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On Persistan Fetal Damar Sendromunda Psédo-hyaloid
Sap: Olgu Sunumu

Pseudo-hyaloidal Stalk in Anterior Persistent Fetal Vasculature:
A Report of Two Cases
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Oz

Persistan fetal damar (PFD) sendromu, fetal hiyaloid sistemin anormal regresyonu ile karakterize olup degisken formlarda ortaya
¢ikabilmektedir. Bu raporda arka kapsiil defekti ve Cloquet kanali boyunca yerlesmis ektopik lens materyali ile iligkili iki atipik
olgu ele alinmaktadir. Bilateral total katarakt ile bagvuran olgularin ultrasonografisinde optik sinir bagindan retrolental alana uzanan
hiyaloidal sap izlendi. Lensektomi sirasinda lens partikiillerinin mid-vitreustan dne, aspirasyon portuna dogru hareket ettigi ve arka
kapsiiliin gelisimsel olarak kusurlu oldugu gériildii. Patolojik damar yapisi olmadigi, bunun yerine lens materyalinin arka kapsiildeki
agikliktan Cloquet kanalini kismen doldurdugu ve cerrahi 6ncesi ultrasonografide yalanci sap goriiniimii olusturdugu saptandi. Bu
olgular iizerinden PFD sendromu spektrumunun daha iyi anlagilmasi ve altta yatan olasi mekanizmalarin tartigilmasi amaglanmigtir.
Anahtar Kelimeler: Konjenital katarakt, Cloquet kanali, persistan fetal damar sendromu, persistan hiperplastik primer vitreus,
anatomik varyasyon

Abstract

Persistent fetal vasculature (PFV) syndrome is characterized by abnormal regression of the fetal hyaloid system and may occur in various
forms. In this report, two atypical cases associated with posterior capsular defect and ectopic lens material located along Cloquet’s canal
are discussed. Ultrasonography of these patients presenting with bilateral total cataracts revealed a hyaloidal stalk extending from the
optic nerve head to the retrolental area. During lensectomy, it was observed that lens particles were moving anteriorly from the central
mid-vitreous to the aspiration port and that the posterior capsule was developmentally defective. There was no pathological vascular
remnant, rather the lens material partially filled Cloquet’s canal through the opening in the posterior capsule and created a pseudo-stalk
appearance on the preoperative ultrasonography. We aim to discuss possible mechanisms underlying these cases, which may help to
improve our understanding of the PFV spectrum.
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Giris

Onceden persistan hiperplastik primer vitreus olarak bilinen
persistan fetal damar sendromu (PFD), primer vitreus ve hiyaloid
damarlarinin anormal regresyonu sonucu ortaya ¢ikan konjenital
gelisimsel bir bozukluktur.! Tipik olarak optik diskten arka
lens kapsiiliine uzanan vaskiilarize bir retrolental plak veya
hiyaloidal sap ile karakterize olmasina ragmen PFD c¢ok sayida
anatomik varyasyon ve klinik ile karsimiza ¢ikan ¢ok daha genis
bir okiiler bozukluk spektrumunu ifade eder."** Spektrumdaki
bu degiskenlik, literatiirde gosterildigi gibi, goézde cesitli
patolojilere neden olduktan sonra hiyaloid damarlanmanin
regresyonunu bile icerebilir.*

Burada Cloquet kanalinda yerlesen, gelisimsel arka kapsiil
defektleri ve ektopik lens materyali ile iligkili bilateral konjenital
katarakt gelisen iki olgu bildirilmektedir. Bu olgularin gebelik
doneminde ortaya ¢ikan anormal bir fetal hiyaloid sisteminin
olast ekspresyonu oldugunu diisiiniiyoruz. Bu raporda, PFD
spektrumu  hakkindaki anlayigimizi  gelistirmeye yardimct
olabilecek altta yatan olast mekanizmalar: tartigmayi amagladik.

Olgu Sunumu

Olgu 1, bilateral konjenital katarakt nedeniyle klinigimize
sevk edilen 2 aylik bir erkek bebekti. Normal spontan
dogumla miadinda dogmustu. Dogum Oncesi veya perinatal
donemde fetomaternal komplikasyon izlenmedi ve dogumdan
sonra hastane yatist gerekmedi. Aile dykiisii, biiyiik kardegte
bilateral konjenital katarakt oldugu i¢in anlamliyd: ancak
hastanin klinik ve cerrahi dykiisiiniin detaylari bilinmiyordu.
TORCH (Toksoplazma, rubella, sitomegalovirus, herpes
simpleks virus, diger ajanlar) titreleri, serum glukoz, fosfat,
kalsiyum diizeyleri ve idrar tetkikleri negatifti ve pediatrik
muayenede iligkili sistemik anomali saptanmadi. Okiiler
muayenede, her iki gizde sadece periferik kenari saydam olan,
totale yakin beyaz katarakt mevcuttu (Sekil 1a). Lens iginde
veya arkasinda goriilebilen fibrovaskiiler yap: yoktu. Kornealar
esit ve normal buiyiiklitkteydi ve iligkili mikroftalmi yoktu.
B-taramali ultrasonografide, optik sinir bagindan lensin arka
ylizeyine uzanan, persistan hiyaloidal sap goriintiisiinde ve 6n
PFD tanist konmasini saglayan hiperekoik bir bant izlendi
(Sekil 1b).

Olgu 2, bilateral konjenital katarakt nedeniyle benzer
sekilde sevk edilen 3 aylik bir erkek bebekti. Hasta sezaryen ile
miadinda dogmustu. Ebeveynler akrabayd: ve annede gebelik
sirasinda nedeni bilinmeyen bir enfeksiyon dykiisii mevcuttu.
Aile dykiisiinde bagka bir 6zellik yoktu. Kan ve idrar tetkiklerinde
ozellik goriilmedi ve sistemik hastalik saptanmadi. Okiiler
muayenede her iki gdzde sadece periferde ince bir saydam alanin
eslik ettigi totale yakin katarakt mevcuttu ve Olgu 1’e benzer
sekilde lens icinde veya arkasinda goriiniir bir fibrovaskiiler yap1
yoktu. Mikrokornea veya mikroftalmi mevcut degildi (Sekil 2a,
b). B-taramali ultrasonografide her iki gizde optik sinir bagindan
6n vitreusa dogru uzanan kiiciik bir sap izlendi. Bu bulgulara
dayanarak 6n PFD tanist konuldu (Sekil 2c, d).

408

Cerrahi Islem ve Anatomik Bulgular

Hastalarin her iki géziine kombine lensektomi-vitrektomi
yapudi. Birinci hastada limbal yaklagim, ikinci hastada ise
pars plana yaklagimi kullanildi. Tslem basamaklart ve cerrahi
bulgular dort gozde de benzerdi ve su sekildeydi: Girisleri
takiben 6n lens kapsiilii santral olarak agildi ve lens materyali
vitrekeor ile aspire edildi (Resim 1c). Lensektomi sirasinda lens
partikiillerinin santral orta vitreustan aspirasyon portuna olacak
sekilde 6ne dogru hareket ettigi fark edildi. Arka kapsiiliin
santral kisminin gelisimsel olarak kusurlu ve kenarlarinin
belirgin sinirlt oldugu, hafif fibrozis ve birlesik beyaz opasiteler
icerdigi goriildii (Sekil 1d, 2e, f). Ayrica, 6n ve arka kapsiil
arasindaki mesafe azalmigti. Arka kapsiil defekti (AKD),
gorme aksini temizlemek icin vitrektor ile hafifce tragland: ve
kapsiil yaprak¢iklar: tizerindeki epitelyal debris temizlendi.
Olgu l'de, kapsiillere sikica yapigan tiim nokta benzeri
opasiteleri temizlemek miimkiin olmadi ve bazilarinin yerinde
birakilmasi gerekti. Lens materyali tam olarak aspire edildikten
sonra diskten uzanan fetal vaskiiler hiyaloidal bir yapinin
olmadig:, bunun yerine lens materyalinin arka kapsiildeki
agikliktan Cloquet kanalini kismen doldurdugu ve preoperatif
ultrasonografide psodo-sap goriiniimiine neden oldugu goriildii
(Sekil le). Retina dekolmani yoktu; bu nedenle sadece santral
vitrektomi yapildi (Sekil 1f, 2g, h). Her iki hastada da periferik
retina, pars plana ve plikata normaldi ve herhangi bir patoloji
izlenmedi. Gozler afak birakildi ve postoperatif donemde
bilateral kontakt lens ile Olgu 1'de 16 ay ve Olgu 2'de ise
8 ay takip edildi. Olgu 1’de sag gozde 4 ay icinde pupiller
aksi bloke eden kapsiil epitelinin sekonder proliferasyonu ile
kargilagild: ve opasiteleri temizlemek i¢in ikinci bir operasyon
yapildi. Daha sonra 12 aylik bir takip stiresi boyunca eksen agik
kaldi. Takiplerde Olgu 2’nin her iki goziinde de herhangi bir
problem ya da komplikasyona rastlanmadi. Her iki hastada da
gorme keskinligi bilateral santral, stabil ve korunmug idi. Olgu
2’de nistagmus izlendi. Her iki hastada da sag gizde ezotropya
mevcuttu ve sol goze 2 saat/giin okliizyon tedavisi baglandi
ancak alterne deviasyon gelistigi gozlemlendikten sonra kesildi.

Tartisma

Arka kapsiiliin gelisimsel defektleri nadirdir ve bazt
calismalarda konjenital katarakela iligkili oldugu bildirilmistir.>¢”
Vajpayee ve Sandramouli’ literatiirde ilk kez konjenital katarakeli
bir olguda 6nceden AKD oldugunu bildirmistir. Yakin zamanda,
Vasavada ve ark.® konjenital katarakt cerrahisi geciren 400 goziin
%6,75’inde 6nceden AKD oldugunu bildirmistir. Yazarlar,
onceden mevcut olan AKD’nin taninmasint kolaylagtirmak
icin bu gozlerde yaygin olarak bulunan kapsiil ve 6n vitreusta
izlenen beyaz noktalar ve iyi sinurli, kalin kenarli defektler
gibi ¢esitli ozellikler oldugunu bildirmigtir. Ancak tiim bu
yayinlarda lensin arka kapsiiliin 6niinde ve dogal pozisyonunda
bulundugu bildirilmigtir. Buna kargilik, bizim olgularimizda,
lens materyalinin 6nemli bir miktarinin AKD’'nin arkasina ve
Cloquet kanali boyunca bulunacak sekilde yer degistirdigini ve
hyaloid sap goriintiisiine benzer bir goriintii verdigini izledik. Bu
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bulgular Tandon ve ark.’nin” yakin tarihli bir olgu sunumunda
gozlemledikleri bulgularla benzerlik gostermektedir. Bu yazarlar
caligmalarinda, 6nceden var olan AKD ile iligkili olarak 6n/orta
vitreusa deplase olan bilateral konjenital katarakli 8 haftalik bir
hastayi sunmuglardir. Benzer sekilde, bir gézde kiiciik bir arka
sap izlendiZini bildirmiglerdir. Ancak bizim gozlemlerimizden
farkl: olarak sinirlart daha belirsiz olup 6n yerlesimli lentikiiler
opasiteye kadar uzanmamugtir. Katarake tipi de daha az yogun
olup esas olarak subkapsiiler opasiteler seklindedir. Ultrasonda
daha yogun ve diffiiz bir katarakt ile daha belirgin bir sap
goriilmesi, hastalarimizda baglangicin daha erken oldugunu
diisiindiirebilir.

Gelisimsel AKD’lerin altinda yatan kesin mekanizma
bilinmemektedir. Bazi ¢aligmalarda, AKD’lerin arka lentikonus
olarak baslayabilecegine dikkat ¢ekilmistir.**” Bu nedenle, arka
lentikonusun gelisimini agiklamak icin 6nerilen mekanizmalarin

(6rnegin, arka kapsiilde embriyolojik hiyaloid arter traksiyonu,
kapsiil duvarinin zayif olmasy) AKD olusumunda tetikleyici
faktorler olmasi muhtemeldir.*®® Ancak, klasik arka lentikonus
gelismesinden farkli olarak, AKD’nin daha hizli gelistiZi ve tam
kat hasarla sonuglandig: goriilmektedir.

Sunulan olgularda hiyaloid arter ve tunika vaskiiloza lentis
sistemi bozukluklarinin, arka kapsiile bir miktar traksiyon
yaparak kapsiiliin diga dogru uzamasina ve zayiflamasina
neden oldugu, bulbusun aksiyel uzunlugu arttik¢a kapsiil
tizerindeki traksiyonun oransal olarak artmasinin sonunda
AKD gelismesine neden oldugunu diistintiyoruz. Sunulan
olgularda lens materyalinin olasilikla arka kapsiiler defektten
Cloquet kanalina migrasyonu, lens materyalinin dogal
pozisyonunda oldugu veya retrolental bosluga ya da on
vitreusa hafifce yer degistirdigi daha o6nceden bildirilen
AKD olgularindan farkli bir seyre isaret etmektedir. Altta

Sekil 1. (a) Operasyon mikroskobu altinda periferde nispeten saydam bir alanin gevreledigi merkezde beyaz katarake1 gosteren Olgu 1'in sag goziine ait goriintiileri. (b)
B-tarama ultrasonografide optik diskten, arkaya dogru kabariklik izlenen arka lens yiizeyine uzanan ve son derece belirgin olan bir hiperekoik sap goriilmektedir. (c) Katarakels
lens, 6n vitreusta nispeten arka yerlesimlidir. (d) Swnurlart belirgin arka kapsiil defekei (oklar) ve eslik eden beyaz noktalar izlenmekeedir. (e) Santral vitrektomi esnasinda
Cloquet kanali boyunca yer alan lens partikiilleri temizlenmektedir. (f) Retina yatisikts; optik disk normal griiniimde olup sap izlenmedi
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Sekil 2. Olgu 2'nin sag (a, c, e, g) ve sol goziiniin (b, d, f, h) goriintiileri. (a, b) Her iki gézde lensin merkezinde beyaz totale yakin bir katarake ve periferde ince saydam bir
alan goriilmekrtedir. Optik disk ve lensin arkasindan uzanan kiigiik bir hiperekoik sap segilmektedir (c, d). Sag (e) ve sol gzde (f) arka kapsiil defekti (oklar) izlenmektedir.
Katarakt alindiktan sonra retinanin yatigtk oldugu ve her iki gozde optik disklerin normal oldugu izlenmistir (g, h)

yatan mekanizma, lentikiiler gelisim tamamlanmadan 6nce,
gebeligin cok daha erken donemlerinde arka kapsiiliin zayiflig1,
gliglii traksiyon ya da her ikisi nedeniyle AKD olusumu
olabilir. Nitekim, sunulan olgularda izlenen AKD’nin
kenarlarda hafif fibrozis ve yogun total katarakt, daha kronik
bir seyre isaret ediyor olabilir. Hastalarimizda persistan
hiyaloid arter kalintisi olmamas: burada 6nerilen mekanizma
ile celisiyor gibi goriinse de, literatiirde goz biiyiimeye
devam ettikge hiyaloid damarlanmanin lentikiiler ve kapsiiler
degisikliklere neden olduktan sonra bile rezorbe olabilecegi
ve patolojide rol oynadigina dair bir kanit birakmayabilecegi
ileri siiriilmekeedir.* Ayrica olgularimizda mikroftalmus veya
mikrokornea izlenmedi. Goziin normal biiyiimesi, hiyaloid
damarlanmanin involiisyonu ile birlikte sekonder vitreusun
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geniglemesine bagli oldugundan, hiyaloid sistemin gelisimin
erken donemlerinde bir AKD olusturdugunu, daha sonra
goziin biiylime siirecini kesintiye ugratmadan geriledigini
ve hiyaloid damarlanma geriledikge, lens materyalinin AKD
yoluyla Cloquet kanalint doldurdugunu diistinebiliriz.

Sonug olarak, persistan fetal damarlanma goriiniir fetal damar
kalintist birakmayabilir veya minimal bir kalinti birakabilir.™
AKD'nin eglik ectigi ektopik konjenital kataraktlarin, fetal
hiyaloid sisteminin anormal regresyonundan kaynaklanan PFD
spektrumunun daha ilimli ucunda oldugunu varsayiyoruz. Bu
patogenezi dogrulamak icin daha fazla kanit elde edilmesi
gerekmektedir. Konjenital kataraktlar karmagik morfolojik
varyasyonlarla ortaya ¢ikabileceginden, ameliyat 6ncesi titiz bir
degerlendirme yapilmali ve olast bir vitreoretinal cerrahi igin
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cerrahlar hazirlikls olmalidir.
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