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Birincili persistent hiperplastik siisoyobanzar cisim (BPHS) embrionik siisoysbanzar cisim va hialoid damarlarin
natamam reqressiyast naticosinda bas verir. Tlkin siisoyobonzar cisim inkisafin ilk ayinda formalasir vo hialoid arteriyanin
damarlanmasindan ibarat olur. Bu hialoid arteriya 9 hoftslikds, ikincili avaskulyar sligoyabonzor cisim formalagmaga
baslayanda reqressiyaya ugrayir. Ugiincii aydan, yetismis sayilan ikincili siisoyebenzor cisim bdyiimokdo olan vitreal
boslugun oksor hissasini tutur. Birincili vitreus sixlagsaraq gorma siniri diskindsn biillurun arxa kapsuluna dogru gedon
nazik zolaga (Kloket kanalina) c¢evrilir [4]. BPHS-nin 3 névii vardir- 6n, arxa va har ikisi birlikdo [4].

Usagqlarda bilateral leykokoriya bir ¢ox sabablorden, hamginin retinoblastoma, anadangslmo katarakta, vaxtindan
avval dogulmuslarin retinopatiyasi, agir gedisath uveitlor vo retinal displaziyadan sonra daha ¢ox bas verir [4]. BPHS
daha cox unilateral leykokoriya ilo nozara ¢arpir. Bilateral hallar ¢ox nadirdir. Xastalorin miiayinasi zamani, Pollard 83
xastadon ikisindos (2,4 %) bilateral, Haddad vo b. isa 62 xastodon yeddisinda (11%) bilateral BPHS askar etmisdir [1,3,4].
Biitiin leykokoriya hallarinda retinoblastomani inkar etmok ¢ox vacibdir.

BPHS-nin milayino zamani retinoblastomadan forqlondiron tipik goériiniisii vardir. Bu zaman ultrasos miiayinosindo
biillur kaspulunun arxasindan gérms siniri diskins dogru uzanan exogen zolaq goriiniir. Doppler miiayinasi homin atmanin
icorisinda, persisito edon hialoid atreriyanin olmasini tosdiq edon, gan axininin olmasini géstars bilor [4].

KT zaman kalsifikasiyanin olmamasi, tubulyar intravitreal sixlasma (Kloket kanali, yaxud qopmus tor gisa) (sokil
3), mikroftalmiya, abnormal vitreal toxumanin sixligy, kigik, yaxud irrequlyar biillur askar olunur [4]. Maqgnit Rezonans
Tomogqrafiya (MRT) zamani BPHS -nin olamatlori hialoid artetiyani géstoran tubulyar struktur, nov soklinds tor gisanin
gopmast va subretinal mayenin T1 vo T2 agirhiql sokillordo hiperintensivliyi, retrolental kiitlo, mikroftalmiya vo
intravitreal qganaxmanin olmasi kimi meydana ¢ixir [5].

BPHS retinoblastomadan kalsifikasiya olmus kiitlonin, Kloket kanalinin olmamasi ils va retinoblastomanin MRT-da
tipik olamati olan-T1 agirligh sokillords hiperintensivlik, T2-ds iso hipointensivliyin olmasi ilo differensiasiya edilir [4].
Hialoid arteriyanin olmasi bu hallarda vitreoretinal displaziyanin slamati deyildir [1]. Vaxtindan avval dogulmuslarin
retinopatiyast ilo differensiasiya tokco miiayinoe ilo miimkiin deyil. Anamnezdo vaxtindan avval dogumun, asagi ¢okido
korpanin olmasi va ona uzun miiddatli oksigen terapiyanin aparilmasi BPHS-ni differensiasiya etmoys komoak edir [4].

Toqdim olunan kliniki hal, bilateral leykokoriya ilo klinikamiza miiraciot edon 2 ayliq, goziinds ikitorofli BPHS
olan, kérpa oglana aiddir (sokil 1). Dogum tarixinde heg bir patoloji hal askar edilmemisdir. Ilkin miiayinade buynuz
qisalar olglico kigik goriiniirdiilor. Xosto retinoblastoma siibhesi altinda instrumental miayinosloro gonderilmisdir.
Ultrases miiayinasi zamani har iki gbz almasinin arxa seqmentinds, biillur kapsulunun arxa sothinden optik disks qader
uzanan, exogen zolaq agkar olunmusdur (sokil 2). Hor iki gdz almasi oxunun uzunlugu 16mm idi ki, bu da mikroftalmiya
iiclin xarakterdir. Arteriyaya yaxin arxa seqmentds vitreal ganaxma ilo alagadar olan hiperexogen ocaqlar goriiniirdii.
Kalsifikasiya agkar edilmadi.

Sokil 1. Sokil 2.
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Orbitanin KT-s1 qansizmaya xarakter olan diffuz vo six siigoyabanzor cisim askar etdi (sokil 3). Bu miiayino zamani
da sort kiitls, yaxud kalsifikasiya askar edilmodi. Hor iki g6z almasinda nazik xottvari qalinilagmanin olmasi, Kloket
kanalinda hialoid arteriyanin varligiin gostoricisidir.

Sokil 3.

Biitiin bu slamatlora dayanaraq xestoys bilateral BPHS diaqnozu qoyulmusdur. Aparilan sonraki tedqiqat xostenin
ailasinda buna banzar xastalik olub-olmadigini agkar eds bilmadi. Valideynlars, usaga adekvat miialica tisulunu secilmasi
ii¢lin anesteziya altinda miiayino toklif edildi. Buna baxmayaraq, onlar bu milayineden imtina etdiler. Leykokoriya vitreal
ganaxmaya gora bas verdiyi diistiniildii.

BPHS-nin agirlagmalarina biillur kapsulunun rupturasi, kataraktanin formalasmasi, intraokulyar qansizma, ikincili
qlaukoma, traksion retinal biikiislor vo naticods gdz almasinin ftizisi aiddir. Hialoid damarlarin kdvrok olmast intravitreal
qanaxmaya zomin yaradir ki, bu da bizim xostenin her iki goziinde askar edilmisdir. ©ksor BPHS-1i xastalorde gérmo
genastboxs deyil [3.,4].

BPHS nadir hallarda rast gelon nozologiya olmaqla, klinik sokli leykokoriya (ag babok refleksi), mikroftalmiya vo
katarakta kimi meydana ¢ixir. Osas differensiasiya retinoblastoma ils aparilmalidir, ki bunu da ultrases vo KT-nin kémayi
ilo aparmaq miimkiindiir.
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PE3IOME

IlepBuuHoe mnepcUCTHPYIOLIEE TIMIEPIIACTHYECKOE CTEKJIOBUAHOE TEIO PEIKOE COCTOSHUE, KIMHUYECKH
HposiBIISTIoIIeecs JIeiikokopueit (Oenblil mynmuwuIIpHEIH pedrekc), MEUKpoodTaabMueil M KaTapakTod. buiarepaibHbe
cilydau BCTpedaroTcst pexe. OueHb BaxHa AU depeHnuanys ¢ peTHHOONacTOMON IPHU HMOMOIIY HMHCTPYMEHTANIbHBIX
METOZIOB THATHOCTHKH (KoMITbroTepHas Tomorpadus, Y3U rmasa n gommreporpadus).
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SUMMARY

Persistent hyperplastic primary vitreous (PHPV) is an uncommon condition, presenting clinically as leukokoria
(white papillary reflex), micro-ophthalmia, and cataract. Bilateral PHPV is rare. Most important differential diagnosis is
retinoblastoma, which can be differentiated by imaging features.
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