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Nadir bir orbital patoloji: Persistan
hiperplastik primer vitreus

A rare orbital pathology: Persistent
hyperplastic primary vitreous

Oz

Amag: Persistan hiperplastik primer vitreus (PHPV), embriyolojik primer vitreus ve hyaloid damar
sisteminin gerilememesi nedeniyle ortaya cikan konjenital bir anomalidir. Etkilenen gozlerde anatomik
ve visual sonu¢ Uzerinde énemli etkisi olabilir. Amacimiz PHPV tanisi konulmus hastalarin Manyetik
Rezonans Goruntuleme (MRG) ozelliklerini sunmak ve literattrle karsilastirmaktir.

Yéntemler: Calismamiz retrospektif bir arsiv ¢alismasi olup Ocak 2010-Ocak 2020 tarihleri arasinda
merkezimizde orbital MR ¢ekimi yapilan ve gértnttlemelerinde PHPV tanisi bulunan 9 hasta ¢alisma-
ya dahil edilmistir. Hastalar yas, cinsiyet, etkilenen orbita (sag-sol, unilateral-bilateral), eslik eden ek
anomaliler agisindan degerlendirildi.

Bulgular: Calismaya alinan 9 hastanin 8'i erkek Ti kiz idi. Hastalarin yas araligi 3 ay-56 yas olup yas or-
talamasi 10,8 idi. Bilateral tutulum 2 (%22) hastada, unilateral tutulum 7 (%78) hastada (5 hastada sagd,
2 hastada sol) izlendi. Mikroftalmi 5 hastada, dismorfik orbita 2 hastada, retinal hemoraji-dekolman
3 hastada izlenmistir. PHPV olgularina eslik eden ek kranial patolojiler degerlendirildiginde; 1 hastada
lizensefali, 1 hastada porensefalik kavitasyon ve 2 hastada optik sinir periferinde sivi artist izlendi.
Sonuglar: Sonug olarak tek tarafli tutulum, mikroftalmi ve én kamaranin kollabe olmasi PHPV ayirici
tanisinda en énemli klinik ipuclaridir. PHPV'den stphelenildiginde retrolental kitle ve huni seklinde
retina dekolmani MR gérunttlemede tani koymada son derece énemli bulgulardir.

Anahtar Sézciikler: Manyetik rezonans gértnttleme; orbita hastaliklari; persistan hiperplastik primer
vitreus; retinal hemoraji

Abstract

Aim: Persistent hyperplastic primary vitreous (PHPV) is a congenital anomaly that occurs due to
failure of the embryological primary vitreous and hyaloid vascular system to regress. It may have a
significant impact on the anatomical and visual outcome in the affected eyes. Our aim is to present
the Magnetic Resonance Imaging (MRI) features of patients diagnosed with PHPV and compare them
with the literature.

Methods: Our study is a retrospective archive study and 9 patients who underwent orbital MRI'in our
center between January 2010 and January 2020 and were diagnosed with PHPV on their images
were included in the study. Patients were evaluated in terms of age, gender, affected orbit (right-left,
unilateral-bilateral), and accompanying additional anomalies.

Results: Of the 9 patients included in the study, 8 were boys and 1 was a girl. The age range of the pa-
tients was 3 months-56 years and the average age was 10.8 years. Bilateral involvement was observed
in 2 (22%) patients, and unilateral involvement was observed in 7 (78%) patients (right in 5 patients,
left in 2 patients). Microphthalmia was observed in 5 patients, dysmorphic orbita in 2 patients, and
retinal hemorrhage-detachment in 3 patients. When additional cranial pathologies accompanying
PHPV cases are evaluated; lissencephaly was observed in 1 patient, porencephalic cavitation in 1 pa-
tient, and increased fluid in the optic nerve periphery was observed in 2 patients.

Conclusions: As a result, unilateral involvement, microphthalmia and anterior chamber collapse are
the most important clinical clues in the differential diagnosis of PHPV. When PHPV is suspected, ret-
rolental mass and funnel-shaped retinal detachment are extremely important findings in making the
diagnosis on MR imaging.

Keywords: Magnetic resonance imaging; orbital disease; persistent hyperplastic primary vitreous;
retinal hemorrhage
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GiRiS

Persistan hiperplastik primer vitreus (PHPV), emb-
riyolojik primer vitreus ve hyaloid damar sisteminin
gerilememesi nedeniyle ortaya ¢ikan konjenital bir
anomalidir. Etkilenen gozlerde anatomik ve visual
sonug uzerinde onemli etkisi olabilir. Sonugta fitizis
bulbi ve tedavisi olmayan glokoma yol acabilir. Ayrica,
inat¢1 glokom ve klinik olarak giiphelenilen retinoblas-
tom, eniikleasyonun ana nedenidir (1,2). Cogunlukla
saglikli yenidoganlarda goriiliir ve mikroftalmus, kata-
rakt, retrolental fibrovaskiiler doku, persistan hiyaloid
damarlanma ve tunica vasculosa lentis kalintilarryla
iligkilidir (1). Histolojik olarak bu siiregler retrolental
kitlenin kenarlarina dahil edilir. Lens lifleri dejenere
olur ve lens epitel hiicreleri arkaya dogru go¢ eder.
Lensin arka kapsiiliiniin agilmasi sonucu spontan ka-
tarakt olusabilir (1-3).

PHPV lokokori, mikroftalmi, katarakt, yaygin int-
ravitreal kanama, hiyaloid arterin kaliciligs, lensin sis-
mesi veya retrolental dokunun kontraktiiriiniin neden
oldugu sekonder glokom ve bazen de retina dekolmani
ile prezente olur (2,3). Tipik olarak tek taraflidir; an-
cak iki tarafli oldugunda ¢ogunlukla trizomi 13, Wal-
ker Warburg sendromu ve Norrie hastalig1 gibi diger
okiiler ve sistemik konjenital sendromlar ile birlikte-
lik gosterir (4). PHPV nin karakteristik histopatolojik
ozelligi retrolental fibrovaskiller membranin kalici-
ligidir. Uzatilmus siliyer siiregler kiigiik bir mercegin
cevresi etrafinda uzanabilir. Yash hastalarda mercegin
tamamen kalsifikasyonu, hatta kemiklesmesi gozle-
nebilir. Bazen mercegin retinasi ayrilir, bazen de arka
hyaloid membranin ayrilmas: olabilir. PHPV’nin MR
goriiniimil olduk¢a degisken olabilir, embriyonik vit-
reus bilesenlerinin hiperplazisinin miktarina ve karak-
terine ve ikincil komplikasyonun kapsamina ve doga-
sina bagli olarak degisir (5).

PHPV’nin Bilgisayarli Tomografi (BT) goriiniimd,
embriyonik vitreus bilesenlerinin hiperplazisinin mik-
tarina ve karakterine, ikincil komplikasyonun boyutu-
na ve dogasina bagli olarak oldukg¢a degisken olabilir.
PHPV tanisinda Manyetik Rezonans Goriintiileme
(MR) goriintiileme, BT'den iistiindiir. Ustiin kontrast
¢oztinirliigiine sahip multiplanar goriintiileme intra-
orbital ve orbital yapilarin biyokimyasal bilesimi hak-
kinda fikir verir. Lensin, retrolental kitlenin ve buna
bagl retina - arka hyaloid dekolmaninin gériiniimi,

MR goriintillemede BT’ye gore daha iyi degerlendi-
rilebilir. MR goriintillemenin hassasiyeti, yag baskilt
tekniklerinin kullanilmasi ve orbital ylizey koillerin
kullanilmasiyla daha da artirilabilir. Postkontrast MR
goriintiilerinde, retrolental kitle i¢inde ve bazen 6n ka-
marada anormal kontrastlanma tespit edilebilir (3-8).

Persistant hiperplastik primer vitreus hastaligi-
nin ayirici tanist bagvuru yasina baghdir. Cocuklarda
coast hastalifi, retinoblastom, prematiire retinopatisi
(ROP), toksokora grantilomu, ailesel ekstidatif vitreo-
retinopati dahil olmak tizere l6kokori, sagilik veya goz
i¢i kitlelere neden olan diger durumlar (Retinal anjiyo-
matozis, konjenital katarakt, Norrie hastaligi, inkon-
tinentia pigmenti, endoftalmit ve pars planit) dikkate
alinmalidir (6).

Amacimiz PHPV tanisi konulmus hastalarin MRG
goriintiileme 6zelliklerini sunmak ve literatiirle kargi-
lagtirmaktir.

—
GEREC VE YONTEMLER

Calismamiz retrospektif bir arsiv ¢calismasi olup Ocak

2010-Ocak 2020 tarihleri arasinda merkezimizde or-
bital MR ¢ekimi yapilan ve goriintiilemelerinde PHPV
tanist bulunan 9 hasta ¢alismaya dahil edilmistir.
Hastalar yas, cinsiyet, etkilenen orbita (sag-sol, uni-
lateral-bilateral), eslik eden ek anomaliler acisindan
degerlendirilmistir. Goriintiilemede PHPV siiphesi
bulunan ancak klinik acidan dogrulanmayan hastalar,
6n tanisinda PHPV bulunan ancak goriintillemesinde
belirgin patoloji saptanmayan, PHPV tanis1 bulunan
ancak goriintillemesi merkezimizde yapilmayan has-
talar caligma dis1 birakilmigtir.

Calismamuz igin yerel etik kurul onayr alinmistir.
(Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Girisimsel Olmayan
Klinik Aragtirmalar Etik Kurulu, Tarih: 25.10.2021,
Say1: 441)

Bu ¢aligmadaki tiim orbital MR goriintiiler uzay-
sal ¢oztiniirlugi iyilestirecek sekilde aksial ve koronal
planda incelendi. Orbital T1 agirlikli goriintiiler asa-
gidaki parametreler kullanilarak elde edildi.(repetition
time (TR): 600- 800 ms; echo time (TE): 20 ms; field
of view (fov), 12-16 cm; kesit kalinlig1 3.0 mm; mat-
rix, 256x192. Orbital T2 agirlikli goriintiiler asagidaki
parametreler kullanilarak elde edildi: TR, 1800-2500
ms; TE, 20-80 ms; field of view, 16 cm; kesit kalinhig,
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3.0 mm; matrix, 256x192; lezyonlarin sinyal intensitesi
etkilenen veya kars1 goziin vitreusu ile kargilastirildi.

PHPV MR bulgular1 anterior kamarada siglasma,
retrolental vaskiiler membran. anterior segment ano-
malileri, tubuler gortiniim, huni seklinde retina dekol-
mani, s1vi-sivi seviyelenmeleri, retrolental kitle, vitreus
hemorajisidir. Bu bulgular1 olan hastalar pozitif kabul
edildi.

Istatistiksel analiz

[statistiksel analizler icin ise SPSS (Statistical Package
for the Social Sciences software for Windows, version
22.0, IBM, Chicago, IL, USA) programi kullanildi. Ca-
lismamizda kullanilan istatiksel yontemler; yas, cin-
siyet, etkilenen orbita, unilateral-bilateral etkilenme,
eslik eden ek bulgular parametresi i¢in ortalama ve
standart sapmalar kullanildi. Verilerin normal dag:-
lima uyup uymadig1 kontrol edildi ve normal dagili-
ma uyanlar icin ikili karsilastirmalarda independent
sample t test ve normal dagilima uymayanlarda Mann
Whitney U test kullanildi.

—
BULGULAR

Caligmaya alinan 9 hastanin 81 erkek 1’i kiz idi. Has-

talarin yas araligi 3 ay (Olgu 1)-56 yas olup yas orta-
lamasi 10,8 idi. Calismaya alinan hastalarin 7’si (%78)
¢ocuk-ergenlik donemi (3 ay-7 yas), 2’si (%22) eriskin
(19 ve 56 yas) yas grubundaydi.

a

Bilateral tutulum 2 (%22) hastada, unilateral tu-
tulum 7 (%78) hastada (5 hastada sag, 2 hastada sol)
izlendi.

Mikroftalmi (Olgu 2) 5 hastada (4 hastada PHPV
olan orbitada,1 hastada PHPV olmayan orbitada), dis-
morfik orbita 2 hastada, retinal hemoraji (Olgu 3) bi-
lateral tutulumu olan hastada bilateral izlenmisken 2
hastada PHPV olmayan orbitada izlenmistir.

PHPV olgularma eslik eden ek patolojiler deger-
lendirildiginde; 1 hastada lizensefali (Olgu 4), 1 hasta-
da porensefalik kavitasyon (Olgu 5) ve 2 hastada optik

sinir periferinde siv1 artig izlendi.

—
TARTISMA VE SONUC

Fetal intraokiiler vaskiiler sistem anterior-posterior

olarak ayrilir. Anterior sistem lensin anteriorundaki
irisi beslerken; posterior sistem vitreusu besleyen ana
hyaloid arter, vitreusun gevresini besleyen vasa hyloi-
dea propia, iris ve mercegi besleyen tunika vaskulosa
lentisten olusur (9,10). Anterior ve posterior hyaloid
vaskuler sistem bagimsiz geriler. Normal sekilde ge-
rileyemezlerse PHPV olusur. PHPV yenidogan 16ko-
korilerinin yaklasik %5’inden sorumludur. Siklikla tek
tarafl1 ve izoledir. PHPV ¢ogunlukla ¢ocukluk ¢aginda
izlenir ancak ge¢ tani almis erigkinlerde de goriilebi-
lir. Caliygmamizdaki olgularin ¢ogu (%78) literatiir ile
uyumlu olarak ¢ocuk yas grubuydu. Ayrica literatiirde
bazi galigmalarda erkek hakimiyetinin oldugu belirtil-

Olgu 1: 3 ay erkek hasta, sag lens posteriorunda optik sinir diizeyinde uzanan PHPV ile uyumlu fibr6z bant gérinimi ve sevi-

yelenme veren hemoraji izlenmekte
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Olgu 2: 5 yas erkek hasta, sag lens posteriorunda optik sinir diizeyinde uzanan PHPV ile uyumlu fibréz bant gériiniimii, sol

orbitada mikroftalmi ve dismorfik goriiniim

a

mistir (7-13). Calismamizda erkek hasta sayis1 olduk¢a
yiiksek oranda (%89) izlendi.

PHPV gelisimsel donemde ¢ogunlukla tek orbitay:
etkilediginden genellikle patoloji tek orbitada izlenir. An-
cak baz1 sendromik durumlarda veya gelisimsel donem-
de iki orbitanin etkilendigi durumlarda bilateral tutulum
da izlenebilir (4-8). Calismamizda literatiir ile uyumlu
olarak (%78) unilateral tutulum siklig1 mevcuttu.

PHPV ozellikle bilateral tutulumu olan olgularda
baz1 sendromlarla birlikte goriilebilir. Bu tarz durum-
larda orbital ve kranial ek bulgular izlenebilir. MR
inceleme kranial ek bulgular a¢isindan da oldukga
6nemlidir. Bilateral vakalara genellikle Norrie hastali-

b

Olgu 3: 7 yas erkek hasta, sag orbitada retinal dekolman, sol orbitada PHPV ile uyumlu goriiniim

g1, Warbur’s hastalig1 ve diger intraorbital anomalililer
gibi sistemik hastaliklarin eslik ettigi diigtintilmektedir
(3-6). Caliymamizda PHPV olgularina eslik eden ek
patolojiler degerlendirildiginde; %11 oraninda lizen-
sefali, %11 oraninda lateral ventrikiil kistik dilatasyo-
nu ve %22 oraninda optik sinir periferinde siv1 artist
izlendi. Lizensefalisi olan hasta Walker Walburg send-
romu ile uyumlu idi.

Embriyolojik gelisim déoneminde anomaliler bazen
etkilenen veya etkilenmeyen orbitada ek anomalilere
sebep olabilmektedir. MR goriintiilemede orbital ya-
pilar detayl: degerlendirilebilmektedir. MR gériintiile-
mede orbital patolojilerin detayli raporlanmasi tedavi
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C

Olgu 4: 5 ay erkek hasta sag orbitada PHPV goriiniimii ve lateral ventrikiiller ileri derecede dilatasyon, serebral
fissiir ve sulkuslarda gelisimsel anomali, gri cevher kalinliginda artis (komplet lizensefali)(Walker Walburg send-

romu)

a b

Olgu 5: 19 yas erkek hasta, sag orbitada PHPV gortiniimii, sol serebral hemisferde porensefalik kavitasyon
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ve hastalik siireci acisindan olduke¢a 6nemlidir (2-7).
Caligmamizda %55 oraninda mikroftalmi mevcut
olup, mikroftalmi en stk (%89) PHPV olan orbitada
izlenmistir. Bunu sirasiyla retinal hemoraji (%33) ve
dismorfik orbita (%22) takip etmistir.

Daha onceki literatiir ¢aligmalarinda PHPV’nin
kalitsal olmadigini bildiren yaymnlar mevcut olmakla
birlikte PHPV’si olan 3 aileden 8 vakanin bildirildigi
ve hiyaloid arterin cift tarafli kalicilik gosterdigi ortaya
konmustu (12). Bizim ¢alismamizdaki hastalarda her-
hangi bir ailesel yakinlik yoktu. Bu da PHPV’nin ka-
litsal yatkinlik olmayabilecegini desteklemektedir. An-
cak daha genis vaka serilerine ihtiya¢ duyulmaktadur.

Calisgmamizin en 6nemli kisithligr vaka sayisinin
nispeten az olmasidir. Ayrica ¢alismamizdaki olgu-
larda PHPV olgularinin MR goriintiileri mevcut olup
USG, BT goriintiileri galismada mevcut degildir.

Sonug olarak tek tarafli tutulum, mikroftalmi ve 6n
kamaranin kollabe olmasi PHPV ayiric tanisinda en
onemli klinik ipuglaridir. PHPVden siiphelenildigin-
de retrolental kitle ve huni seklinde retina dekolmani
MR goriintillemede tani1 koymada son derece 6nemli
bulgulardir.

Cikar catismasi ve finansman bildirimi

Yazarlar bildirecek bir ¢ikar ¢atismalari olmadigini be-
yan eder. Yazarlar bu ¢aligma i¢in hi¢bir finansal des-
tek almadiklarini da beyan eder.
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