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Amag: Katarakt cerrahisi uyguladigimiz 1 yas alt1 Persistan Fetal Vaskuler (PFV) yapili gozlerin cerrahi sonuglar ve komplikasyonlar a¢isindan
degerlendirilmesi.

Gere¢ ve Yontem: Klinigimizde 2005-2015 yillar1 arasinda PFV tanisi ile konjenital katarakt cerrahisi uygulanmig 10 hastanin 10 gozu
calismaya dahil edildi. Hastalar cerrahi oncesi ve sonrasi bulgular, cerrahi sonuglar ile komplikasyonlar agisindan retrospektif olarak
degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin (5 erkek, 5 kiz), cerrahiye alinma yasi ortalama 5.25+3.88 (Medyan: 3, 1-12) ay, takip stiresi ortalama 30.5+33.12 (Me-
dyan: 28, 3-96) ay idi. Olgularin tumune 6n PFV tanis1 kondu. Olgularin hepsine limbal yaklagimli lensektomi ve on vitrektomi uygulandi.
Takip stiresi sonunda gormesi degerlendirilebilen 6 hastanin gormeleri; 1 gozde 0.5, 3 gozde 0.1, 2 gozde ise 0.05 duzeyinde ol¢uldii. Son
kontroliinde gormesini ifade edemeyen 4 olguda 151k ve obje takibi bulunmaktaydi. Hastalarda postoperatif donemdeki erken komplikasyonlar
arasinda 4 gozde fibrinoid reaksiyon, posterior sinesi ve pupil duizensizligi, 1 gozde on vitrede hemoraji, 1 gozde optik disk komsulugunda
subretinal hemoraji, 1 gozde yogun lens epitel hiicre proliferasyonu, 1 gozde kapsiiler fimozis saptand1. Ge¢ donemde 7 gozde glokom gelisimi,
6 gozde sasilik izlendi.

Sonug: PFV’li olgularda basarili bir cerrahi ve sonrasinda gorme rehabilitasyonu ile faydali gorsel sonuglar elde etmek mumkiundur. Cerrahi
sonrasi ge¢ donemde glokom cok yiiksek oranda karsimiza ¢iktigi igin hastalarin uzun stureli izlemi onemlidir.

Anahtar Kelimeler: Persistan fetal vaskiler yapi, PFV, Persistan hiperplastik primer vitreus, PHPV, konjenital katarakt cerrahisi.

ABSTRACT

Purpose: To evaluate the results and complications of congenital cataract surgery in eyes with persistent fetal vasculature (PFV) under 1 year old.

Materials and Methods: Ten eyes of 10 patients with PFV who underwent congenital cataract surgery in our clinic, between the years 2005-
2015, were included. Medical records of the patients in regards to pre and post-operative ocular findings, surgical results and complications
were evaluated retrospectively.

Results: The mean age of patients (5 girls, 5 boys) at the time of surgery was 5.25+3.88 (Median: 3, 1-12) months and the mean follow-up
time was 30.5+33.12 (Median: 28, 3-96) months. All eyes were diagnosed as anterior type of PFV. All cases were underwent lensectomy and
anterior vitrectomy through limbal approach. At the end of the follow-up, visual acuity could be determined in 6 eyes, best corrected visual
acuities were 0.51n 1, 0.1 in 3and 0.05 in 2 eyes. In remaining 4 patients who were unable to perform visual acuity testing, object perception and
trackingwas observed. Early postoperative complications were anterior segment reaction in 4, hemorrhage in anterior vitreous in 1, subretinal
hemorrhage near the optic disc in 1, extensive lens epithelial cell proliferation in 1 and capsular phimosis in 1 eyes. In the long term, glaucoma
developed in 7 eyes and strabismus developed in 6 eyes.

Conclusion: Reasonable visual outcomes with successful surgery and visual rehabilitation could be achieved in patients with PFV. Since gla-
ucoma is reported as a common postoperative complication, long term follow-up of these patients is crucial.

Key Words: Persistent fetal vasculature, PFV, Persistent hyperplastic primary vitreus, PHPV, congenital cataract surgery.
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GIRIS

Persistan Fetal Vaskiler yap1 (PFV), embriyolojik olarak pri-
mer vitreus ve hyalodial vaskuler yapilarin regresyonundaki
aksaklik sonucu goriillen konjenital gelisimsel bir goz ano-
malisidir."? Tk olarak Reese® tarafindan 1949’da idiyopatik,
sporadik bir sendrom olarak tanimlanan Persistan Hiperplas-
tik Primer Vitreus (PHPV) terimi ile tanimlanan tablo, tipik
olarak tek tarafli olup sistemik hastaliklardan bagimsiz olarak
izlenmektedir.>* Bazi olgularda Walker-Warburg anensefa-
lisi, okiilo-dento-ossedz cucelik veya okiilo-palato-serebral
cuicelik gibi nadir goriilen sistemik sendromlarla birliktelik
gorulurken, Norrie hastalig1 ile iliskili olanlarda tablo bilate-
ral olabilmektedir.>® Tung ve ark.,® ise Morning Glory send-
romu ile PHPV nin birlikteligini ortaya koyan bir olgu rapor
etmiglerdir. 1997 yilinda hastaliga ait anatomik ve patolojik
ozelliklerin daha dogru tanimlanabilmesi amaciyla Gold-
berg® tarafindan, PHPV yerine Persistan Fetal Vaskiller yap1
(PFV) teriminin kullanim1 onerilmistir. PFV’nin karakteristik
ozellikleri arasinda persistan hyaloid arterin eslik edebildigi
beyaz retrolental vaskilarize doku varligi, santrale dogru yer
degistiren uzamig siliyer prosesler, one yer degistirmis ve/
veya sismis kristalin lens ile degisen derecelerde lens kesa-
feti belirtilmektedir. Olgularda eslik eden vaskiler kalintilar,
retinanin embriyolojik gelisimini engelleyerek optik disk ve
makula anomalilerine yol agarken persistan fetal damarlar de-
gisen derecelerde mikroftalmiyle sonuglanabilmektedir. PFV,
etkilenen intraokuler yapilara bagl olarak, anterior, posterior
ve kombine formlarda goriilebilmektedir.” Cerrahi olarak, on
ve/veya arka segment tutulumuna gore limbal veya pars pla-
na/plikata yaklagimli 3 port vitrektomi ile kombine edilebilen
lensektomi-membranektomi iglemi uygulanmaktadir.” Yapi-
lan caligmalarda, 6n segment tutulumu olan PFV’li hastalarda
globun korunmasi, ayni zamanda gelisimsel a¢1 anomalileri
ve agt kapanmasina bagli gelisen glokom, karakteristik 6zel-
liklerle iligkili oldugu dugsunulen retina dekolmani ve fitizis
bulbi gibi komplikasyonlarin dnlenmesi amaciyla erken cer-
rahi girisim onerilmektedir. Erken tani, cerrahi i¢in uygun
hasta secimi, gelisen cerrahi teknikler ve postoperatif agresif
ambliyopi tedavisiyle PFV’li hastalarin rehabilitasyonunda
olumlu sonuglar bildirilmektedir.*!' Ote yandan bu hastalarda
katarakt cerrahisi sonrasi ciddi enflamatuar yanita bagh pu-
piller blok gelisimi, glokom, gorsel aksin sekonder opasifi-
kasyonu, intraokiiler hemoraji, hifema, retina dekolmani gibi
postoperatif komplikasyonlar daha sik olarak izlenmektedir."

Bu calismada, 1 yas alt1 katarakt cerrahisi uyguladigimiz 6n
PFV’li olgularin cerrahi sonuglar ve komplikasyonlar agisin-
dan degerlendirilmesi amaglanmustir.

GEREC VE YONTEM

Klinigimizde 2005-2015 yillar1 arasinda tek tarafli on PFV
tanis1 ile konjenital katarakt cerrahisi (limbal yaklagimli
lensektomi&on vitrektomi) uygulanmig 10 hastanin 10 go-
zune ait kayitlar retrospektif olarak incelendi. Tum hastalara,
cerrahi oncesi biyomikroskopik baki, sikloplejili refraksiyon
olcimil ve inhalasyon ile muayene sirasinda Perkins aplanas-
yon tonometresi (Haag-Streit, Essex, England) ve Tono-Pen

(Reichert, Depew, NY, USA) ile goz ici basing 6l¢imi, indi-
rekt oftalmoskopi ile fundus bakisi yapildi. Ayrica tim olgu-
lar B-scan ultrasonografi (USG) (Eyecubed, Ellex, Australia)
ile degerlendirildi.

Tum operasyonlar genel anestezi altinda ayni 2 cerrah tara-
findan benzer teknik ile yapildi. Cerrahi teknik olarak tim
olgularda korneal 2 kiiguik yan girigi takiben tripan mavisi
kullanilarak on mikrokapsuloreksis, hidrodiseksiyon, lens
materyalinin aspirasyonu, arka kapsuloreksis, on vitrektomi
ve kalin membrani olan gozlerde mikromakaslar ile memb-
ranektomi islemi uygulandi. Hastalarin cerrahi sonrasi erken
ve ge¢ donemde ayrintili oftalmik muayenelerine ilave olarak
gerektiginde inhalasyon anestezisi altinda fundus bakilar1 ve
gozici basing degeri dlcumleri yapildi. Hastalar cerrahi son-
rast olas1 komplikasyonlar agisindan degerlendirildi. Afakik
rehabilitasyon i¢in 9 hastaya gozluk, 1 hastaya kontakt lens
verildi. Tum olgulara baglangicta uyanik olduklari saatlerin
yarist kadar, daha sonra gorme gelisim durumuna gore degi-
sen miktarlarda kapama tedavisi verildi. Takip esnasinda koo-
pere olan ¢ocuklarin gorme keskinligi degerlendirildi.

BULGULAR

Hastalarin (5 erkek, 5 kiz), cerrahiye alinma yag1 ortala-
ma 5.25+3.88 (Medyan: 3, 1-12) ay, takip suresi ortalama
30.5+£33.12 (Medyan: 28, 3-96) ay idi. Sistemik degerlendir-
mede hicbir olguda ek patoloji saptanmadi.

Olgularin tumit 6n PFV formundaydi. On PFV tanisi; s1g 6n
kamara, geniglemis iris damarlari, katarakt ile beraber retro-
lental membran varlig1 ve uzamus siliyer proseslerin goriilme-
si ile kondu. Bununla birlikte hastalarda, preoperatif yapilan
USG ve postoperatif fundus muayenelerinde retina veya op-
tik diske ait patoloji izlenmedi. Ultrasonografik ve biyometrik
muayenede tum hastalarda mikroftalminin tabloya eglik ettigi
goruldu. Lens kesafeti 6 gozde total, 4 gozde ise vaskilarize
membranla birlikte arka kapsil opasitesi seklinde idi. Takip
suresi sonunda gormesi degerlendirilebilen 6 hastanin sonug
gorme keskinlikleri(GK); 1 gozde 0.5, 3 gozde 0.1, 2 gozde
ise 0.05 duzeyinde ol¢uldi. Son kontrolinde gormesini ifade
edemeyen 4 olguda 151k ve obje takibi mevcuttu.

Hastalarda postoperatif erken donemdeki komplikasyonlar ara-
sinda 4 gozde (%40) fibrinoid reaksiyon, posterior sinesi ve
pupil dizensizligi, 1 (%10) gozde on vitrede hemoraji, 1 (%10)
gozde optik disk komgsulugunda subretinal hemoraji izlendi.
Postoperatif ilk 6 ay icerisinde 1 (%10) gozde yogun lens epitel
huicre proliferasyonu ve 1 (%10) gozde kapsuler fimozis sap-
tandi. Hastalarin izleminde gelisen hemorajilerin spontan ola-
rak geriledigi izlendi. Pupiller alanda yogun membran olusumu
izlenen 1 goze, postoperatif 10. giinde siklitik membran kena-
rindaki anormal vaskiiler yapilara diyatermi ile pupiller memb-
ranektomi ve periferik iridotomi yapildi. Izleminde reaksiyo-
nun devam etmesi nedeniyle postoperatif 40. ginde Nd:YAG
lazer ile sinesiotomi ve iridotomi tekrarlandi.

Gec¢ donemde ise (ortalama 30 ay) 7 (%70) gozde glo-
kom gelisimi goruldu. Goz ici basinci tum hastalarda
medikal antiglokomato6z tedavi ile kontrol altina alindi.
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En son takipte sasiligi (4 ezotropya, 2 ekzotropya) olan 6
(%60) hastanin 3’unde sasilik (2 ezotropya, 1 ekzotropya)
ameliyat Oncesinde de bulunurken 3 hastada sasiligin (2
ezotropya, 1 ekzotropya) ge¢c donemde gelistigi goruldu.
Bu hastalardan 1’ine ezotropya nedeniyle sasilik cerrahi-
si yapildi. Calismaya dahil edilen gozlerin 3’unde (%30)
cerrahi dncesi nistagmus mevcut idi. Postoperatif 2. yilda
ozellikle nazalde belirgin olmak uizere vitre i¢i bantlar tes-
pitedilen 1 goze (%10) Nd:YAG lazer uygulandi. 1 hastaya
ise 4.5 yasinda sekonder intraokiiler lens implantasyonu ve
beraberinde pupiller blok riski nedeniyle periferik iridek-
tomi yapildi. Hicbir olgunun izleminde retina dekolmani
ve ftizis bulbi gibi ciddi komplikasyonlara rastlanmadi.

TARTISMA

Calismamizda degerlendirilen hastalarin timunde PFV tek ta-
rafli ve on formda olup tan1 cerrahi oncesi konulmustur. Mull-
ner-Eidenbock ve ark.,'>!* 31 tek tarafli konjenital kataraktl
hastalardan olusan olgu serilerinde, bazi hastalarda cerrahi
oncesi karakteristik PFV bulgular1 izlenmemis olsa bile, olgu-
larin timuinde cerrahi sirasinda dikkatli bir gozlemle persistan
fetal vaskuler kalintilarin varligi1 gosterilmistir. Farkli form ve
siddetteki PFV varliginin, gercek tek tarafli konjenital kata-
raktin sik sebeplerinden biri oldugu one surtilmiig olup*; ce-
sitli caligmalarda PFV ile beraber katarakti bulunan hastalarda
gorme gelisimi i¢in potansiyel bulundugu ve katarakt cerrahi-
sinin yararlilig1 bildirilmistir.”'* Gokyigit ve ark.,” kendi tek
vakalik olgu sunumlarinda, bilateral mikrokorisi olan pupiller
membran ve konjenital kataraktli mikroftalmik bir hastanin
pupiller membran ¢ikarilmasi, katarakt cerrahisi ve ikinci bir
seansta sulkusa IOL implantasyonu ile 5 yillik takip sonunda
0.2 duzeyinde gorme keskinligine ulastigini bildirmiglerdir.

Serimizdeki olgularda sonu¢ GK, gormesi degerlendirilebilen
hastalarda %66.6 oraninda 0.1 ve uzerinde saptanmistir. Bu
sonug, PFV’li hastalarda cerrahinin hastalarin gorsel rehabili-
tasyonu agisindan onemli bir yere sahip oldugunu gostermek-
tedir. Karr ve ark.,® Persistan Hiperplastik Primer Vitreuslu
(PHPV) olgular kargilagtirdiklar1 caligmada, cerrahi yapilan
hastalarin %34.7’sinde GK’nin 0.1 ve Uzerine ulastigi, cerra-
hisiz takip edilen grupta ise bu oranin %8 oldugu belirtilmis-
tir. Bununla birlikte Anteby ve ark.,'> sonu¢ gorme keskinligi
0.1 ve uzerine ulagan hasta sayisini cerrahi yapilan grupta
%?25, cerrahisiz takip edilen grupta %?22.2 oraninda saptamis-
lardir. Ancak burada, cerrahisiz izlem karar1 alinan hastalarin
basvuru anindaki gorsel prognozunun daha iyi olmasinin goz
onuinde bulundurulmasi gerektigi de vurgulanmigtir. Alexand-
rakis ve ark.,! sonu¢ GK 0.05 ve uizerine ulasan hasta sayisini
cerrahiye alian 30 PFV olgusunda %47 oraninda belirtirken,
cerrahi yapilmayan hastalarda bu oran1 %12 olarak saptamig-
lardir. Bu sonucu da ozellikle erken yasta cerrahi yapilmasi ile
aciklamiglardir. Benzer sekilde iyi bir gorsel rehabilitasyon
icin erken donemde cerrahi, optik diizeltme ve agresif ambli-
yopi tedavisinin on sart oldugu ifade edilmektedir.’ Mittra ve
ark.,'" ise cerrahi uygulanan 14 PHPV olgusunda kabul edile-
bilir bir gorsel rehabilitasyon ile sonu¢ gorme keskinliginin
%66 olguda 0.2 ve izerine ulagtigini belirtmislerdir.

Klinigimizde PFV’li olgularda cerrahi, korneal kiiciik kesiden
lensektomi ve on vitrektomi seklinde uygulanmaktadir. Seri-
mizde 1 olguya 4.5 yaginda ikinci bir seansta sekonder IOL
implantasyonu uygulanirken 1 hastaya ise yogun lens epitel
hiicre proliferasyonu nedeniyle pars plana yaklagimla ikinci
cerrahi gerekmistir. Sisk ve ark.,” yaptiklar1 ¢calismada cerra-
hi yaklagim tercihinin (limbal veya pars plana girisimi) sonug
GK ve postoperatif komplikasyon oranlarina etkisinin olmadi-
&1 gosterilmistir. Diger yandan PFV’1i hastalarin rehabilitasyo-
nunda IOL implantasyonu onceki ¢alismalarda nadir olarak bil-
dirilmistir. Mittra ve ark.,'” arka kamaraya IOL implantasyonu
uyguladiklart 2 olguda sonu¢ GK’nin 0.07 ve 0.33 duzeyine
ulagtigini bildirmiglerdir. Ancak hastalarin takip stresinin 1
yildan kisa ve geriye yonelik degerlendirildiginde olgulardaki
preoperatif lens kesafetinin hafif diizeyde oldugu belirtilmistir.
Su ana kadar PHPV’li hastalarda IOL implantasyonu yapilan
en genis seri Anteby ve ark.,' ait olup cerrahiye giden 61 gozin
30’una ilk seansta IOL implantasyonu (27 arka kamara IOL,
3 6n kamara IOL) uygulanmstir. Bu olgularm %20’sinde 0.4
ve lizerinde, %33.3’uinde ise 0.1 ve tizerinde GK’e ulasilirken
afak birakilan grupta olgularin yalnizca %16.7’sinde 0.1 ve
uzerinde sonu¢ GK’ne ulasildig: belirtilmistir. Bu sonuclarin
psodofakik grupta on PFV formuna sahip hasta sayisinin daha
fazla olmasiyla iligkili olabilecegi duisunulmus olsa da, psodo-
fakik gruptaki on ve arka PFV formuna sahip olgularin sonug
GK’nin farklilik gostermedigi gorilmustir. Diger yandan IOL
implantasyonun hastalarda glokom gelisimi gibi komplikas-
yonlari arttirmadigt bildirilmisgtir.

Postoperatif komplikasyonlar agisindan bakildiginda pediat-
rik basit kataraktlarin aksine daha genis arka kapsulotomi ve
vitrektominin mikrocerrahi teknikler ile kombine edilmesine
ragmen PHPV’li gozlerde yuksek oranda sekonder katarakt
gelisimi ve membran olusumu gorulmektedir.! Serimizde
postoperatif komplikasyon gelisen 8 hastanin 4’iinde fibrino-
id reaksiyon, posterior sinesi ve pupil duzensizligi izlenmis-
tir. Bir hastada posterior sinesi ve yogun lens epitel hiicre
proliferasyonu nedeniyle ikinci cerrahi gerekmigtir. Dass ve
ark.,'" 35 PHPV’li olgunun %32’sinde lensektomi ve on vit-
rektomi sonrasi ek bir cerrahi girigim gerektigini bildirmigler-
dir. Anteby ve ark.,'? cerrahi sonras1 afak birakilan PHPV’li
olgularda sekonder katarakt ve membran olusumu nedeniyle
yapilan membranektomi oranini %?25.8 olarak saptamiglardir.
Bu sonug Scott ve ark.,” yaptiklari calismada %18.2 olarak
belirtilen orandan yuiksek olarak goruilse de, hastalardaki kot
gorsel prognozun gostergesi olmadig: bildirilmistir. Vasavada
ve ark.,"” yaptiklari calismada ise postoperatif donemde gorsel
aks1 kapatan membran gelisimi %18.2 oraninda belirtilmistir.

Serimizde uzun donemde (ortalama 30 ay) 7 gozde (%70)
glokom gelisimi saptanirken, Johnson ve ark.,'® ortalama
baslangi¢ zamani cerrahi sonrasi 64.6 ay olmak tizere bu
orant %32 olarak hesaplamiglardir. Anteby ve ark.,'? cer-
rahi sonrasi glokom gelisimini %15.3 oraninda belirtirken,
alt gruplara bakildiginda istatistiksel olarak anlamli bulun-
masa da psodofakik gozlerde (%8.3), afakik gozlere gore
(%22.6) daha az oranda oldugu gorilmustir. Bununla bir-
likte psodofak gruptaki hastalarin takip suresinin (3.6 yil)
afak gruba gore (8.5 yil) daha kisa oldugu belirtilmistir.
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Sisk ve ark.,” cerrahi uygulanan PFV’li gozlerde uygulanma-
yanlara gore glokom gelisme riskinin daha yuksek oldugunu
belirtmislerdir. Bu sonucun da cerrahi gegiren grupta sekon-
der membran ve sinesi olusumunun yuksek, izlem araliginin
daha kisa olmasina; diger yandan cerrahi yapilmayan olgu-
larda ise siliyer cisim ve retina dekolmani gibi goz i¢i basinct
dusuklugtine yol acan komplikasyonlarin varligina bagli ola-
bilecegi dusunulmustur. Calismamizda da Sisk ve ark.,”’nin
calismasiyla uyumlu bir sekilde 4 hastada posterior sinesi, iris
bombé iligkili pupiller bloga ikincil gelisirken, 2 hastada afaki
operatuar iligkili, 1 hastada sekonder intraokiler lens implan-
tasyonunu takiben gelistigi gorulmusgtur.

Tartarella ve ark.,"” yaptiklart caligmada katarakt cerrahisi uy-
gulanan 53 PFV’li goziin 42’sinde (%79.2) kombine formda,
5’inde (%9.4) on formda, 6’sinda (%11.3) ise posterior form-
da PFV bulundugu tespit edilmistir. Bu olgularda postoperatif
komplikasyon orant %50, glokom gelisimi %10.5, retina de-
kolmani ve fitizis bulbi gelisimi gibi gorme kaybiyla sonucla-
nan ciddi komplikasyonlarin orani ise %13 olarak belirtilmis-
tir. Yazarlar, gorsel prognozun hasta goziindeki bazi patoloji-
lerle de iligkili oldugunu one stirmuiglerdir. Vitreus igerisindeki
fibrovaskiller sapin genig olmasi, burada yer alan damarlarin
icerisinde kan akimimin bulunmasi, PFV’nin arka veya kom-
bine formunun bulunmasi ve gozde mikroftalmi varlig1 zayif
prognozu gosteren onemli faktorler olarak bildirilmistir."” Va-
savada ve ark.,"” ise cerrahi uygulanan 33 on formdaki PFV’li
gozde postoperatif komplikasyon oranini %27.3 olarak sapta-
muslardir. Sekonder glokom varlig: bildirilen 2 gozde (%6.1)
ise cerrahi oncesinde de glokomun var oldugu belirtilirken
postoperatif donemde sadece 1 gozde (%3) retina dekolma-
n1 gelismis ve olguya triport pars plana vitrektomi&hava-sivi
degisimi yapilmistir. Calismamizda ciddi komplikasyonlarin
goriilmemesinin tim hastalarda PFV’nin 6n formda olmasiyla
iligkili olabilecegini dusunmekteyiz.

Sonug olarak, on PFV’li olgularda katarakt cerrahisi gesitli
komplikasyonlarla birliktelik gosterse ve gorsel prognozun
dusuk oldugu dusunulse de erken tani, erken yapilan bagari-
I1 bir cerrahi ve sonrasinda gorme rehabilitasyonu ile faydali
gorsel sonuclar elde etmek mumkiuindur. Cerrahi sonrasi gec
donemde glokom ¢ok yuksek oranda karsimiza ¢iktigr icin
hastalarin uzun sureli izlemi son derece dnemlidir.
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