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ÖZET 
rek tarafl ı retina displazisi ile assasiasyon söz konu

su olan (Lensi spantan ol?rak rezarbe olmuş) hir per s i stan 
hiperplazik primer vitr eus vakası takdim edilmiştiro 

SUMMARY 
This is case r eport of persistent primary hyperplastic 

vitreous associated with unilateral retinal dysplasi a and 
spontaneous absorbtion of the lens. 

Primitit vit·reus anomalileri, son yıllarda, özellikle 
Reese'in etkisi ile , sadece enteresan bir durum olmaktan çık
mış ve cerrahi müdahale gerektiren ilerleyici bir göz hasta
lı~i olarak kabul edilmeye başlamıştır. ~u oküler disgenezi 
global veya lokalize olabilir. 

Global olanlar retine displazisini andırmaktad ır. Lo
kal iz~· olanlar ise ikiye ayrılabilir; 

ı . Arkaya Lokalize: . Konjenital retina kıvrım ve papil
ler. anomaliler~ içeren disgineziler 

2 . Öne Lokalize: ·Konumuz olan persistan hiperplazik 
primer vit r eus 

Ancak bunlar aynı anamalini n degişik variasyonları o
lup, aralarında her t ürlü intermediler formlar ve her türlü 
assasiasyon olabilir. 

Pos t eriör oküler .digenezilerin major formu RET!NE D!sP
LAZ!s 1 ' . dir. Hiçbir tedavi yöntenıi yoktur 1

• 

Dış tabakadan ayrı kalan optik kupula iç tabakasının 
ileri derecede ve anarşik gelişmesi ve pliler meydana getir
mesi ile karakt erizedir, Kl asik olarak bilat eral olmakl a be
raber , Zimmer man ve Hunter (1965) tek tara~lı ' okijler malfor
masyon vakalar ında da r et ina di splazisi görülebi lecegini be" 
lirtmiş l erdir2 , Vakamız muhtemelen bu nadir tiptir . . 

!Bursa Tıp Fakültesi Göz Hastalıkları Kliniği öğretim Uyesi 
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Retina Displazisinin Klinik Ka r akterleri Şunlardır ; 

- Hastalık miadında doğmuş çocuklarda doğumdan itiba-
ren te spit ed ilmektedir. (Retrol ental fibroplaziden farkı .. ). 

- Gözler değişken seviyelerde mikroftalmiktir. 

- Ön kamara dardır 

- Pupiller anamaliler bulunabilir 

- Lens saydam veya kataraktlıdır, 

- Retina l ensin arkasında, vaskülarize kıvrımlar ihti-
va .eden grimsi bir kitle halinde görülür. Primer hiperplazik 
v itreus persistansıda sıklıkla assasiye olduğundan maskelene
bilir ve tanı zorlaşabilir. 

- Papilla ve uvea kolobomları olabilir. 

Diğer bir posteriör disgenezi tipi KONJENİTAL RETİNA 
PL1s İ' dir. Bas i t retina plil eri ile retina di sp lazisi ara -
sında intermedier tip olan bu malformasyon, yer i ve önemi ba
kımından değişi k görünümlere sahiptir. Klinik o larak, çokluk 
alt-tempora l bölgede görülen. p~pilladan başlayıp l ens veya 
s ili er cismin arka yüzeyine ulaşan geniş bir retina plisidir. 
Sıklıkla konjenital retina dekolmanı il e assasiyedir. Hiçbir 
tedavi imkanı Y?ktur. 

Ant e riör oküler disgeneziye en belirgin örnek olan 
"Persis tan Hiperplazi k Primer Vitreus" tedavi edilebilirlik 
özelliği il e diğerlerinden ayrılır. Gerekli cerr ahi giri şim 
yapılmadığı takdirde. gide r ek geli şebilen ve göz küresinin 
kaybına yo l açabilecek ağır komplikasyonl arın (H emoraji, kata~ 
raktı, gl okom) sebebi olabil en, r etro-Lentikül e r mezanşimal 
doku şerididir . 

KLİNİK GÖRÜNÜM- Vaka l arın % 90'ında tek taraflıdır. 
Göz mikrof t a l miktir 3

. (Reese mikrof talmik olmayan 17 vakas ını 
bildirmi şt ir) 4 • Doğumdan biraz sonra aile l ökokar iyi farkeder . 
Pupilla dilatasyonu genellikle zor fakat hemen dai~a mümkür
dür. Lens saydamdır; a rka yüzünde uzamı ş silier çıkıntılar gö
rülür. Lenste damarıanma olabi l ir, Arkas ınga vaskülerize be
yaz bir plat< vardır. B u plak pupilla ~lanını t amamen kapla -
yacak büyüklükte olabileceği gibi, l ens in a rka yüzünde (özel
likle alt nazalde ) bir bölgede s ı nırlı da olabilir, 

Bütün bu bulgular a r a s ı nd a ~ n ko l aylıkla tesbit edilen 
S ili er ~is~in ~upilla alan ın a doğru uzamı ş ç ıkıntıları&ır (Re
s ım : 1-2). 

Başlangıç safhasında ön karnaran ı n dar olu şu s ık görül en 
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fakat sabit olmayan bir bulgudur. Lensin ön tunica vaskülari
sine ait artıklar bulunabilir. Lensin çok büyük olması da müm
kündür. 

GELİŞME- R~stalık iıerıeyicidir, 
süren ~elişm~de~ tablo deg~şir 

Resim: 1 

Res im: 2 
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Arka kapsülden başlayan kesifleşme ilerleyerek total katarak
ta dönüşür. Kesifleşme i le birlikte lensin öne deplasmanı var
dır. ( Eazer korİleaya değecek kadar •• ) • Böylece ön kamara 
Qaralır ve göz küresini~ kaybına yol açabilen glokom ortaya 
çıkar. Bazı vakalarda ise gelişme, lensin rezorpsiyonu ile 
~Qnuçlanır. 

Glokomla sonuçlanan bir diğer koroplikasyon da vitreus 
içine ve perilentiküler bölgeye hemorajidir. Massif doku- ret~ 
raksiyonu ile dekolman da oluşabilir5 • 

Persistan hiperplazik primer vitreus, hyaloidin damar
lardan menşe al ır ve nadiren spotan rezorpsiyona ugrar. Yetiş
kinlerde son derece seyrek olarak rastlanır. Literatürde adült 
yaşta rastlanmış 5 vaka vardır. 

TANI VE AYIRICI TANI- fuşlang~çta Kolaydır. 

- Tek taraflı olması 
Mikroftalmi 
ön kamara darlığı 
Pupillada dila tasyon güçlü~ü 

-Saydam bir l ens arkasında vaskülarize beyaz bir kit
le 

- Silier cismin lens arkasında pupilla alanına uzaması · 

Katarakt teşekkül ettikten sonra tani çok güçleşir. A
yırıcı tanı Retinoblastom ve retrolentiküler fibroplazi ile 
yapılmaktadır. 

PATOLOJi VE PATOGENEZ 

Lensin arkas ındaki fibrovasküler membran en belirgin pa
tolojik bulgudur . Bu· membranın kalı:ılığı yer yer lensten fazla 
olabilir. Kıkırdak, yağ , . glial doku, kalsyum, hyalin materyel, 
fibröz doku, kas dokusu ve endifer-ansiye nöroepitel gibi çeşit
li dokuları gçerir . Lens· küçük olabilir6 • 

Hastalığın ilerlemesi arka kapsülün ruptürüne bağlıdır. 
Bu da, muhtemelen hyaloid damarların taşıdığı makrofajların 
etki s i yle olur1 . · · 

Sekonder vitrenin oluşumu sırasında primitif v itrenin 
rezorps i yonuna etkili faktörler bilinmemektedir. Primitif vit
reusun persistansı Coşan ve Kuwabara'ya göre trisomi 13-15 ile 
beraber görülmektedir Bu yazarlar (Retrolentiküler membanda
ki) kıkırdak mevcudiyetini de, bu krom_ozom aberasyonu iç i n ti
pik olarak kabul e.tmektedirler . 

TEDAVİ - Asıl amaç, enükl easyona yo l açabilen komplikas-
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yonl ardan gözü korumaktır. :Bu komplikasyonların kaynagı lens
tir. Kataraktlı olsun veya olmasın, şişkin ve ön karnarayı da
raltan bir l ens tercihen aspirasyon metodu ile alınmalıdır . 
Rezorbe olma egilimi göstene lenste ise, hastayı yakın takip 
alt ında tutarak beklemek, problemi halledebil ir . 

Primer vitreus ikinci problemdir . Birçok yazar lens 
üzerine yapılacak girişimden sonra primer vitreusa disizyon 
yapmanın yeterli olacagını i leri sürmektedir. Digerleri ise, 
özellikle saydam lens vakalarında pars plana yoluyla rezeksi
yon ve vitreotomların kullanılmasını önermektedirler . Fakat 
lensin çok yakında olması, sıklıkla arka ruptür görülmesi ve 
operatuar hemorajilerin sık olması bu müdahalenin sakıncaları
dır ve lens ekstraksiyonu ile beraber yapılmasını gerektirebi
lir8. 

Hiçbir yazar, lensin kabarık devresipde katarakt ve 
primitif vitre üzerine enteriör yoldan tek seansta müdahale 
tavsiye etmemektedir. Birinci seansta lavaj-aspi asyon; ' ikin
ci seansta primitif vitreus eksizyonu en uygun müdahale şekli 
olsa gerektir. Böylece tek s enasta bütün bariyerlerin orta
dan kaldırılmasına baglı kötü s onuçl a rdan sakınılabilir. Re ~ 
ese'e göre, komplikasyonsuz vakalarda anatomik başarı ~O dir 
ve arnblyopi sebebiyle, parmak sayma il9 1 / 20 arasında değişen 
görme keskinligi elde edilmektedir. Off ret ve arkadaşlarına 
göre de , cerrahi müdahale sonrasında mikroftalmi kaybolmakta
dır! . 

Vakamız Zuhal Akbelen 14 ya ş ında bir kı z çocugu. Dogu
mundan hemen sonra ailesi sag gözünd e beyaz leke farketmiş , 
deg i ş ik zamanlarda başvurdukları doktorların beklemeyi ve- ame
liyatı önermeleri üzerine karars ız davranmı ş l ar ve nihaye t a
meliya t e ttirmek amacıyla klinigimize başvurmuşlar. Anamne zin
de ba~kaca özelligi yok. Kons angüinite ve diger 2 kardeşinde 
göz problemi yok. 

Hastanın sol gozu norma l, görmesi tam. Sag gözünde ha
fif mi kroftalmi (kornea 11/12 mm . , ön kamara normal den hafif
çe derin, pupilla yuvarlak, arka sineşi yok ve midriatikler 
ile oldukça iyi genişliyor. 

!ris normal görünümde. Lens yok. Vitreus ön yüzü yeri
ne beyaz, opak vaskülarize bir ki t le var . Kalsifiye · izleni mi 
veren plak yüzeyi öndüleli görünümde ve nazal taraftan, saat 
6 ile 2 arasında çok bariz olarak uzamış ve pupilla alanının 
önemli bir kısmını kaplamı ş silier cisim görülmekte . ~upilla 
alanını tamamen örten opak membar sebebiyle fundus .görülmüyor . 
B:u gözde ışık hissi yok . üküler tonus normal . 
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Yapılan elektore tinografide sol gözden no~al cevap a
lınırken, sağda hi~bir c evap alınamadı. 

Bu görünümü ile , vakamız lensi spantan ol~rak rezarbe 
olmuş tipik bir "Persistan hiperplazik primer vitreıJs" yakası
dır. İki dikkat çekici özelliği bil e vizyon bulunm~~ası. 

Mi kroftalmi genel olarak bütün yazarlarca bildirilirse 
de, Reese 17 vakasında normal büyüklükt e göz müşühüde etmiştir. 
Vakamız bu ender gruptandır. 

Vi zyonun yokluğunu i zah etmek üzere hasta v e ailes in -
den dikka tl i bi r anamnez alınrı. Aile , rezorpsiyon safhasında 
veya daha önce glokom geçirildiğini dü şündürecek be lirtiler 
olmadığını kesinlikle söyl eyebilmektedir . A-oro zu ve ERG' de 
hiçbir cevap alınmamas ın ı açıklıyabilecek t ek olası l ık poste
rior d isgenezi i l e assos i asyondur . Zi~erman ve H unter'ın 
( 1965) t esbi t ettikl er i gibi , genel lik le bilater a l olan reti~ 
na d i s plaziler i, tek taraflı akül er ~akformasyonlar il e asso
siye olarak manakü l er bulunabilir . Bu bulgular i le vakamız bü
yük bir olas ılıkla " Tek t araflı r et ina displazisi il e a s sasi
ye o l an bir persis t an hiperplazik primer vitreustur. Kampli
kasyon endişesi ve f onksiyonel sonuç ümidi olmad ığı i ç in cer
r ah i ınüdahale . düşünülmemi ş tir . 

Konumuzia ilgil i olarak Türk Oft a l mo l oji Li ter a t ür ünde 
üç yayın vardır. Tek tarafl ı retina dis plazisi ile assas i asyon 
ise ilk- defa vakamızda söz konusu olmaktadır. 
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