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Persistent HyrerPLASTIC PRiIMARY ViTREOUS (PHPV) VE
ReTiNAL DYSPLASIA (Olgu Sunusu)e

Giilten KARPUZOGLU (*) » Tekinalp GELEN (**)

OZET: Beyaz pupil gbriniimilyle karakterli lezyonlar iginde en sik gériilen PHPV'un 6zellikle retinoblastom'dan ve diger leukokoria sebeplerinden aynimasi gerekir. Bu maka-
lede retinal displazi ile birlikte PHPV olgusu sunulmustur.
ANAHTAR KELIMELER: Persistent hyperplastic primary virtreous, Retinal dysplasia.

SUMMARY: Persistent Hyperplastic Primary Vitreous (PHPV) and Refinal Dysplasia (A Case Report). PHPV is one of the most frequent causes of a white pupillary
reflex that may mimic a retinoblastoma. It is therefore an important factor in the differential diagnosis of leukokoria, and retinoblastoma. In this paper, a 4 years old
patient with PHPV and retinal dysplasia is presented.
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i

Persistent hyperplastic primary vitreous
(PHPV) terimi ilk olarak 1955'te Reese tarafin-
dan kullanmiimigtir (1). .

PHPV; primer vitreustaki hyaloid arter dallan
ve bunlara eglik eden mezankimal elemanlarin
idiopatik, ilerleyici proliferasyonu sonucu ortaya
cikan retrolental bir kitle tesekkdladir (1,2,3,7).

Genellikle aile dykisi, cins ayrimi ve siste-
mik bozukluk olmadan, tek tarafli olarak mic-
rophthalmic gozlerde gordldr (1,5).

Embriyonel hayattaki zararli etkilere bagh
olarak ortaya gikan retinal displaziler, Trisomy
13'te oldugu gibi diger sistemik bulgularla veya
sistemik bulgu olmadan normal bireylerde; tek
tarafli olarak PHPV gibi malformasyonlarla bera-
ber gérilebilir (1,3,7).

OLGU

A.G. 4 yasinda kiz hasta, patoloji protokol
no: 1330/83. Klinik muayenede tek tarafl olarak
beyaz pupil, endoftalmi saptanarak enokule edi-
len gdz materyali histopatolojik inceleme igin
Patoloji Anabilim Dali'na gdnderildi.

MATERYAL VE METOD

Formalin ile fikse edilen gdz materyalinin pa-
rafin kesitleri 5 um kesilerek, hazirlanan kesitler
H.E. ile boyandi. immunohistokimyasal incele-
me igin Avidin-biotin peroksidaz komplex metod
uygulandi. 3 um kahinhgindaki kesitler deparafi-
nize edildikten sonra % 3'lik hidrojen peroksid
ile 5 dakika nétralize edildi. Sitokeratin, S-100
ve NSE'a karsi olugturulmus mouse monoclonal
antikorlar (Diagnostic Products Corporation) 2
saat sire ile kesitlere uygulandi (Sitokeratine
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Resim 3. Retinal displazi. H.E. 10X

kargi olusturulmus antikor hem digik, hem yiksek molekdl
agirhkla sitokeratinler igin spesifikti). PBS ile yikandiktan
sonra, monoclonal mouse linking reagent, streptavidin
enzyme lebel ve DAB chromogen sirasi ile uygulandi. Zit bo-
ya olarak hematoksilen ile boyanarak kapatildi. Pozitif ve
negatif kontrol olarak standart dokular kullanildi.

BULGULAR

Goz materyaline yapilan vertikal kesitte pupillanin arka-
sinda, retina arka yizine yapigsmig 0.5x0.3x0.3 cm boyut-
larinda gri-beyaz, sert lezyon izlenerek bu lezyonun korpus
vitreus iginde optik sinire dogru 0.5 cm uzunlukta 0.2 cm
¢ap gosteren uzanti yaptigi goraldi.

Alinan pargalarin histopatolojik incelenmesinde; retro-
lental, gevsek bag dokusu ve hyaloid arter kalintilanindan
olugan PHPV izlendi (Resim 1).

PHPV ile beraber retinanin normal yapisinin bozuldugu,
yuvarlak oval sekilli dar sitoplazmali, atipi kriterleri tagima-
yan hiicrelerin olugturdugu rozet yapilan ve dallanan tip ya-
pilarindan olugan retinal displazi izlendi (Resim 2,3). Bu

alanda keratin, NSE ve S-100 hiicreler de negatif
bulundu.

TARTISMA

Klinikte beyaz pupilla gorilmesiyle karakterli
en sik rastlanilan lezyon PHPV'un diger leukoko-
ria sebeplerinden, 6zellikle de retinoblasto-
ma'dan ayirimi yapilmahdir (1,3,7,8).

Histopatolojik incelemede retrolental kitle
olusturan diger lezyonlarla aynmda hyaloid arter
kalintilarinin tespit edilebilmesi PHPV'un ayrimini
kolaylastirir (1,9).

Lenf liflerindeki primer metabolik bozukluk
sonucu ve anormal posterior lenf kapsili olugu-
mu sonucu geligtigi 6ne siiriimektedir (2). Teda-
vide dedisik yontemler uygulanmaktadir, tedavi-
nin gecikmesi ile katarakt ve sekonder glokom
gibi komplikasyonlar ortaya ¢ikabilir (1,4,6,8).

Retinal displazi; yalniz bagina bir sendrom
veya bir hastalik olarak degil, spesifik morfolojik
karakterli lezyon olarak kabul edilmektedir (1).

Retinal displazilerin, retinal distrofi ve retinal
dejenerasyondan ayrimi yapiimahdir.
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