Pierwotnie przetrwate cialo szkliste
— wada rozwojowa gatki ocznej u dzieci

Persistent hyperplastic primary vitreous
— developmental anomaly of the eye in children
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Summary:

Persistent hyperplastic primary vitreus in children continues to be a diagnostic and therapeutic challenge for ophthalmologists. It

can occur in isolation, in association with other ocular disorders and rarely as a part of systemic disorder. Characteristic features
include microphthalmic eye, white vascularized retrolental tissue with or without a persistent hyaloid artery, centrally dragged
ciliary processes, an anteriorly shifted and (or) swollen lens, and varing degrees of lenticular opacification. PHPF is the most
common associaton with unilateral cataracts. Differential diagnosis and functional effect of treatment are discussed.
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Pierwotnie przetrwate ciato szkliste (persistent hyperplastic
primary vitreus — PHPV) jest rozwojowa anomalig gatki ocznej,
powstata w czasie embriogenezy. Polega na niecatkowitym
zaniku pierwotnego ciata szklistego. W 1854 r. Mackenzie (1)
po raz pierwszy opisat zwigzek zaémy wrodzonej jednostronnej
z przetrwatym ciatem szklistym pierwotnym i trakcje wyrost-
kéw rzeskowych. Szklistka pierwotna ma ektodermalne pocho-
dzenie, wywodzi sie z ptytki soczewkowej i pecherzyka wzro-
kowego. W okresie 3-4 tygodni rozwoju embrionalnego tetnica
szklistkowa stanowigca odgatezienie tetnicy ocznej grzbietowej
wnika do ksztaftujacej sie gatki przez szczeling ptodowa i zbliza
do tworzacej sie soczewki. W tym czasie zaczyna si¢ formo-
wac wigksza sie¢ naczyn, znana jako tunika vasculosa lentis.
W 6. tygodniu zycia ptodowego (u 13-milimetrowego zarodka)
naczynia ciata szklistego, biegnac z tarczy nerwu wzrokowe-
go, rozgateziajg sie wokét soczewki, tworzac pierwotne ciato
szkliste. Kielich wzrokowy w 9. tygodniu wypetnia sie szklist-
kg wtdrng, a uktad naczyniowy ciata szklistego otaczajgcy so-
czewke zaczyna zanika¢. Czasem jednak dochodzi do zaburzen
tego procesu i utrzymania sie pozostatosci tetnicy szklistej
pod postacig wiékienkowej szypuly biegnacej w strone tylnej
powierzchni soczewki. W rzadkich wypadkach szypufa ta do-
chodzi do samej soczewki i jest z nig potaczona. Na 16. tydzien
zycia ptodowego przypada trzeci etap rozwoju ciata szklistego.
Jest to okres wzrostu widkien z okolic rozwijajacego sie ciata
rzeskowego i teczdwki. Nabtonek rzgeskowy jest pokryty btong
graniczng wewnetrzng, z ktérej wiékna wrastajg do szklistki
w kierunku soczewki, tworzac w efekcie obwodke rzeskowa
(wigzadetka Zinna). Niedorozwoj trzeciorzedowej szklistki moze
spowodowac zupetny brak lub ostabienie obwddki rzeskowej,
prowadzac w konsekwencji do podwichnigcia soczewki (2,3).
Nieprawidtowos$ci w rozwoju ciata szklistego podczas jednego

embriogeneza, zaéma wrodzona, btona zasoczewkowa, ciato rzgskowe, widknistonaczyniowa szypufa szklistkowa, fatd siat-

embriogenesis, congenital cataract, retrolental tissue, ciliary body, intravitreal fibrovascular stalk, retinal folds.

z tych 3 etapéw moga powodowac zmiany o duzym znacze-
niu dla funkcjonowania narzagdu wzroku po urodzeniu. W cza-
sie narodzin wszystkie pozostato$ci szklistkowego systemu
naczyniowego powinny zanikna¢, pozostawiajac jame ztozong
z nieunaczynionej szklistki. Pierwotnie przetrwate ciato szkliste
jest powszechnie klasyfikowane w trzech odmianach. Zalezy
to od demonstracji w strukturach gatki ocznej, ktére sg objete
nieprawidtowos$ciami. Posta¢ przednia jest nazywana réwniez
przetrwatg btong naczyniowa soczewki. Za soczewka (prawid-
towa, zmetnialg lub resorbujacyg sie) stwierdza sie obecno$é
wtdknistej, unaczynionej w réznym stopniu btony wciggajgcej
wyrostki rzeskowe. Typowa tylna forma wystepuje rzadziej.
Charakteryzuje sie wrodzong sierpowatg przegrodg siatkdw-
ki i wrodzonym fatdem siatkdwki, ktéry rozcigga sie od tarczy
do obwodu siatkdwki lub okolicy zasoczewkowej. Objawami
wspdtistniejacymi moga by¢é odwarstwienie siatkdwki, hipo-
plazja lub dysplazja nerwu wzrokowego, zmiany barwnikowe
okolicy plamkowej, a takze hipopigmentacja plamki lub maku-
lopatia barwnikowa. Przyjmuje sig, ze ,zespét kwiatu powoju”
jest forma tylnego pierwotnego przetrwatego hiperplastycznego
ciata szklistego (4). Wedtug Pollarda (5) objawem znamiennym
dla tylnej formy jest wystepowanie fatdu siatkéwkowego, ktéry
stwierdza sie w blisko 70% przypadkéw. Potgczenie przednie;
i tylnej formy jest najczes$ciej klinicznie wystepujacg postacig
schorzenia. Okoto 25% wszystkich badanych przedstawia ty-
powy obraz dla PHPV przedniego, wystepowanie tylnej formy
PHPV stwierdzono w 12% przypadkéw (5). Reszta obejmuje
wspotistnienie przedniej i tylnej formy. Reese (6) w 1955 r. po
raz pierwszy opisat szczegdly tej jednostki chorobowej i wiele
réznorodnych objawéw okulistycznych. Wsréd nich wymie-
ni¢ nalezy zmiany tagodne, takie jak obecno$¢ pasemek Zre-
nicznych i/ lub plamki Mittendorfa (punktowate zmetnienia na
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tylnej powierzchni torby tylnej soczewki), jak réwniez objawy
powazniejsze. Sg to lite pozasoczewkowe bfony z obecnoscig
unaczynionej szyputy w ciele szklistym lub odwarstwieniem
siatkowki. W 85% wspétistnieje matoocze. W 1997 r. Goldberg
(7) zaproponowat zmiane nazwy z PHPV na PFV (persistent fetal
vasculature), zaznaczajac, ze to okreslenie lepiej wyjasnia ewo-
lucje zmian wynikajgcych z niecatkowitej regresji ptodowego
unaczynienia. Podczas gdy prawie 90% PHPV wystepuje jedno-
ocznie, w drugim oku czesto mozna stwierdzi¢ wspétistnienie
plamki Mittendorfa. Obuoczne wystepowanie zmian rozwo-
jowych jest rzadkie, nie przekracza 10% wszystkich opisywa-
nych przypadkéw. Zazwyczaj towarzyszy innym okulistycznym
lub systemowym anomaliom. Uktadowe nieprawidiowosci
sq bardzo rzadkie w jednostronnym PHPV, ale w obuocznych
przypadkach nalezy rozwaza¢ dysplazje witreoretinalng, taka
jak choroba Norriego, zespét Walker-Warburga i inne (wg 8).
W opisywanych przez Haddada i wsp. (9) badaniach histopato-
logicznych w 58% stwierdzono PHPV jednostronne bez wspét-
istnienia innych anomalii ocznych, w 31% zmianom jednoocz-
nym towarzyszyly te nieprawidtowosci, w 11% stwierdzono
wystepowanie obuoczne w potaczeniu z innymi zmianami
w narzadzie wzroku lub systemowymi zaburzeniami. PHPV naj-
czesciej stwierdza sie u dzieci przedwczes$nie urodzonych. Brak
zaniku unaczynienia szklistkowego znaleziono w 95% u dzieci
niedojrzatych i u okoto 3% pacjentéw z prawidtowa urodzenio-
wa masg ciata (wg 3). Jakkolwiek PHPV nigdy nie klasyfikowa-
no jako genetycznie uwarunkowanej nieprawidtowosci, istniejg
doniesienia o wystepowaniu tego schorzenia w obrebie jednej
rodziny. Na tej podstawie sugeruje si¢ mozliwo$¢ dziedziczenia
autosomalnego dominujgcego lub recesywnego. Stwierdzono
rowniez obecno$¢ PHPV u dziecka z trisomig 13. pary chro-
mosomoéw. Opisywane wspétistnienie z tylng formg PHPV ob-
jawoéw takich, jak szczelina warg i podniebienia, mikrocefalia,
wielopalczasto$¢, moze réwniez sugerowa¢ chromosomalng
determinacje (wg 3). W wigkszosci jednak przypadkdéw etiolo-
gia schorzenia pozostaje nieznana. Pojawiajg sie réwniez spe-
kulacje dotyczace wplywu uzywania kokainy i LSD w czasie
cigzy na wystapienie tej anomalii rozwojowej u dziecka. Dass
i Trese (10) przedstawiajg dwoje dzieci z objawami PHPV, ktd-
rych matki w czasie cigzy zazywaty narkotyki. Po urodzeniu sig
dziecka w gatce ocznej dochodzi zazwyczaj do pogtebiania sie
zmian wrodzonych. Soczewka moze by¢ prawidtowej wielko$ci,
ale btona witdknista, obkurczajac sie, przesuwa przepong so-
czewkowo-teczdwkowa do przodu, sptyca komore, utatwiajgc
tworzenie sig rozlegtych tylnych i przednich zrostow. Jezeli taki
mechanizm zaistnieje w pierwszych miesigcach zycia i ulega
progresji, zwigksza szanse na wystgpienie jaskry. Wtdrnie roz-
wija sie jaskra zamknigtego kata. PHPV moze przeksztatcac sie
do$¢ gwattownie, wywotujac jaskre juz w 3. miesigcu zycia.
Soczewka w tych zmienionych warunkach moze ulec réwniez
resorpcji, zwiekszajgc wprawdzie gteboko$¢ komory, ale istnie-
je ryzyko dyslokacji ciata rzeskowego i nastepowej hipotonii.
W PHPV wyrostki rzeskowe sa typowo wydiuzone i fatwe do
zaobserwowania przy rozszerzonej zrenicy. Pociggaja one bocz-
nie widknista tkanke zajmujaca przednig cze$¢ szklistki. Tkanka
ta ztozona jest z widkien glejowych i elementéw naczyniowych.
Niejednokrotnie przylega do tylnej torby soczewki, powodujac
wewnatrzsoczewkowe wylewy.

Najcze$ciej dostrzeganymi przez rodzicéw objawami u dzie-
cka z PHPV sg matoocze i biata Zrenica. Klinicznie objawy przed-
niego PHPV sg wedtug wedtug Pollarda (4,5) nastepujace: biata
zrenica, matoocze, zaéma, wydtuzone wyrostki rzeskowe, spty-
cona komora przednia, jaskra, zasoczewkowa wtéknista btona,
zez, a takze wylewy dosoczewkowe i doszklistkowe. Katarakto-
geneza moze byé stymulowana, jezeli naczynia btony widknistej
przerastajg tylng torebke, prowadzac do pecznienia soczewki
i wywolujac jej resorpcje z pozostawieniem zaémy bioniaste;.
W odréznieniu od przedniej formy, tylna do$¢ rzadko wciaga
przednig komore lub soczewke w kaskade powiktan. Obecno$é
biatej Zrenicy u dziecka wymaga przeprowadzenia szczegétowej
diagnostyki réznicowej. Biatawy refleks Zreniczny moze wyste-
powa¢ réwniez w siatkdwczaku, chorobie Norriego, wrodzonej
zaémie i retinopatii wcze$niakéw. Leukokoria w PHPV, zazwy-
czaj powodowana przez pozasoczewkowg btone i zmetnienie
soczewki, wystepuje wczesnie w zyciu niemowlecym. Badania
Howarda i Ellsworda (11) wskazuja, ze po siatkéwczaku PHPV
jest najczestszg przyczyng jednoocznej leukokorii u dzieci. Cho-
roba Norriego jest zwigzana z chromosomem X. Opisuje sie ja
jako dysplazje siatkéwki zwang pseudoglioma z towarzyszacy
obuocznie wrodzong $lepotg. Nietrzymanie barwnika jest rzadka
chorobg skoéry dotyczacy dziewczynek. W niemal '/, przypadkéw
stwierdza sie obecno$¢ pozasoczewkowych mas. W réznicowa-
niu nie mozna zapominac¢ o ocznej postaci toksokarozy, chorobie
Coatsa i zapaleniu btony naczyniowej. We wszystkich przypad-
kach wywiad chorobowy, precyzyjne badanie okulistyczne, ba-
danie ultrasonograficzne, UBM, w wybranych przypadkach CT
i MRI utatwiajg postawienie wtasciwego rozpoznania i ewentu-
alnie rozpoczecie leczenia. Uwaza sig, ze wskazania do leczenia
chirurgicznego w pierwotnie przetrwatym ciele szklistym nalezy
rozpatrywac z trzech powodéw. Po pierwsze aby w przysziosci
zapobiec nastepstwom, takim jak jaskra, nawrotowe krwawie-
nia czy bolesny zanik gatki ocznej wymagajacy jej usunigcia.
Po drugie ze wzgledéw kosmetycznych w celu poprawy jako-
$ci zycia dziecka i po trzecie dla uzyskania lepszego widzenia.
Komplikacje zwigzane z PHPV pozostawionym bez leczenia chi-
rurgicznego zazwyczaj wystepuja w ciggu pierwszych 3 lat zy-
cia. Wezesna chirurgiczna interwencja jest zalecana, poniewaz
daje nadzieje na zachowanie gatki ocznej, nawet jezeli progno-
zy co do poprawy wzroku sg zte. Wedtug Pollarda (4,5) posréd
trzech form klinicznych tylko oczy z przednig formg rozwoju
zmian majg dobre rokowanie co do poprawy widzenia i mozli-
wosci rehabilitacji wzrokowej. Potaczenia przednio-tylne i tylne
formy wiazg sie ze zZtymi wynikami widzenia. Nawet po zastoso-
waniu lensektomii i witrektomii w tych przypadkach ruchy reki
przed okiem sg najlepszymi wynikami, jakich mozna oczekiwac.
Niemniej jednak ztozony zabieg chirurgiczny jest rekomendowa-
ny w celu zahamowania rozwoju jaskry wtérnej i zaniku gatki.
Innym waznym czynnikiem sprzyjajagcym prognozowaniu jest
wczesna diagnoza. Leczenie operacyjne nalezy przeprowadzié
we wiasciwych przypadkach w ciggu pierwszych 3 miesiecy
zycia, aby jak najszybciej rozpocza¢ leczenie niedowidzenia. Do
wyréwnania wady refrakcji najlepiej jest zastosowac soczewki
kontaktowe lub wewnatrzgatkowe (12). Rehabilitacje oka opero-
wanego uzaleznia sie od agresywnosci terapii ambliopii. Nie po-
winna ona przekracza¢ 50% godzin czuwania przez 3-4 miesigce
i musi by¢ stosowana z duzg ostrozno$cig, aby nie wywotata
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niedowidzenia w oku zastanianym. Taka terapia jest zalecana
przez 4-6 godz. dziennie do ukoniczenia rozwoju widzenia u dzie-
cka. Doniesienia opisujgce wyniki funkcjonalne sg rézne. Jest
jasne, ze pacjenci z forma przednig maja potencjalnie wigksze
szanse na poprawe widzenia niz ci, u ktérych wystepujg zmia-
ny siatkdwkowe i obejmujace nerw. Karr i Scott (13) dokonali
poréwnaweczej analizy wynikéw czynno$ciowych u 25 dzieci
leczonych zachowaweczo i 23 leczonych operacyjnie. Po ope-
racji uzyskali w 34,7% przypadkéw ostro$¢ 0,1. W grupie nie-
operowanych taka ostro$¢ udato sie zachowac u 8% pacjentdw.
W 1991 r. Pollard (5) stwierdzit u 17% pacjentéw finalng ostro$¢
0,2 i lepsza po operacji, wyréwnaniu refrakcji i leczeniu niedo-
widzenia. W 1998 r. Mittra i wsp. (14) przedstawili wyniki czyn-
nosciowe u 14 operowanych dzieci, z obiema formami PHPV.
Po zastosowaniu leczenia operacyjnego i intensywnej terapii
niedowidzenia u 66% dzieci otrzymano uzyteczng ostro$¢ wzro-
ku 0,1 lub lepsza. Alexandrakis i wsp. (8) w badaniach poréw-
nawczych 2 grup, leczonych operacyjnie i nieleczonych, u 47%
pacjentéw w grupie operowanej i 12% w grupie nieoperowanej
uzyskali ostros¢ 0,05. Matoocze, przedoperacyjne wysiekowe
odwarstwienie siatkéwki, hipoplazja nerwu I, hipopigmentacja
plamki byty odpowiedzialne za nie najlepsze wyniki funkcjonal-
ne. Badania tych autoréw wskazuja, ze pacjenci z PHPV sg za-
wsze w grupie ryzyka wystapienia jaskry wtérnej, wysigkowe-
go odwarstwienia siatkéwki i wylewéw do szklistki, nawet po
zastosowaniu leczenia operacyjnego.

Podsumowujac, nalezy stwierdzi¢, ze wczesna diagnoza jest
niezwykte wazna. Podjecie decyzji o zastosowaniu do$¢ skom-
plikowanego technicznie leczenia operacyjnego jest bardzo trud-
ne, wymaga petnej analizy korzysci i ewentualnych komplikaciji,
ktdre z nim sie wigza. Niemniej jednak wydaje sig, ze przepro-
wadzenie leczenia operacyjnego w wyselekcjonowanych przy-
padkach, wyréwnanie powstatej po usunigciu soczewki wady
refrakcji i leczenie niedowidzenia stwarzajg dziecku z tym wro-
dzonym schorzeniem szanse na uzyteczng ostro$¢ wzroku.
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