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OPIS PRZYPADKU

WPROWADZENIE
Przetrwałe unaczynienie płodowe (persistent fetal vascu-

lature – PFV) występuje w wyniku przedłużonej inwolucji 
naczyń płodowych odżywiających soczewkę oraz struktu-
ry siatkówkowo-naczyniówkowe i nerw wzrokowy (n. II) 
w okresie embrionalnym [1]. Pozostałości PFV obserwuje 
się u ponad 90% niemowląt urodzonych przed upływem 36. 
tygodnia ciąży oraz u 95% niemowląt z masą urodzeniową 
poniżej 2300 g [2]. Powikłania w przebiegu PFV występu-
ją z uwagi na wzrost gałki ocznej, a nie progresję i rozrost 
naczyń. Do powikłań tych należą: jaskra, zaćma, krwawie-
nia wewnątrzgałkowe, odwarstwienie siatkówki, zanik gałki 
ocznej [3]. Przetrwałe unaczynienie płodowe jest drugą co 
do częstosci występowania po siatkówczaku przyczyną ob-
jawu białej źrenicy [4]. Jest ważną przyczyną niedowidzenia 
i inwalidztwa wzrokowego [3]. 

Większość przypadków PFV występuje sporadycznie, 
około 10% może być dziedziczona w sposób autosomalnie 
dominujący (AD) lub autosomalnie recesywny (AR). Do-
tychczas nie zidentyfikowano genu odpowiadającego za 
większość zdiagnozowanych przypadków. Geny zaanga-
żowane w patogenezę PFV obejmują ATOH7 (AR PHPV) 
i NDP (AD PHPV) [3]. Występowanie obustronnego PFV 
może wynikać z choroby ogólnoustrojowej (choroba Norrie-
go, zespół Aicardiego i Walker-Warburga) [5].

Zgodnie z przyjętą klasyfikacją wyróżnia się: przednie, 
tylne i przednio-tylne PFV. Przednie PFV rokuje najlepiej 
i stanowi około 25% przypadków. Obraz kliniczny obejmu-
je: płytką przednią komorę, poszerzone naczynia tęczówki, 
wąską źrenicę, małoocze, leukokorię, różny stopień zaćmy, 
wydłużone lub wciągnięte wyrostki rzęskowe, błony włók-
nisto-naczyniowe powodujące trakcje obwodowej siatkówki, 
krwotoki, jaskrę wtórną, zez, wywinięcie naczyniówki, ubytek 
tęczówki. Tylne PFV rokuje gorzej i występuje w 12% przy-
padków. Dotyczy głównie ciała szklistego i siatkówki. Na dnie 
oka można zaobserwować tkankę glejową rozciągającą się od 
n. II do soczewki, przegrupowania barwnika w plamce z nie-
dorozwojem plamki, fałdy, dysplazję, odwarstwienie siatków-
ki, hipoplazję n. II. Dodatkowo mogą występować leukokoria, 
małoocze i zez. Soczewka pozostaje przezroczysta. Przetrwa-
łe unaczynienie płodowe przednio-tylne stanowi około 60% 
wszystkich przypadków PFV [6], a około 40% pacjentów z tej 
grupy straci poczucie światła w przypadku niepodjęcia lecze-
nia operacyjnego [7]. Ten typ PFV może być powikłany zmęt-
nieniem rogówki, jaskrą zamkniętego kąta i spontanicznym 
krwawieniem wewnątrzgałkowym [7]. 

Ze względu na rzadkość występowania zaćmy błonia-
stej (CM) w przebiegu PFV nie ma algorytmu postępowa-
nia operacyjnego. Dlatego każdy przypadek jest wyzwaniem 
i wymaga przewidywania możliwych odstępstw od przyjętych 
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procedur. Przedstawiamy przebieg leczenia pacjenta z CM 
w przebiegu PFV leczonego w ośrodku autorów.

OPIS PRZYPADKU
Jedenastotygodniowe niemowlę zostało przyjęte na II Od-

dział Okulistyki Dziecięcej Samodzielnego Publicznego Szpi-
tala Klinicznego nr 2 w Szczecinie celem operacji zaćmy oka 
lewego. Z wywiadu wynikało, że w 3. tygodniu życia dziec-
ka jego opiekunowie zaobserwowali biały refleks ze źrenicy 
oka lewego. Dziecko było urodzone drogą cięcia cesarskiego 
w 38. tygodniu ciąży z przyczyn matczynych (stan po cięciu 
cesarskim w poprzedniej ciąży), z masą ciała 3190 g, w stanie 
ogólnym dobrym.

W dniu przyjęcia przeprowadzono rutynowe badanie 
okulistyczne, w którym stwierdzono: obecny odruch wodze-
nia za światłem obu oczu, oko prawe – odcinek przedni i tyl-
ny prawidłowy, oko lewe – wąska źrenica i zaćma całkowita. 
Obraz kliniczny sugerował zaćmę korową. W badaniu USG 
B oka lewego stwierdzono hiperechogeniczne cienie biegnące 
od tylnej powierzchni soczewki do tarczy n. II mogące odpo-
wiadać przetrwałej tętnicy ciała szklistego.

Operację usunięcia zaćmy przeprowadzono w znieczule-
niu ogólnym. Stwierdzono płytką komorę przednią i obec-
ność poszerzonych naczyń tęczówki. Źrenica nie poddawała 
się mydriazie. Komora przednia została otwarta nożem 1,2 × 
1,4 mm w przezroczystej rogówce na godzinie 2:00 i 10:00. 
Podano adrenalinę i wiskoelastyk (hialuronian sodu 1%). 
Próba kapsuloreksji igłowej nieskuteczna, wykonano kap-
suloreksję diatermiczną przednią. Po jej wykonaniu okazało 
się, że soczewka własna jest w znacznej części zresorbowa-
na. Za pomocą irygatora usunięto resztkowe masy korowe 
(rycina 1A), a następnie sondą kapsuloreksji diatermicznej 
wycięto okrąg o średnicy 5 mm w błonie włóknisto-naczy-
niowej (rycina 1B), Uwidoczniono tętnicę ciała szklistego 
przylegającą do tylnej części błony. Przy pomocy diatermii 
skoagulowano i odcięto ją za pomocą mikronożyczek wi-
trektomijnych (rycina 1C, D), Kolejno wykonano witrekto-
mię przednią wspomaganą triamcynolonem (podanym do 
komory przedniej) (rycina 1E), podano miostat (karbachol) 
w celu zwężenia źrenicy (rycina 1F). Następnie wykonano 
chirurgiczną irydektomię przypodstawną. Zabieg zakończo-
no hydratacją rogówki, podaniem powietrza i antybiotyku 
do komory przedniej. 

Dziecko zostało wypisane w 3. dobie z zaleceniem sto-
sowania do worka spojówkowego: deksametazonu, lewoflo-
ksacyny, mydriatyków oraz kontroli za 3 tygodnie. Po tym 
okresie zalecono dobór soczewki nagałkowej i okluzję zdro-
wego oka na większość czasu aktywności dziecka (odkrywa-
nie zdrowego oka na 1−2 godziny).

OMÓWIENIE
Ten rzadki przypadek zaćmy błoniastej w przebiegu PFV 

zwraca uwagę na kilka istotnych kwestii związanych z roz-
poznaniem, leczeniem i późniejszą terapią takich pacjentów. 
PFV nie zawsze można wykryć przed operacją zaćmy. Często 
unaczynienie płodowe jest stwierdzane w trakcie zabiegu [1]. 

W opisywanym przypadku obecność PFV podejrzewano po 
wykonaniu USG gałki ocznej podczas ustalania wstępnego 
rozpoznania. Częstość występowania PFV u pacjentów z za-
ćmą wrodzoną sięga aż do 44% [1], w związku z czym zespół 
operacyjny powinien być przygotowany na wykonanie nie-
standardowej procedury chirurgicznej u każdego pacjenta 
z zaćmą wrodzoną.

Zaćma błoniasta w przebiegu PFV występuje rzadko. 
Müllner-Eidenböck i wsp. [8, 9] w opisie 31 pacjentów 
operowanych z powodu zaćmy wrodzonej w przebiegu 
PFV nie stwierdzili obecności zaćmy błoniastej. Natomiast 
Haddad i wsp. [10] opisali 2 przypadki zaćmy błoniastej 
wśród 62 pacjentów z PFV. Istnieją także pojedyncze opisy 
przypadków pacjentów z zaćmą błoniastą w przebiegu PFV 
[11]. Zaćma błoniasta w przebiegu PFV powstaje w wyniku 
pociągania i ostatecznie uszkodzenia torby soczewki [12, 
13] i w konsekwencji dochodzi do absorpcji mas soczew-
kowych. Pociąganie to pojawia się w wyniku wzrostu gałki 
ocznej. Taki patomechanizm wydaje się wysoce prawdopo-
dobny u opisywanego pacjenta. Mała ilość mas korowych 
stwierdzona w czasie zabiegu oraz obecność tętnicy ciała 
szklistego wydaje się potwierdzać te przypuszczenia. Usu-
nięcie błony włóknisto-naczyniowej przy pomocy termo-
kapsulotomu oraz tylna kapsuloreksja z odcięciem tętnicy 
ciała szklistego, jak wykonano w opisanym przypadku wy-
daje się kluczowa dla umożliwienia oceny dna oka i dalszej 
rehabilitacji [11]. 

Ostateczna ostrość wzroku pacjenta zależy od kilku czyn-
ników: czasu trwania istotnej klinicznie zaćmy, zaawansowa-
nia zmian w przebiegu PFV, stopnia przezierności ośrodków 
optycznych, wystąpienia pooperacyjnych powikłań oraz 
współpracy pacjenta przy dalszej terapii niedowidzenia. Pa-
cjenci, u których wykonano operację przed 77. dniem życia, 
mają 13 razy większe szanse na uzyskanie ostrości wzroku li-
czenia palców lub lepszej [14]. Dlatego tak ważne jest wczesne 
rozpoznanie i leczenie takich pacjentów. Współpraca z rodzi-
cami jest kolejnym czynnikiem wpływającym na ostateczną 
ostrość wzroku dziecka. Czas zasłaniania oka prowadzącego 
w przypadku zaćmy jednostronnej powinien być dostosowa-
ny do stopnia zmętnienia soczewki [15]. W przypadku za-
ćmy całkowitej musi wynosić większość część dnia. Dziecko 
po operacji zaćmy należy regularnie kontrolować i na każdej 
wizycie wykonywać pomiary ciśnienia wewnątrzgałkowego 
oraz oceniać dno oka. Należy się bowiem spodziewać jaskry 
wtórnej u 4% dzieci z zaćmą jednostronną w przebiegu PFV 
oraz u 9% z zaćmą obustronną w przebiegu PFV [1] w okresie 
rocznej obserwacji.

Podsumowując: szybka diagnoza, przeprowadzenie ope-
racji przez doświadczony zespół oraz regularne kontrole 
i współpraca z rodzicami może umożliwić pacjentom z za-
ćmą błoniastą w przebiegu PFV szanse na użyteczną ostrość 
wzroku.
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Rycina 1. Kolejne etapy operacji usunięcia zaćmy błoniastej: A) aspiracja-irygacja resztkowych mas korowych; B) kapsulotomia tylna wykonana sondą kapsuloreksji dia-
termicznej; C) koagulacja tętnicy ciała szklistego; D) odcięcie tętnicy ciała szklistego; E) triamcinolon w komorze przedniej; F) obraz przedniego odcinka na koniec operacji
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