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Blefarofimozis sendromu

Blepharophimosis syndrome

Muzaffer Celik!, Ufuk Emekli?

!Kranioplast, Estetik Cerrahi ve Kraniofasial Cerrahi Merkezi, Istanbul, Tiirkiye
*[stanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi, Plastik, Rekonstriiktif ve Estetik Cerrahi Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

6z

Amag: Blefarofimozis sendromu blefaroptozis ve epikantus inversus deformiteleri ile karakterize dogustan bir kondisyondur. Blefaroptosis olasi en
erken donemde dizeltiimezse Ambliyopi denen gozde kalici gérme yetisi kaybina neden olabilir. Epikantus inversus ise estetik amagla diizeltilen bir
deformitedir.

Hastalar ve yontemler: 1991 ile 2017 yillari arasinda 33 tip 1 blefarofimozis sendromlu hastaya cerrahi diizeltme yapildi. Sendromdaki blefaroptozis de
levator fonksiyonu olmadigi igin tek ¢6ziim Uist g6z kapaginin frontal kasa askilanmasidir. Bu amagla temporal fasyadan alinan greftler ile tist g6z kapadi
kasa askilanarak ptozis duizeltildi. Zira epikantal fold ise i¢ kantusa adapte edilen zit yonlu iki adet Z plasti ile duzeltildi.

Bulgular: Ptoz diizeltiimesi li¢ hastada sekonder revizyonlar ile diizeltme sonucu butin hastalarda tatminkar sonug saglarken; epikantus inversus
biitin hastalarda deformitenin tamamen diizeldigi saptandi. Otojen temporal fasya greftleri tatminkar sonuglar vermektedir. Niks orani son derece
dusuktir. Ayrica epikantus inversus icin ¢ift Z plasti uygun estetik yontemdir ve bitiin hastalarda deformitenin diizeldigi saptandi.

Sonug: Blefarofimozis sendromu estetik ve fonksiyonel acidan dizeltilmesi gereken g6z cevresi anomalileri icermektedir. Ptozis erken dénemde
Ambliyopiden kaginmak icin diizeltilirken; epikantus inversus ise estetik amacla diizeltilen bir deformitedir.

Anahtar sézciikler: Blefarofimozis; blefaroptozis; epikantus inversus.

ABSTRACT

Objectives: Blepharophimosis, ptosis and epicanthus inversus syndrome is a condition that effects development of the eyelids. This condition has
narrowing of the eye opening ( blepharophimosis ), droopy eyelids (ptosis) and an upward fold of the skin of the eye ( epicantus inversus ). There is an
increased distance between inner corners of the eyes.

Patients and methods: Since 1997, 33 patients with blepharophimosis syndrome have been operated on for correction of palpebral ptosis and
epicanthal fold. One of the main deformity of blepharophimosis syndrome is blepharoptosis which is corrected with suspension of the eyelid to the
eyebrow using temporalis fascia grafts. Double opposing Z plasty application on the medial corner of the eye corrects both epicanthus inversus and
telecanthus.

Results: Eyelid ptosis correction using the galea grafts provide satisfactory results and without relaps. 30 cases of ptosis had been corrected with
satisfactory results; three patient had been operated on for secondary revisions. Double opposing Z plasties are superior to the other correction
alternative methods for epicantus inversus . In this study, all epicanthal folds were corrected with satisfactory results.

Conclusion: Structural deformities of the Blepharopnimosis syndrome should be corrected for aesthetic concerns. Eyelid ptosis must be corrected as
soon as possible after the birth for avoiding the vision loss which called ambliopia.
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Blefarofimozis sendromu

Orbital balgeyi ilgilendiren blefarofimozis send-
romu st goz kapaklarinda pitoz, epikantal kiv-
rimlar, supratarsal kivrim yoklugu ve telekantusla
karakterize dogustan bir malformasyondur. Bazi
blefarofimozis tiplerinde interkantal mesafe artmis
olmakla birlikte asil deformite epiblefarondur.
Dimitry 1921 yilinda birbirini takip eden bes nesil
aile tizerinde tanimladigi sendroma yunanca goz
kapagi anlamina gelen ‘blepharon’ ve daralma
anlamina gelen ‘phimosis’ kelimelerinden blefaro-
fimosis adini vermistir.!-2!

Blefarofimozis sendromunda korrektif tedavi
cerrahidir. Ciddi blefaroptoz olgularinda ambliyopi
tehlikesi bulundugundan dolayr miimkiin olan en
erken donemde vyeterli gz acikhgim saglamak

Sekil 1. Epikantus inversus diizeltilmesi.
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icin girisim yapilmalidir.®% Epikantus diizeltilmesi
18. ay veya sonrasi yapilmalidir./e-8

Epikantusun diizeltilmesi icin uygulanan cerra-
hi teknikler temelde Z plastilerdir. Bunlarin arasin-
da Roveda tarafindan tanimlanan Y-V’ teknigi ile
Mustarde tarafindan tanimlanan ‘Jumping Man’
tekni@i en cok kullanilan yéntemlerdir.12

Blefarofimozis sendromunda levator kas fonk-
siyonu yoktur ya da ¢ok azdir. Bu yiizden ble-
faroptozun diizeltilmesi icin frontal siispansiyon
yapilir. Modifiye Crawford teknigi ile temporal
fasya seritleri tarsusa kalici dikis materyali ile tes-
pit edildikten sonra kasa asilir. Fasya seritlerinin
tarsusa dikilmesi ile supratarsal kivrim olusumu
saglanir.”!

HASTALAR VE YONTEMLER

1991 - 2017 tarihleri arasinda Klinigimizde
33’den fazla hastada tek seansta blefaroptoz,

Sekil 2. Tespit islemi.
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epikantus inversus ve medial kantal ligamanlarin
repozisyonu saglandi. Levator kas fonksiyonu
degerlendirmesinde ise; 12 olguda 0 mm, sekiz
olguda 1 mm, 10 olguda 2 mm ve dort olguda
3 mm levator fonksiyonu tespit edildi.

Cerrahi teknikte 6nce kantal bolgeye iki adet
Z plasti cizilir. Daha sonra st g6z kapagi ve ic¢
kantusa adrenalinli lokal anestezik enjekte edilir.
Goz kapagi cerrahisine baslamadan doért adet ince
temporal fasya greft stripi alinir.

Ic kantusa planlanan Z plastiler uygulanarak
epikantus inversus diizeltilir (Sekil 1). Daha sonra
her tist g6z kapagina iki adet fasya grefti medial
ve lateralde olmak {izere planlanir. Fasya greftleri
orta bolimii tarsusa 6/0 propilen dikis materyali
ile tespit edildikten sonra; fasya greftlerinin uclari
0.5 cm’lik kas ici kesilerle cilt altindan gegirile-
rek kasa 6/0 propilen ile tespit edilir (Sekil 2).
Buradaki asma derecesi cerrahin kisisel deneyimi
ile ayarlanir.

BULGULAR

Hastalarin ameliyat 6ncesi ve ameliyat son-
rast altinct aydaki goriintiileri kiyaslandiginda
30 hastada epikantus inversus diizeltilmesi tat-
minkar bulundu; dort hastada sekonder revizyon
vapildi. Modifiye Crawford yontemi ile yapilan
frontal siispansiyon 31 hastada basarili bulunur-
ken; iki hastada ilave revizyon ile askilamanin
artirlmas1 bir hastada askilamanin gevsetilmesi
vapildi.

TARTISMA

Befarofimozis sendromlu hastalar boyunlarinin
arkaya dogru pozisyonu nedeniyle diisiik zekah
gibi algilanirlar. Oysa bu kisiler rahat gérmeleri icin
sekonder olarak boyunlarimi geriye dogru acarlar.
Aslinda bircok blefarofimozisli olgunun zeka sevi-
yesi normalin {izerindedir. Blefarofimozis send-
romlu hastalarda gérme bozuklugu yoktur. Ancak
ileri derecede pitozlu hastalarda goziin kullanilma-
ma nedeni ile norolojik gelisimi tamamlanmadig:
icin ambliyopi gelisebilir.

Blefarofimozis sendromunda epikantus diizel-
tilmesi icin bircok yontem temelde Z plastiler tize-
rine kurulmustur. Mustarde tarafindan tanimlanan
Jumping man ‘double oppsing Z plasty’ bunlar
arasinda en cok tercih edilen yontemdir.
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Blefarofimozis sendromunda levator fonksiyo-
nu olmamasi nedeniyle pitozun diizeltilmesi icin
en etkili yéntem tist g6z kapaginin fasya greftleri
ile frontal kasa asilmasidir. Bu durumda hasta
kaslarini kaldirinca ayni zamanda tist g6z kapagini
da kaldirmaktadir.

Pitoz diizeltilmesi i¢cin asma yontemleri arasin-
dan modifiye Crawford yéntemini tercih etmekte-
viz. Modifiye Crawford yénteminde iist g6z kapagi
iki noktada kasa asilmaktadir. Bu teknigin asil
énemli avantaji fasya greftlerinin tarsusa dikilerek
blefarofimozis sendromlu olgularda olmayan sup-
ratarsal kivrimi olusturmasidir.!®-*!

Blefarofimozis diizeltiimesinde en ©nemli
nokta optimal géz kapagi pozisyonunun elde
edilmesidir. Cift bir yap1 olan gdz kapaklar: icin
simetri saglanmasi baska bir gerekliliktir. Bizim
calismamizda {ist goz kapaklar1 olmasi gereken
noktanin 1-2 mm tizerinde asilarak olasi niiks icin
6nlem alindi.

Blefarofimozis uygun teknik secilerek otojen
fasya greftleri kullanarak ince cerrahi teknik ile
tatminkar sonuclar alinan dogustan bir sendrom-
dur.
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