisi tespit edildi.
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Resim 3a. Sa§ ptozis ve sag inferior oblik
hiperfonksiyonuna bagl hipertropyas: olan olgunun
(a) preoperatif (b), sasilik ve ptozis cerrahisinden
sonraki postoperatif goriiniimii.

Sagilik ve ambliyopisi aolan olgularin 32'sinde
(%55.2) degisik tiplerde kirma kusuru ve 26'sinda
{%44.8) emetropi tespit edildi. Ametrop olgularin 20'si-
ni (%62.5) hipermetropi veya kompoze hipermetropik
astigmatizma, 9'unu (28.1) kompoze miyopik astigma-
tizma ve 3'linndi (%9.4) ise mikst tip astigmatizma olug-
turuyordu. Esotropya olgularmin 10'nunda hipermetropi
veya kompoze hipermetropi, 2'sinde kompoze miyopik
astigmatizma ve bir olguda mikst astigmatizma, eksot-
ropya olgularimn 5'inde kompoze miyopik astigmatiz-
ma, 3'iinde hipermetropi ve 2'sinde mikst astigmatizma,
yukart bakis kisithlifi olan olgularin 2'sinde kompoze
hipermetropik astigmatizma ve birinde kompoze miyo-
pik astigmatizma ve Duane retraksiyon sendromu olan
bir olguda kompoze miyopik astigmatizma tespit edildi.
Anizometropik ambliyopisi olan 3 olguda kompoze hi-
permetropik astigmatizma mevcuttu,

Resim 3b. Sag ptozis ve sag inferior oblik
hiperfonksivonuna bagh hipertropyast olan olgunun
{a) preoperatif (b}, sagilik ve prozis cerrahisinden
sonraki postoperatif gdriiniimii.

TARTISMA

- Sagilifin genel popiilasyondaki oranmi %1-5 arasinda
olmakia birlikte (4,5), konjenital ptozis ile gasilik birlik-
telifi degisik oranlarda bildirilmig olup birlikte en sik
goriilen okiiler motilite bozuklugu ayni taraf UR kasmin
zayifligidir. Bunun muhtemel nedeni levator kasi ve UR
kasinin yakin embriyonal geligimleridir (2,6-10).

Anderson, 113 konjenital ptozis olgusunda, %32
oraninda ptozis ile birlikte gagilik tespit etmistir. Calis-
masinin sonucunda titm ptozis olgularinda géz hareket-
lerinin dikkatli bir sekilde degerlendirilmesi gerektigi ve
Ozellikle konjenital ptoziste ptotik kapagin sasihigi ve
ambliyopiyi arttirabilecegini bildirmistir (2). Harrad ise
216 konjenital ptozis olgusundan %17'sinde ambliyopi,
%19'unda sagilik, 9%17'sinde tist rektus zayiflig tespit
etmig olup, ambliyopi olgularimin %14'i deprivasyon,
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Tablo 1. Olgularin kayma tipi, sayist, toplam olgular
ve sasuik olgulart icindeki yiizde oranlari.

Tablo 2. Bazr arastirmactlarin konjenital ptozis ile
birlikte ambliyopi ve sagilik oranlar.

%21'1 anizometropik ve %51 nin ise strabismik oldugu-
nu bildirmigtir (6). Calismamizda %19.2 oraninda degi-
sik formlarda sasilik ve bu olgularin %36.2'sinde ambli-
yopi, toplam %17.2'sinde ise diger sagilik tipleri ile bir-
likte olmakla beraber yukar bakis kisithilidi mevcuttu,
Dray, 130 konjenital ptozis olgusunu kapsayan ¢alisma-
sinda, sastlik oranint %20.8 olarak tespit etmig ve bu
oranin %63'niin horizontal tip sagilik olugturdugunu, ay-
rica ayni olgularinda %29,6 oraninda yukan bakag kisit-
i oldugunu bildirmistir (3). Calismamizda, olgulari-
mizda en yiiksek oranda (%70.7) tespit ettifimiz kayma
tipi horizontal tip kayma olup, yukan bakig kisithilifa
orammiz difer arastirmacilarin sonuclar (Tablo-2) ile
uyumluluk gostermektedir,

"

Konjenital ptozisin preoperatif degerlendirilmesin-
de yliksek oranda anizometropi, sasilik ve ambliyopinin
birlikteligi gosterilmekle birlikte (9), konjenital ptozis
olgularindaki ambliyopinin sebebi sadece kapak disiik-

Kayma Tipi Olgu (n) (% Toplam| %Sasihk Ambliyopi(%) Ambliyopi{ %)
Esotropya 9 3.0 155 Anderson? 20 32
Eso+Hipotropya 3 1.0 5.2 Dray3 23 20.8
Eso+Yukar bakis kisit. 3 1.0 5.2 Harrad6 17 19
Eso-+Nistagmus 1 0.3 17 Mertiam? 4 ]
Eso+AQ hiperfonksiyonu 1 03 1.7 Hornblags!3 13 -
Eksotropya 15 5.0 28.9 Stark|4 34 .
Ekso+Hipertropya 5 1.7 8.6 Erdogan 162 9.2
Ekso-+Hipotropya 1 0.3 1.7
Ekso+Duar“1:é et send 1 03 L7 ligii sonucu geh.gen deprwasy?na bilg]l olmayip, daha
cok anizometropi ve/veya sagtlifa baglidir (10,11).
Ekso+Yukar: bakig kisit. 1 0.3 L7 Anderson'a gére konjenital ptozis nadiren ambliyo-
Ekso+Konverjans yetm. |.-~ 1 0.3 1.7 pive neden olurken, ambliyopi siklikla anizometropi ve
- sasilik ile birliktedir (2). Bunun tersine baz: aragtumaci-
Hipertropya 4 1.3 7.0 lar konjenital ptozis ile ambliyopi birlikteliZini yiiksek
= - oranlarda bildirilmis olup, bu olgularda tanty:r zamanm-
Al oblik hiperfonksiyonu 4 1.3 7.0 da koyabilmek ve geligebilecek ambliyopiyi tnlemek ya
Yukart bakig kst 6 20 103 da ambliyopi "gf.’.ll§ll‘11§"1se hemen ‘tedawsme bag'lan?ak
igin erken miidahale dnermektedirler (3). Konjenital
Duane retraksiyon send. 1 0.7 34 ptozis ile birlikte anizometropi %12 oraninda goériilebi-
_ . lirken (9,12), ambliyopi degisik oranlarda bildirilmistir,
Konverjans yetmeziigi 1 0.3 1.7 Ambliyopinin popitlasyondaki orani %2-6 arasinda ol-
.. . masma ragmen konjenital ptozis olgularinda bu oran
R fel : . .
UR felei ! 03 L7 Anderson (2) tarafindan %20, Merriam (9} tarafindan

%14, Harrad (6) tarafindan %17, Hornblass (13) tarafin-
dan %19 ve Dray (3) tarafindan %23 olarak bildirilir-
ken, ¢aligma kapsamina aldifimiz olgularda ambliyopi
oranini %16.2 olarak tespit ettik. Stark 140 konjenital
ptozisli olgunun 53'linde (%34) ambliyopi tespit ettigini,
bunlarin %34'niin ametropik, %28.3'niln anizometropik
ve %25.4'niin ise strabismik amblivopi oldufunu bildir-
migtir (14). Fiergang (15), tek tarafli veya asimetrik
konjenital ptozis ile birlikte kompansatuvar bagpozisyo-
nu meveut olan 80 olguyu kapsayan serisinde %71 ora-
ninda ambliyopi bulundugunu ve bu tip olgularda amb-
liyopi geligme insidansinin yiiksek olduunu bildirmis-
tir. Beneish (16) ise tek tarafli konjenital ptozis olan 55
olgunun 15 de ambliyopi tespit etmistir.

Calismamizda sasihk olgular iginde ambliyopi ora-
mnt %36.2 olarak tespit ettik ve bunun %23.8'ni anizo-
metropik ambliyopi, %76.2'sini ise strabismik ambliyo-
pi olugturmakla birlikte ambliyopi ve sasilik daima bir-
likte degildi. Ayrica tiim konjenital ptozisli olgulanmiz
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icindeki ambliyopi orant normal popiilasyonda goriilen
orandan daha yiiksek oldugu igin, dzellikle sagihg mo-
nokiiler olan olgulanimiza sasilik ameliyatint ve ptozis
g6rme aksini kapatiyorsa gerekli ptozis girigimini daha
erken planladik, Tiim elgularimiz iginde deprivasyon
ambliyopi orammn %3.3 (10 olgu) olarak tespit ettik. Bu
orammuz Gusek'in (17) 200 konjenital ptozis olgusunda,
%3.9 oraninda bildirdigi deprivasyon amliyopi oram jle
uyumludur.

Konjenital ptozis olgularindaki genel poplilasyona
gbre goriilen yiiksek ambliyopi, bu grup hastalarda go-
riilen yilksek orandaki sagilifa baglanabilir. Ancak kon-
jenital ptozis de yiiksek sastlik oraninin nedeni tam ola-
rak aciklanamamaktadir. Aynt taraf UR zayifhj ile
yiiksek oranda birlikteligi bildirilmis olmasina ragmen
(2), baz1 aragtirmacilar ise horizontal kayma insidansi-
nin daha fazla olduBunu, énce sasilik geligtifini ve bu-
nunda ambliyopiye neden oldugunu bildirmislerdir (3).
Anderson (2) ise konjenital ptozisin binokiiler gérmeyi
bozarak ekzotropya ortaya ¢ikardigini ve bununda amb-
livopiye neden oldugunu bildirmigtir.

Konjenital ptozisli olgularimzda sasibk oram
%19.2 olap, bunun %41.4'nii horizontal tip sasilik
olusturuyordu. Horizontal tip kaymalarm 9%41.5'ni
ezotropya, %58.5'nui ekzotropya olugtururken, alternan
tip kayma %61'ni, monokiiler tip kayma ise %39.0'nii
olugturuyordu. 6 olgunun 7 goziinde tek olarak UR kasi-
nim zayiflifina bagl yukar: bakig kisithlig: varken, 4 ol-
guda ise diger sagilik tipleri ile kombine sekilde
mevcuttu.

Cahigmamiz, konjenital ptozis olgularinda sagihik ve
ambliyopi orarnin genel popiilasyona gore daha yiiksek
oldugunu gostermektedir. Ayrica ambliyopi orammizin,
gormesi dogru dlgiilebilen olgulann igindeki oran oldu-
u diigliniiliirse, konjenital ptozis olgulanindaki gergek
ambliyopi oraninin daha yiiksek oldugu sonucuna vari-
labilir. Ancak bunun agiklanamayan bir birliktelik mi
yoksa deprivasyon sonucu ortaya ¢ikan bir gsasilik ve
ambliyopi durumu cldugu tartigmalidir. Bu nedenle,
gérme aksi kapali konjenital ptozis olgularmda tam bir
oftalmolojik muayene ile birlikte pitotik goz kapagina
gerekli cerrahi girisimin erken plantanmas) gerektigi dil-
stincesine varilds.
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