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Aniridi ile iIi§kiIi Konjenital Glokomlu Bir Olguda Alt Kapak Epiblefaron Cerrahisi

Lower Lid Epiblepharon Surgery in a Case with Congenital Glaucoma Associated with Aniridia

Derya Doganay1, Yasemin Katircioglu1, Gozde Orman1

0ZET

Aniridi, kromozom 11p13 {izerinde bulunan PAX6 genindeki bozukluga bagl
gelisen kismi veya tam iris defektidir. Aniridiye konjenital katarakt, konjenital
glokom, keratopati veya foveal aplazi gibi okiler anomaliler eslik edebilir.
Epiblefaronun etyopatogenezi tam olarak bilinmemektedir. Bununla beraber
epiblefaron etyopatogenezinde konjenital cilt katlanma anomalisi ve alt kapak
retraktorlerinin yanlis yapilanmasi oldugu diistiniilmektedir. Karotiko-kavernz
fistil, tiroid oftalmopati, megalo-oftalmi ve konjenital glokom gibi oftaimolojik
hastaliklarla birlikteligi bildirilmistir. Bu calismada aniridiye bagl konjenital
glokom ile takipli Dogu-Asyali dort yas erkek olguda gelisen epiblefaronun tani ve
tedavisinin sunulmasi amaglandi. Ozgecmisinde atrial septal defekt bulunan
hastanin her iki goziinde alt kapakta epiblefaron, aniridi, mikrosferofaki ve
katarakt mevcuttu. Bu olguya epiblefaron nedeniyle alt kapak retraktorleri ile
orbikiiler kasi hedef alan cerrahi teknik uygulandi.
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ABSTRACT

Aniridia is complete or partial iris defect that develops due to a defect in the PAX6
gene located on chromosome 11p13. Aniridia may be accompanied by ocular
findings such as congenital cataract, congenital glaucoma, keratopathy or foveal
aplasia. Epiblepharon is congenital eyelid anomaly with fully unknown
etiopathogenesis. However, in the etiology of epiblepharon is thought that
congenital skin fold anomaly and wrongly structured lower eyelid retractors. Its
association with ophthalmologic diseases such as caroticocavernous fistula,
thyroid ophthalmopathy, megalo ophthalmia and congenital glaucoma has also
been reported. In this study, we aimed to present the diagnosis and treatment of
epiblepharon developed in an East-Asian four-year-old male patient with
congenital glaucoma due to aniridia. The patient had a history of atrial septal
defect and had epiblepharon, aniridia, microspherophacia and cataract on both
eyes. Surgical technique targeting the orbicular muscle with lower eye lid
retractors was applied to this case due to epiblepharon.
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GIRIS

Epiblefaron; siklikla alt kapakta goriilen, Kirpiklerin vertikal pozisyonda
durmasina izin veren horizontal cilt kivriminin varligi ile karakterize dogumsal
kapak anomalisi olup en sik Dogu Asyali cocuklarda goriilmektedir.1 Genelikle iki
tarafli gortiliir ve ailesel 6zellik gosterir. Konjenital olarak cilt katlanma anomalisi
mevcuttur.1 Ayni zamanda, pretarsal cilt ve orbikiiler kas kapak tizerine biner ve
kirpikler globa dogru yonelir. Kirpiklerin kornea irritasyonu erken yaslarda iyi
tolere edilebilirken ilerleyen yaslarda keratopati ve astigmatizmaya yol
acabilmektedir ve diizeltilmesi énerilmektedir.

Aniridi, kromozom 11p13 lizerinde bulunan PAX6 geninin genetik bozuklugu olup
iliskili okiiler belirtiler en yaygin glokom olmak (izere konjenital katarakt,
keratopati, pitozis, nistagmus, foveal aplazi veya mikroftalmi goriilebilir.2 Altta
yatan mekanizma olarak; rudimenter irisin anterior rotasyonu ve buna bagh agi
kapanmasi olustugu disiiniilmekdir.3 Inatgi glokom veya eslik eden okiiler
bozukluklar nedeniyle gérme prognozu genellikle kéttdiir.4

Konjenital glokomda gelisen buftalmusa bagh alt kapak epiblefaronu
gelisebilecedi daha 6nce gosterilmistir.5 Olgumuz; aniridiye bagh konjenital
glokomda epiblefaron ile birlikte, mikrosferofaki, katarakt beraberinde sistemik
kalp anomalisi mevcut olan literatiirdeki ilk olgudur. Buna ek olarak ¢alismamizda
epibleferonun cerrahi tedavisinde her iki goze alt kapak cilt-orbikiiler kas
rezeksiyonu, alt kapak retraktérlerinin kisaltilip tarsa ve cilde siitiirasyonu teknigi
sunulmaktadir.

OLGU

Dért yasinda Dogu-Asyali erkek olgu Saglik Bilimleri Universitesi Ankara Egitim ve
Arastirma Hastanesi glokom biriminde aniridi ile iliskili konjenital glokom tanis ile
izlenmekteydi. ﬁzgegmisinde; 17 aylikken atrial septal defekt nedeniyle opere
olan olguya, 29 aylik iken aniridiye bagh konjenital glokom nedeniyle Rusya
Federasyonu Helmholtz Moscov Research Institute of Eye Disease merkezinde
sag goze diod lazer siklofotokoagiilasyon, sol goze trabekiilektomi operasyonu
uygulanmisti. Glokom birimimizde ameliyat sonrasi kontrolleri yapilan olgu her iki
gbze timolol % 0.25, brimonidine %0.15 ve sodyum hiyaliironat damla
kullanmaktaydi. Olgu artan korneal opasite ve goz kapagi bozuklugu nedeni ile
okiiloplasti birimimize konsiilte edildi. Olgunun yapilan muayenesinde her iki alt
kapakta epiblefaron, okiiler yiizey irritasyonu, keratopati ve buftalmus izlendi

Fotograf 1 :(a-b). Olgunun cerrahi dncesi sag ve sol alt goz kapaginda epiblefaron ve okiiler
yiizeyde hiperemi izleniyor

(Fotograf 1 (a-h)). Katarakt ve kornea yiizey bozuklugu nedeniyle refraksiyon
muayenesi yapilamadi. Gorme keskinligi her iki goziinde 1sik hissi seviyesinde,
g0z ici basinci Tonopen-XL ile yapilan 6lgiim ile sag gozde 13 mmHg, sol gbzde 15
mm Hg idi. On segment muayenesinde her iki gzde; buftalmus, derin 6n kamara,
aniridi, mikrosferofaki, katarakt ve limbal kok hiicre yetmezligine bagh periferik
korneal damarlanma dikkati cekmekte idi.

Fotograf 2 : Olgunun sag goziinde mikrosferofaki, aniridi, limbal
periferik korneal vaskiilarizasyon izleniyor

kok hiicre yetmezligine bagl

(Fotograf 2).Kornea caplari vertikal olarak sirasi ile sag 13 mm sol 13 mm,
horizontal olarak sag 13,5 mm sol 13,5 mm, aksiyal uzunluk dl¢timii her iki gozde
21 mm idi. Fundus katarakt ve kornea yiizey bozuklugu nedeniyle suboptimal
goriintilenmis olup gériinen alanlar normal olarak izlenmistir. Olgunun cerrahi
oncesi yapilan ¢ocuk kardiyolojisi konsiiltasyonunda; trikiispit ve mitral kapak
yetmezligi, sol ventrikiil hipertrofisi, sol persistan superior vena kava mevcut
olarak degerelendirildi ve interarterial septumda sitiir materyeli izlendi. Olgunun
periyodik kontrollere uyumunun az olmasi ve epiblefarona bagl keratopati
gelismesi nedeniyle cerrahi endikasyon verildi. Olgumuzdan bilgilendirilmis hasta
onam formu alindi.

Cerrahi tedavi; Olgumuza her iki alt kapakta kirpikli kenarin tic mm altindan
kapak uzunlugu boyunca cilt insizyonu yapildi. Traksiyon icin 6/0 siyah ipek siitiir
tars seviyesinde alt kapak kenarina yerlestirildi. Daha dnce insizyon yaptigimiz
yerden kesici koter ile ic mm'lik cilt ve orbikiiler kas eksize edildi.

Fotograf 3: Olgumuzun Epiblefaron Cerrahi tedavi basamaklart .

a. Kesici koter ile ti¢ mm'lik cilt ve orbikiiler kas eksize edildi .

b. Orbital septum ve orbikiiler kas arasindan a sag1 dogru Weskot makas ile diseksiyon yapildi .
c. Alt kesi yeri altindaki orbikiiler kas ince bir gerit seklinde eksize edildi .

d. Alt kapak retraktorleri ve orbital septum tars alt kenarindan ayrildi .

e. Alt kapak retraktorleri ve orbital septumun birlestigi yerden bir strip Weskot makas ile eksize
edildi.

f. Stripin ucu ile tars alt kenar1 6/0 vikril ile tek tek siitiire edildi .

g. Cilt-alt kapak retraktorii -ciltten gegirilmek tizere 6/0 vikril siitiir ile cilt tek tek kapatild: .

(Fotograf 3a). Orbital septum ve orbikiiler kas arasindan asagi dogru Weskot
makas ile diseksiyon yapildi (Fotograf 3b). Alt kesi yeri altindaki orbikiiler kas ince
bir serit seklinde eksize edildi (Fotograf 3c). Alt kapak retraktérleri ve orbital
septum tars alt kenarindan aynldi (Fotograf 3d). Weskot makas ile alt kapak
retraktorleri ve konjonktiva arasindan asagi dogru diseksiyon yapildi. Alt kapak
retraktorleri ve orbital septumun birlestigi yerde bir strip Weskot makas ile eksize
edildi (Fotograf 3e). Stripin ucu ile tars alt kenari 6/0 vikril ile tek tek siitiire edildi
(Fotograf 3.f). Cilt-alt kapak retraktori-ciltten gegirilmek izere 6/0 vikril siitir ile
cilt tek tek kapatildi (Fotograf 3g). Alt kapak kivriminin olustugu ve kirpiklerin
eversiyonunun saglandigi izlendi.

Fotograf4 : (a-b). Olgunun cerrahiden bir giin sonraki sag ve sol alt goz kapagmn gériintimii

(fotograf 4 (a-b)). Operasyon sonrasi hastaya Netilmisin siilfat ve Deksametazon
disodyumfosfat 4*1 damla, hyaliironik asit 4*1 damla ve Basitrasin 2500 U/
Neomisin siilfat 25 mg yara yeri merhemi baslanmistir.

Cerrahi sonrasi birinci giinde hastanin epiblefaronu diizelmisti ve kirpikli kenarin
korneaya temasi yoktu. Olgu cerrahi sonrasinda yurtdisinda yasadig igin kontrole
gelememistir. Bu nedenle son muayene bulgulari degerlendirilememistir.

TARTISMA

Epiblefaron olusumundaki ana faktor, alt kapak retraktor kas fibrillerinin kapak
derisine olan yapisikliklarindaki yetersizlige bagl olarak alt kapak kivriminin
olusamamasi ve sonucunda orbikiiler kas ve iizerindeki kapak derisinin kapak
kenarindan iiste dogru bir kivrim olusturmasidir. 1

Konjenital glokomlu 113 hastanin tarandii bir calismada, epiblefaron prevalansi
% 40.7 olarak bildirilmistir.5 Olasi mekanizmanin konjenital glokomlu olgularda
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buftalmus nedeni ile alt kapagn itildigi, bu giiciin alt kapakta 6n ve arka lamella
arasindaki dengeyi bozarak epiblefarona neden oldugu diisiiniilmekdir.5 Ozellikle
tek tarafli buftalmusu olan olgularda epiblefaronun tek tarafli goriiime
insidansinin daha fazla olmasi bu mekanizmayla agiklanmaktadir.5 Baska bir
calismada tiroid orbitopatili olgularda da epiblefaron birliktegi raporlanmistir.6
Buradaki olasi mekanizmalarin en dénemlisi yag hipertrofisi olmak {izere goz
kapag retraksiyonu ve proptozis oldugu diisiintiimektedir.6 Yag kompartmaninin
genislemesi ile alt goz kapagindaki 6n lameller, sert arka lamel {izerine itilir.6 Por
ve Fong 33 yasinda bir olguda dural karotiko-kavernoz fistiil sonrasi alt kapakta
epiblefaron olustugunu ve bunun karotiko-kavernéz fistiil embolizasyonu
sonrasinda spontan diizeldigini raporlamislardir.7 Dolayisi ile orbitada
ekzoftalmusa neden olabilecek etkenlerin alt kapakta meydana getirecegi gii
dedisimleri edinsel olarak epiblefaron olusumuna neden olabilir. Yine benzer
mekanizmalarla genisleyen goz kiiresinin alt kapadi asadi dogru itmesi ve 6n ve
arka lamel arasindaki kuvvet dengesini degistirmesi nedeniyle anterior
megalooftalmusta epiblefaron goriilebilmektedir.8 Olgumuzda her iki gozde
buftalmus mevcudiyeti epiblefaron olusmasinda etken olmus olabilir. Ancak
literatiire bakildiginda olgumuzun diger olgu ve calismalardan farkli kilan
epiblefarona eslik eden aniridiye bagli konjenital glokom, bilateral mikrosferofaki,
limbal kok hiicre azligi, sistemik olarak kalp anomalilerinin olmasidir. Literatiirde
epiblefarona eslik eden glokom ve el yiiz anomalileri ile karakterize Rubinstein-
Taybi sendromu gibi vakalar tarif edilmistir.9 Buna ragmen su ana kadar
olgumuzdaki gibi aniridiye bagl konjenital glokom, mikrosferofaki ve sistemik
kalp anomalilerinin eslik ettigi bir olguya rastlamadik. Dolayisi ile olgumuzda
goriilen patolojik bulgularin olusum mekanizmasinda konjenital multi organ
etkilenmesi olasi oldugu soylenebilir.

Epiblefaronun cerrahi tedavisinde baslangic veya erken yaslarda konservatif
davranilabilir ancak keratopati gelisiyorsa acil cerrahi endikasyon vardir.
Epiblefaronlu olgularda kirpiklerin kronik mekanik travmasina bagl olarak
konjonktival epitelial metaplazi gelisebilecedi gdsterilmistir.10 Bununla beraber
kirpiklerin korneaya yaptigi mekanik travma korneada sekonder amiloidoz
sonucu gorme keskinliginde azalmaya neden olabilir.11 Olgumuzda korneal
amiloidoz veya konjonktival intraepitelial metaplazi bulgulari mevcut olmayip
kronik irritasyonun neden oldugu keratopati tesbit edildi. Literatiirde
epiblefaronun cerrahi uygulanma zamani ortalama alti-dokuz yas olarak
verilmektedir.1,6 Bununla birlikte olgumuzda kronik okiiler yiizey irritasyonu ve
keratopati olusumu ve hastanin periyodik kontrollere uyumsuzlugu nedeniyle dort
yasinda cerrahi uygulandi. Epiblefaron tedavisinde cerrahi ve cerrahi disi degisik
teknikler tanimlanmistir. 12 Biz olgumuzda Modifiye Hotz teknigini uyguladik.12

Bu calismanin kisitlayici taraflari; genetik calisma yapilamamasi, olgunun
periyodik takiplerinin yapilamamasidir.

Sonug olarak, konjenital glokom, kornea erozyonu ve buftalmuslu olgularda
mutlaka alt kapakta epiblefaron varligi degerlendirilmelidir. Klasik olarak
epiblefaron iki tarafli ve simetrik olarak goriilmektedir. Bu nedenle gocuk yasta
epiblefaronu degerlendirirken 6zellikle tek tarafli olgularda orbitadaki
degisiklikler mutlaka akilda tutulmahdir. Mekanik irritasyona bagh kornea
erozyonlari mevcut olan olgularda gormeyi azaltabilecek komplikasyonlardan
kacinmak igin kisa siirede kapak cerrahisi uygulanmalidir. Cerrahi segiminde
olgumuzda oldugu gibi alt kapak retraktorlerinin on lamele baglantisini
giiglendiren tekniklerin segimi basariyi arttiracak ve niiksleri azaltacaktir.
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