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Persistan fetal damar (PFV) sendromu, fetal hyaloid sistem kalintilarini degisken derecelerde igeren ve goziin hemen hemen tiim
kisimlarini etkileyen gelisimsel bir anomalidir. PFV sendromu uzun yillardir bilinmesine ragmen, hastalik ile iliskili bulgularin
spektrumu halen tam olarak anlagilamamistir. Bu heterojen ve genis spektrum, hastaligin tani ve tedavisini zorlagtirmaktadir. Bu
derleme ile, PFV’nin klinik 6zelliklerinin ve iligkili anatomik varyasyonlarin, cerrahi endikasyonlar ve tekniklerin ve hastalik prog-
nozunun giincel literatiir ve klinik deneyimimiz 151g1nda gozden gegirilmesi hedeflenmistir.

Anahtar Kelimeler: Persistan fetal damar; PFV; Persistan hiperplastik primer vitreus; mikroftalmi; lokokori; periferik retina ano-
malisi

ABSTRACT

Persistent fetal vasculature (PFV) is a developmental disease that involves varying degrees of fetal hyaloid system remnants and
affects almost all parts of the eye. Although PFV syndrome has been known for many years, the full spectrum of findings is still not
fully understood and the disease continues to present with surprises. This heterogeneous spectrum makes the diagnosis and the
management challenging . The aim of this review is to present clinical features and anatomical variations, surgical indications and
techniques, and the prognosis of PFV in light of current literature and our clinical experience.
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Giris

Persistan fetal damar (PFV) sendromu, 6nceki adiyla persis-
tan hiperplastik primer vitreus, embriyolojik primer vitreus ve
hyaloid yapinin gerilememesi sonucu ortaya ¢ikan gelisimsel bir
anomalidir.""’ Hastalik tipik olarak sistemik agidan saglikli term
bebeklerde tek tarafli goriilmekle birlikte, nadiren Walker-War-
burg sendromu,” Aicardi sendromu, ' trizomi 13, 15, 18/"* gibi
sendromlarla birlikte olabilir ve %10dan az olguda bilateral seyre-
debilmektedir.”’ PFV’nin etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir
ve vakalarin ¢ogu sporadiktir.”’ Bununla birlikte, NDP ve ATOH7
genleriyle iliskili otozomal dominant ve otozomal resesif kalitim
gosteren nadir olgular bildirilmigtir. !

1. Patogenez

Hyaloid arter sistemi ve vitreusun gelisim siireci, PFV patoge-
nezinde temel rol oynamaktadir. Bu sistemin temel islevi, fetal
yasamda, akoz dretimi baglamadan 6nce, gelismekte olan len-
si beslemektir. Oftalmik arterden kéken alan hyaloid arter, fetal
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yasamin ti¢lincii haftasinda lensin arka yiizeyine ulasir ve tunika
vaskiiloza lentis ad1 verilen bir damar ag1 olusturur.”®’ Bu agamada
bir yandan da, mezenkim ile sensoryal retinanin fiizyonu ve lens
kaynakli ektodermin birlesmesiyle primer vitreus gelisimi baglar
ve 6. haftada tamamlanir.*'"’ Bu haftanin sonunda sekonder vit-
reus olusumu baslar ve 12. haftanin sonuna kadar devam eder "’
Sekonder vitreusun genislemesi ile primer vitreus gerilemeye bas-
lar ve zaman igerisinde optik diskten lensin arka yiizeyine uzanan
avaskiiler bir yap1 seklini alarak Cloquet kanalini olusturur. Siliyer
cismin olusumu ve akoz {iretiminin baslamasiyla birlikte hyaloid
sisteme olan ihtiyag azalir ve fetal damar sistemi gerilemeye baslar.
Gerileme siireci gebeligin 28-30.haftalarinda tamamlanir."'"
Fetal vaskiiler yapilarin, makrofaj aktivasyonu ve apoptoz me-
kanizmalari ile geriledigi diisiiniilmektedir. Bu siiregte okiiler ast-
rositlerin, migrasyon ve sinyal yolaklarinin aktivasyonunda kritik
rol oynadig1 6ne stirtlmistiir. Calismalar, endolizozomal sinyal
yolunun bozulmasina yol agan Crybal gen mutasyonunun ve ast-
rositlerde migrasyon mekanizmalarini bozan artmis Aquaporin-4
ekspresyonunun, makrofaj aracili involiisyonu 6nleyerek PEV’ ye




yol agabilecegini dne siirmiistiir."*'*) Bagka bir caligmada ise, Arf
timor stipresor geninin kaybi nedeniyle hyaloid damar sistemin-
de baskilanmamis vaskiiler endotelyal bityiime faktorii salinimi
suclu bulunmustur."* Bununla birlikte, PFV olusumunda altta
yatan mekanizma halen biiyiik 6l¢iide bilinmemektedir.

2. Tan1

Tanida en kesin yontem fetal vaskiiler yapilarin herhangi bir
bileseninin dogrudan gozlenmesidir. Ancak 6zellikle genis fibro-
vaskiiler plak veya kataraktin eslik ettigi, fundusun goriilemedigi
veya sinirli olarak goriilebildigi olgularda, B-tarama ultrasonogra-
fi tanida oldukea yararlidir; arka kutuptan lens arka yiiziine uza-
nan hyaloid stalk kalintisini gostermenin yani sira, aksiyel uzun-
luk, lens ve retina hakkinda bilgi saglar (Resim 1).

PFV sendromu, hyaloid sistem ve tunika vaskiiloza lentisin in-
voliisyon derecesine bagli olarak oldukga degisken bir spektrumda

Resim 1. B-tarama ultrasonografisinde ¢adir-tip (a) ve kapali hu-
ni-tip (b) retina dekolmanu ile gelen iki ayr1 kombine PFV olgusu
izleniyor.

karsimiza ¢ikabilmektedir. Sadece lens arkasinda nokta seklinde
yer alan (Mittendorf lekesi) veya optik diskte tutunan (Bergme-
ister papillast) sinirli bir hyaloid arter kalintist seklinde ortaya ¢1-
kabilecegi gibi, ¢coklu anomalilerle birlikte de goriilebilir. Ayrica
Peters anomalisi, morning glory disk anomalisi, iiveal kolobom,
diger gozde kistik glob veya anoftalmi ve sklerokornea/mikrokor-
nea gibi okiiler patolojiler tabloya eslik edebilir."'>"'*/ Hastalik,
etkilenen goz i¢i yapilarina gore anterior, posterior ve kombine
formlar olarak siniflandirilmaktadir.

2.a. Anterior PFV

[zole anterior PFV, olgularin yaklasik dértte birinde gozlenir'”
ve tipik olarak yasamin ¢ok erken donemlerinde 16kokori ile bas-
vurur (Resim 2). Lokokori, tek bagina lensin arka yiiziinde yer alan
fibrovaskiiler doku kaynakl: olabilecegi gibi, bu dokunun katarakt
ile birlikteligi sonucunda da olusabilir. Retrolental fibrovaskiiler
doku degisken sekil ve boyutlarda karsimiza ¢ikabilir (Resim 3)
ve de siliyer ¢ikintilar ve periferik retina ile devamlilik gosterebilir
(Resim 11, 12).14111¥ Goz genellikle mikroftalmiktir (%60-80)
(Resim 2).""") Siliyer ¢ikintilar genellikle uzamig ve fibrovaskii-
ler dokunun merkezine siiritklenmis gortiniimdedir. Bazi olgu-
lara belirgin ve dilate radyal iris damarlar1 eslik eder (Resim 3).
Fibrovaskiiler dokunun kontraksiyonu ve lensin sismesi sonucu
6n kamara agisinin daralmasi, yaygin arka sinesi ve periferik 6n
sinesi gelisimi gozlenebilir ve siklikla a¢1 kapanmasi glokomu ile
sonuglanir. Bu olgular, beklenenin aksine, normal géz boyutu ve
buftalmus ile karsimiza ¢ikabilir.

On segment tutulumu olan bazi olgularda, hifema veya ret-
rolental kanama (arka lens yiizeyi ile fibrovaskiiler plak arasinda)
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Resim 2. Sag gozde l6kokori ve hafif siddette mikroftalmi ile bag-
vuran bir PFV olgusu.

Resim 3. Radyal iris damarlar1 (*), pupili tamamen orten fibro-
vaskiiler plak goriiniimii ve yaygin posterior sinesilerin izlendigi
siddetli anterior PFV olgulari.

Resim 4. Gelisimsel arka kapsiil defekti nedeniyle arkaya dogru
koni seklinde yerlesimli katarakt izlenen bir anterior PFV olgu-
su. Lens kenarindaki saydam alandan goriintiilenebilen optik disk
bag1 dogal olmasina karsin, Cloquet kanali boyunca yer alan lens
partikiillerinin ultrasonografide yalanci hyaloidal stalk gortinimi
olusturduguna dikkat ediniz.
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Resim 5. Lensektomi sirasinda okiitom ile yenmesi miimkiin ol-
mayan ve etraf dokudan makasla ayrildiktan sonra yabanci cisim
olarak 6n kamaradan ¢ikarilmasi gereken koristomat6z (kikirdak
benzeri) plak izleniyor.
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Resim 6. Optik sinir bagindan lens arkasindaki plaga uzanan ince
bir hyaloid kalintinin izlendigi bir anterior PFV olgusu.

gelisebilir. Nadiren, zoniiler gelisimin ileri diizeyde durakladig:
olgular, konjenital lens subluksasyonu ile ortaya ¢ikabilir.”” Bu
olgularda arka kapsiil gelisimsel olarak zayiftir ve hyaloid arterin
kapsiil tizerindeki traksiyonu ile posterior lentikonus gelisebilir.
211 Oldukga seyrek olmakla birlikte, hyaloid arter tam kat bir arka
kapsiil defektine neden olacak kadar traksiyon olusturabilir, an-
cak sonrasinda gelisimsel siireci takip ederek rezorbe olabilir. Bu
durum, lens materyalinin arka kapsiil agikligindan Cloquet kanali
boyunca migrasyonuna neden olarak yalanci hyaloidal sap gorii-
niimii ile kargimiza cikabilir (Resim 4).”” Nadiren, lens, okiitom
ile kesilmesi miimkiin olmayan kikirdak benzeri koristomatoz
dokular igerebilir ve yabanci cisim gibi 6n kamaradan ¢ikarilmas:
gerekebilir (Resim 5).

fzole 6n segment tutulumu olan olgularda arka kutup, optik
sinir bag1 ve makula tamamen normal goriiniimde olabilir. Bu-
nunla birlikte, optik sinir bagindan retrolental plaga uzanan veya
6n ucu vitreusta serbest olan ince bir hyaloid arter kalintis1 siklikla
izlenir (Resim 6).

2.b. Posterior PFV

Posterior PFV, optik sinirden 6ne uzanan hyaloid stalk ve
buna eslik eden retina dekolmani ve retinal katlantilar ile iliski-
lidir. Makulada pigmenter degisiklikler ve optik disk hipoplazisi

Resim 7. Izole posterior PFV olgusunda optik sinir basi ve maku-
lay1 i¢ine alan bir katlant: olusturan ve retinay: ¢adir seklinde ele-
ve eden hyaloid stalk ve lens arkasinda Mittendorf noktasi olarak
izlenen tutunma noktasi izleniyor. Bu tip olgular ekzantrik stalk
olarak tanimlanan en iyi prognozlu posterior olgulardur.
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goriilebilir. Hyaloid stalk, lens ile optik sinir veya arka kutup ara-
sinda uzanan basit bir siitiin seklinde olabilecegi gibi, disk etrafi
ve retina yiizeyinde birka¢ noktada tutunan ters Y veya yelken
seklinde de olabilir. Stalkin retinada olusturdugu traksiyon, bu
olgularda tipik olarak cadir seklinde traksiyonel retina dekolmani
(TRD) alanlarina neden olur (Resim 7).

PFV’ deki retina dekolmanu tipi esas olarak traksiyonel olmak-
la birlikte, nadiren retinal yirtiklar tabloya eklenebilir. Bazi olgular
vitreus hemorajisi ile karsimiza ¢ikabilir. Posterior olgularda da
goz genellikle mikroftalmiktir; ancak normal biyiiklikte de ola-
bilir. Lens genellikle seffaftir; bununla birlikte, plak damarlarinin

Resim 8. Kombine PFV’li bu olguda, lens arkasinda santral ve nis-
peten genis bir retrolental plak ile optik sinir bagindan bu plaga
yelken seklinde uzanan ve retinada ters Y seklinde birka¢ nokta-
ya tutunarak c¢adir seklinde traksiyonel dekolman olusturan fetal
doku izleniyor.

Resim 9. Lokokori ve kapali-huni retina dekolmani ile gelen sid-
detli tip posterior PFV olgusunda cerrahi adimlar ve son kont-
roldeki fundus goriintiisii izleniyor. Bu olguda lensektomi sonrasi
retrolental membranlarin dikkatli diseksiyonu ile huninin a¢ilma-
s1 saglanabildi. 1 yillik takip siirecinde displazik retinanin kismen
yatistigini gérmekteyiz. Bu siiregte hastamizda belirgin 16kokori
geriledi ve 151k persepsiyonu saglandi.

zamanla lens arka kapsiilil igine girecek kadar ilerlemesiyle kata-
rakt olusabilir.

2.c. Kombine PFV

Izole posterior PFV nadir olup genellikle 6n segment bulgular
da tabloya eslik eder. Hem 6n hem de arka segment tutulumu kli-
nik olarak belirgin olan bu olgular kombine PFV olarak smiflan-
dirtlir. Onceki paragraflarda tarif edildigi sekilde, hyaloid stalkin
retina tzerinde olugturdugu traksiyon sonucu TRD gelisir. TRD
en sik ve en tipik olarak ¢adir benzeri bir konfigiirasyonda kargi-
muza ¢ikar (Resim 8), ancak nadiren siddetli kombine tip olgular-
da kapali huni konfigiirasyonunda da gorebilmekteyiz (Resim 9).



3. Hastaligin Dogal Seyri

PFV hastaliginin zaman i¢inde degisen dogas: nedeniyle, has-
taliktan oldukga hafif etkilenen formlar disinda tedavi edilmeyen
PFV olgular1 ¢ogunlukla olumsuz bir seyir izlemektedir. Bu se-
yir, daha 6nceki klinik gozlemler ve patoloji bulgulari ile ortaya

konulmugtur."'* **! Buna gére, fibrovaskiiler plak progresif olarak

kasilmaktadir. Bu kasilma muhtemelen arka kapsiilde yirtilmaya
neden olarak lenste katarakt gelisimini tetiklemektedir. Katarakt
gelisimi ile birlikte lensin sismesi, iris ile birlikte 6ne dogru yer
degistirerek kornea temasina, a¢1 kapanmasi glokomuna, korneal
6dem, skarlagsma ve opasifikasyona yol agmaktadir. Ancak nadi-
ren, lensin sismedigi, buna kargin kismen veya tamamen emildigi
veya kiigiilerek beyaz kalsifiye bir lezyona dontistiigii durumlar
goriilebilir; ki bu durumlar sekonder glokom ve keratopati gelisi-
mini engelleyebilir.

Plagin kasilmasi ayn1 zamanda siliyer cisim {izerinde de trak-
siyon uygular ve bu da intraokiiler kanamaya, siliyer cisim dekol-
manina, hipotoniye ve nihayetinde goziin kaybina yol acabilir.
(1161920231 Cerrahi, bu traksiyonlar1 ortadan kaldirmamizi saglaya-
rak bize hastaligin bu olumsuz seyrini degistirme sans1 taniyabilir.

4. Tedavi

Hastalik bulgular1 ve siddetinin olduk¢a genis bir spektrum
ile karsimiza ¢ikmasi, benzer sekilde tedavi segenekleri ve sonug-
larinin da gesitli olmasina yol agmaktadir. Bergmeister papilla ya
da mittendorf lekesi gibi izole ve hafif bulgular1 olan, 6n kamara
siglasmasi ya da retinal traksiyon gibi progresif anatomik degisik-
liklerin olmadig, optik aksin a¢ik oldugu ve normale yakin gérme
fonksiyonu beklenen olgular genellikle komplikasyonsuz bir seyir
izler ve cerrahi miidahaleye gerek olmaksizin stabil kalabilir. Ote
yandan, spektrumun en siddetli ucunda yer alan, 6zellikle trizomi

13 veya Walker-Warburg sendromu gibi sistemik sendromlarla

iligkili olan ve g6z kiiresinin asir1 derecede mikroftalmik, farkl-

lagmamis ve diizensiz oldugu durumlarda da cerrahiden kaginila-
bilir. Bununla birlikte PFV olgularinin gogunda cerrahi tek tedavi
secenegi olarak karsimiza ¢ikmaktadir.

o PFV cerrahisi, hastalik ile iligkili iki temel sorunu ele alir: Biri
ambliyopiyi 6nlemek i¢in temizlenmesi gereken medya opasi-
teleri, digeri ise retina dekolmani, glokom, siliyer cisim dekol-
mani ve fitizis gelisimi gibi sekonder komplikasyonlar: 6nle-
mek i¢in serbest birakilmasi gereken traksiyon kuvvetleridir.
Biiyiiyen gozde hyaloidal stalk sabit kaldig: i¢in retina, lens ve
siliyer cisim tzerinde traksiyon uygulayarak bu tiir kompli-
kasyonlara neden olur. Hyaloid stalkin bu yapilar ile olan bag-
lantilarinin serbest birakilmasi ve vizuel aksin temizlenmesi
ile goziin biiytimesi ve kabul edilebilir bir anatomi ve igleve
ulasmasi s6z konusu olabilmektedir.!'>!7-* ¢!

o Hafif- orta dereceli olgularda ameliyatin amaci, gérme di-
zeyini mimkiin oldugu kadar iyilestirmektir. Daha siddetli
olgularda ise temel amag, goziin anatomik yapisini korumak,
miimkiin oldugunca iyi bir kozmetik gériiniim saglamak (Re-
sim 10) ve ardindan miimkiinse bir miktar gorme kazanimi
elde etmektir. Bu olgularda retinal displazi miktar1 ve eslik
eden optik sinir hipoplazisi gibi faktérler gorme kazanimini
sinirlamaktadir. Gorme potansiyelini en iist diizeye ¢ikarmak
i¢in, erken cerrahinin yani sira erken ve agresif ambliyopi yo-
netimi hedeflenmelidir. Ameliyat sonrasi1 gorsel rehabilitas-
yonun onemi ebeveynlere de agik bir sekilde anlatilmalidir.
Clinkii uygun postoperatif rehabilitasyon olmadan, tek basina
cerrahi teknik ile hastanin gérme potansiyeline ulagmasi pek
miimkiin degildir.
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Resim 10. Zaman igerisinde giderek artan ve kozmetik proble-
me neden olan kornea opasifikasyonunun tedavisi i¢in bagvuran
siddetli formda kombine PFV’li 18 aylik bir olguyu gérmekteyiz.
Olgunun B-tarama ultrasonografisinde kapali huni retina dekol-
mani saptandi. Kozmetik amagli yapilan lensektomi sonrast bii-
yik 6l¢tide gerileyen, irido-lentikiilo-korneal sinesilere sekonder
genis santral korneal opasifikasyon dikkat ¢ekiyor (a). Cerrahiden
6 ay sonra ¢ekilen fotografta sol gozde ¢ok hafif kornea ¢demi ile
birlikte santral 16kokori goriilityor (b). Ebeveynler kozmetik so-
nugtan olduk¢a memnun kaldilar.

o PFV olgularinin yoénetiminde unutulmamasi gereken bir diger
nokta da bu gozlerin normal gozler degil sadece yedek gozler
oldugudur.

Cerrahide dikkat edilmesi gereken hususlar

Vitreoretinal cerrahi tekniklerin ve hastalik hakkindaki bilgi-
nin yillar i¢inde ilerlemesiyle, cerrahi daha etkin ve giivenli hale
gelmistir. Bununla birlikte, retina yirtiklar1 ve dekolmanyi, vitreus
hemorajisi ve pupiller obliterasyon gibi komplikasyonlarin gelisi-
mi halen endise vericidir. Ozellikle anatomik anomalilerin varli-
ginda, bu tiir komplikasyonlar daha fazla ortaya gikma egiliminde
olup, ameliyatin basarisini tehlikeye atmaktadar.'**’!

Vitrektomide iki alternatif teknik kullanilabilir: 6n (limbal /
transpupiller) yaklasim veya arka (pars plana / pars plikata) yakla-
sim. Her ne kadar arka yaklasim daha iyi goriintiileme, preretinal
diizeyde daha iyi odaklanma ve manevralarin daha hassas kont-
roliinii saglasa da, trokarlarin yerlestirilmesi sirasinda, periferik
retinal anomalilerin varliginda, retinal hasar riski tasimaktadir.
[4,15,16,29]

Klinik pratigimizde periferik retina anomalilerinin oldukga
yaygin ve prognozda onemli bir bulgu oldugunu gormekteyiz.
Ozellikle anterior PFV olgularinda %80’lere varan siklikta, daha
nadiren de posterior PFV olgularinda, periferik retinanin 6ne
dogru siiriiklenerek bazi kisimlarda tamamen pars plananin yeri-
ni aldiginy, genellikle 151nsal uzantilar seklinde, siddetli olgularda
ise gevresel olarak ora serratanin anterioruna uzandigini ve ret-
rolental fibrovaskiiler doku ile devamli hale geldigini biliyoruz
(Resim 11, 12).1""]

Periferik retinanin bu sekilde fibrovaskiiler doku ile baglantili
olmasi iki ana komplikasyona yol agmaktadur: Ilki sklerotomilerin
olusturulmast veya retrolental plagin eksizyonu sirasinda iyatroje-
nik periferik retinal yirtik olusumu (Resim 12); ikincisi ise cerrahi
sirasinda fibrovaskiiler dokunun periferik kisminin tam olarak te-
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Resim 11. Periferik retina anomalileri (ok) daha siklikla alt ve na-
zal kadranlarda yerlesik olup, ozellikle lokalize retrolental plakla-
rin (¥) devaminda karsimiza ¢ikabilmektedir.

mizlenmedigi durumlarda, kalan dokunun postoperatif donemde
kontrakte olarak, periferik retinada traksiyonel dekolman, pupil
obliterasyonu ve a¢1 kapanmasi glokomu ile sonuglanabilmesidir.

PFV cerrahisi bu anatomik varyasyonlar ve anomalilerin var-
Iig1 goz ontinde bulundurularak titizlikle planlanmalidir. Komp-
likasyonlardan ka¢inmak i¢in, eger miimkiinse, ora serrata-pars
plikata bolgesi indirekt oftalmoskopi ile dikkatli bir sekilde aras-
tirilmali ve planlanan giris yerlerinde periferik retina anomalisi
olmadigindan emin olunmalidir. Periferik retinanin aydinlatil-
masini engelleyen genis bir fibrovaskiiler plak varliginda, yeterli
goruntiileme elde edilene kadar limbal girisleri kullanmak daha
gtvenli olacaktir. Ayrica retinanin 6ne uzanim gosterdigi alanlar-
da bulunan bazi ipuglari cerrahi yonlendirebilir; 6rnegin nazal ve
inferior kadranlar, lokalize pigmente veya fibrovaskiiler plaklara
bitisik alanlar en sik anomali izlenen bolgelerdir (Resim 11). Bu
alanlara gerekli durumlarda profilaktik argon lazer fotokoagii-
lasyon uygulanabilir. Nadiren, lens arkasinda, santralde konum-
lanmig lokalize avaskiiler plak izlenen olgular, dokunun giivenli
bir sekilde ¢ikarilmasina ve ikincil bir goz i¢i mercek implantas-
yonu i¢in kapsiiler kesenin korunmasina izin verebilir. Bununla
birlikte, lensin arkasini tamamen kaplayan daha genis ve eksant-
rik fibrovaskiiler dokuya sahip olan olgularda, potansiyel komp-
likasyonlardan ka¢inmak i¢in kapsiiliin korunmasindan ziyade
fibrovaskiiler dokunun tamamen ¢ikarilmasi hedeflenmelidir. Bu
dokunun tamaminin temizlenmesiyle de devaminda retinanin
olabilecegi ve retinal yirtiklar olusabilecegi bilinciyle, cerrah ge-
rektiginde yirtikli dekolman cerrahisi yapmaya hazir olmalidir.
Boyle bir durumun tespiti agisindan bu fibrovaskiiler dokunun
once santrali agilmali, olasi periferik retinal uzanimlar var mi diye
kontrol edilmeli, eger yogun retinal uzanim goriiliirse tiim fibro-
vaskiiler doku-kapsiil kompleksi temizlenmeden 6nce arka hyalo-
id ayrilarak olasi retinotomi durumuna hazirlik yapilmalidir. Aksi
taktirde retinotomi olugtuktan sonra arka hyaloidin ayrilmas1 ¢ok
glic olacaktir.
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Resim 12. Periferik retinanin 6ndeki fibrovaskiiler doku ile ¢epe-
cevre devamlilik gosterdigi bir anterior PFV olgusu. Bu olguda
fibrovaskiiler dokunun kesilmesi, iyatrojenik retinotomi (ok) ile
sonuglandi. Arka hyaloidin ayrilmasini takiben uygulanan 360
derece lazer fotokoagiilasyon ve silikon tamponad ile retinanin
yatismast saglandi.

5. Prognoz
Son yillarda teknolojik gelismelerin hizla ilerlemesi ve PFV

hakkindaki bilgi ve deneyimin artmasi ile hastaligin seyri degis-
mistir. Glinimiizde cerrahi sonrasi gorme kazanimi artik birgok
vaka igin istisna olmaktan ¢ikmustir. Literatiirde, %18 ila %79 ara-
sinda degisen oranlarda cerrahi sonrasi yararl bir gérme diizeyi
(20/400 veya daha iyi) elde edilebildigi bildirilmektedir.>'"**
26,28,30]

Prognoz, hastaligin siddetine ve tipine bagli olarak oldukga
degisken olabilmektedir. Ozellikle siddetli olmayan, izole anterior
PFV’li gozler ameliyattan en ¢ok fayda goren gruptur ve uygun
sekilde yonetildiginde oldukca olumlu sonuglar elde edilebilmek-
tedir.[13’25’31J

Sisk ve ark.””! 81 gdzden olugan bir seride, ameliyat gecir-
mis anterior PFV’li gozlerin %96’sinin parmak sayma veya daha
iyi gorme diizeyine ulastigini bildirmistir. Bizim ¢aliyma grubu-
muzda da anterior PFV olgularinda cerrahi sonrasi %80% varan
oranda parmak sayma veya daha iyi bir gérme diizeyi elde edile-
bilmigtir."*) Buna karsin, tim lens arkasini kaplayan genis fibro-
vaskiiler plak, posterior sinesiler ve bazen Peters sendromu ben-
zeri irido-korneo-lentikiiler sinesilerin eslik ettigi siddetli anterior
PFV olgularinda bagari oranlar1 diismektedir. Zira siddetli anteri-
or PFVde periferik retinal anomalilerin yiiksek oranlar1 goz 6nii-
ne alindiginda, tim ¢abalara ragmen ftizis bulbi ile sonu¢lanan
vakalar olabilmektedir. *) Bu gibi siddetli olgularda cerrahi hedef
oncelikle globun anatomik biittinliigliniin korunmasidir.

Retina dekolmani ile giden ve cesitli derecelerde retinal
displazinin de eglik edebildigi posterior hastalikta da prognozun
nispeten daha olumsuz oldugu bilinmektedir. Ancak giincel ¢alis-
malar gorsel gelisimin erken dénemlerinde uygulanan tedavinin
sonuglari iyilestirdigini gostermistir. >

Son donemde posterior PFV spektrumunu detayli olarak in-
celedigimiz bir seride, olgular1 burada da tanimladigimiz sekilde,
prognoz tizerinde etkili olan iki ana grupta (gadur tip ve kapali huni
tip TRD) ele aldik. “* Bu ¢alisma, anterior tutulumu minimal olan
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cadur tip posterior PFV olgularinda retinal displazi diizeyine gore
sinirl olabilmekle birlikte, kapali huni grubuna kiyasla oldukea
tatmin edici anatomik ve gorsel sonuglarin alinabildigini gosterdi.
Cerrahi ile ¢adir tip olgularin %90’inda retinanin kismi ya da tam
yatisikligi saglandi ve %70’inde parmak sayma veya daha iyi diizey
gorme elde edildi. Cadir seklinde dekolman olan posterior PFV
hastalari icinde 6zellikle ekzantrik stalk olarak tanimlanan lense
parasantral tutunup posteriorda sinirli bir TRD yapan grup en iyi
prognozlu olgulardir.

Giintimiizde halen inoperabl kabul edilen ve dogal seyrin ka-
¢inilmaz olarak sekonder komplikasyonlara ve goz kaybina yol
a¢t1g1 kapali huni grubunda ise cerrahi ile olgularin %70’inde en
az bir gozde 151k hissi elde edildi. Daha da 6nemlisi, olgularin ¢o-
gunda goziin anatomik olarak korunmasi miimkiin oldu; sadece
%140 ftizis ile sonuglandi. Bu sonuglar, siddetli olgularda gérme
fonksiyonunda iyilesme beklenmese dahi, cerrahi ile traksiyonla-
rin gevsetilmesinin, hipotoni ve fitizis gelisimini 6nleyebilecegini,
lokokorik goriiniimii azaltabilecegini ve hatta bir miktar 11k hissi
saglayabilecegini gosterdi. Zira bu hastalarda cerrahi uygulanma-
diginda, korneal opasifikasyon, ftizis bulbi ve sekonder glokoma
bagli buftalmus gelisebilmekte ve goz gerek kozmetik olarak ra-
hatsiz edici bir goriiniim, gerekse agrili bir hal alabilmektedir.

Sonug

Sonug olarak, PFV olgularinda prognoz hem hastaligin sid-
deti ve tipine hem de erken tan1 ve miidahaleye, cerrahi teknigin
dikkatli bir sekilde planlanmasina, sik takiplere, aile egitimine ve
ambliyopinin ameliyat sonrasi iyi yonetimine baghdir. Periferik
retina anomalilerinin 6zellikle siddetli 6n PFV olgularinda olduk-
¢a sik oldugu ozellikle akilda tutulmali ve bu vakalarin vitreoreti-
nal cerrahlar tarafindan yapilmasi planlanmalidir.

Finansal ilinti Beyanz:
Yazar bu ¢aliymada herhangi bir ¢ikar ¢atismasi veya finansal
ilinti olmadigin1 bildirmektedir.
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