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Primer Hiperplastik Persistan Vitreus

Remzi AVGE!

Primer hiperplastik persistan vitreus (PHPV)
uozi etkileyen konjenital malforasyonlar icer-
sinde en sik olanidir’2. 1955°te Reese bu tab-
loyu “Idiopatik bilinen bir nedeni olmayan,
vencllikle tnilateral konjenital bir malformas-
yon” olarak tan1mlam1§;t1r3. PHPV’nin fizyopa-
tolojisini anlayabilmek i¢in oncelikle intraokii-
ler fetal vaskiiler yapinin normal embrioloji-
sini kisaca gozden gecirmek faydali olacaktir

Intraokiiler vaskiiler yap: gebeligin 3. ha-
[atasinda gelismeye baglar ve 2-3. aylarda
maksimal gelisimine ulagir. Daha sonra 4.
ayda gerilemeye baglar ve dogumda tamamen

kaybojur*1!

Intraokiiler vaskiiler yapinmn
muhtemel gorevi, akdz iiretimi ve on ka-
maranin anatomik olarak olugmasina kadar
lensin geligim agamasinda beslenmesini sag-
lamaktir'?. Ugiincii  haftada hyaloid arterin
tetal fissiirden igeri girmesiyle baglayan fetal
vaskiler yap1 8-12. haftalarda tam gelisimini
saglayarak arkadan 6ne dogru vasa hyaloidea
propria, posterior tunika vaskulosa lentis, iri-
dohyaloid damarlar, aniiler damarlar, anterior
tunika vaskulosa lentis ve en Onde pupiller
membrani 01L1§turur4'I L(Sekil 1).

Onikinci haftadan sonra 3. trimestrde ise se-
konder vitreus jeli olugmaya baglar ve vasa
hyaloidea propria damarlari periferden sant-
rale, hyaloid artere dogru sikigtirir (Sekil, 2).
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Boylece intraokiiler fetal vaskiiler yapida bag-
layan gerileme giderek artarak devam eder ve
dogumda goz igindeki vaskiiler sistemin ta-
mam! gerilemis kaybolmug olur.

Fakat bazi olgularda hala bilinmeyen ne-
denlere bagli bu fetal vaskiiler sistem tam ola-
rak gerilemez. Gozin on veva arka seg-
mentinde bu vaskiiler yapinm bir veya birkag
boliimii gerilemeden kalir. Iste bu tablo klasik
olarak pirimer hiperplastik persistan vitreus
olarak Reese tarafindan 1950°1i yillarda isim-
lcndirilmi§tir3 .Reese’den sonra son yillarda bu
konuda genis aragtirmalar yapan Goldberg,
fetal vaskiiler sistemin gelisimi ve regresyonu
ile ilgili siire¢ distinildiigiinde, bu isim-
lendirmenin lens arka yidziindeki membranlar
ve vitreustaki patolojiler haricinde vaskiiler ya-
pinin diger persistanslarini tanimlamakta ye-
tersiz kaldigim belirtmistir. Zira bu kom-
ponentlerin fetal hayatta birbirleriyle baglantls
oldugunu dolaysiyla goziin on ve arka seg-
mentindeki persistanslarin siklikla birlikte ol-
duklarini bildirmigtirs Bundan dolayi bu tablo
icin yeni bir isimlendirme giindeme getirmis
ve bu tabloyu “Persistant fetal vaskiiler yap”
olarak tamimlamistir'2. Bu tammlama gili-
niimiizde giderek kabul gormektedir.

PHPYV Klinigi:
Bu tabloda hastaligin ciddiyetine ve fetal
vaskiiler yapidan gerilemeyip dogumdan son-
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Sekil 1.
Fetal vaskiiler yap: komponetlerinin anatomik
baglantilan
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Sekil 2
Sekonder vitreus geligimi ve fetal vaskiiler yapinin
kompresyonu

ra da devam eden kalintilarin yayginliina
gore optik sinirden 6n segmente kadar birgok
degisik tablo ile karsilagabiliriz. Arka seg-
mentte optik sinir hipoplazisi ve displazisi,
makiiler hipoplazi ve displazi, Bergmeister pa-
pillasi, cadir tipi traksiyon retina dekolmani
(TRD), retinal (falsifom) fold, hyaloid arter ve
vasa hyaloidea propria kalintilan1 gézlenir. On
segmentte ise lens arkasi fibrovaskiiler plak
(bu degisik boyutlarda olabilir, en ciddi for-
munda tlim lensi basket potasi gibi kap-
layabilir), Mittendorf lekesi, yildiz bicimi ka-
tarakt lens on kapsiiliinde yapisik pigmente
tekeler, iridohyaloid damarlar, iriste centik ve

kriptler, persistan pupiller membran goz-

lenebilir!2.

Yanisira bu primer bulgulara sekonder bazi
patolojik degisiklikler de meydana gelir. Bun-
lar santrale ¢ekilmis silier progesler, katarakt,
lensin  sismesi, konjenital lensin  sub-
luksasyonu, 6n kamara siglasmasi, a¢1 ka-
panmasi glokomu, sekonder intraokiiler he-
morajiler (vitreus hemorajisi, hifema, lens
icine hemoraji, subretinal hemoraji) progressif
retina dekolmani, ektropion veya entropion
livea, korneal opasiteler, siklikla gozlene-
bilir'2. Ayrica mikroftalmi mikrokornea tipik
bulgulardir, fakat patognomonik degildir'*!'3.
Yine olgularin biiyiik bir kismi tek tarafli olsa
da bilateral tutulum da bildirilmistir. Yansira
Walker-Warburg sendromum”, Norries has-
tallg|4’18’19. Incontinentia pigmenti gibi tab-
lolarla birlikte de olabilir. |

Olgularin en sik sikayeti lokokori olarak
karsgimiza ¢ikmaktadir.Yanisira beraber oldugu
sendromlulara ait bulgularda olabilir. Karr ve
Scott?” 48 olguluk serilerinde bagvuru sikayeti
olarak %60 16kokori, %25 mikroftalmi, %23
sagilik, %5 az gbrme ve %2 de nistagmus sap-

tammslardir.

PHPYV Tan::

Tanida en gecerli metod olgunun of-
talmoskopik ve biomikroskopik muayenesidir.
Arka segment ve lens arkasindaki patolojilere
ilave olarak veya katarakt vb. sebeplerle arka
segmentin  degerlendirilemedigi  olgularda
ozellikle yiiksek biiyiitme ile ameliyat mik-
roskobu altinda yapilacak detayli én segment
muayenesinde, fetal vaskuler yap ka-
linularii gosteren iridohyaloid damarlar, per-
sistan pupiller membran, iris iizeri ile pupil ke-"
narinda loop veya ipliksi kalmtilar gibi
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bulgularin gozlenmesi tant koydurucu dzellik
tagir.

Arka segmentin oftalmoskopik olarak go-
riilemedigi lens arkas: yogun fibrovaskiiler do-
kunun oldugu olgularda, komputerize to-
mografi (CT), Manyetik resonans goriintii-
leme (MR), ultrasonografi (USG) de tanida
yardimer bilgiler verir. Yine on segmentteki
-vaskuler patolojilerin fluoreseyn anjiografi ile
tespiti de onemlidir. CT’de 1ki goziin ayni
anda kargilastirmali muayenesi ile glob bii-
yiikliik anomalilerinin tespiti, Cloquet kanali
boyunca triangular radyodens doku ve kontrast
madde verimi ile bu dokunun genislemesi,
subretinal bolgede yiiksek dansitede sivi, bu
sivinin pozisyonla yer degistirmest, okiiler kal-
sifikasyonlarin yoklugu, vitreus dansitesinde
jeneralize veya lokal artma genelde goriilen
tipik bulgulardlrls'zl. CT’de gordiigiimiiz bul-
gularin biiyiik kismu 6zellikle kalsifikasyon
olup olmadigim USG ile de rahatlikla goz-
leyebiliriz. On segment fluoreseyn an-
jiografide anterior tunica vaskulosa lentis pér—
sistansindan dolayr iris stromasinda radial
olarak uzanan strialar, iridohyaloid damarlar,

persistan pupiller membran gﬁzlcnebilirlz'ﬂ.

PHPYV ayiric1 tam :

PHPV retinoblastom (Rb), prematiirite re-
tinapatisi  (ROP), familyal eksudatif vit-

reoretinopati (FEVR), incontinentia pigmenti,

X-linked retinosizis ve infantil katarakt ile ka-
rigabilir. Bunlardan en 6nemlisi Rb’dur. Zira
gecmiste yanhsglikla Rb tanist alip eniiklee
edilmis ve histopatolik olarak PHPV tanisi
konan olgulanin bulundugu yayinlar bil-

dirilmi§tif2'23. Giintimiizde bu ayirim yardimcer |

muayene metodlar1 sayesinde ¢ok aza in-
dirilmig olmasina ragmen hala bu tiir hatalar

yapilmaktadir. PHPV’de kalsifikasyonlarin
yoklugu, 6n segmentin biomikroskobik mu-
ayenesinde fetal vaskuler yapy  kalintilarin
gozlenmesi, mikroftalmi, MR da T2 de vitreus
ve subretinal bolgenin hiperintens goriilmesi

(Rb’da hipointens) ayiricr tamda  yardime:

ozelliklerdir. Yaniswra infantil kataraktlarla sik-
likla karigmaktadir. Klinik pratikte infantil ka-
tarakt tamisi konup ameliyat edilen olgularin
aslinda onemli bir kisminin  gergekte

PHPV 'nin bir formu oldugu savunulmaktadir.

PHPV ile ilgili klasik bilgiler icerisinde
yanhs tamimlamalar mevcuttur. Ornedin her
zaman tek tarafli oldugu bilinmektedir. Fakat
cift tarafli olan (6zellikle bazi sendromlarla
birlikte olanlar) olgular da bildirilmigtir>*>?,
Yine mikroftalmi her zaman mevcut oldugu
soylenmesine ragmen bazi olgularda yoktur.
Hatta glokoma bagli buftalmus bile gelisebilir.
Yine soylendigi gibi katarakt ve mikroftalmi
kombinasyonu veya santrale c¢ekilmis silier
progesler PHPV i¢in patognomonik de-
gildir243031 ROP vb tablolarda da go-
riilebilir. Son olarak PHPV’li gozlerde de bi-
linenin  aksine nadir de olsa Rb
geligebilir! 233 Diger -bir deyisle PHPV ve
Rb birlikte olabilir.

PHPY tedavi:

PHPV'li olgularda tedavide amag goziin
anatomik biitiinliglini saglamak veya buna
ilave baz: olgularda gorsel bagar clde ctmek
olabilir. Genellikle arka segment patolojileri
olan olgularda 1yi gorme elde ctmek miimkiin
olmamaktadir. Bu olgularda progressit ka-
tarakt ve lensin gismesine bagli 6n kamara s18-
lagmasi, goz i¢i hemorajileri, sekonder glokom
gelismesi ve silier cisimde olusan progressif
traksiyona bagh fitizis gelismesi gibi goziin
anatomik biitiinliigiinii tehdit eden problemler
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celismedik¢e cerrahi  miidahale Gnerilme-
mektedir.

Bu olgularda yapilacak miidahaleden bir
gorsel kazang saglayabilmek igin bazi kri-
terlerin varhgr one siriilmiigtir. Genellikle
miidahale yas1 olabildigince erken olmalidir
(2-25 ay). Zira tek tarafli olduklarindan ¢ok
¢abuk ambliopi gelismektedir. Bahsettigimiz
gibi arka segmenti tutan patolojilerin ol-
mamasi ve Ozellikle makula ve optik sinir hi-
poplazi, displazilerini elimine etmek i¢in mut-
laka pozitif VER
Yanisira postoperatif iyi bir optik korreksiyon,

cevabi  aranmalidir!3.

agressif kapama tedavisi ve bilingli, sabirh
anne-baba da ¢ok 6nemlidir. Ancak bu sartlar
mevcut oldugunda, sadece 6n segmentte optik
aksi kapatan lens arkasi fibrovaskiiler doku,
katarakt, on kamara hemorajisi, persistan pu-
piller membran gibi komponentlerin oldugu ve
erken yakalanan olgulara gorsel bir kazang
saglamak amaciyla cerrahi miidahale uy-
gulanabilinir. Mikroftalmus ciddi boyutta ol-
madikga gormeyi etkilememektedir’®. Kisaca
optik aks temizse, anatomik biitiinliigii tehtid
eden bir problem yoksa, tablo progressif de-
filse cerrahi miidahale ©Onerilmemektedir.
Anatomik  biitiinligi saglamak icin uy-
gulanacak cerrahi miidahale de olabildigince
dar kapsamh olmalidir. Ornegin lensin alin-
mast 6n kamara sigligim diizeltiyorsa baska
miidahele yapilmadan cerrahi sonlandiril-
malidir.

Miidahale diigiiniilen olgularda cerrahi tek-
nik olarak iki ayri yaklasim sdzkonusudur.
Biri translimbal-transpupiller (anterior ) yak-
lagim, digeri ise pars palana-pars pilikata-arka
limbal (posterior ) yaklagimdir. Bu olgularda
siklikla periferik retina silier cisme dogru trak-
siyona  bagl ¢ekildiginden retinayr ha-
sarlandirmamak icin anterior yaklasim &ne-
rilmektedir! 32937 Fakat baz dhrumlar_da

anterior girigim ile tiim amecliyati bitirmek
miimkiin olamamaktadir. Orncgi‘n_mg on ka-
mara , ileri derecede vaskijiii;'izc kalin ret-
rolental fibroz plak, agir derccede vaskiilarize
ve endodiatermi gerektiren veya detayl vit-
rektomi membranektomi gerektiren olgularda
posterior girisim endikasyonu vardir!*%. Pos-
terior girigimin tercih edildigi olgularda skle-
rotimelerin pars planadan ziyade &ne daha

- yakin pars plikata veya arka limbal bélgeden

yapilmas: periferik retinal defektler olus-
turramak acisindan ozellikle Gnerilmektedir
(13,20,38-40)). Cerrahi sirasinda optik ortamin
temizlenmesi, silier cisimdeki traksiyonlarin
rahatlatilmasi1, endodiatermi ile mutlaka ka-
namanin kontrolii, retrolental dokunun dikkatli
eksizyonu, retinal yirtik  olusturulinadan
membranlarm  soyulmasina Gzen  gos-

terilmelidir.

Son yillarda bu konuda genis vaka serilerini
iceren cerrahi tedavi uygulanmig birkag ca-
13203940 popat bu ca-
ligmalarin sonuglari gorsel prognoz acisindan

lisma yayinlanmistir

pek ylzgiildiiriici degildir Karr ve Scott2
PHPV’li 48 goziin 23’ine cerrahi tedavi uy-
gulamiglar, 25’ini tedavisiz takip etmisler ve
sonugta cerrahi tedavi uygunan olgularin % 44
tinde 20/200 ve iizeri gorme elde edilirken te-
davi uygulanmayan olgularin sadece %8 inde
5/200 ve iizeri gérme saglanmig Yazarlar ¢ok
iyl bir gorme diizeyi elde edilmemesine rag-
men yinede bazi olgularda cerrahi tedavi ile
faydal gérme saglanabildigini savunmaktalar.
Pollard®?) aynmi sekilde 48 gozii safl anterior
PHPV (12 gb6z) ve posterior+anterior PHPV
(36 godz) olarak iki gruba ayirmig ve cerrahi
miidahele sonucu ilk grupta olgularin
%70°inde 20/200 ve iizeri gorme saglanirken
arka segment bulgularinin da oldugu ikinci
grupta ise olgularin tiimiinde sadece el ha-
reketleri veya 11k pozitif diizeyinde gorme
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saglanmigtir. Onun icin arka segment bul-
gularinin tabloya eslik ettigi olgularda gorsel
sonuglarin iyi olmadigini ancak saf anterior
PHPV formundaki olgulara gorsel fayda sag-
lamak amaci ile cerrahi miidahale ya-
pilabilecegini belirtmektedir. Son olarak Tres-
se?! ve ark. 1999 yilindaki ¢alismalarinda 35
goziin 32°sinde anterior+posterior PFV  sap-
tamislar ve bunlarin cerrahi tedavi sonrasi sa-
dece %7.4’linde 20/200 ve lizeri gorme elde
ctmislerdir.

Sonug olarak PHPV’li olgularin biiyiik ¢o-
gunlugunda arka segment bulgulari da tabloya
eslik etmekte, cok azi saf anterior PHPV ola-
rak kargimiza ¢ikmaktadir. Yayinlanan son ¢a-
ligmalarin sonuglan da gostermistir ki arka
segment tutulumu olan goézlerde cerrahi mii-
dahele ile faydali bir gérme elde etmek pek
miimkiin olmamakta ancak saf anterior PHPV
tipinde olan olgularda ciddi mikroftalmi ol-
madikc¢a cerrahi miidahale erken yasta (2-2,5
ay) yapilip ameliyat sonrast da sabirla amb-
liyopi ile miicadele edildigi takdirde bu ol-
gulara fayglali bir gorme saglanabilmektedir.
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