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Operacja wrodzonej zacmy btoniastej u 11-tygodniowego dziecka
Z przetrwatym unaczynieniem ptodowym
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STRESZCZENIE

W pracy przedstawiono technike usuniecia za¢my bloniastej
w przebiegu przetrwalego unaczynienia plodowego.
U 3-miesigecznego niemowlecia w rutynowym badaniu oku-
listycznym stwierdzono zaéme catkowita oka lewego. W badaniu
USG B zobrazowano przetrwate hiperplastyczne ciato szkliste.
W znieczuleniu ogélnym przeprowadzono zabieg usuniecia za¢my

WPROWADZENIE

Przetrwale unaczynienie plodowe (persistent fetal vascu-
lature — PFV) wystepuje w wyniku przedluzonej inwolucji
naczyn plodowych odzywiajacych soczewke oraz struktu-
ry siatkowkowo-naczyniéwkowe i nerw wzrokowy (n. II)
w okresie embrionalnym [1]. Pozostalosci PFV obserwuje
sie u ponad 90% niemowlat urodzonych przed uptywem 36.
tygodnia cigzy oraz u 95% niemowlat z masg urodzeniows
ponizej 2300 g [2]. Powiklania w przebiegu PFV wystepu-
ja z uwagi na wzrost galki ocznej, a nie progresje i rozrost
naczyn. Do powiktan tych naleza: jaskra, za¢ma, krwawie-
nia wewnatrzgatkowe, odwarstwienie siatkdwki, zanik gatki
ocznej [3]. Przetrwale unaczynienie ptodowe jest druga co
do czestosci wystepowania po siatkdwczaku przyczyng ob-
jawu bialej Zrenicy [4]. Jest wazng przyczyng niedowidzenia
i inwalidztwa wzrokowego [3].

Wigkszo$¢ przypadkow PFV wystepuje sporadycznie,
okoto 10% moze by¢ dziedziczona w sposéb autosomalnie
dominujacy (AD) lub autosomalnie recesywny (AR). Do-
tychczas nie zidentyfikowano genu odpowiadajacego za
wigkszos$¢ zdiagnozowanych przypadkéow. Geny zaanga-
zowane w patogeneze PFV obejmujg ATOH7 (AR PHPV)
i NDP (AD PHPV) [3]. Wystepowanie obustronnego PFV
moze wynika¢ z choroby ogélnoustrojowej (choroba Norrie-
go, zespot Aicardiego i Walker-Warburga) [5].
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z mikrociecia rogéwki 1,2 mm polaczony z usunigciem widknisto-
naczyniowej blony zasoczewkowej oraz odcigciem przetrwatej
tetnicy ciala szklistego, witrektomia przednig i irydektomia.
Wezesna diagnoza i zabieg chirurgiczny umozliwiaja dalsza
diagnostyke oraz rehabilitacje oka.

SEOWA KLUCZOWE: za¢ma wrodzona, za¢ma bloniasta,
przetrwale unaczynienie ptodowe.

Zgodnie z przyjeta klasyfikacja wyrdznia si¢: przednie,
tylne i przednio-tylne PFV. Przednie PFV rokuje najlepiej
i stanowi okolo 25% przypadkéw. Obraz kliniczny obejmu-
je: plytka przednig komore, poszerzone naczynia teczéwki,
waska Zrenice, maloocze, leukokorie, rézny stopien zaémy,
wydltuzone lub wciggniete wyrostki rzeskowe, btony wtok-
nisto-naczyniowe powodujace trakcje obwodowej siatkdwki,
krwotoki, jaskre wtorng, zez, wywiniecie naczynidéwki, ubytek
teczowki. Tylne PFV rokuje gorzej i wystepuje w 12% przy-
padkéw. Dotyczy glownie ciata szklistego i siatkéwki. Na dnie
oka mozna zaobserwowac¢ tkanke glejows rozciagajaca sie od
n. IT do soczewki, przegrupowania barwnika w plamce z nie-
dorozwojem plamki, faldy, dysplazje, odwarstwienie siatkow-
ki, hipoplazje n. II. Dodatkowo moga wystepowa¢ leukokoria,
maloocze i zez. Soczewka pozostaje przezroczysta. Przetrwa-
te unaczynienie plodowe przednio-tylne stanowi okolo 60%
wszystkich przypadkéw PFV [6], a okolo 40% pacjentow z tej
grupy straci poczucie $wiatta w przypadku niepodjecia lecze-
nia operacyjnego [7]. Ten typ PFV moze by¢ powiklany zmet-
nieniem rogéwki, jaskra zamknietego kata i spontanicznym
krwawieniem wewnatrzgatkowym [7].

Ze wzgledu na rzadko$¢ wystepowania zaémy btonia-
stej (CM) w przebiegu PFV nie ma algorytmu postepowa-
nia operacyjnego. Dlatego kazdy przypadek jest wyzwaniem
i wymaga przewidywania mozliwych odstepstw od przyjetych
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procedur. Przedstawiamy przebieg leczenia pacjenta z CM
w przebiegu PFV leczonego w o$rodku autordw.

OPIS PRZYPADKU

Jedenastotygodniowe niemowle zostalo przyjete na II Od-
dzial Okulistyki Dziecigcej Samodzielnego Publicznego Szpi-
tala Klinicznego nr 2 w Szczecinie celem operacji za¢cmy oka
lewego. Z wywiadu wynikatlo, ze w 3. tygodniu zycia dziec-
ka jego opiekunowie zaobserwowali bialy refleks ze Zrenicy
oka lewego. Dziecko bylo urodzone drogg cigcia cesarskiego
w 38. tygodniu cigzy z przyczyn matczynych (stan po cigciu
cesarskim w poprzedniej cigzy), z masg ciata 3190 g, w stanie
ogo6lnym dobrym.

W dniu przyjecia przeprowadzono rutynowe badanie
okulistyczne, w ktérym stwierdzono: obecny odruch wodze-
nia za $wiattem obu oczu, oko prawe - odcinek przedni i tyl-
ny prawidltowy, oko lewe — waska Zrenica i za¢ma calkowita.
Obraz kliniczny sugerowal za¢me korowa. W badaniu USG
B oka lewego stwierdzono hiperechogeniczne cienie biegnace
od tylnej powierzchni soczewki do tarczy n. I mogace odpo-
wiada¢ przetrwalej tetnicy ciata szklistego.

Operacje usunigcia za¢my przeprowadzono w znieczule-
niu ogdélnym. Stwierdzono plytka komore przednia i obec-
no$¢ poszerzonych naczyn teczowki. Zrenica nie poddawata
sie mydriazie. Komora przednia zostala otwarta nozem 1,2 x
1,4 mm w przezroczystej rogéwce na godzinie 2:00 i 10:00.
Podano adrenaling i wiskoelastyk (hialuronian sodu 1%).
Préba kapsuloreksji iglowej nieskuteczna, wykonano kap-
suloreksje diatermiczng przednia. Po jej wykonaniu okazato
sie, Ze soczewka wlasna jest w znacznej czesci zresorbowa-
na. Za pomocg irygatora usunieto resztkowe masy korowe
(rycina 1A), a nastepnie sondg kapsuloreksji diatermicznej
wycieto okrag o $rednicy 5 mm w blonie wiéknisto-naczy-
niowej (rycina 1B), Uwidoczniono tetnice ciala szklistego
przylegajaca do tylnej czesci blony. Przy pomocy diatermii
skoagulowano i odcigto ja za pomocg mikronozyczek wi-
trektomijnych (rycina 1C, D), Kolejno wykonano witrekto-
mie przednig wspomagang triamcynolonem (podanym do
komory przedniej) (rycina 1E), podano miostat (karbachol)
w celu zwezenia Zrenicy (rycina 1F). Nastepnie wykonano
chirurgiczng irydektomie¢ przypodstawng. Zabieg zakoniczo-
no hydratacja rogéwki, podaniem powietrza i antybiotyku
do komory przednie;j.

Dziecko zostato wypisane w 3. dobie z zaleceniem sto-
sowania do worka spojowkowego: deksametazonu, lewoflo-
ksacyny, mydriatykéw oraz kontroli za 3 tygodnie. Po tym
okresie zalecono dobér soczewki nagatkowej i okluzje zdro-
wego oka na wiekszos¢ czasu aktywnosci dziecka (odkrywa-
nie zdrowego oka na 1-2 godziny).

OMOWIENIE

Ten rzadki przypadek za¢my bloniastej w przebiegu PFV
zwraca uwage na kilka istotnych kwestii zwigzanych z roz-
poznaniem, leczeniem i pdZniejszg terapig takich pacjentéw.
PFV nie zawsze mozna wykry¢ przed operacja za¢my. Czgsto
unaczynienie plodowe jest stwierdzane w trakcie zabiegu [1].

W opisywanym przypadku obecnos$¢ PFV podejrzewano po
wykonaniu USG galki ocznej podczas ustalania wstepnego
rozpoznania. Czestos¢ wystepowania PFV u pacjentéw z za-
¢ma wrodzong siega az do 44% [1], w zwiazku z czym zesp6l
operacyjny powinien by¢ przygotowany na wykonanie nie-
standardowej procedury chirurgicznej u kazdego pacjenta
z za¢mg wrodzong.

Zaéma bloniasta w przebiegu PFV wystepuje rzadko.
Miillner-Eidenbock i1 wsp. [8, 9] w opisie 31 pacjentow
operowanych z powodu za¢my wrodzonej w przebiegu
PFV nie stwierdzili obecno$ci za¢my bloniastej. Natomiast
Haddad i wsp. [10] opisali 2 przypadki za¢my bloniastej
wsrdd 62 pacjentdéw z PFV. Istniejg takze pojedyncze opisy
przypadkow pacjentéw z zaéma bloniasta w przebiegu PFV
[11]. Zaéma bloniasta w przebiegu PFV powstaje w wyniku
pociagania i ostatecznie uszkodzenia torby soczewki [12,
13] i w konsekwencji dochodzi do absorpcji mas soczew-
kowych. Pocigganie to pojawia si¢ w wyniku wzrostu gatki
ocznej. Taki patomechanizm wydaje sie wysoce prawdopo-
dobny u opisywanego pacjenta. Mata ilo§¢ mas korowych
stwierdzona w czasie zabiegu oraz obecnos¢ tetnicy ciata
szklistego wydaje si¢ potwierdza¢ te przypuszczenia. Usu-
nigcie blony wldknisto-naczyniowej przy pomocy termo-
kapsulotomu oraz tylna kapsuloreksja z odcigciem tetnicy
ciala szklistego, jak wykonano w opisanym przypadku wy-
daje si¢ kluczowa dla umozliwienia oceny dna oka i dalszej
rehabilitacji [11].

Ostateczna ostro$¢ wzroku pacjenta zalezy od kilku czyn-
nikéw: czasu trwania istotnej klinicznie zaémy, zaawansowa-
nia zmian w przebiegu PFV, stopnia przezierno$ci osrodkow
optycznych, wystapienia pooperacyjnych powiklan oraz
wspolpracy pacjenta przy dalszej terapii niedowidzenia. Pa-
cjenci, u ktérych wykonano operacje przed 77. dniem zycia,
maja 13 razy wieksze szanse na uzyskanie ostro$ci wzroku li-
czenia palcéw lub lepszej [14]. Dlatego tak wazne jest wczesne
rozpoznanie i leczenie takich pacjentéw. Wspdlpraca z rodzi-
cami jest kolejnym czynnikiem wplywajacym na ostateczna
ostro$¢ wzroku dziecka. Czas zastaniania oka prowadzacego
w przypadku za¢my jednostronnej powinien by¢ dostosowa-
ny do stopnia zmetnienia soczewki [15]. W przypadku za-
¢my catkowitej musi wynosi¢ wiekszo$¢ cze$¢ dnia. Dziecko
po operacji za¢my nalezy regularnie kontrolowac i na kazdej
wizycie wykonywa¢ pomiary ci$nienia wewnatrzgatkowego
oraz ocenia¢ dno oka. Nalezy sie bowiem spodziewac¢ jaskry
wtdrnej u 4% dzieci z za¢mg jednostronng w przebiegu PFV
oraz u 9% z za¢ma obustronng w przebiegu PFV [1] w okresie
rocznej obserwacji.

Podsumowujac: szybka diagnoza, przeprowadzenie ope-
racji przez do§wiadczony zespot oraz regularne kontrole
i wspélpraca z rodzicami moze umozliwi¢ pacjentom z za-
¢mga bloniastg w przebiegu PFV szanse na uzyteczng ostro$¢
wzroku.
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Rycina 1. Kolejne etapy operacji usuniecia zacmy btoniastej: A) aspiracja-irygacja resztkowych mas korowych; B) kapsulotomia tylna wykonana sonda kapsuloreksji dia-
termicznej; C) koagulacja tetnicy ciata szklistego; D) odciecie tetnicy ciata szklistego; E) triamcinolon w komorze przedniej; F) obraz przedniego odcinka na koniec operagji
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