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Streszczenie: Celem badan byto przedstawienie zréznicowanego obrazu klinicznego zespotu przetrwatego unaczynienia ptodowego (persistent
fetal vasculature syndrome — PFVS), okreslanego réwniez mianem przetrwatego hiperplastycznego pierwotnego ciata szklistego
(persistent hyperplastic primary vitreous body — PHPVB) obserwowanego w grupie niemowlat i dzieci starszych.
Materiat i metody: retrospektywnie przeanalizowano historie choroby czworga dzieci, u ktérych na dnie oczu obserwowano
zmiany charakterystyczne dla tylnej postaci zespofu przetrwatego hiperplastycznego ciata szklistego. Przeprowadzono podsta-
wowe badania okulistyczne oraz wykonano badania genetyczne, cytogenetyczne i laboratoryjne w celu wykluczenia wspoét-
istniejacych schorzen bakteryjnych, wirusowych, pasozytniczych, jak tez wrodzonych patologii rozwojowych oczu oraz zmian
nowotworowych siatkdwkowo-naczyniéwkowych okresu niemowlgcego. Obrazy z dna oka archiwizowano za pomocg aparatu
Ret-Cam II. W celu okre$lenia wymiaru osiowego gatek ocznych i wykluczenia okulistycznych schorzen wspdtistniejgcych wyko-
nano badania ultrasonograficzne (USG-A, USG-B i USG-kolor Doppler).
Wyniki: w badaniu oftalmoskopowym obserwowano rézne obrazy kliniczne tylnej postaci przetrwatego hiperplastycznego cia-
fa szklistego. Zaobhserwowane zmiany obejmowaly btone wiéknisto-naczyniowa biegnaca od tarczy nerwu wzrokowego (n. II)
w kierunku rabka zebatego siatkdwki, towarzyszace rozwarstwienie siatkdwki, zauwazono obecno$é przetrwalej tetnicy ciafa
szklistego lub réznoksztattnych mas pozasoczewkowych. W oczach dotknigtych chorobg obserwowano wspétistnienie mato-
ocza, zatmy, jaskry, ogniska degeneracyjnego siatkowki, rozwarstwienia siatkdwki i wylewow doszklistkowych. Zez i oczoplas
oraz wada serca w postaci przetrwatego krazenia ptodowego towarzyszyty zmianom okulistycznym. W diagnostyce réznicowej
wykluczono choroby zapalne i uwarunkowane genetycznie.
Whioski: charakterystyczne objawy kliniczne i wyniki badan obrazowych potwierdzity rozpoznanie przetrwatego hiperplastyczne-
go pierwotnego ciafa szklistego (PHPVB). Sugerowane rozpoznanie zespotu przetrwatego unaczynienia pfodowego (PFVS) nalezy
potwierdzi¢ uzupetniong diagnostyka w kierunku innych wad rozwojowych — ocznych i uktadowych.

Stowa kluczowe:  Zespot przetrwalego unaczynienia pfodowego, przetrwate hiperplastyczne pierwotne ciafo szkliste, objawy kliniczne, diagnosty-
ka, leczenie.

Summary: Purpose: The aim of this review is to present cases of clinically differentiated picture of persistent fetal vasculature syndrome — PFVS
(also called persistent hyperplastic primary vitreous body — PHPVB) observed in group of infants and children.
Material and methods: Case records of four children with characteristic changes of posterior form of persistent fetal vasculature
syndrome, which were observed on fundus of the eyes, were analyzed retrospectively. Routine ophthalmological examination,
genetic, cytogenetic and laboratory tests towards coexisting bacterial, viral and parasitic diseases and congenital anomaly of
the eye or chorioretinal neoplastic changes of neonatal period were performed. Ophthalmological changes were archived using
Ret-Cam Il apparatus (Clarity Medical Systems). Measurement of the axial diameter of the eyes and exclusion coexisting ocular
disease by ultrasonography (A-scan US i B-scan US and color Doppler ultrasonography — CDU), were performed.
Results: Different clinical image of posterior form of persistent hyperplastic primary vitreous body was observe in ophthalmo-
logical examination. Changes such as fibrovascular tissue connecting optic disc (n. Il) with ora serrata of the retina coexisting
with retinoschisis, retrolental mass or persistent hyaloid artery were observed. Additionally concomitant features in pathological
eyes were: iris hypoplasia, corectopia, microphthalmia, congenital cataract, secondary glaucoma, degeneration or retinoschisis
and intrvitreous haemorrhage. Strabismus, nystagmus and heart disease in the form of persistent fetal circulation were associa-
ted with ophthalmological changes. Inflammatory and genetically determined diseases were excluded in differential diagnosis.
Conclusions: The diagnosis of persistent hyperplastic primary vitreous body (PHPVB) was confirmed by characteristic clinical
symptoms and results of the additional research. Suggestion of recognition of this syndrome (PHPVB) as well as persistent fetal
vasculature syndrome (PFVS) should be implemented diagnostics towards other optic and systemic development defects.

Key words: persistent fetal vasculature syndrome, persistent hiperplastic primary vitreous body, clinical symptoms, diagnosis, treatment.

ISSN 0023-2157 Index 362646
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Wstep

Zespot przetrwatego unaczynienia ptodowego (persistent fe-
tal vasculature syndrome — PFVS), okreslany réwniez mianem
przetrwatego hiperplastycznego pierwotnego ciata szklistego
(persistent hyperplastic primary vitreous body — PHPVB) jest
rzadkim schorzeniem powstajgcym w wyniku zaburzonego za-
niku pierwotnego ciata szklistego, ktéremu towarzyszyé moga
nieprawidtowy rozwdj soczewki oraz wtérne zmiany chorobo-
we w siatkéwce lub w innych strukturach gatki ocznej (1-3).
W pi$miennictwie opisywane sg postaci tego schorzenia — izo-
lowana oraz towarzyszaca innym zaburzeniom okulistycznym.
Najczesciej PFVS spotykany jest u dzieci przedwczes$nie uro-
dzonych, jego patogeneza nie jest ostatecznie wyjasniona (1,3).
Jedng z hipotez jest genetyczne uwarunkowanie schorzenia,
w ktérym obok dziedziczenia autosomalnie dominujacego i rece-
sywnego najczesciej spotyka sie sporadyczng posta¢ zespotu.
W niektérych przypadkach mutacja gendw odpowiedzialnych
za chorobe Norriego i wspditowarzyszace jej pseudoglioma lub
rodzinna wysigekowa witreoretinopatia, ktére sg niezbedne do
regresji pierwotnego ciata szklistego, oraz brak proteiny Arf tu-
mor-suppressor uznawane sg za czynniki patogenetyczne tego
zespotu (1,2). Niektére badania wskazujg na wplyw kokainy
i LSD (dietyloamid kwasu lizergowego) stosowanych w czasie
cigzy na wystgpienie tej anomalii rozwojowej (1,4).

Cecha/ Feature
Dziecko 1./ Child 1

cigcie cesarskie/ caesarean

Pordd/ Delivery section

Wiek w okresie ustalenia
rozpoznania (lata)/

Age in moment of identify of
disease (year)

6 miesigcy/ 6 months

Hbd (tydz.) (week) 39
Srednia waga urodzeniowa

(g)/ Average weight of birth 2300
(9)

Doniesienia w pi$miennictwie nt. przypadkdw dzieci z rozpo-
znaniem klinicznym przetrwatego hiperplastycznego ciata szkli-
stego (PHPVB) w okresach niemowlecym i wczesnodzieciecym
sq nieliczne, dlatego tez autorzy tej pracy przedstawili retro-
spektywna analize grupy mtodych pacjentéw z obrazem zmian
chorobowych, ktéry jest charakterystyczny dla tej jednostki
chorobowej, omawiajac jednoczes$nie zagadnienia zwiazane z jgj
réznicowaniem.

Pacjenci i metody

Analiza objeto grupe 4 dzieci w wieku od 1. do 7. roku
zycia ($rednia wieku 3,5 roku), u ktérych rozpoznano zespét
przetrwatego unaczynienia ptodowego. Wiek urodzeniowy
w badanej grupie wahat si¢ w granicach 35-40 Hbd ($rednio
38,25 Hbd), waga urodzeniowa miescita si¢ w granicach 1900-
-2850 g ($rednio 2462,5 g). W grupie czworga analizowanych
dzieci troje zostato urodzonych o czasie, a tylko jedno przed-
wczesnie, przy czym dzieci nr 1 i nr 3 zostaty urodzone za po-
moca cigcia cesarskiego, natomiast dzieci nr 2 i nr 4 — sitami
natury. Okresy cigzy i okotoporodowy w omawianych przypad-
kach przebiegaty bez powiktan, natomiast u noworodka wcze-
$niaczego obserwowano zespét zaburzen oddychania z krwa-
wieniem dokomorowym. Charakterystyke analizowanej grupy
przedstawiono w tabeli I.

Liczba dzieci/ Number of children

Dziecko 2./ Child 2

naturalny/ natural

3. miesigc zycia/ 3-rd month

Dziecko 3./ Child 3 Dziecko 4./ Child 4

cigcie cesarskie/ caesarean

. naturalny/ natural
section v/

Ostro$¢ wzroku w czasie
rozpoznania/ Visual acuity in
time of diagnosis

Ostro$¢ wzroku w okresie
kolejnej obserwacii/ Visual
acuity during follow-up

Przedni odcinek/
Anterior segment

Dno oka/ Fundus of eye

okiem chorym nie wodzi za

przedmiotem/ sick eye do not | przedmiotem/ sick eye do not

follow objects

4 lata/ 4 years
oko chore — bp$/ sick eye
—wip

granice normy/ standard
borders

okiem chorym nie wodzi za

oko chore — bp$/ sick eye

3. miesigc zycia/ 3-rd month 7 lat/ 7 years
40 35 39
2850 1900 2800
wodzi bardzo stabo gatkami
ocznymi za przedmiotem/ P
v P OL (oko chore — bps/ sick
follow obiects poorly following movements —
) of the eyes Y P
3 lata/ 3 years
3 lata/ 3 years zmiany chorobowe obuoczne/ 7 lat/ 7 years
both eyes lesions oko chore — bp$/ sick eye
—wlp OPc.c0,1 —wlp
OLcc0,1

granice normy/ standard
borders

OP — rozwarstwienie siatkdw- | OL — biate masy zasoczew-

ki, wybroczyny krwotoczne
przedsiatkdwkowe/ retino-
schisis, petechie epiretinalis

kowe przestaniajgce wglad
w dno oka, gdy Zrenica jest
waska, fragmentarycznie

OP/OL - hipoplazja zrghu
teczéwki, szczelina teczéwki,
ektopia zrenicy, zaéma wro-
dzona biegunowa przednia/
RE/LE — iris hypoplasia, iris
coloboma, ectopic pupil, con-
genital polar anterior cataract

OL — biate masy pozaso-
czewkowe zlokalizowane na
obwodzie siatkéwki, szczelina
tarczy nerwu wzrokowego,

OL — poszerzona reaktywna
zrenica/ LE — dilatated reac-
tive pupil

OL — cigg tkanki wtéknistej
idacy od tarczy nerwu
wzrokowego i biate masy
zasoczewkowe/
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Cecha/ Feature

USG-A oko chore/ US-A
affected eye

Diugo$¢ gatek ocznych (mm)/
Axial length (mm)

USG-B oko chore/ US-B
affected eye

USG Doppler color — oko
chore/ US color Doppler —
affected eye

Schorzenia wspdtistniejace u
dziecka/ Coexisting diseases
at child

Badania genetyczne w
kierunku Rb
Genetic tests towards Rb

Przeciwciata anty Toxoplasma
gondi/ Anti Toxo antibodies

Przeciwciata anty Rubella/
Anti rubella antibodies

Przeciwciata anty CMV/
Anti CMV antibodies

Przeciwciata anty Borrelia
burgdorferi/ Anti Borrelia
antibodies

Przeciwciata anty Toxo-
cara canis/ Anti toxocara
antibodies

Tab. I.
Tab. I.

Dziecko 1./ Child 1

OL — cigg szklistkowo-siat-
kéwkowy idacy od tarczy n. Il
w kierunku rabka zgbatego,
biate masy zasoczewkowe,
rozwarstwienie siatkéwki
towarzyszace btonom wiék-
nistym obejmujace rozlegly
obszar siatkéwki/ LE — fibrous
tissue stretched from optic
disc to ora serrata with white,
elevated mass located in a
peripheral area of the retina

OP/RE-17,8 mm
OL/LE-18 mm

hyperechogeniczne, nieregu-
larne masy zasoczewkowe,
cigg widknisty biegnacy do
tarczy nerewu wzrokowego/
hyperechogenic, irregular
conglomerates behind the
lens, fibrous tissue stretched
to the optic disc

w oku towarzyszacym
hypoechogeniczne wakuole
w szklistce/ hypoechogenic
vacuolisationes in the vitre-
ous body

nie wykonywano/ not
performed

matoocze, zez,oczoplas/
microphthalmus, strabismus,
nystagmus

nie wykonano/ not performed

lgG(-) IgM(-)
lgG(-) IgM(-)
IgG(-) lgM(-)
IgG(-) lgM(-)
lgG(-) IgM(-)

Charakterystyka grupy dzieci z PHPVB.
Characteristic of childs group with PHPVB.

Liczba dzieci/ Number of children

Dziecko 2./ Child 2

widoczna przetrwata tetnica
ciata szklistego/ LE — white
conglomerate behind the lens
covering the fundus when the
pupil is constricted, fragmen-
taric visible persistent hyaloid
artery

OP/RE-18,1 mm
OL/LE-16,3 mm

hyperechogeniczne, nieregu-
larne masy zasoczewkowe,
dodatkowo ciag hyperecho-
geniczny od tarczy n. Il do
tylnej powierzchni soczewki
sugerujacy obecnos¢ tetnicy
ptodowej/ hyperechogenic,
irregular conglomerates
behind the lens, additional
fibrous tissue stretched from
the optic disc to the posterior
part of the lens suggesting
presence of hyaloid artery

potwierdzono przeptyw w
ciggu wiéknistym pozaso-
czewkowym jako ptodowa
tetnice szklistki/ considered
blood flow in the fibrous
tissue behind the lens as the
hyaloid artery

matoocze, zez, oczoplas/
microphthalmus, strabismus,
nystagmus

nie stwierdzono mutacji/
mutation not concerned

IgG(-) IgM(-)

l9G(-) IgM(-)

l9G(-) IgM(-)

I9G(-) IgM(-)

lgG(-) IgM(-)

Dziecko 3./ Child 3

Dziecko 4./ Child 4

liczne zmiany zwyrodnieniowe | fibrous tissue stretched from

siatkdwkowo-naczyniéwko-
we/ LE — white | conglome-
rates behind the lens ocated
periferically on the retina,
coloboma of the optic nerve,
multiple vasculo-retinales
degenerationes

OP/RE-17,5mm
OL/LE - 14,0 mm

hyperechogeniczne, nieregu-
larne masy zasoczewkowe/
hyperechogenic, irregular
conglomerates behind the
lens

nie wykonywano/ not
petformed

matoocze, PDA+Pfo,
whnetrostwo prawostronne/
microphthalmus, PDA + Pfo,
cryptorchidism on the right
side

nie stwierdzono mutacji/
mutation not concerned

lgG(-) IgM(-)
lgG(+) IgM(-)
lgG(-) IgM(-)

IgG(-) IgM(-) watpliwy/
uncertain

IgG (-) IgM(-)

optic disc and white colglo-
merates behind the lens

0P/ RE — nie badano/ RE not
examinated
OL/LE-18 mm

hyperechogeniczne, nieregu-
larne masy zasoczewkowe,
cigg widknisty biegnacy do
tarczy nerwu wzrokowego/
hyperechogenic, irregular
conglomerates behind the
lens, fibrous tissue stretched
to the optic disc

nie wykonywano/ not
performed

matoocze, zez, oczoplas/
microphthalmus, strabismus,
nystagmus

nie stwierdzono mutacji/
mutation not concerned

IgG(-) IgM(-)

lgG(-) lgM(-)

l9G(-) IgM(-)

l9G(-) IgM(-)

IgG(-) IgM(-)
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Badanie okulistyczne odcinkdéw oka — przedniego i tylnego
— przeprowadzono zgodnie z obowigzujgcymi standardami. Dno
oczu oceniano po mydriazie (Tropicamidum 0,5% i Neosyneph-
rinum 2,5%) z zastosowaniem archiwizacji systemem kamery
siatkéwkowej Ret-Cam Il. Jednoczasowo wykonywana byta
diagnostyka réznicowa schorzen zapalnych oraz uwarunkowa-
nych genetycznie, ktdrych obraz kliniczny mégtby wskazywaé
na PHPVB (tab. I).

Wyniki

W analizowanej grupie dzieci badanie okulistyczne odcin-
kéw gatki ocznej — przedniego i tylnego — wykazato zréznico-
wane zmiany chorobowe (tab. I). U trojga z nich wystepowata
posta¢ jednostronna PHPVB, obejmowata tylny odcinek oka,
u czwartego dziecka zmiany o charakterze mieszanym zlokalizo-
wane byly obustronnie. U wszystkich niemowlat obserwowano
obecnos¢ biatej pozasoczewkowej btony, ktéra utrudniata wglad
w dno chorego oka, a umiejscowione poza soczewka masy

v

Ryc 1. Tylna posta¢ przetrwatego hyperplastycznego ciata szklistego z
typowym skrzydiowato-widknistym tworem rozciggajgcym sie
od tarczy n. Il do rabka zgbatego.

Fig. 1. Posterior form of persistant hiperplastic vitreous body with ty-

pical fibrous tissue stretched from optic disc to ora serrata.

Ryc 2. Biate, puszyste masy pozasoczewkowe z rozwarstwieniem siat-
kéwki na jej obwodzie.
Fig. 2. White, downy retrolental mass with retinoschisis in a periphe-

ral area.

w postaci biatoszarych ciggédw widknistych przebiegaty od tar-
czy nerwu wzrokowego w kierunku rabka zebatego (ryc. 1-4).
W jednym przypadku cigg wiéknisty obejmowat tarcze n. Il
i tylng powierzchnie soczewki, a w jego przebiegu potwierdzono
obecno$¢ przeptywu naczyniowego w obrazie USG kolor Dop-
pler (ryc. 5). Wspélistniejgcymi objawami klinicznymi, ktére
obserwowano w badanej grupie, byly: ptaskie odwarstwienie
i rozwarstwienie siatkdwki (ryc. 4), zaéma wrodzona bieguno-
wa przednia i jaskra wtdrna, wylewy doszklistkowe, szczelina
teczéwki z ektopig zrenicy (ryc. 6), matoocze (ryc. 7, 8) i nie-
dorozwoj gatki ocznej ze zmianami degeneracyjnymi siatkdwki
i ciata szklistego w postaci hypoechogenicznych przestrzeni
o charakterze wakuoli, zez, oczoplas oraz wrodzone wady serca
w postaci przetrwalego krazenia ptodowego (przetrwaly prze-
wadd tetniczy Botalla — PDA — i przetrwaly otwér owalny — PFQ).
Ostro$¢ wzroku w oczach dotknietych schorzeniem az w trzech
przypadkach wynosita brak poczucia $wiatfa, u jednego z dzie-

Ryc 3.  Obraz widknistych ciagdéw, ktére obejmuja tarcze nerwu wzroko-
wego i ciggna sie na obwdd siatkéwki, z obszarem biatych, unie-
sionych mas pozasoczewkowych, ktdre sg zlokalizowane obwo-
dowo w kierunku rabka siatkéwki.

Fig. 3. Fibrous tissue stretched from optic disc to ora serrata with

white, elevated mass located in a peripheral area of the retina.

Ryc 4. Liczne biafoszare ogniska pozasoczewkowe z sierpowatym roz-
warstwieniem siatkdwki.
Fig. 4. Numerous, white-gray retrolental tissue and falciform retino-

schisis.
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Ryc. 5. Hyperplastyczne ciato szkliste (grot strzatki — 1) i przetrwata tet-
nica ciata szklistego (grot strzatki — 2) w badaniu USG Doppler
kolor.

Persistant hiperplastic vitreous body (arrow — 1) and persi-
stent hyaloid artery (arrow — 2) in color Doppler imaging exa-
mination.

Fig. 5.

Ryc. 6. Szary odblask ze Zrenicy w obrazie Ret-Cam II.
Fig. 6. Grey reflection from pupil in Ret-Cam Il image.
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Ryc. 7. Wynik badania USG-B gatki ocznej ukazujacy hiperechogenicz-
ny cigg w komorze ciata szklistego, ktdry taczy tarcze n. Il z so-
czewka.

Hiperechogenic train localized in vitreous cavity connecting
optic disc with lens in B-scan US examination of eyeball.

Fig. 7.

“Mocik:

sl =
= [ N | =+

T iSC

——

el - REE—E
Lo
- s9OdE

-

TEY TEYY TTrTY TYTY LA A A J TYTY LA s LA A
"I L l"' ' 'r-n‘ l_in‘

Ryc. 8. Badanie USG-B gatki ocznej i hyperechogeniczna masa pozaso-
czewkowa, ktéra biegnie do okolicy tarczy n. Il
Fig. 8. Hiperechogenic train localized in vitreous cavity connecting

optic disc with lens in B-scan US examination of eyeball.

Ryc. 9. Typowy obraz tylnego hyperplastycznego ciata szklistego z to-
warzyszacym rozlegtym rozwarstwieniem siatkéweki.

Posterior form of hiperplastic vitreous body with wide region
of retinoschisis.

Fig. 9.

ci po dobraniu najkorzystniejszej korekcji okularowej w obojgu
oczach — okoto 0,1 (tablice Snellena). Badania ultrasonograficz-
ne wykazywaly obecno$¢ wewnatrzgatkowych, hiperechoge-
nicznych, nieregularnych, uniesionych ponad poziom siatkdwki
ognisk, ktére imitowaty guz, lub pasmowatych ciggéw prolife-
racyjnych o zwigkszonej echogeniczno$ci, ktére przebiegaty od
tarczy nerwu wzrokowego w kierunku tylnej powierzchni so-
czewki i ktérym towarzyszyto rozwarstwienie siatkéweki (ryc. 9).
Wymiary osiowe oczu dotknigtych schorzeniem byty rézne —
inne w oczach dzieci w badanej grupie, inne w oczach dzieci
zdrowych — oceniano je u dzieci w tym samym wieku, do oceny
stosowano metode USG-A; wymiary przedstawiaty sie nastepu-
jaco: u dziecka nr 1 (4 lata) — 17,8 mm, u dziecka nr 2 (2 lata)
— 16,3 mm, u dziecka nr 3 (1 rok) — 14,0 mm, u dziecka nr 4
(7 lat) — 18 mm (tab. 1). W trzech watpliwych przypadkach co
do ustalenia ostatecznego rozpoznania wykonano badania mo-
lekularne i cytogenetyczne, na podstawie ktérych wykluczono
wewnatrzgatkowy guz o charakterze retinoblastoma. W bada-
niu molekularnym metoda sekwencjonowania genu RB7 z DNA
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genomu wyizolowanego z krwi obwodowej nie stwierdzono mu-
tacji w obrebie promotora i eksondw (1-27) genu Rb7. Odczyny
immunoenzymatyczne wykonane we wszystkich przypadkach
nie wykazaty obecnos$ci przeciwciat w klasie IgM i 1gG przeciwko
Toxaoplasma gondii i Toxocara canis. U jednego z dzieci badanie
serologiczne byto dodatnie dla przeciwciat anty Rubella IgG (+),
u innego pacjenta w tej grupie natomiast wynik badania przeciw-
ciat anty Borrelia burgdorferi pozostawat watpliwy (tab. I).

Omowienie

Zespdt przetrwatego unaczynienia ptodowego na odcinku
przednim, nazywany takze przetrwatg btong naczyniowg so-
czewki lub przetrwatg tylng ptodowag widknisto-naczyniowa
pochewka soczewki, spotykany jest z czesto$cig okoto 25%.
Zmiany chorobowe ograniczone tylko do odcinka tylnego gatki
ocznej, wobec braku zmian wtérnych w soczewce, wystepuja
w okoto 12% przypadkdéw (1-3). Wezesnymi okulistycznymi ob-
jawami klinicznymi, ktére stwierdza sie u pacjentéw, sg biaty
odblask ze Zrenicy, zez lub oczoplas. Objawem pdznym jest wy-
stepowanie spoistej biatej btony nasiatkéwkowej lub wrodzone-
go sierpowatego fatdu siatkéwki (70%), ktéry rozcigga sie od
tarczy nerwu wzrokowego (n. Il) az do rabka zebatego, z towa-
rzyszacym odwarstwieniem siatkéwki lub jej rozwarstwieniem
(1,2,3,5). Te patologie wystepujaca jednostronnie spotyka sie
w okoto 90% przypadkéw, woéwczas w oku towarzyszacym
obecne sg tzw. plamki Mittendorfa (1). Jej obuoczne wystepo-
wanie jest szacowane na okoto 10% wszystkich opisywanych
przypadkéw, wspotistniejg wéwczas inne oczne lub uktadowe
wrodzone zmiany rozwojowe, ktére moga obejmowaé anoma-
lie kata przesaczania, rogdwke, twardéwke, hipoplazje zrebu
teczéwki, hipoplazje lub dysplazje nerwu wzrokowego z garbia-
kiem okototarczowym, zmiany barwnikowe w okolicy plamko-
wej, a takze hipopigmentacje plamki i makulopatie barwnikowsa.
Dodatkowymi zmianami rozwojowymi mogg byé mafoocze,
szczelina warg i podniebienia, torbiel pajeczynéwki, syndakty-
lia, mikrocefalia, anomalie serca, atrezja pluc i asplenia (1-3).
W odniesieniu do norm wiekowych — spo$réd wyzej wymienio-
nych anomalii rozwojowych stwierdzono, ze u wszystkich dzieci
w badanej grupie dtugos$¢ gatki ocznej objetej schorzeniem jest
mniejsza niz $rednia diugo$¢ zdrowej gatki ocznej (6). Pozostate
cechy wad rozwojowych oczu u dzieci w tej grupie obejmowaty:
zaéme biegunowa przednig wrodzona, hipoplazje zrebu teczéw-
ki, szczeling teczéwki, ektopie zrenicy, dotek rozwojowy tarczy
n. ll, zmiany degeneracyjne siatkéwkowo-naczyniéwkowe, zez
i oczoplas. Dodatkowymi patologiami rozwojowymi byly wne-
trostwo, wada serca w postaci przetrwatego przewodu tetni-
czego Botalla i obecno$¢ otworu owalnego. Objawy chorobowe
w ciele szklistym i na dnie oka sg do$¢ charakterystyczne dla
zespotu przetrwatego unaczynienia ptodowego, niemniej jednak
dla procesu diagnozy i leczenia PHPVB konieczne jest wykona-
nie badan laboratoryjnych i obrazowych niezbednych do diagno-
styki réznicowej innych schorzen okulistycznych o podobnym
obrazie klinicznym. W diagnostyce klinicznej PFVS nalezy réz-
nicowaé z takimi schorzeniami jak: dysplazja szklistkowo-siat-
kéwkowa towarzyszaca zespotom Norriego, Blocha—Sulzbergera
i Walkera—Warburga, wrodzone torbiele ciata szklistego, retino-
blastoma, choroba Coatsa, retinopatia wczes$niacza, toxokaroza
oczna i wrodzona wysigkowa witreoretinopatia rodzinna (1-4,7).

W szczegdtowej nieinwazyjnej, przyzyciowej analizie zawar-
tosci i stopnia przezierno$ci ciata szklistego znajdujg zastosowa-
nie rézne metody diagnostyczne, do ktérych naleza: obserwa-
cja oftalmoskopowa ciata szklistego, biomikroskopia $wietlna
z zastosowaniem soczewek Volka lub czterolusterkowego go-
nioskopu Zeissa, badanie ultrasonograficzne oraz interferome-
tria laserowa (8). Techniki obrazowe rezonansu magnetycznego
(RM) i tomografii komputerowej (TK) jako badania uzupetniajace
wykonywane sg w celu diagnostyki guza wewnatrzgatkowego
i potwierdzenia obecnos$ci zwapnien w obrebie obserwowanych
mas (9). Wskazania do leczenia chirurgicznego (chirurgii witreo-
retinalnej) powinny by¢ ustalane juz w pierwszych miesigcach
zycia dziecka, aby mozna byto uzyska¢ uzyteczng ostro$¢ wzro-
ku, zapobiega¢ mozliwym powiktaniom lub uzyskaé efekt ko-
smetyczny. Leczenie to w wybranych przypadkach jednostron-
nych moze przynosi¢ dobre efekty rokownicze (1). U pacjentéw
z obustronnym PHPBV i zmianami na tylnym odcinku oka brak
jest korzystnego efektu terapeutycznego. Wykazano, ze witrek-
tomia z lensektomig lub bez niej jest korzystng metoda terapeu-
tyczng stosowang w przypadku obustronnej mieszanej postaci
zespotu przetrwatego unaczynienia ptodowego oraz w przypad-
ku postaci tylnej, pod warunkiem zachowania funkcjonalne;
ostro$ci wzroku lub mozliwo$ci jej przywrdcenia, zahamowania
rozwoju jaskry wtornej lub zaniku gatki ocznej (10). Obecno$c¢
neowaskularnej btony naczyniowej w przebiegu zespotu prze-
trwatego unaczynienia ptodowego jest rzadka. W tych przypad-
kach iniekcja doszklistkowa inhibitoréw VEGF, takich jak pegap-
tanib sodium (Macugen), moze by¢ skuteczng metoda leczenia
tego zespotu nawet u niemowlat (11). Brak odpowiedniego po-
stepowania terapeutycznego powoduje zazwyczaj komplikacje
okulistyczne w ciggu pierwszych trzech lat zycia dziecka (1).
Obejmuja one zaéme i jaskre wtérna, nawracajace krwotoki do
komory ciata szklistego i odwarstwienie siatkdwki z nastepo-
wym niedowidzeniem, zezem czy oczoplagsem lub nawet z ko-
nieczno$cig enukleacji $lepej gatki ocznej (3). W analizowanych
przypadkach u dzieci z tym schorzeniem nie wdrozono leczenia
chirurgicznego ze wzgledu na wysokie ryzyko wystapienia istot-
nych powiktan wobec braku mozliwos$ci uzyskania uzytecznej
ostrosci wzroku.

Whioski

1. Wystepowanie leukokorii, oczoplasu i zeza oraz towarzy-
szacych objawdéw okulistycznych u niemowlat wymaga
diagnostyki w kierunku zespotu przetrwatego unaczynienia
ptodowego.

2. Pacjenci z zespotem przetrwatego unaczynienia ptodowego
powinni by¢ diagnozowani w kierunku towarzyszacych ukia-
dowych wad rozwojowych innych narzgddéw.
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Wydawnictwo OIFTAL poleca:

W niniejszej monografii usystematyzowano najnowszga, dynamicznie
rozwijajagcg sie wiedze na temat mechanizméw rozwoju retinopatii
cukrzycowej.

Na podstawie najnowszych doniesien z piSmiennictwa Swiatowego
dotyczacych tego niezwykle ztozonego zagadnienia autorzy w zwiezty
sposob przedstawiajg szereg zjawisk, zaréwno o charakterze lokalnym,
wewnatrzgatkowym, jak i ogdélnoustrojowym, lezacych u podstaw tego
schorzenia.

Omowiono takze podtoze biochemiczne proceséw patologicznych
wcukrzycy,jakitowarzyszacejejzjawiskaimmunologiczne.Przedstawiono
m.in. udziat czynnikéw wzrostu (w tym VEGF), role stanu zapalnego
i wybranych cytokin, ktére sa przyczyng powikfari okulistycznych
cukrzycy i biorg udziat w procesie angiogenezy powstatym na jej tle.

Publikacja stanowi kompendium wspétczesnej wiedzy z zakresu
patogenezy retinopatii cukrzycowej, ktére moze by¢ pomocnym
zrédtem wiedzy zaréwno dla okulistéw, jak i diabetologéw oraz dla
lekarzy innych specjalnosci majacych do czynienia z problemami
chorych na cukrzyce.
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