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Kronik Progressif Eksternal Oftalmoplejili Olgularda Tedavi
Yaklasimlari

Atilla Argin (*), Haydar Erdogan (**), Miislime Yalaz (**%).

A

OZET

Amag: Kronik progresif eksternal oftalmoplep tan151 konulan olgularlmlzm klinik dzellik-

~lerini ve tedavi yaklasimmimiz retrospektif olarak degerlendirmek.

Gereg¢ ve Yontem: Bu caligma 1992-2002 yillari arasinda klinik bulgularina gére kronik
progresif eksternal oftalmopleji tamis: konulan 18 olguyu kapsamaktadir. Olgular genel bir of-
talmolojik muayeneden sonra, goz kapagi ve hareketleri agisindan deferlendirildi. Ptozisin gor-
me aksim kapattifr ve giinliik yagami etkﬂed1g1 olgulala ptoms miktar1 ve levator fonksiyonuna
gore farkly prosediirler uygulandi.

Buigular: Calismaya yas ortalamas: 33.7+18.3 yi olan, 111 erkek 7'si kadmn 18 olgu ahin-
di. 12 olgunun 20 géz kapagina ptozis cerrahisi, levator ve frontal adele fonksiyonu olmayan bir
olguya da gbrmeyi saglamak amaci ile bilateral cilt-adele eksizyonu uyguland:. Ortalama takip
stiresi 22.2 ay idi (en az 6 ay, en ¢ok 10 yil). Ameliyat sonrasi takip siiresi iginde 6 olguda erken
devrede ortalama 3 ay siiren okiiler yiizey irritasyon bulgulari, bir olguda kornea iilseri ve bir
olguda da sentetik materyalin alindaki tespit yerinden ekspojuru gozlendi.

Sonug: Kronik progresif eksternal oftalmoplejili olgularda sosyal aktivite ve giinliik yagan-
tiy1 etkileyen ileri derece ptozis olustugunda cerrahi bagarl: bir gekilde uygulanmaktadir. An-
cak gz hareketlerinin sintrli veya olmayisindan dolay: olugabilecek komplikasyonlardan kagin-
mak amaciyla, kapak araliginin siirli miktarda kaldirilmasi ve erken postoperatif dénemde ol-
gularin yakindan takip edilmesi gerekmektedir. Bu nedenle gérme akst kapanmayan olgularinda
ptozis tamiri yapilmadan izlenmelerinin uygun olacag: diigliniilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Kronik progresif eksternal oftalmopleji, ptozis, cerrahi

SUMMARY
Therapeutic Approach i in Patients with Chronic Progressive External
~ Ophthalmoplegia
o ' Purpose: We evaluated the clinical features and the therapeu‘ac approach in cases with
chronic progressive external ophthalmoplegia.

Material and Method: We evaluated the records of 18 cases who were diagnosed as chro-
nic progresswe external 0phtha1mopleg1a according to the clinical findings. We examined the
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eyelids and ocular motility of the patlents following routine ophthalmic examination. In patients
with severe ptosis covering the visual axis and affecting the daily life we apphed different pro-
cedures according to the amount of ptosis and levator function.

Findings: The study group consisted of 11 male 7 female panents with a mean age of
33.7£18.3 years. We performed ptosis surgery to 20 eyelids of 12 cases and one patient with

poor levator and frontal muscle function underwent bilateral skin-muscle excision in order to
. provide vision. Mean follow-up period was 22.2 months (6 months-10_years). Following.the

operatien.we observed ocular surface irritation findingsfor a period of 3 meonths, in 6 cases,
corneal ulcus in one and protrusmn of synthetic material from the fixation of the forehead in
one case.

Conclucion: In cases with chronic progressive external ophthalmoplegia severe ptosis af-
fecting the daily life and social activity, succesfull surgical intervention can be applied. But, in
cases with limited eye motility palpebrai apertura should be adjusted in limited measures and
patients should be followed regulary in order to prevent postoperative complications, We can
suggest that ptotic patients with uncovered visual axis can be followed-up without surgical in-
tervention.

Key Words: Chronic progressive external ophthalm()plegia, ptosi_s, surgéry

GIRIS

Kronik progresn' ekstemal oftalmople_u (KPEO)

siklikla her iki gbzde biitiin bakis yonlerinde diiksiyon
hareketlerinin kisitfanmasi, ptozisi takiben gecikmis hiz-
li fiksasyon yapic1 (sakkadik) hareketleri ile karakterize
bir klinik durumdur. Agag1 bakig hareketi hastalifin geg
donemlerine kadar korunmus olabilir. Gz hareketlerin-

deki ileri derecede kisithlifa ragmen, iki tarafli ve si-

metrik tutulum nedeniyle, hastalar ¢ift gérmeden nadi-
ren gikayetgi olurlar. Orbikiilaris okiili, frontal, yiiz ve
viicut list kisim kaslarinda da ilerleyici giigstizliik bu
tabloya sikhikla eslik eder (1-7). Mitokondriyal miyopa-
tili olgularin serum ve BOS'nda genellikle oksidatif fos-
forilasyon Griinleri olan glukoz, piruvat ve laktat diizey-
leri normal degildir ve BOS protein diizeyinde artis ola-
bilir. EKG'de kalp iletim defektleri olabilir. T2 agulikls
MR goriintiilerinde siklikla talamus ve globus pallidusta
hiperintensite meveuttur. Cizgili kas biyopsisinde trik-
rom boyama ile, miyofibriller iginde anormal mitokond-
ri birikimi senucu, dizensiz kunuzi lifler gériilebilir
(3,8-10).

Klinik bulgulann.baglama yagina ve giddetine gore
KPEQ 3 grupta smiflandirifabilir. En giddetli tipi olan
Kearns-Sayre sendromu infantil, adelosan veya ¢ocuk-
luk dénemi baglangicli pigmenter retinopati, diabetes
mellitus, serebellar ataksi, sagirlik ve multifokal nijrode-
jenerasyon ile karakterize olabilir. Ikinci tip olan KPEQ
plus orta giddetde olup adelosan veya adult baslangich-
dir. En hafif tip olan izole KPEO ise adult ddnemde bag-
lar ve sinirlanmug blefaroptozis ve oftalmoparezi mev-
cuttur (11-13).

Bu ¢aligmada amag, klinik olarak kronik progresif
~eksternal oftalmopleji tanist koydugumuz olgularin kli-

' nik ozelhklerlm ve yaklammlmm rclrospekllf olarak de-
. gcrlendmneknr

GEREC ve YONTEM

1992.2002 tarihleri arasinda iist gdz kapafinda dii-
siiklitk sikayeti ile bagvuran ve klinik muayenelerinde
KPEO tanisi konan 18 olgu retrospektif olarak degerlen-
dmldl Tiim olgularin ayrintily dykiisii ve aile anamnezi
alinarak rutin oftalmolojik muayeneleri yapildl. Dokuz
kardinal bakig yéniinde goz hareketleri degerlendirildi.
Ptozisi degerlendirmek amaciyla, levator fonksiyonu
(LF), uist kapak cilt kiviimi (CK), primer pozisyonda ka-

- pak aralifit (KA), kornea reflesi-kapak kenar1 mesafesi

(MRD} &lgtimleri yapildi. Bell fenomeni, frontal ve or-

* bikiiler kas ile gdzyas fonksiyonlan degeriendirildi.

Ptozis ameliyati, gérme aks1 kapal, bag pozisyonu
gelismis ve giinliik yagamui etkilenen olgulara pupilla
alamm agmak igin uygulandi. Pupilla alan agik olan ve
bag pozisyonu gelismemiy olgular cerrahi tedavi Sneril-
meyerek takibe alindi. Olgulara yapilacak prosediir anla-
uldi. Kornealarinin agiklifi tolere edemedigi durumda
gbz kapagimin yeniden diigiiriilebilecegi bildirildi. Leva-
tor kas fonksiyonu 4 mm'nin {izerinde olan olgulara 6n
yaklasimla levator cerrahisi (Sekil la, b, 1c), levator
kas fonksiyonu 4 mm ve altinda olan olgulara Fox'un
(14) tarif ettifi yontem ile polytetrafluoroethylene
(PTFE) ve mersilen mesh kullanilarak frontal kasa ask:
ameliyati uygulandi (Sekil 2a, 2b, 2¢). Levator ve fron-
tal adele fonksiyonu olmayan bir olguya da gérmeyi
saglamak igin bilateral minimal cilt-adele eksizyonu ya-
pildi. Bir olgu hari¢ (8 yasinda) diger olgularda operas-
von lokal anestezi altinda yapildi. Primer pozisyonda
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Resim 1a. KPEO nedeni ile pupilla alam kapali ve levator rezeksiyonu yapilan olgunun preoperatif goriiniimii

diplopisi olan iki olgiddan birine sadece tek tarafly fron-
tal askilama digerine ise Gnce sasilik sonra kapak cerra-
hisi uygulandi. Ameliyattan sonra suni gdz yagi'damla-
lar1 ve bir hafta séiresince oral antibiyotik tedavisi verildi

Ameliyat sonrasi kontrollerde olgular lagoftalmi ve
korneanin durunu agisindan degerlendirildi, KA élciim-
leri tekrarlandi ve gérme aksinin agik kalmast ptozis
cerrahisinin basdn kriteri olarak Kabul edildi:
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Resim Ic. Aym olgunun postoperatif dénemde lagoftalmisinin olmadigt ve kapaklarin rahathikla kapatabildigi
- D : : cortniyor. RS : et _

BULGULAR

Caligmaya yas ortalamasi 33.7£18.3y1l (7-63) olan,
7'si kadin ve 11'i erkek olmak iizere toplam 18 olgu alin-
1. Oniki olgunun 20 géz kapafinda pupilla alanmni ka-
patacak miktarda olmak {izere tiim olgularda degisik de-
recelerde ptozis ve g6z hareketlerinde kisitliik meveut-
tu. On iki olguda ekstraokiiler kaslarda simetrik tutulum
vardi. Ayrica bir olguda katarakt, 2 olguda tist ekstremi-
telerde miyopatik tutulumla uyumiu EMG bulgusu, bi-
rinde korneal endotelyal distrofi mevcuttu. Olgularda
Bell fenomeninin olmadigr veya ¢ok zayif oldugu goz-
lendi. Cift gérmesi olan iki olgudan birinde sol ekzohi-
pertropya ve digerinde sol ezohipotropya mevcuttu,

Toplam 12 olgunun 20 goz kapagina pupiller alam
agik kalacak miktarda ptozis cerrahisi uygulandi. Hasta-
lar ertesi giinden itibareﬁ'klinik bulgulartyla orantili ola-
cak siklikta takip edildi. Ortalama takip stiresi 22.2 ayd:
(en az 6, en ¢ok 120 ay). Dort olgunun 7 gdz kapagina
levator rezeksiyonu, 8 olgunun 13 goz kapagindan %'una
PTFE ve 4'line de mersilen mesh kullamlarak frontal as-
kilama yapildi. Frontal adele fonksiyonu yeterli olmayan
bir olgunun da her iki iist gdz kapagina sadecg cilt eksiz-
yonu uygulandi. Ayrica bir olguda tek géze alt oblik te-
notomi ve horizontal kas cerrahisi uyguland:, Ameliyat
uygulanan olgularin ameliyat ncesi ortalama kapak ara-
_hi1 3.5 mm iken, ameliyat sonrasi ortalama kapak arali-

g1 6.3 mm olarak tespit edildi. Ameliyat sonrasi takip
siiresi iginde 6 olguda erken devrede ortalama 3 ay sii-
ren okiiler yiizey irritasyon bulgulari, bir olguda medikal
tedaviye 3 ay iginde cevap veren kornea iilseri ve askila-
ma materyali olarak PTFE kullamlan bir olguda da sen-
tetik materyalin yara yerinden ekspojuru gozlendi. Asi-
metrik tutulum nedeni ile tek tarafl frontal askilama ya-
pilan olguda kapak arali1 5 yil sonra yetersiz oldugun-
dan olgunun diger goziine frontal askilama yapild. Bila-
teral levator rezeksiyonu yapilan diger bir olguda 2 yil
sonra kapak arahifinda 2 mm'lik azalma oldu. Ancak
meveut kapak aralify giinlik yagamm olumsuz etkile-
medigi icin ameliyat edilmeden takip edilmektedir. Gor-
me aks1 acik ve Bell fenomeni zayif olan 5 olguya ise
herhangi bir cerrahi iglem uygulanmadan takip Snerildi.

TARTISMA

Kronik progressif eksternal oftalmopleiji, akkiz pto-
zisin nedenlerinden birisi olup, ¢ou erken adult donem-
de iki tarafls ve simetrik ptozis ile baglayan ve tiim eks-
traokiiler hareketlerin kaybi ile sonuclanan bir klinik du-
rumdur. Herediter veya sporadik olabilir. Géz bulgular-
na ek olarak farengeal kaslarda ve gbvde kaslarmda gii¢-
siizliik, serebellar ataksi, safirhk, periferal néropati, op-
tik atrofi, demans, hipogonadizm, biiylime hormonu ek-
sikligi gibi norolojik ve sistemik anormalliklerle birlikte
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Resim 2a. KPEQ nedeni ile frontal aski yapilan
olgunun 15 yasindaki resmi .

olabilir. Baz1 hastalarda refina, kalp, deri, hormonal bez-
ler ve iskelet gibi diger organlar da tutulabilir. Oftalmo-
log igin tam temelde ykil ve kiinik bulgulara dayanir
(5,13), ancak n&rolojik ve genetik caligmalarla gosterile-
cek mitokondriyal defektler tamida yardimcidir. En sik
goriilen mitokondriyal bozukluklardan birisi olup, gene-
tik olarak spesifik mitokondriyal DNA mutasyonlan ile
KPEQ arasinda zayif bir iliski mevcuttur. Klinik bulgu-
lar, genlerdeki degisik mutasyonlar sonucu kaslarda bo-
zulmug mitokondriyal enerji tiretimi ile ilgilidir. Cogu
hastada klinik bulgl olmamasina ragmen kardiyolojik
degerlendirme ile kalp iletim defektleri gosterilebilir.
Oftalmopleji kafa ¢iftlerinin paralizisi ile uyumlu degil-
se ve beraberinde akkiz ptozis gelismigse KPEO tanisi
koymmak daha kolay olabilir (3,5, 8,9,12,15).

KPEO gibi gz hareketlerinin kisttlandig, Bell fe-
nomeninin iyi olmadigi durumlarda genellikle ptozis
cerrahisinden kacinilmakla birlikte, giinliik yagamun et-
kilendigi olgularda pupilla alanint agmak igin gerekti-
ginde cerrahiye bagvurulur. Ancak KPEQ'de levator kas

Resim 2b. Ayni olgunun operasyon dncesi gortiniimii

fonksiyonu ilerleyici tarzda zayifladigindan, olgularin
ameliyat sonrast ge¢ dénemde ptozisin tekrarlayabilece-
gi ve ortaya ¢ikabilecek komplikasyonlar agisindan uya-
rilmalan gerekir (8,16,17)..

Klinik olarak KPEO tanis1 koydugumuz, gérme ak-
si ptozis nedeniyle kapali ve bu nedenle giinliik yasami-
n1 siirdiirmekie giicliik ceken olgularmizin yagam kali-
tesini artirmak amaciyla ptozis ameliyati uyguladik. Le-
vator cerrahisi uyguladiginuz olgularimiza &n yaklagimi
tercih ederken, levator fonksiyonu kétii olan olgulara or-
bikiiler ve frontal adele fonksiyonlar: da gz 6niinde bu-
lundurularak frontal askilama ameliyati uyguladik. Le-
vator fonksiyonu iyi olan olgularda 6n yaklagimla leva-
tor cerrahisi uygulamak daha uygun bir girigim olarak
kabul edilmektedir, Ciinkii, bu olgularda levator kasi ve
aponevrozu yag dokusuyla infiltre olabildiginden 6n
yaklagunla bu dokulari degerlendirmek daha kolay ol-
maktadir. Ayrica KPEQ olgularinda konjonktiva ve géz
yag1 filmi normal bireylere gbre daha dnemli oldugun-
dan, 6n yaklasimla bu yapilar daha iyi korunabilmekte-

- dir. Rodrogue ve Molgat (18) KPEO'ya bagh ptoziste le-



98 : .~ Atilla Argmn, Haydar Erdogan, Miislime Yalaz

“'Resim 2¢.-Operasyondan sonraki goriiniimii

vator rezeksiyonu'sonras: 9 yillik takip siiresi iginde ka-
pak diigme oranmi %13 olarak bildirmigtir. Caligmarm-
zin takip siiresi icinde, levator rezeksiyonu uyguladigi-
miz 7 gbz kapagmdan sadece bir kapakta 2 mm'lik dii-
giis oldu, ancak gdrme aksim kapatmadig: icin ikinci bir
operasyon uygulanmadi. Wong ve ark.(19) 28 KPEO ol-
gusunu kapsayan serisinde, levator rezeksiyonu uygula-
diklar1 11 olgunun 6'sinda (%39) ameliyat sonrast do-
nemde korneada noktasal epitel defektleri gibi kuruma
belirtileri gelistigini ve bunlara Jubrikan tedavisi uygula-
malari gerektigini bildirmiglerdir.

Cahigmamzda levator fonksiyonu 4 mm'nin altinda
olup, pupiller alani kapali olan 8 olgunun 13 géz kapagi-
na sentetik materyal ile frontal askilama prosediirii uy-
gulandi. Sentetik materyal olarak 9 g&z kapaginda
PTFE, 4'iinde ise mersilen mesh kullamld:, PTFE kulla-
mlan olgularin birinde alindaki tespit yerinden ekspojur
olugtu. Lane ve Collin (8), KPEO tanis1 koyduklar pto-
zisli 27 kapaktan, levator fonksiyonu 4 mm iizerinde
olan 13 kapaga levator cerrahisi ve 14 kapaga otojen fa-

-sia lata kullanarak frontal askilama uyguladikiar: calig-

malarimn sonucunda 25 kapakta tatminkar sonug aldik-
larmu, bir olguda 2 ay sonra korneal apse geligtigini bil-
dirmiglerdir.-Otojen fasia lata-en kolay elde edilebilen
aski materyali olmasina ragmen KPEOQ ye bagli. ptoz;s
tedavisinde : gerektagmde kapagm ‘tekrar, dU§urulme31_
sentetik materyalle daha kolay olmaktadir. Sentetik aski-
lama materyal]ennden olan PTEE inert, doku uyumlu
enfeksiyonlara direngli ve kolay stittir atllabllme avan-
tajlarina sahiptir. Ancak granulasyon formasyonu olus-
turabilir (20). Dlgcr bir askilama materyah olan s1l1kon
esnek ve gevre dokuya inkorpore olmayan bir materyal-
dir. Z_ay1f Bell fenomeni olan ptozis olgularmda santral
alin insizyonundan kapak seviyesinin istendigi miktarda
ayarlanabilmesi ve gerektiginde kolaylikla gikarilmasi
nedeniyle uygun bir secenek oldufu belirtilmigtir
(21,22). Yagc1 ve Erbakan (23) levator fonksiyonu 4

‘mm'nin altinda blan 16 vakamn 22 géz kapaginda aski-

lama materyali olarak kullandiklari silikon tiiplerden ol-
dukca jyi sonug aldiklarim ve 6zellikle silikon tiipler tar-
sa siitiire edildikleri taktirde gekim yoniiniin daha fizyo-
lojik olmasi nedeni ile etkili diizeltme sagladlk]arml da-
ha muntazam st kapak ¢izgisi ve kapak kenarr olustu-
gunu bildirmiglerdir. Bagar.ve Mirzatag (24) ise askila-
ma materyali olarak silikon gubuk kullandiklar 10 kon-
jenital ptozisli hastanin 3'tinde komplikasyonlarin, sili-
kon ¢ubuklarm nonbiodegradabl olmasi nedeni 1le ko-
laylikda tedavi ed11d1g1m bellrtmlglerdlr '

KPEQ' de levator palpebralis superior ile b1r11kte
frontal, orbikiiler ve ektraokiiler kaslarin 1lerley1c1 tarzda
azalan fonksiyonu stz konusudur. Bu hastalarda, ameli-
yat sonrast lagoftalmus geligme potansiyeli yiiksek oldu-
Sundan artmeg bir korneal ekspojur riski vardir, Bu ne-
denle cerrahi sadece gdrme aksinin kapali olmas: ve sos-
yal endikasyon ile simrhdir {(6,8). Burnstine ve Putter-
man {25) frontal kas fonksiyonunun uygun oldugu du-
rumlarda tist kapak blefaroplastisinin de iist kapak ile
kas arasinda fizyolojik olarak aski olugturdugunu, kapak
arahifini yeteri kadar artirdigini ve gerekirse alt kapaga
da cerrahi-islem uygulayarak korneal ekspojurdan ko-
runabilecegini bildirmiglerdir. Biz de levator, frontal
adele fonksiyonu ve kapak araligi hi¢ olmayan bir olgu-
muzda minimal cilt adele rezeksiyonu yaptik. Boylece
hasta ba§ pozisyonu ile giinlitk aktivitelerini yapacak
gormeye kavugtu ve herhangi bir komphkasyonla kar§1—
lagmadik. :

Ptozisin kiigiik miktarda diizeltilmesi dahi KPEO'li
hastalarin yagsam kalitesinde anlamli bir artig saglamak-
tadir. Amelivat sonrasi takip siiresi i¢inde 6 olguda er-
ken devrede ortalama 3 ay siiren okiiler ylizey irrifasyon
bulgulari bir olguda medikal tedaviye 3 ay iginde cevap
veren kornea iilseri ve bir olguda da sentetik materyahn
(PTFE kullanilan) ekspojuru gézlendi.
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KPEO'ye baglh ptozisde uygulanacak-cerrahi y&n-

tem ve materyal secimi kadar Snemli olan ameliyat son-
ras1 yakin takiptir. Eger hastalar yakindan takip edileme-
yecekse ameliyattan kaginmak daha uygun olabilir.
KPEO'ye bagh ptozisde, ameliyat sonrast komplikasyon
geligim riskinin fazla ve tedavisinin zor olmasi nedeniy-
le ameliyat karar1 vermek ve uygulanacak cerrahi yonte-
mi segmek oldukca zordur. Bu nedenle her olguda ptozi-
si diizeltmek gerekmedigi ve gbrme aks: glinliik aktivi-
tesini etkileyecek kadar kapali olan olgulara, lagoftal-
mustan kagmmak amaciyla, kapak aralifim simirla mik-
tarda acacak bir cerrahi girigim uygulanmasinin daha
uygun olacag: kamsina varildi.
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