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Ozet

Amag: Konjenital pitozisli hastalarda ambliyopiye neden olan faktor-
lerin incelenmesi

Gerec ve Yontemler: Dokuz Eyliil Universitesi Oftalmoloji Anabilim
Dali’nda Nisan 1997-Nisan 2002 tarihleri arasinda takip ve te-
davileri yapilan 34  konjenital pitozisli olgunun kayitlar
retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Calismaya pediatrik yas grubunda ortalama yaslari 89 ay
olan 13’ii (%38.2) kiz, 21’1 (%61.8) erkek 34 konjenital pitozisli
olgu alindi. Hastalarin 32’sinde unilateral, 2’sinde bilateral simet-
rik konjenital pitozis mevcuttu. Olgularin 5’inde (%14.7) Marcus
Gun Jaw Winking Sendromu bulunmaktaydi. Ambliyopi 10 (%
29.4) hastada tespit edildi. Ambliyopi saptanan olgularin iiciinde
hafif, ticiinde orta, iiciinde de agir derecede tek tarafli pitozis, bi-
rinde ise iki tarafli simetrik pitozis bulunmaktayd:. Iki tarafl
pitozisi bulunan ambliyop olguda miyopik astigmatizma ile sasilik
varligi ambliyojenik faktor olarak degerlendirildi. Calismamizda
10 ambliyop hastanin 8’inde (%80) anizometropi mevcuttu.
Anizometropi saptanmayan diger iki hastadan birinde deprivasyon
ambliyopisi tespit edilirken digerinde Marcus Gun Jaw Winking
Sendromu vard1 ve ambliyojenik bir faktor bulunamadi. Olgularin
12’sinde (%35.2) anizometropi saptandi ve bu hastalarin 8’inde
ambliyopi vardi. Hastalarim 6’sinda (%17.6) sasilik mevcuttu. Bu
hastalarin 3’tinde sasiigin ambliyojenik faktor oldugu goriildii..
Ekzotropyanin da eslik ettigi orta derecede pitozisi olan bir olguda
korpus kallozum agenezisi saptandi. Bes olguda (%14.7) st
rektus hipofonksiyonu eslik etmekteydi. Bir hastada ise iist rektus
hiperfonksiyonu mevcuttu.

Sonuc: Konjenital pitoziste pitozisin derecesi ambliyopi gelisiminde
tek faktor degildir. Pitozisle iligkili astigmatizma ve diger ek pa-
tolojiler ambliyopi nedeni olarak karsimza cikmaktadir.
Konjenital pitozisli hastalar pitozis yani sira anizometropi, yiik-
sek astigmatizma, sasilik ve bunlara bagl olarak goriilebilen
ambliyopi ac¢isindan degerlendirilmeli ve tedavi edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital pitozis, ambliyopi, astigmatizma,
anizometropi
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Abstract

Objective: To evaluate reasons for amblyopia in congenital ptosis.

Material and Methods: Medical records of 34 patients with
congenital ptosis who were examined in Ophthalmology
Department of Dokuz Eylul University between April 1997 and
April 2002 were retrospectively rewieved.

Results: Thirty four cases, 13 (%38,2) female, 21(%61,8) male with
an average age of 89 months were included in the study. Thirty
two patients had unilateral and 2 patients had bilateral
symetrical congenital ptosis. Marcus Gunn Jaw Winking
Syndrome was found in 5 (%14,7) patients. Amblyopia were
examined in 10 (29,4%) patients. In 9 of these patients, ptosis
was unilateral and severity of ptosis was as follows: 3 mild, 3
moderate, 3 severe in these patients. Amblyopia were examined
in one of the patients with bilateral ptosis. Myopic astigmatism
and strabismus were amblyogenic factors in this patient. In 80
% of patients with amblyopia, anisometropia was determined in
our study. Only 2 of the isometropic patients were amblyopic.
One had deprivation amblyopia and the other had Marcus Gunn
Jaw Winking Syndrome. No amblyogenic factor could be found
in the latter case. Anisometropia were found in 12 (35,2%) of
the patients and 8 of them had amblyopia. Six (17,6%) of the
patients were strabismic and strabismus was found to be a
ambliogenic factor in 3 of them. Corpus callosum agenesis was
examined in a patient with moderate ptosis accompanied by
exotropia. Superior rectus hypofunction accompanied ptosis in 5
(14,7%) patients. Superior rectus hyperfunction was found with
in one patient.

Conclusion: Ptosis severity was not the only factor for amblyopia in
congenital ptosis, but also astigmatism related with ptosis and
other additional factors were postulated as the factors for
amblyopia in this clinical problem. Related pathologies like
anisometropia, high astigmatism, strabismus and ambliopia
should be evaluated in patients with congenital ptosis.

Key Words: Congenital ptosis, amblyopia, astigmatism,
anisometropia
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En sik goriilen pitozis tipi olan konjenital
pitozis, myojenik nedenlerden kaynaklanmaktadir.
Siklikla tek tarafli olarak izlenir. Basit konjenital
pitozis genellikle sporadik olarak izlenmekle
birlikte, kalitimsal gecis de goOsterebilmektedir.
Basit konjenital pitoziste innervasyonel bir patoloji
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olmaksizin  levator kasmnin  distrofisi  s6z
konusudur." Ancak innervasyon anomalisinden
kaynaklanan Marcus Gunn Jaw  Winking
sendromunda levator kast normal yapida olup,
levator kasi ile cigneme kaslari arasinda anormal
innervasyon baglantist bulunmaktadir.>

Konjenital pitozis yalniz basina izlenebilecegi
gibi, kayma ve ambliyopi birlikteligi de siklikla
bildirilmektedir.*” Primatlarda ve insanlarda tek
tarafli tam kapamanin giinler icinde deprivasyon
ambliyopisine neden oldugu yapilan calismalarda
gosterilmistir.®  Konjenital pitoziste  goriilen
ambliyopinin ise yalniz basina pitozisle agiklana-
mayacagimi savunan calismalar da mevcuttur.”>'
Konjenital pitozise eslik eden refraksiyon kusuru
ve kayma ambliyopiye neden olmaktadir.

Bu calismada, konjenital pitozisli olgulardaki
refraksiyon kusurlarini, ambliyopi varligim1 ve
tipini incelemeyi amagladik.

Gerec ve Yontemler
DEUTF Goz Hastaliklar1 A.D. Pediatrik Of-
talmoloji Birimi’nde Nisan 1997-Nisan 2002 tarih-
leri arasinda takip ve tedavileri yapilan 34
konjenital pitozisli olgunun kayitlar1 retrospektif
olarak incelendi.

Hastalarin oftalmolojik muayeneleri yapildi.
GoOrme diizeyleri hastalarin yasina uygun olarak
sozel iletisim kurulmayan hastalarda Teller gérme
kartlar1 (Vistech Consultants Inc., Dayton Ohio)
ile, diger hastalarda Snellen eseli ile ol¢iildii. Teller
kartlar1 ile yapilan Ol¢iimlerde goézler arasinda 2
oktavdan, Snellen eselinde ise iki siradan fazla fark
varlig1 ambliyopi olarak kabul edildi. Iki goz ara-
sinda 1.00 D’den fazla fark olmasi anizometropi
kriteri olarak belirlendi.

Hastalarin pitozis miktarlari, tek tarafli olgu-
larda iki goz arasindaki vertikal kapak araligi farki
esas almnarak, cift tarafli olgularda ise normal {ist
kapak seviyesinin iist limbusu 1-2 mm Orttigi
diistiniilerek milimetrik olarak ol¢iildii. Vertikal
kapak araligi farkina gore, 2 mm ve alti hafif, 3
mm orta, 4 mm ve iistii agir pitozis olarak kabul
edildi. Agir pitozisli olgularda pupil tam veya tama
yakin kapanmaktaydi. Hastalarda kayma ve
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ambliyopi varligi kaydedildi. Binokiiler gorme
diizeyleri, TNO veya titmus ile ol¢iildii. Sikloplejik
refraksiyonlari, %1’lik siklopentolat ve %1’lik
tropikamid damlatildiktan 40 dk. sonra muayene
edilerek tespit edildi. Indirekt oftalmoskopi ile
fundus muayeneleri yapildi. Eslik eden sistemik
patolojiler ve aile Oykiisii kaydedildi.

Bulgular

Calismaya alinan 34 hastanin yas ortalamasi
89 aydi (min:8 ay mak:18 yas). Ortalama takip
stiresi 33,7 ay (min:2ay mak:60 ay) idi. Hastalarin
13’1 (%38,2) kiz, 21’1 (%61,8) erkekti. Olgularin
32’sinde (%94) tek tarafli, 2’sinde (%06) c¢ift tarafl
simetrik konjenital pitozis vardi. Bes hastada
(%14,7) Marcus Gunn Jaw Winking Sendromu
mevcuttu. Pitozisin agirlik diizeyine gore bakildi-
ginda, 11 hastada (%32,3) hafif, 9 hastada (%26,5)
orta, 12 hastada (%35,2) agir diizeyde pitozis ol-
dugu goriildii. Tablo 1’de pitozisli hasta sayisinin
pitozis cesit ve diizeyine gore dagilimi verilmistir.

Gorme diizeyleri sozel iletisim kurulmayan 7
hastada Teller kartlar1 ile, 27 hastada ise Snellen
eseli ile olciildii. Teller gorme kartlari ile degerlen-
dirilen 2 hastada ambliyopi tespit edildi. Tek taraf-
I1 pitozisli bir hastanin iki gdziinde de gérme, yasi-
na gore distiktli. 8 aylik bu hastada ek olarak
korpus kallozum agenezisi ile motor ve mental
retardasyon vardi. Bu gorme diigiikliigli santral
sinir sistemi kaynakli olarak degerlendirilerek
ambliyop hastalar icine alinmadi. Snellen eseli ile
gormeleri degerlendirilen hastalardan 19’unda
gorme her iki gozde esit veya bir snellen sirasi
farkli idi. Tki goz arasinda snellen eseline gore 2
sira ve fazla fark olan 8 hasta ambliyop olarak
kabul edildi.

Tablo 1. Hastalarin pitozis tipine ve agirhigina gore
dagilim

Hasta sayis1 ( n) Yiizde (%)

Unilateral 32 94

Hafif (1-2 mm) 11 32,3
Orta (3 mm) 9 26,5
Agir (4 mm ve iizeri) 12 35,2
Bilateral 2 6

Toplam 34 100
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Hastalarin refraksiyonlar1 degerlendirildigin-
de, 12 (%35.2) hasta anizometropik bulundu.
Anizometroplarin 3’iinde hafif derecede pitozis
varken 4’linde orta, 5’inde agir derecede pitozis
saptandi. Anizometropik hastalarin 8’1 ambliyoptu.
Bu 8 hastanin 3’iinde hafif, 2’sinde orta, 2’sinde
agir pitozis varken 1 hastada bilateral simetrik
pitozis mevcuttu. Ambliyop olmayan anizometrop
hastalarin ikisi orta, ikisi agir diizeyde
pitozisliydi. Izometropik olan 22 hastanin ise sade-
ce 2’sinde ambliyopi vardi. Tablo 2’de hastalarin
anizometropi ile pitozis derecesi dagilimi goriil-
mektedir.

ise

GOz hareketleri degerlendirildiginde 28 hasta-
nin goz hareketleri her yone serbest bulundu. Cift
tarafli pitozisli hi¢bir hastada kisitlilik yoktu. Tek
tarafli pitozisi olan hastalarin 5’inde {iist rektus
hipofonksiyonu tespit edildi. Bu hastalarin 4’{inde
pitotik gozde iist rektus hipofonksiyonu varken, bir
hastada diger gozde de iist rektus hipofonksiyon
tespit edildi. Cift tarafl iist rektus hipofonksiyonu
olan hastada korpus kallosum agenezisi vardi. Tek
tarafli pitozisi olan hastalardan birinde iist rektus
hiperfonksiyonu mevcuttu. Konverjans sadece bir
hastanin pitozisli goziinde yetersizdi.iki hastada
cene yukar1 bas pozisyonu vardi. Her iki hastada
da agir pitozis mevcuttu. Bu hastalarin 1’inde be-
raberinde iist rektus hipofonksiyonu da vardi.

Alt1 (% 17,6) hastada kayma saptandi. Cift ta-
rafli pitozisli bir hastada ise ekzotropya mevcuttu.
Tek tarafli pitozisli 5 hastadan 4’iinde pitotik
goziinde, 1’inde pitotik olmayan géziinde kayma
tespit edildi. 3 hastada ekzotropya, 2 hastada
ezotropya vardi. Ezotropya degerleri 16 ile 20A
D(prizm dioptri), ekzotropya degerleri ise 2-25A D
arasinda degismekteydi.

KONJENITAL PITOZIS: REFRAKSIYON VE AMBLIYOPININ OZELLIKLERT

Stereopsis 34 hastanin 10’unda degerlendirile-
bildi. TNO ile yapilan Slctimlerde 5 hastada 30
sec/arc, 1 hastada 60 sec/arc, 1 hastada 120 sec/arc,
2 hastada 240 sec/ arc, 1 hastada 1980 sec/arc ola-
rak bulundu. Stereopsisi degerlendirilebilen 10
hastanin 4’ii ambliyoptu ve degerleri 240, 240,
120, 1980 sec/arc’di. 2 hastada titmus ile stereopsis
hakkinda fikir elde edilmeye calisildi. Fly (+) ola-
rak bulunan iki hastanin biri ambliyoptu.

Higbir hastada patolojik fundus bulgusu yoktu.
Hastalarin 3 (%8,8)’iinde ailede pitozis mevcuttu.

Ambliyopi tespit edilen 10 (%29,4) hastanin
dagilimi incelendiginde, 9 hasta tek tarafli pitozis
grubunda iken 1 hasta iki tarafli simetrik pitozis
grubunda yer almaktaydi. Pitozisin agirligina gore
inceledigimizde ise, tek tarafli hasta grubundaki
ambliyoplarin 3’iinde hafif, 3’iinde orta, 3’iinde
agir derecede pitozis vardi. iki tarafli pitozisi olan
hastada ise agir pitozis izlenmekteydi. Marcus
Gunn Jaw Winking Sendromlu 5 hastadan sadece
birinde (%20) ambliyopi saptandi. Ambliyopinin
tipine gore degerlendirildiginde, tek tarafli pitozisi
olan 9 ambliyop hastanin 5’inde anizometropik
ambliyopi, 1’inde strabismik, 1’inde deprivasyon,
I’inde strabismik-anizometropik, 1’inde ise siif-
landirilamayan ambliyopi tespit edildi. Iki tarafl
pitozisi olan hastada ekzotropya ve miyopik
astigmatizma vardi ve strabismik/anizometropik
ambliyop olarak degerlendirildi. Ambliyop hastala-
rin pitozis derecesine ve ambliyopi tipine gore
dagilimi Tablo 3’te verilmistir.

Tartisma
Pek ¢ok caligmada konjental pitozisli hastalar-
da yiksek kirma kusuru, astigmatizma ve
ambliyopi birlikteligi  gosterilmistir.”''  Genel
popiilasyonda ambliyopi insidanst %3-5 olarak

Tablo 2. Hastalarda pitozis derecesi, anizometropi ve ambliyopi dagilinu

Unilateral
hafif orta agir Bilateral Toplam

Anizometrop Ambliyopi (+) 3 2 2 1 8

() 1 2 1 0 4
izometrop Ambliyopi (+) 0 1 1 0 2

) 8 4 7 1 20
Toplam 12 9 11 2 34
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Tablo 3. Ambliyop hastalarda gorme, refraksiyon, pitozis derecesi ve kayma

Pitotik Pitozis Gorme Refraksiyon/gorme

No  goz derecesi Sag sol Sag sol Sasihk Ambliyopi tipi

1 Sag Orta 0,7 0,9 +1.00 -3.00 4 30 -1.254180 - Anizometropik

2 Sag Hafif 0,6 0,4 +0,75 +0,75 475 +2,00 490 - Anizometropik

3 Sol Agir 19,0 cyc/cm 9,8 cyc/em +1,50 +0,50 - Deprivasyon

4 Sag Agir 9,8 cyc/cm 4,8 cyc/em +2,50 +2,00 +1,50 4 180 - Anizometropik

5 sol Orta 0,8 0,6 +300+1,00 4 85 +,2,75+3,00 4 107 Sol ET Strabismik/ anizometropik

6 Sag Orta 0,7 Tam +0,75+0,50 4 80 +0,25+0,25 490 - Siniflandirilamayan

7 Sol Hafif Tam 0,7 -0,25 480 +1,25 4 100 - Anizometropik

8 Sag Agir 0,7 Tam +4,00 +1,00 - Anizometropik

9 Sag Hafif 1,5 mps 0,9 +4,00 +3,00 Sag ET Strabismik

10 Sag/sol  Agir 04 0,9 -6.00-3,5 4180 -3,00-3,00 4 180 Sag XT Strabismik/ anizometropik
bildirilmektedir.'"" Yapilan calismalarda; Hastalarimizin 6’sinda (%17.6) kayma tespit

konjenital pitozisli olgularda ise bu oran %14 ila
%69 arasinda degisen oranlarda izlenmektedir.
Berk ve arkadaslarinin yaptigir calismalarinda ise
ambliyopi %30.7 oraminda bildirilmistir.'* Bizim
calismamizda ambliyopi oranini %29 olarak sap-
tadik. Calismamizda sadece 1 hastada (%2.9)
ambliyopi deprivasyona bagli olarak izlenmekte
idi. Anderson ve arkadaslarmin" yaptig1 calismada
bu oran %1.6 iken Merriam’ %1.5, Stark'® %3.7
Schneider* %3.9 olarak bildirmistir. Ambliyopi
insidanst bu kadar yiiksek olmakla birlikte
deprivasyon ambliyopisi oranlar1 oldukca az yer
kaplamaktadir. Konjenital pitozisli hastalarda yiik-
sek astigmatizma insidansi rapor edilmigtir.”'*'®
Ve biz de hastalarimizda ambliyopi etyolojisinde
yiiksek oranda anizometropi varligi ile karsilagtik.
Bes hastada (% 14.7) anizometropik ambliyopi, 2
hastada (%5.8) anizometropi ve strabismik
ambliyopi mevcuttu. Bu nedenle pitozisli hastalar-
da, refraksiyon kusurlarinin mutlaka giderilmesi,
ambliyopi varliginda kapama tedavisinin mutlaka
uygulanmasi gerekmektedir.

edildi. Literatiire bakildiginda konjenital pitozisli
olgularda kayma insidans1 %12 ile %44 arasinda
degisen oranlarda bildirilmistir.*'*'>""* Berk ve
arkadaglar1' yaptiklari ¢alismalarinda ise %23
oraninda kayma ile karsilagsmiglardir. Hastalari-
mizdaki kayma hepsinde horizontal kayma seklin-
de idi. Hicbir hastamizda vertikal kayma saptama-
dik. Kayma saptadigimiz hastalarin  %50’sinde
pitozisin optik aksi kapattigi izlenmekte idi.
Schineder® yaptigi calismasinda optik aksin kapali
oldugu hastalarda kaymanin istatistiksel olarak
daha fazla oldugunu gostermistir. Calismamizda
elde edilen sonuglar ve literatiirdeki caligmalarin
sonuglar1 Tablo 4’te 6zetlenmistir.

Konjenital pitozisde, pitotik gbzde yukar1 ba-
kis kisithiligr sik karsilasilan bir klinik durumdur.
Konjenital pitozisin etyolojisinde {iist kapaktaki
levator kasinin gelisimsel anomalisinden bahse-
dilmektedir."* Embriyolojik gelisim sirasinda
yakin iliski i¢indeki iist rektus kasinin da bu neden-
le etkilenmis olacag diisiincesi iist rektus kasinda-
ki zayifligi agiklamaktadir.”' Ancak Steel ve arka-

Tablo 4. Literatiirdeki ¢alismalarda ve bizim ¢alismamizda konjenital pitozisli olgularda saptanan sasilik,

anizometropi, astigmatizma ve amblyopi oranlari.

Sasihk Anizometropi Astigmatizma Ambliyopi Deprivasyon ambliyopisi

Awaya (6) %14 %2 % 6 % 0

Anderson (16) %76 %8 %20 % 1.6
Merriam (10) %26 %5 % 5 %20 %1.5
Stark (11) %44 % 50 % 3.7
Beneich (19) %13 %0 %27 %21.3 %0

Schineder (17) %35 %69.3 %3.9
Bizim calismamiz %29 % 35.2 %?23.5 %29.4 %?2.9
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daslar® ¢alismalarinda 38 konjenital pitozisli has-
tanin %44’iinde yukar1 bakis sirasinda pitotik goz-
deki iist rektus asir1 fonksiyonundan sozetmistir.
Biz de hastalarimizdan birinde benzer sekilde
pitotik godzde {iist rektus asir1 fonksiyonu varligini
tespit ettik.

Calismamizin sonucunda, konjenital pitozisli
olgularda yiiksek ambliyopi ve refraksiyon kusur-
larinin varligy ile karsilastik. Ambliyopi nedenleri
arasinda anizometropinin varligi biiyiik yer kapla-
makta idi. Bu nedenle konjenital pitozisli tim
hastalar konjenital pitozisin derecesinden bagimsiz
olarak refraksiyon ve ambliyopi varlig1 agisindan
degerlendirilmelidir. Refraksiyon kusurunun diizel-
tilmesi ve uygun kapama tedavilerinin, pitozisin
cerrahi tedavisinden bagimsiz olarak erken do-
nemde baglatilmasi1 gerektigini diisiinmekteyiz.
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