5 Ptosis

5.1 Kongenitale Ptosis

Congenital Ptosis

H. Hiibner, Gutweiler
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Der kongenitalen Ptosis liegt eine genetisch bedingte
Dystrophie des Levatormuskels zugrunde. Dies fiihrt in
unterschiedlichem Ausmass zu einer eingeschrankten
Lidhebung sowie aufgrund fibrotischer Veranderungen
zu einem Zuriickbleiben des Oberlids beim Abblick (lid
lag). Am hdufigsten kommt die sog. einfache Form vor,
bei welcher der dystrophische Prozess auf den Lidheber-
muskel beschrankt ist, wahrend bei der komplizierten
Form zusatzliche Verdnderungen hinzu treten wie Fibrose
der duReren Augenmuskeln, Synkinesien oder Lidanoma-
lien. Oberstes Ziel der Behandlung muss die Verhiitung
einer Amblyopie sein, insbesondere durch eine Okklusi-
onsbehandlung oder eine Friihoperation. Da die Ptosis
nicht selten mit Refraktionsfehlern oder Stellungsanoma-
lien einhergeht, ist eine diesbezligliche diagnostische Ab-
klarung bei jeder kongenitalen Lidsenkung unerldsslich.
Fir die operative Lidhebung wurden zahlreiche Verfahren
entwickelt, wobei sich das Operationsprinzip vor allem
nach dem Grad der Ptosis, dem AusmaR der Levatorfunk-
tion sowie den evtl. vorhandenen Begleitveranderungen

zu richten hat.

Simple congenital ptosis is the most common form, cha-
racterised by fatty dystrophy and fibrosis of the levator
muscle, which leads to a restricted elevation in upgaze
and a lid lag in downgaze. In the complicated form addi-
tional changes will be found: fibrosis of extraocular mus-
cles, synkinesia or anomalies of the lids. Moreover, con-
genital ptosis is relatively often associated with refractive
errors and/or disturbance of the binocular vision. There-
fore a careful examination is necessary. Therapeutic ma-
nagement includes first prevention of amblyopia either
by occlusion or by early surgical intervention. The choice
of operation depends on the grade of ptosis, the actual
levator function and the presence of lid anomalies as
well.

Zusammenfassung

Abstract

5.1.1 Precis

Die angeborene Lidsenkung wird eingeteilt in eine ein-
fache Form, bei welcher nur der Levatormuskel dystro-
phisch verdndert ist sowie in eine komplizierte Form, ge-
kennzeichnet durch zusitzliche Verdnderungen wie Fi-
brose der dufderen Augenmuskeln, Synkinesien und Lida-
nomalien. Ziel der Behandlung muss neben einer Lidhe-
bung vor allem die Verhiitung einer Amblyopie sein.

5.1.2 Einleitung

Der Sammelbegriff ,kongenitale Ptosis“ beinhaltet eine
Reihe klinisch durchaus unterschiedlicher Formen
(ETab5-0). Allen gemeinsam ist die Tatsache, dass nicht
nur eine dsthetische Beeintrdachtigung vorliegt, sondern
dass es dariiber hinaus bei starkerer Auspragung auch zu
einer irreversiblen Beeintrichtigung der Sehfunktion
(Amblyopie) kommen kann, wenn nicht rechtzeitig einge-
griffen wird. In dieser Hinsicht unterscheidet sich die
kongenitale Ptosis deutlich von der im Erwachsenenalter
erworbenen Lidsenkung.

Tab. 5.1 Klassifikation der Ptosis.

kongenitale Ptosis erworbene Ptosis

1. einfache Ptosis 1. myogene Ptosis

2. komplizierte Ptosis 2. aponeurosebedingte Ptosis
2.1 mit Heberparese 3. synaptogene Ptosis

2.2 mit Synkinesien 4. neurogene Ptosis

2.3 Blepharophimose- 5. mechanische Ptosis
Syndrom

[<)]

2.4 Fibrose-Syndrom . Pseudoptosis

Pathogenetisch liegt der kongenitalen Ptosis eine gene-
tisch bedingte Dystrophie des quergestreiften Levator-
anteils zugrunde. Die Muskelfasern sind in unterschiedli-
chem AusmaR fettig degeneriert oder durch Bindegewebe
ersetzt [T]. In Relation zu diesen Verdnderungen steht die
Funktion des Lidhebermuskels. Je stdrker die Degenera-
tion, desto schlechter die Lidhebung und je hoher der
Bindegewebsanteil, desto mehr bleibt das Oberlid beim
Abwidrtsblick zuriick; es entsteht der sog. ,lid lag“
(E-ABD-5-])). Letzterer ist immer ein untriigliches Zeichen
fiir eine kongenitale Genese der Lidsenkung, sofern eine
vorangegangene Ptosis-Operation ausgeschlossen werden
kann. Einzelnen Literaturberichten zufolge soll gelegent-
lich auch eine Aponeurosedefekt verantwortlich sein fiir
die Entstehung einer angeborenen Ptosis [Z]. Moglicher-
weise handelte es sich dabei um einen perinatal erworbe-
nen Schaden; der Autor selbst hat in mehr als drei Jahr-
zehnten keine eigenen entsprechenden Beobachtungen
machen kénnen.
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Abb.5.1 a Patientin mit kongenitaler Ptosis auf der rechten
Seite. b Aufgrund der fibrotischen Veranderungen im Levator-
muskel zeigt sich trotz der nur maRig ausgepragten Ptosis ein
deutliches Zuriickbleiben des Oberlids beim Abblick (sog. lid

lag).

Alle kongenitalen Ptosisformen bestehen seit der Ge-
burt und zeigen im Laufe des Lebens keine nennenswer-
ten Anderungen. Scheinbare spontane Besserungen fin-
den sich nur bei der synkinetischen Ptosis und beruhen
auf dem Umstand, dass die betroffene Person gelernt hat,
besser mit der Behinderung umzugehen.

5.1.3 Klinische Bilder
Einfache kongenitale Ptosis

Bei der einfachen angeborenen Lidsenkung finden wir le-
diglich die eingangs beschriebene Veranderung des quer-
gestreiften Anteils des Levatormuskels vor mit entspre-
chender Funktionsein schrankung, d.h. Hebungsdefizit
im Aufblick und ein Zuriickbleiben des Oberlids beim Ab-
blick. Sie kann unterschiedlich stark ausgepragt sein, wird
autosomal dominant vererbt und ist in der Mehrzahl der
Fdlle einseitig. Die Art des operativen Vorgehens richtet
sich nach dem Schweregrad der Ptosis und der vorhande-
nen Levatorfunktion.

Kongenitale Ptosis mit
Hebereinschrankung

Da Levatormuskel und M. rectus superior entwicklungs-
geschichtlich zusammenhdngen, ist in ca. 15% aller Fille
auch der obere gerade Augenmuskel vom Degenerations-
prozess betroffen, was zu einem Tieferstand des Auges
und zu einem unterschiedlich ausgepragten Hebungsdefi-
zit fithrt mit der Folge, dass auch das Bell-Phdnomen re-
duziert oder gar aufgehoben ist (FADD.5.7).

Abb.5.2 a Komplizierte kongenitale Ptosis links mit Heber-
parese. b Beim Aufwartsblick ist keinerlei Hebungseffekt auf
der betroffenen Seite zu verzeichnen.

Abb.5.3 a Komplizierte kongenitale rechtsseitige Ptosis mit
Synkinesie. b Bei seitlicher Bewegung des Unterkiefers zeigt
sich ein Hebungseffekt mit groRer Amplitude. Eine Resektion
des Levatormuskels wiirde in einem solchen Falle z. B. bei
Kaubewegungen zu einer weit aufgerissenen Lidspalte fiihren.

Synkinetische Ptosis

Diese stets einseitige Form ist gekennzeichnet durch eine
mehr oder minder ausgeprdgte Hebung des Oberlids bei
horizontalen oder vertikalen Bewegungen des Unterkie-
fers, z.B. beim Kauen (FEABb. 5.3). Als Ursache wird eine
innervatorische Fehlverbindung zwischen dem dritten
und fiinften Hirnnerven angenommen.

Die Operationswahl hdngt entscheidend vom Ausmafd
der Amplitude der Lidbewegung ab. Bei geringer Ampli-
tude kann wie bei einer einfachen Ptosis vorgegangen
werden. Bei groBerer Amplitude jedoch wiirde eine Leva-
torresektion zu einer abnorm weit aufgerissenen, kosme-
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Abb. 5.4 Kind mit klassischem Blepharophimose-Syndrom.

tisch inakzeptablen Lidspalte fithren. Als ,Notlosung* ka-
me in solchen Fillen eine einseitige Frontalissuspension
in Betracht, am besten verbunden mit einer Levator-
durchtrennung, wobei dann immer noch der einseitige
lid lag stéren wiirde. Das beste kosmetische Resultat lie-
fert daher eine beiderseitige Levatordurchtrennung zu-
sammen mit einer beidseitigen Frontalis-Suspension [3],
[Z]. Friithere Versuche, das Problem mittels einer Levator-
transposition, bei welcher der Lidhebermuskel oberhalb
des Whitnall-Bandes abgetrennt und am Frontalis fixiert
wird, zu 16sen, zeigten leider keine befriedigenden Dauer-

resultate [5], [G]

Blepharophimose-Syndrom

Auch diese Ptosisform wird autosomal dominant vererbt
mit hoher Penetranz. Nach den Erfahrungen des Autors
kommt sie fast ausschlieBlich doppelseitig vor.

Klinisch finden sich eine zumeist ausgeprédgte Ptosis
ohne Levatorfunktion, ein verdicktes und vertikal ver-
kiirztes Oberlid, eine horizontale Verschmdlerung der
Lidspalte mit einem Telekanthus (Blepharophimose) so-
wie ein inverser Epikanthus.

Nicht selten tritt zusdtzlich eine lateral betonte Unterli-
dretraktion auf bis hin zum Ektropium auf (FAbb. 53).

Therapeutisch hat der Ptosis-Operation in Form einer
Frontalis-suspension eine Korrektur des Epikanthus und
Telekanthus um wenigstens 3 Monate vorauszugehen, da
die erforderliche horizontale Straffung sonst unweigerlich
zu einem erneuten Absinken der Oberlider fiihren wiirde.

Fibrose-Syndrom

Dieses seltene Krankheitbild ist gekennzeichnet durch
eine einoder beidseitige Fibrosierung des Levatormuskels
sowie der Augenmuskeln, wobei der Rectus superior zu-
meist am stdrksten betroffen ist. Als Folge finden wir ne-
ben der Ptosis ausgeprdgte komplexe Augenmotilitdtssto-
rungen, insbesondere eine vollige Einschrankung der Bul-
bushebung mit ausgeprdgter Kopfzwangshaltung
(EADD.53).

Hier kommt es entscheidend auf eine Friihoperation
an, welche méglichst schon im ersten Lebensjahr statt-
zufinden hat, weil sonst der fortschreitende Fibrosie-
rungsprozess alle Erfolgsaussichten zunichte macht. Die
ErstmalBnahme besteht in einer Schieloperation, wobei

Abb.5.5 a Fibrose-Syndrom mit Kopfzwangshaltung. b Beim
Versuch einer Lidhebung kommt es lediglich zu unkoordinierter
Seitwartsbewegung der Augen.

einer ausgiebigen Riicklagerung des Rectus inferior die
grofdte Bedeutung zukommt. Erst in einem zweiten
Schritt sollte die Lidsenkung angegangen werden.

5.1.4 Therapeutisches Vorgehen

Bei der kongenitalen Ptosis kann es bei einer ausgeprag-
ten partiellen oder vollstindigen Pupillenokklusion zu
einer sog. Stimulus-Deprivations-Amblyopie (SDA) kom-
men. AuRBerdem ist die angeborene Lidsenkung iiberpro-
portional hdufig mit Refraktionsfehlern und/oder Stel-
lungsanomalien vergesellschaftet, die ihrerseits ebenfalls
zu einer Amblyopie fithren kénnen [7], [3], [3], [10], [TT],
[TZ]. Diesbeziiglich hat die ErstmaRnahme daher in einer
umfassenden Untersuchung zu bestehen, gefolgt von
einer Amblyopie-Prophylaxe, zu welcher neben einer
evtl. erforderlichen Refraktionskorrektur die Okklusions-
behandlung gehort. Lasst sich indes mit Mafnahmen wie
einer konsequenten Okklusion oder einer Ptosisbrille kei-
ne ausreichend freie Pupille erzielen oder nur um den
Preis einer extremen Kopfzwangshaltung, dann ist eine
Frithoperation bereits in den ersten drei Lebensjahren an-
gezeigt, bei einer vollstindigen Pupillenokklusion sogar
in den ersten Lebenswochen in Form einer ,provisori-
schen* Schlingenoperation mittels eines dicken Fadens.
Besteht hingegen keine Amblyopiegefahr, dann sollte die
operative Korrektur der Lidsenkung moglichst vor der
Einschulung zwischen dem 4.- 6. Lebensjahr vorgenom-
men werden.

Operationsverfahren

Fiir die Lidhebung im Rahmen einer kongenitalen Ptosis

wurden im Laufe der Zeit zahlreiche Verfahren ent-

wickelt, denen allesamt eines der folgenden Wirkprinzi-

pien zugrunde liegt:

a) eine Kiirzung des Lidhebermuskels (Levatorresektion),

b) die Schaffung einer mechanischen Verbindung zwi-
schen Lid und dem Stirnhebermuskel, um die Fronta-
lisaktion effektiver auf das Lid zu {ibertragen (Fronta-
lis-Schlinge bzw. Frontalis-Suspension),

c) die Schaffung einer Gegenparese am Partnerauge.
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Jede dieser Verfahrensgruppen hat ihren speziellen Indi-
kationsbereich, abhdngig vom Grade der Ptosis und der
vorhandenen Levatorfunktion (FTab. 5-3).

Tab. 5.2 Einteilung der Schweregrade der Ptosis nach Beard: Die
Zahlen geben die Reduzierung der freien vertikalen Hornhaut-
strecke bei Geradeausblick an, welche normalerweise 9 mm be-
tragt.

Lidsenkung 1-2mm leichte Ptosis
3mm maRige Ptosis
4mm und mehr schwere Ptosis

Levatorresektion

Als anerkanntes Standardverfahren bei noch ausreichen-
der Levatorfunktion darf heute die transkutane Levator-
kiirzung ohne Tarsusresektion gelten (F_AbD. 5.9). Bei der
prdoperativen Bestimmung der Resektionsstrecke wird
iiberwiegend den Empfehlungen von Beard gefolgt
(ETab533). Alternativ kann man sich aber auch bei eini-
ger Erfahrung nach dem intraoperativen Effekt richten,
da der Eingriff bei Kindern grundsatzlich in Vollnarkose
ausgefiihrt wird und somit kein Lokalandsthetikum das
Bild verfdlscht. Da in den ersten Monaten nach der Pto-
sis-Operation die Spannung im dystrophischen Lidmuskel
nachlasst, sollte im Gegensatz zu erworbenen Formen ein
Ubereffekt angestrebt werden, der umso groRer sein darf,
je schlechter die Levatorfunktion ist.

Tab. 5.3 Dosierungsempfehlungen nach Beard [T3], [T24] fir eine
Levatorresektion bei kongenitaler Ptosis.

Levatorfunktion  Ptosisgrad Resektionsstrecke
Giber 7mm 2mm 10-13mm

3mm 14-17 mm
5-7mm 2mm 14-17 mm

3mm 18-22 mm

4mm Gber 23 mm
2-4mm 3mm 18-22 mm

4mm tiber 23 mm

LEX Ny
Abb.5.6 a Transkutane Levatorresektion. Nach Durchtrennung von Haut und Orbikularis ist die Levatorvorderfldche freigelegt.
Die Spitze der Schere zeigt auf das Whitnall-Band mit dem dariiber liegenden praaponeurotischen Fettgewebe. b Nach Abtrennung

der Levatorstrukturen am Tarsusoberrand wird zwischen Bindehaut und der Levatorriickflache nach oben prépariert. ¢ Hervorholung
des Levatormuskels; bei groRBeren Resektionsstrecken empfiehlt sich wie hier die senkrechte Durchtrennung der Seitenhorner.

Frontalis-Suspension

Wadhrend bei einer schlechten Levatorfunktion allenfalls
noch noch eine maximale Levatorresektion in Betracht
kommt, ist bei einer fehlenden Levatorfunktion die Fron-
talis-Suspension die Methode der Wahl. Als Schlingenma-
terial ist bisher eine Vielzahl verschiedener Stoffe zum
Einsatz gekommen, angefangen vom Seidenfaden bis hin
zu korpereigenem Gewebe, wobei die Schlinge {iblicher-
weise ohne direkte Sicht mit einer Fasziennadel einge-
bracht wird.

Nach {ibereinstimmenden Erfahrungen gilt autologe
Faszia lata derzeit als bestes Material. Ihre Gewinnung er-
fordert jedoch einen zusdtzlichen Eingriff, der nicht im-
mer gewiinscht und indiziert ist; bei Kindern unter drei
Jahren steht sie tiberdies aufgrund der geringen Korper-
grofe zumeist nicht in ausreichender Linge zur Ver-
fiigung.

Von den zahlreichen unterschiedlichen Arten der
Schlingenfiihrung finden heute fast nur noch die Verfah-
ren nach Fox und Crawford Anwendung. Bei kleineren
Kindern empfiehlt sich die pentagonale Form nach Fox
[T5], vor allem, wenn die erste Fadenschlinge bei einer
Frithoperation lediglich als Provisorium dient.

Demgegeniiber hat die aufwendigere Schlingenfiihrung
nach Crawford [T6] den Vorteil, dass sich mit ihr die Kon-
tur des Lidbogens besser formen ldsst. Gleiches kann man
erreichen mit der vom Autor entwickelten Technik [T7],
bei der die beiden Schlingen unter Sicht direkt auf dem
oberen Drittel der Tarsalplatte fixiert und dann hinter
dem Septum nach oben gefiihrt werden (E-Abb- 5-7). Vor
allem bei Verwendung von 3-4 mm breiten Streifen aus
Mersilene- oder Dacron-Netz ldsst sich damit ein stabiles
Dauerresultat erreichen, wobei allerdings wegen des all-
mdhlichen Einwachsens von Gewebe eine Nachkorrektur
problemlos nur innerhalb der ersten postoperativen Wo-
che moglich ist.

Der Nachteil aller Schlingenoperationen liegt in dem
zwangsldufig auftretenden ausgepragten ,lid lag“, der
insbesondere bei einseitiger Ausfithrung kosmetisch er-

heblich stért (EADD5).
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Abb.5.7 a, b Technik des Autors mit
doppelter Schlinge und direkter Fixation des
Schlingenmaterials - hier T mm Silikonstadbe
— im Bereich des oberen Tarsusdrittels mit je
zwei Nahten.
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der Hand, dass dieses Verfahren nur ausgesuchten Féllen
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Zusammenfassung ﬂ

Hintergrund: Die Diagnostik und Therapie der kindlichen
Ptosis stellt aufgrund der oft eingeschrankten Untersuch-
barkeit der Kinder und der Notwendigkeit der Durchfiih-
rung der Operation unter Narkose eine besondere Heraus-
forderung dar. Dieser Artikel soll die Differenzialdiagnosen
und besonderen Befunde der kindlichen Ptosis darstellen
und auf die operativen Besonderheiten hinweisen.
Diagnostik und Therapie: Die kindliche Ptosis ist meist
durch eine einfache unilaterale Ptosis mit Dysgenesie des
Musculus levator palpebrae verursacht. Alternativ kom-
men verschiedene andere neurogene, neuro-myogene,
aponeurotische, sympathische, mechanische Ursachen
bzw. Syndrome in Betracht. Eine ausfiihrliche Anamnese
inklusive Geburtsumstande und Familienanamnese, eine
ausfihrliche Beobachtung und eine ophthalmologische
Untersuchung sind zur Diagnostik unerldsslich. Eine Am-

blyopie durch die Ptosis, den Strabismus oder die Aniso-
metropie ggf. mit Hornhautastigmatismus sollte friihzei-
tig erkannt und therapiert werden. Zur korrekten Diag-
nosefindung und Operationsplanung sind das AusmaR
der Ptosis, das Bell-Phdnomen und die verbliebene Leva-
torfunktion ausschlaggebend. Ziel der Operationen ist
eine symmetrische Stellung der Oberlider. Am hdufigsten
wird zwischen dem 3. und 5. Lebensjahr bei einer Leva-
torfunktion von tiber 3 mm die Levatorresektion durch-
gefiihrt. Bei schlechterer Levatorfunktion ist die Fronta-
lissuspension die Methode der Wahl. Die haufigsten
Komplikationen sind die Unterkorrektur, die nicht opti-
male Lidkonfiguration und die Amblyopie. Selten ent-
steht eine Uberkorrektur, die zu einer Keratopathie und
Sicca-Beschwerden fiihren kann.

Schlussfolgerung: Die Levatorresektion ist in den
meisten Fallen der leichten und mittleren kindlichen
Ptosis eine Erfolg versprechende Methode. In schweren
Fallen muss eine Frontalissuspension erfolgen.

Abstract 0

Background: The diagnosis of and therapy for paediatric
ptosis present challenges because of difficulties in perfor-
ming preoperative examinations and the inability of the
patient to provide intraoperative cooperation for proper
lid placement. The authors provide an overview of the
different forms and findings in congenital ptosis patients
and point out the difficulties of the surgical procedures.

Diagnostics and Therapy: The majority of paediatric
ptosis cases is simple unilateral congenital ptosis with dys-
genesis of the levator palpebrae superioris muscle. Other
different forms exist due to neurological, neuro-myoge-
nic, aponeurotic, sympathic, and mechanical reasons or
syndromes. The relevant history is obtained, including
birth history and family history, careful observation and
full ophthalmological examination are necessary. Amblyo-
pia because of ptosis, strabismus or anisometropia with
corneal astigmatism should be recognised and treated
early. The preoperative examination is vital for determi-
ning the appropriate diagnosis and is useful for selecting
the appropriate procedure. Ptosis correction is based on
ptosis severity, Bell phenomenon and levator function.
The primary goal is symmetry of the upper lids. Most fre-
quently a levator resection is performed between the 3 rd
and 5th year with a levator function of more than 3 mm.
The most common complication is undercorrection, poor
lid contour or amblyopia. Overcorrection may be associa-
ted with dry eye syndrome and keratopathy.

Conclusion: Levator resection is a useful procedure for
the correction of mild to moderate ptosis. Frontalis sus-
pension surgery is effective for congenital ptosis with
poor levator function.
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