Etiopatogeneza i lijecenje kongenitalne katarakte

Bradvica, Karmen

Master's thesis / Diplomski rad
2014

Degree Grantor / Ustanova koja je dodijelila akademski / strucni stupanj: University of
Zagreb, School of Medicine / SveuciliSte u Zagrebu, Medicinski fakultet

Permanent link / Trajna poveznica: https://urn.nsk.hr/urn:nbn:hr:105:198939

Rights / Prava: In copyright /Zasti¢eno autorskim pravom.

Download date / Datum preuzimanja: 2024-04-25

Repository / Repozitorij:

Dr Med - University of Zagreb School of Medicine
Digital Repository

DIGITALNI AKADEMSKI ARHIVI I REPOZITORLIL

zir.nsk.hr


https://urn.nsk.hr/urn:nbn:hr:105:198939
http://rightsstatements.org/vocab/InC/1.0/
http://rightsstatements.org/vocab/InC/1.0/
https://repozitorij.mef.unizg.hr
https://repozitorij.mef.unizg.hr
https://zir.nsk.hr/islandora/object/mef:282
https://repozitorij.unizg.hr/islandora/object/mef:282
https://dabar.srce.hr/islandora/object/mef:282

SVEUCILISTE U ZAGREBU
MEDICINSKI FAKULTET

Karmen Bradvica

Etiopatogeneza i lije€enje

kongenitalne katarakte

DIPLOMSKI RAD

Zagreb, 2014.



SVEUCILISTE U ZAGREBU
MEDICINSKI FAKULTET

Karmen Bradvica

Etiopatogeneza i lije€enje

kongenitalne katarakte

DIPLOMSKI RAD

Zagreb, 2014.



Ovaj diplomski rad izraden je na Klinici za oftalmologiju KBC-a Zagreb pod

vodstvom dr.sc. Mire Kalauza i predan je na ocjenu u akademskoj godini 2013./2014.



POPIS OZNAKA | KRATICA:

ACM - anterior chamber maintainer

EKG - elektrokardiografija

IOL — intraokularna le¢a

Nd-YAG — Neodymium Yttrium Aluminium Garnet
RTG - rendgenografija

YAG - Yttrium Aluminium Garnet



SADRZAJ

1. SAZETAK

2. SUMMARY
B.UVOD ...ttt ettt ettt ettt 1
QU LECA ..ottt 2
4.1. ANATOMSKA | HISTOLOSKA GRADA LECE ........ooveiieeeeeeeeeeereeeiesseeeseesssssessiessase s 2
4.2. EMBRIONALNI RAZVOJ LECE .......ooiioiieeeeeeeesesseeesesssesseessessssssssssssssssssssssssssssssssssssssnsens 3
4.3. METABOLIZAM LECE ......oouoviieieieieeteeteseeeseee s st saesassaens 3
4.4, FUNKCIJA LECE.......oiiiiiieieeeeeeeeieeeestes s sass s ses s s s sass s sass s s sass s 3
5. EPIDEMIOLOGIJA KONGENITALNE KATARAKTE ..o, 5
6. ETIOPATOGENEZA KONGENITALNE KATARAKTE ....c.coooeevieceeceee e 6
6.1. NASLJIEDNA KONGENITALNA KATARAKTA .....oooorvrierieeiesees s ssseans 6
6.1.1. IZOLIRANA KATARAKTA .....oooriteitieteeeses et 7
6.1.2. KATARAKTA UDRUZENA S DRUGIM POREMECAJIMA OKA .......coocovveerrererrennnne. 7
6.1.3. KATARAKTA UDRUZENA SA SISTEMSKIM POREMECAJIMA .........ccooervnrrrrrrrnnn. 8
6.2. MATERNALNI FAKTORI .....oorvueieiieiee st ssseas 9
6.3. FETALNI FAKTORI .....ovtvereeeeeeceeeeieseee s s sses s sassses s sess s sessasssnss s sesssnseas 9
6.4. IDIOPATSKA KONGENITALNA KATARAKTA . .......oovmriereeeeineeeeseesseesseeseessesseessaessesssennes 10
7. MORFOLOGIJA KONGENITALNE KATARAKTE ..ooovovivivceeeeeeeeee e 11
7.1. POLARNA KONGENITALNA KATARAKTA .....cooriierereeerieeesessesseessess s sennes 11

7.2. LAMELARNA ILI ZONULARNA KATARAKTA .. oottt 11



7.3. KORONARNA KONGENITALNA KATARAKTA ..ottt 12

7.4. PUNKTIFORMNA KONGENITALNA KATARAKTA ....coorveeveeeeeeeeeeeeeseseeesesseessaessesssenees 12
7.5. NUKLEARNA KONGENITALNA KATARAKTA . ......ovoivurveeeieeeeseeesseesseessessesssessies s sennes 12
8. KLINICKA SLIKA KONGENITALNE KATARAKTE .........ccccvvmvmvninieniieersnenenn, 13
9. DIJAGNOSTIKA KONGENITALNE KATARAKTE ...c.ovoviveveeeeeeeeee e 14
9.1. OFTALMOLOSKI PREGLED .......coeouiiuiiitiiieeeeeeeeeesee et ss s ses s sessesssssesssssssassans 14
9.2. DODATNE PRETRAGE .....ovvoeeeeeeeeteeeeee s ees s ssssessassssss s ssssssssssssssssssesssssssssssasssennos 15
10. LIJECENJE KONGENITALNE KATARAKTE .........cccooviviinisiseeeeneeesesseesnines 16
10.1. INDIKACIE ZA OPERATIVNI ZAHVAT ....ooeiecteeeeeeeeeseeeseeesesseessaes s sesses s sennon 16
10.2. ZIVOTNA DOB ZA OPERACIIU ..ot ses e sssssssesassaesassassaesen 17
10.3. KLASIFIKACIJA KONGENITALNE KATARAKTE ....ovvrveeeeeeeeeeeeseeeseeseesseseesssessesssennes 18
10.4. PREOPERATIVNA OBRADA ......ooiveeeeeeeeeeeeveeeseeieeseessses s sessssssssssssasssses s sass s sennon 19
10.5. ANESTEZIJA ..o eee e saes s sss s ses e s s sennon 19
10.6. OPERACIIA ..ottt s 20
10.6.1. PARS PLANA PRISTUP......ooioeeeeeeeecieeeeeseeseeessesseessessasssassssssssses s ses s sasesaneos 20
10.6.2. LIMBALNI PRISTUP......ooriuiieeeeeeeeeecteeeeeseessees s sesses s ssss s ssssssssss s saes s sannes 21
10.7. POSTOPERATIVNI TRETMAN .....ooiitiieeieeieeeee et ssessse s seesse s senns 22
10.8. KOREKCIJA AFAKIIE........ooiiieeeereeeseesiesessaessess s ssss s sssss s ses s sesnon 23
10.8. 1. NAOCALE ..ottt sttt ss s saesassaens 23
10.8.2. KONTAKTNE LECE .....oovuvvieeeeeeeeeseeeeeeieseesseeesesssees s sses s s sssssssssssssssssesass s 23
10.8.3. INTRAOKULARNE LECE .......coosvueiuiveieesiese et ssesss s sassses s ssss s sssssessaens 24

10.9. OKLUZIJA ..o st sae 25



10.10. POSTOPERATIVNE KOMPLIKACIE .......oooiieeeeeeeeeeeere et 25

10,11, PROGNOZA ....oooevoeeeeeeeeeeeeeeeseesoeeseessesesessossessesssssssssssssssssssesssosesessssassssssessssnsassssns 26
11, ZAKLIUCAK ....ooooooiiieeecee e 27
12, ZAHVALE ...t 28
13. LITERATURA ...ttt 29

14, ZIVOTOPIS ..o e et e oot e e e et 34



1. SAZETAK

Karmen Bradvica

ETIOPATOGENEZA I LJECENJE KONGENITALNE KATARAKTE

Kongenitalna katarakta je zamucenje le¢e koja je prisutno pri rodenju ili se razvija
neposredno nakon. Moze biti jednostrana ili obostrana. Neki od uzroka nastanka kongenitalne
katarakte ukljucuju nasljedne poremecaje, metaboli¢ke bolesti, infekcije, reakcije na lijekove i
traumu. U vecine pacijenata se uzrok ne moze pronaci. Kongenitalne katarakte su rijetke, ali
¢ine jedan od najces¢ih uzroka oStecenja vida kod djece. Oc¢na leca fokusira svjetlo na
mreznicu, osiguravajuci stvaranje jasne slike. Katarakta blokira sliku koja bi inace dosla do
mreZnice. Tijekom prvih godina Zivota, jasna slika je potrebna kako bi se vidni putevi u
mozgu normalno razvili. Neke kongenitalne katarakte slabo oSte¢uju razvoj vida i nikad se ne
razvije potreba za operacijom. Ako je katarakta veca, moze znacajno utjecati na razvoj vida i
u nekim sluc¢ajevima moze dovesti do ireverzibilnog oStec¢enja ako nije lijecena. U vecini
slucajeva, najbolja metoda lijeCenja podrazumijeva uklanjanje lec¢e. Jednom kad se leca
ukloni, potrebna je opticka korekcija kontaktnim leCama ili naocalama. Sve se ¢eS¢e u mlade

djece koriste intraokularne lece.

Kljucne rijeci: kongenitalna katarakta, oSte¢enje vida, operacija, opticka korekcija



2. SUMMARY

Karmen Bradvica

ETIOPATHOGENESIS AND TREATMENT OF CONGENITAL CATARACT

A congenital cataract is an opacity of the lens of the eye that is present at birth or
develops shortly after. It can be unilateral or bilateral. Some of the causes of congenital
cataract include inherited disorders, metabolic diseases, infections, drug reactions and trauma.
In most patients no cause can be find. Congenital cataracts are rare, but are one of the most
common causes of visual impairment in children. The eye lens focuses light onto the retina,
allowing a clear image to be formed. A cataract blocks the image that would normally reach
the retina. During the first years of life, a clear image is required in order for the vision
pathways in the brain to develop normally. Some congenital cataracts impair visual
development only to a small degree and may never require surgery. If the cataract is larger, it
can affect visual development in a significant way and in some cases can lead to an
irreversible vision loss if not treated. In most cases, removal of the lens by surgery is the most
effective treatment. Once the lens is removed, optical correction with a contact lens or glasses

is usually necessary. Intraocular lenses are becoming more common in young children.

Key words: congenital cataract, visual impairment, surgery, optical correction



3. UvOD

Pojam , katarakta* (cataracta) dolazi od grcke rijeci katarrhakies Sto znac¢i vodopad.
Kao medicinski pojam, katarakta ili mrena predstavlja zamucenje, odnosno gubitak
prozirnosti kristalnog dijela o¢ne lece ili njene membrane (Cupak & Zergollern-Cupak 1997).
Izraz kongenitalna katarakta koristi se za sva urodena ili odmah postnatalno nastala
zamucenja le¢e. Kongenitalna katarakta je naj¢eS¢e nazocna od rodenja, ali u rjedim
slucajevima egzacerbira kasnije i uzrokuje smanjenje vidne ostrine. Kongenitalne katarakte
mogu biti bilateralne (obostrane) ili unilateralne (jednostrane). S obzirom na vidnu funkciju,
mogu biti totalne i bilateralne kongenitalne katarakte koje su tako guste od rodenja da je
nemoguca bilo kakva znac¢ajnija vidna funkcija i nekompletne ili parcijalne katarakte uz ¢iju
je nazo¢nost moguéa neka vidna orijentacija (Cupak et al. 2004). U trenutku rodenja vidni
sustav nije u potpunosti razvijen, ve¢ je za postizanje njegove zrelosti potreban prijenos jasnih
1 fokusiranih slika do visih vidnih centara. Ako je to onemoguceno, kao §to Sto se dogada u
kongenitalnoj katarakti zbog prisutnih mutnina u le¢i, nastaje ambliopija. S obzirom da
ambliopija ne moze biti korigirana u odrasloj dobi potrebno je pravovremeno lije¢enje kako bi

se omogucio normalan razvoj djeteta.

Kongenitalna katarakta jedan je od vodecih uzroka sljepoce u djece. S obzirom da se
radi o teskoj invalidnosti, sljepoca uvelike oteZava zivot djeteta i njegove obitelji, a zbog
smanjenja produktivnosti i troSkova rehabilitacije predstavlja i socioekonomski problem.
Poznato je da se na neke uzroke nastanka kongenitalne katarakte moze djelovati prevencijom,
a da se njenim ranim otkrivanjem i lijeCenjem moze sprijeciti nastanak trajnih oSte¢enja vida.
Zbog tih je razloga Svjetska zdravstvena organizacija kongenitalnu kataraktu uvrstila u svoj
program za prevenciju sljepoce ,,Vision 2020 kojem je jedan od glavnih ciljeva smanjenje
globalne prevalencije sljepoce u djece s 0.75/1000 na 0.4/1000 do 2020. godine (Gilbert &

Foster 2001.)



4. LECA

4.1. ANATOMSKA I HISTOLOSKA GRAPA LECE

Leca je bikonveksno prozirno tijelo koje ¢ini dio dioptrijskog aparata oka. Promjer
lece iznosi 8.8-10.0 mm, a tijekom Zivota se poveéava. Smjestena je izmedu ocne vodice 1
staklastoga tijela, iza Sarenice i zjenice. Vezana je sa zrakastim tijelom i cilijarnim misi¢em u
tzv. Zinnov cilijarni obruc¢. Prednja povrsina lece, facies anterior lentis, izboCena je u stanju
akomodacijskog mirovanja. Nalazi se iza Sarenice i u doticaju je s njezinim zjeni¢nim rubom.
Najispupcenija to¢ka na prednjoj povrsini lece jest prednji polus anterior. Straznja le¢na
povrsina, facies posterior lentis, ispupcenija je od prednje, a najizbocenija tocka na straznjoj
povrsini leée jest polus posterior. Polutnik lece, acquator lentis, kruzni je rub lece koji je
nazubljen tako da se na zupce vezu vlakna zrakastog oblika, pa je i broj udubljenja sukladan

broju cilijarnih izdanaka.

Leca je potpuno epitelni organ koji nema krvnih zila 1 Zivaca. Prema sagitalnom
presjeku leca se sastoji od le¢ne kapsule, jednoslojnog le¢nog epitela i le¢nih niti. Kapsula
lece, capsula lentis, tipicna je epitelna bazalna membrana. Prozirna je i elasti¢na, a njezina se
debljina povecava sa starenjem. Prema lokalizaciji najtanja je na ekvatoru i polovima, a
najdeblja nesto lateralnije od polova. Lecni epitel pokriva samo prednju stranu lece i podrucje
ekvatora na kojem se epitelne stanice diferenciraju u le¢na vlakna. Tri su zone epitela —
srediSnja, u blizini prednjeg le¢nog pola, intermedijarna, u podru¢ju izmedu prednjeg pola i
ekvatora i ekvatorijalna. Sredi$nja zona epitela ima epitelne stanice poligonalnog izgleda.
Stanice intermedijarne zone imaju kubicni izgled, a dijele se mitoticki, pa je ta zona izvor
novih epitelnih stanica. Ekvatorijalna zona je zona diferencijacije le¢nih niti. Le¢ne niti, fibrae

lentis, specijalno su modificirane stanice nastale diferencijacijom epitelnih stanica u



ekvatorijalnoj zoni. IzduZenog su oblika i veoma duge, 8-20 mm. Le¢a odraslog ¢ovjeka ima

2100-2300 leénih niti (Cupak et al. 2004.)

4.2. EMBRIONALNI RAZVOJ LECE

Razvoj le¢e zapocCinje od leéne plakode, zadebljanja ektoderma povrh o¢nog
mjehurica. Interakcija izmedu plakode 1 o€nog mjehurica rezultira udubljenjem plakode
prema unutra i formiranjem le¢ne jamice koja se kasnije odvoji od vanjskog ektoderma i
formira se le¢ni mjehuri¢. Straznje stanice le¢nog mjehuriéa se izduzuju i formiraju pravilno
poslozena primarna vlakna. Ta vlakna se zatim povezuju sa prednjim stanicama koje ¢e se
diferencirati u le¢ni epitel (West-Mays et al. 2010). Tijekom intrauterinog razvitka na
prednjoj i straznjoj plohi leCe nalazi se vaskularna membrana preko koje se leca prehranjuje.
Kroz staklovinu do lece se proteze arterija hijaloideja. Prije rodenja ove krvne zile nestaju,

zjenica se otvara i le¢a je potpuno prozirna (Cerovski et al. 2012).

4.3. METABOLIZAM LECE

Za odrzavanje prozirnosti lece i za njen rast potrebna je energija. Glavni izvor
energije ¢ini glukoza ¢ijom anaerobnom razgradnjom nastaje 70% ukupne energije potrebne
za zadovoljavanje metabolic¢kih potreba lece. Najveci dio lece ¢ine le¢ne niti. Povr$no
smjestene le¢ne niti su metabolicki aktivne stanice koje imaju jezgru, dok su one u
unutrasnjosti, kojih je i vise, bez organela pa nemaju sposobnost aerobne razgradnje glukoze.
RavnoteZa vode i iona odrZava se putem ionskih pumpi i kanala. Kako le¢a nema krvnih zila,

prehranjuje se difuzijom iz o€ne vodice i staklastog tijela.

4.4. FUNKCIJA LECE
Osnovna funkcija lece je da, uz roznicu, omogucuje fokusiranje zraka svjetlosti na
mreznicu. Osim zbog bikonveksnog oblika i visokog indeksa loma, normalna funkcija lece je

moguca zbog njene prozirnosti i svojstva akomodacije.



Prozirnost le¢e je moguca zbog njene avaskularnosti, uskih medustani¢nih prostora te
pravilnog rasporeda stanica i proteina. Prisutnost organela u vlaknima moze dovesti do rasapa
svjetla tako da su oni u le¢i malobrojni i pomaknuti prema ekvatoru kako ne bi ometali
prolazak svjetla kroz sredi$nji dio. Proteini lece ¢ine tre¢inu mase le¢e i znacajno doprinose
njenoj lomnoj jakosti. Vise od 90% tih proteina ¢ine a-, B- i y-kristalini. Alfa kristalin ima

klju¢nu ulogu u o¢uvanju prozirnosti le¢e (Michael & Bron 2011).

Leca ima sposobnost mijenjanja svog oblika. Promjenom zakrivljenosti le¢e, oko
moze fokusirati objekte na razli¢itim udaljenostima od njega. Ovaj proces se naziva
akomodacija. U mirovanju je cilijarni mi$i¢ opusten i zonularna vlakna vuku le¢u koja je tada
plosnatijeg oblika. Pri gledanju bliskih objekata, dolazi do kontrakcije cilijarnog misica i do
opustanja zonularnih vlakana. To dovodi do povecanja zakrivljenosti prednje povrSine leée i
smanjenja radijusa zakrivljenosti s 10 na 6 mm. Povecéanje zakrivljenosti prednje povrsine
uzrokuje povecéanje dioptrijske jakosti le¢e. Zbog pomaka lec¢e naprijed, dubina prednje o¢ne
sobice se smanji. Akomodaciju prati suzenje zjenica i konvergencija o¢iju (Yanoff & Duker
2014). Lomna jakost najc¢esc¢e iznosi izmedu 10 1 25 dioptrija. Prema Gullstrandovu
shematskom oku lomna jakost le¢e u mirovanju je 19.33 dioptrije. Ukupna sposobnost
akomodacije u veoma mladih osoba moze iznositi do 14 dioptrija, a u starosti se sposobnost

akomodacije oka gubi zbog otvrdnuca le€e i slabosti cilijarnog miSic¢a (Cerovski et al. 2012).



5. EPIDEMIOLOGIJA KONGENITALNE KATARAKTE

Globalna incidencija kongenitalne katarakte nije poznata. Njezina u¢estalost varira
ovisno o stupnju socioekonomskog razvoja pa je tako veca u nerazvijenim i zemljama u
razvoju nego u razvijenim zemljama. U industrijaliziranim zemljama incidencija je 1-6 na 10
000 zivorodenih, dok se u najsiromasnijim dijelovima svijeta pojavljuje s u¢estalo$¢u od 5-15
na 10 000. Godisnje se u svijetu dijagnosticira 20 000-40 000 novih slu¢ajeva bilateralne
kongenitalne katarakte (Santana & Waiswol 2011). U Ujedinjenom Kraljevstvu incidencija je
2.29-3.19 na 10 000. Nema razlike u ucestalosti pojavljivanja s obzirom na spol, a obostrana

kongenitalna katarakta se pojavljuje dvostruko ¢esée od jednostrane.

Iako se radi o rijetkoj bolesti, kongenitalna katarakta je jedan od vode¢ih uzroka
sljepoce u djece. U svijetu je 1.4 milijuna djece slijepo, a procjenjuje se da je u 200 000
sluc¢ajeva uzrok kongenitalna katarakta. Kongenitalna katarakta je uzrok sljepoce u 4%

odraslih osoba u industrijaliziranim zemljama (Rahi & Dezateux 2001).



6. ETIOPATOGENEZA KONGENITALNE KATARAKTE

Uzroci kongenitalne katarakte mogu biti nasljedni i steCeni. Zamucenje leCe moze
nastati zbog mutacije gena ili kromosoma (izolirano ili u sklopu sustavnih sindroma), virusnih
bolesti tijekom trudnoce, metabolickih bolesti, ozljeda, jatrogeno zbog prekomjernog
uzimanja lijekova, hipovitaminoze, pothranjenosti i ionizacijskog zradenja (Curkovié et al.
2004). Velikom dijelu kongenitalnih katarakti se ne zna uzrok nastanka. Patogenetski
mehanizmi nastanka katarakte u novorodenackom dobu i djetinjstvu joS nisu u potpunosti
razjaSnjeni. Medutim, istrazivala se povezanost katarakte s nasljednim metabolickim
poremecajima koji oStecuju osjetljivu le¢u u razvoju 1 oksidativnim oSte¢enjem lece putem
slobodnih radikala (Lloyd et al. 1992). Kongenitalne katarakte se mogu javljati izolirane,

zajedno s drugim poremecajima oka ili u sklopu sustavnih malformacija (Hansen et al. 2009).

6.1. NASLJEDNA KONGENITALNA KATARAKTA

Nasljedne katarakte Cine znacajan udio kongenitalnih katarakti, osobito u razvijenim
zemljama. Procjenjuje se da je 8.3-25% kongenitalnih katarakti nasljedno. lako katarakta
moze nastati zbog mutacije potencijalno velikog broja gena koji djeluju putem razli¢itih
mehanizama, u praksi su nasljedne katarakte najceS¢e povezane s podskupinom gena koji
kodiraju proteine od posebnog znac¢aja za odrZavanje transparentnosti i homeostaze lece.
Mutacija se najcesce javlja kod gena koji kodiraju kristaline, §to je logi¢no budu¢i da
kristalini ¢ine najveci dio proteina leCe. Mutacija moze biti prisutna 1 kod membranskih
proteina, proteina citoskeleta, faktora rasta 1 diferencijacije. Fenotipski identicne katarakte
mogu biti rezultat mutacija na razli¢itim genskim lokusima i mogu imati razli¢ite uzorke
nasljedivanja, dok fenotipski varijabilne katarakte mogu nastati kao mutacija u jednoj velikoj

obitelji gena (Hejtmancik 2008).



Najceséi oblik nasljedivanja je autosomno dominantni. X-vezanim nasljedivanjem
dolazi do razvoja katarakte u muskog djeteta pri ¢emu majka moze imati blago izrazenu
klini¢ku sliku katarakte ili uop¢e nema simptoma. Autosomno recesivno nasljedivanje je
rijetko, ali ga treba uzeti u obzir osobito u slucajevima kad vise potomaka jedne obitelji ima

kongenitalnu kataraktu, a roditelji nemaju simptoma (Lloyd et al. 1992).

6.1.1. IZOLIRANA KATARAKTA

Iako se pojavljuje i kao izolirana pojava, kongenitalna katarakta je ¢eS¢e dio asociranih
promjena oka ili dio sustavnih bolesti, odnosno sindroma, ukljucujuéi i kromosomske
nasljedivanja je autosomno dominantan, dok se ostale katarakte nasljeduju recesivno.
Promjene koje se zbivaju izmedu 12. 1 18. gena mogu uzrokovati autosomno dominantno
nasljedna zamucenja, dok su promjene u dva do tri razli¢ita gena posljedica recesivnog tipa

nasljedivanja (Cupak et al. 2004).

6.1.2. KATARAKTA UDRUZENA S DRUGIM POREMECAJIMA OKA

Oc¢ni poremecaji koji se mogu javiti uz kongenitalnu kataraktu su mikroftalmus,
perzistentni hiperplasti¢ni primarni vitreus, aniridija, disgeneza prednje o¢ne sobice,
prematurna retinopatija, ektopija lece, straznji lentikonus i intraokularni tumori (Rahi et al.
2000). Katarakta je Cesto povezana s abnormalnostima roznice 1 prednje o¢ne sobice. U nekim
slucajevima nasljedne katarakte su uzrokovane mutacijama faktora rasta i transkripcije te su
povezane s ekstralentikularnim abnormalnostima jer su ti faktori rasta izravno potrebni za
razvoj kako lece, tako i zahvacenog tkiva, prezentiraju¢i pravi pleotropni u¢inak mutiranog
gena. U drugim slucajevima kongenitalna katarakta je povezana s mikrokorneom i
mikrofakijom, vjerojatno zato §to rano i ozbiljno oSte¢enje lece interferira s razvojem prednje
oc¢ne sobice. U tom slucaju oste¢ena leca nije sposobna poduprijeti razvoj prednje o¢ne sobice

$to dovodi do razvojne kaskade abnormalnosti. Cinjenica da mikrokornea predstavlja jedan od
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najcesc¢ih o¢nih poremecaja koji se pojavljuje zajedno s kongenitalnom dodatno naglasava

meduovisnost lece i roznice u razvoju i metabolizmu (Hejtmancik 2008).

6.1.3. KATARAKTA UDRUZENA SA SISTEMSKIM POREMECAJIMA

Kongenitalna katarakta se moze javljati zajedno s razli¢itim sistemskim poremecajima.
Oni mogu ukljucivati facijalne dismorfije, nizak stas, mikrocefaliju, anomalije prstiju,
dermatoloske bolesti, hidrocefalus i deformitete lubanje.

Jedan od naj¢es¢ih poremecaja u kojem se javlja kongenitalna katarakta je Downov
sindrom. Radi se o numeric¢koj kromosomopatiji u kojoj je prisutna trisomija kromosoma 21.
Karakteristi¢ne osobine Downovog sindroma su epikantus, hipoplazija srednjeg dijela lica,
brahicefalija, protruzija jezika, kratke ruke, klinodaktilija petog prsta, hipotonija i sr¢ane
anomalije (Cassidy & Taylor 1999). Kod osoba s Downovim sindromom najée$c¢e nastaju
lamelarna, straznja polarna i potpuna zrela katarakta (Lloyd et al. 1992).

Loweov sindrom je X-vezana recesivna bolest muske djece koja ukljucuje punasne
obraze, hipotoniju, mentalnu retardaciju, aminoaciduriju, renalnu tubularnu acidozu s
hipofosfatemijom, kongenitalnu kataraktu, mezenhimalnu disgenezu i glaukom. Kongenitalna
katarakta je tipi¢no diskoidnog ili prstenastog oblika te je Cesto povezana s glaukomom 1
miozom zjenice. Kod zenskih osoba koje su heterozigoti javljaju se finije le€ne mutnine 1
straznji lentikonus. Ti se znakovi mogu koristiti za detekciju prenositeljica. Vise od sto
mutnina lokaliziranih u ekvatorijalnom podrucju le¢e smatra se dobrim dokazom statusa
prenositeljice, ali ga nepostojanje tih mutnina ne iskljucuje.

Nance-Horan sindrom se prenosi X-vezano. Karakteriziran je prekobrojnim
sjekuti¢ima, prominentnim uskama i skra¢enim metakarpalnim kostima. Zene koje su
prenositeljice imaju straznje leéne mutnine oblika obrnutog slova Y. MozZe se pojaviti 1

straznji lentikonus (Cassidy & Taylor 1999).



6.2. MATERNALNI FAKTORI

Na pojavu kongenitalne katarakte mogu utjecati malnutricija majke, infekcije tijekom
trudnoce, upotreba razlicitih lijekova i izlozenost ioniziraju¢em zracenju (Khurana 2003).

Kongenitalnu kataraktu mogu uzrokovati toksoplazmoza, citomegalovirus, varicela,
herpes simpleks, no najc¢esce se javlja uz rubeolarni sindrom. Kako bi se razjasnila etiologija
kongenitalne katarakte, vazno je razmotriti svaku pojavu febriliteta ili osipa kod majke
tijekom trudnoce. Infekcija rubeolom u prvom trimestru uzrok je ozbiljnih multiplih
kongenitalnih anomalija koje mogu ukljucivati unilateralnu ili bilateralnu kataraktu (Lloyd et
al. 1992). Rubeolarna embriopatija je danas puno rjedi uzrok nastanka kongenitalne katarakte
nego §to je bila u proslosti. Primjerice, u Australiji je incidencija oSte¢enja izazvanih
intrauterinom infekcijom rubeolom 1 na 67 000 zivorodenih. Ipak, i danas se moze susresti,
osobito u neimuniziranih osoba (Wirth et al. 2002).

Lijekovi koji mogu utjecati na stvaranje kongenitalne katarakte su sulfonamidi,

klorpromazin, kortikosteroidi, vitamin D i vitamin A (Rahi & Dezateux 2000).

6.3. FETALNI FAKTORI

Fetalni faktori koji dovode do pojave kongenitalne katarakte su anoksija uzrokovana
placentalnom hemoragijom, metaboli¢ki poremecaji i porodajna trauma (Khurana 2002).

Najces¢i metabolicki poremecaji koji su povezani uz razvoj kongenitalne katarakte su
nedostatak galaktokinaze, galaktozemija i hipokalcijemija. Nedostatak galaktokinaze je
relativno Cest. Nasljeduje se autosomno recesivno, a homozigoti razviju bilateralnu lamelarnu
kataraktu tijekom fetalnog zivota ili u ranom dojenackom razdoblju. Djeca s nedostatkom
galaktokinaze su obi¢no dobrog opceg stanja i katarakta je jedina klinicka manifestacija
bolesti. Galaktozemija je takoder autosomno recesivna bolest koja je karakterizana
nedostatkom galaktoza-1-fosfat uridiltransferaze. Nakupljanje galaktoza-1-fosfata smanjuje

napredovanje djeteta, dovodi do letargije i bilateralne lamelarne katarakte. Ako se galaktoza



ne izbaci iz prehrane, razvijaju se splenomegalija, hepatomegalija, Zutica i mentalna
retardacija. Promjenom prehrane nekim se pacijentima katarakta moze povuéi. Nakon obroka
koji sadrzi galaktozu u urinu djece s nedostatkom galaktokinaze i s galaktozemijom prisutne
su reducirajuce tvari. Ako je test pozitivan, potrebna je daljnja dijagnosticka obrada kako bi se
utvrdilo o kojem se od ta dva poremecaja radi. Hipokalcijemija u novorodenc¢adi moze biti
idiopatska ili sekundarno uzrokovana zbog hipoparatireoidizma ili
pseudohiperparatireoidizma. Smatra se da je formiranje takve katarakte povezano s
poveéanom propusno$c¢u kapsule lece. Morfoloski, najcesce se radi o lamelarnoj katarakti

(Lloyd et al. 1992).

6.4. IDIOPATSKA KONGENITALNA KATARAKTA

Otprilike 2/3 slu¢ajeva kongenitalne katarakte su idiopatski, odnosno nepoznatog
uzroka. Kao rizi¢ni ¢imbenici za nastanak takve katarakte isticu Se smanjena porodajna tezina

djeteta i starija dob majke (Haargaard et al. 2005).
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7. MORFOLOGIJA KONGENITALNE KATARAKTE

Morfologija katarakte je vazna zbog nekoliko razloga. Morfoloski oblik katarakte
moze upucivati na dob u kojoj se pojavila, prognozu vida i etiologiju. Neki morfoloski oblici,

poput lamelarne katarakte, imaju bolju prognozu od drugih (Taylor 1998).

7.1. POLARNA KONGENITALNA KATARAKTA

Prednja polarna katarakta mozZe biti plosnata ili se javlja kao stozasta mutnina koja se
izbocuje u prednju ocnu sobicu (piramidalna katarakta). Prednja polarna plosnata mutnina je
centralno smjestena i promjera manjeg od 3 mm. U 1/3 slucajeva je bilateralna i nije od
znacaja za vidnu funkciju. Piramidalne mutnine mogu utjecati na vid (Kanski & Bowling

2011).

Straznja polarna katarakta moze biti razlicite tezine i oblika. Neke, poput
Mittendorfove tocke koja nastaje kao ostatak prednjeg kraja arterije hijaloideje, ne zahtijevaju
kirursku intervenciju. Straznji lentikonus nastaje kao slabost sredi$njeg dijela straznje le¢ne
kapsule 1 moze biti poprac¢en kataraktogenim promjenama le¢nog korteksa. Perzistentne
fetalne krvne zile mogu biti uzrok unilateralne katarakte koja u pravilu ima losiju prognozu od

ostalih unilateralnih katarakti. (Krishnamurthy & VanderVeen 2008).

7.2. LAMELARNA ILI ZONULARNA KATARAKTA

Lamelarna ili zonularna katarakta cest je oblik katarakte koji zahvaca jedan ili vise
slojeva ili zona leée. Cesto se nasljeduje autosomno dominantno. Uglavnom se radi o
bilateralnoj katarakti koja je blago asimetricna. Prognoza je bolja nego kod drugih
morfoloskih oblika, osobito ako se radi o djelomi¢noj katarakti. Smatra se da je povezana sa

prolaznim poremecajima metabolizma le¢e premda se u vecini slucajeva ne moze naci
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osnovni uzrok. Moze se javiti u prolaznim metaboli¢kim poremecajima, kao §to je

galaktozemija (Taylor 1998).

7.3. KORONARNA KONGENITALNA KATARAKTA

Ako se zjenica jako prosiri, moze Se, naroCito pomocu procjepne svjetiljke,
dijagnosticirati koronarna katarakta. Ona je periferna, izduZena, bjeli¢astog zamucenja, a
pruza se od ekvatora prema centru. Koronarne katarakte najcesce su nasljedne, s dominantnim

obiljezjima. Neka zamucenja mogu zahvatiti korteks, ali izazivaju neznatna oste¢enja vida

(Cupak et al. 2004).

7.4. PUNKTIFORMNA KONGENITALNA KATARAKTA

Mutnine su tockaste, Cesto plavicaste pa se ova katarakta naziva i cataracta coerulea.
Mutnine se nalaze periferno pa je vidna ostrina u ovih bolesnika dobro razvijena (Cerovski et

al. 2012).

7.5. NUKLEARNA KONGENITALNA KATARAKTA

Nuklearne katarakte su obi¢no prisutne pri rodenju. Ako su veli¢ine 3-4 cm ometaju
vidnu funkciju. Bilateralne su u do 80% slu¢ajeva i uz njih je nerijetko prisutan mikroftalmus.
Bilateralne nuklearne katarakte su najces¢i oblik katarakti koje se nasljeduju autosomno

dominantno (Krishnamurthy & VanderVeen 2008).
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8. KLINICKA SLIKA KONGENITALNE KATARAKTE

Klini¢ki simptomi kongenitalne katarakte ovise o tome da li je zamucenje lece
prisutno na jednom ili oba oka. Ako se radi o jednostranoj katarakti vidljiva je bijela zjenica
oka (leukokorija), Cesto je prisutan mikroftalmus, a moze se primijetiti i jednostrano $kiljenje
(strabizam). Kod obostrane katarakte se takoder javlja leukokorija, a roditelji mogu vrlo rano
primijetiti da dijete ne gleda u njih. Ako se radi o teSkoj obostranoj katarakti, dijete u dobi do
3 mjeseca pocinje razvijati pokrete titranja o€iju (nistagmus) na pokusaj fiksacije. Takvi
pokreti o¢iju, s pridruzenim $kiljenjem ili bez, ¢esto su prisutni kod kasno otkrivenih
slu¢ajeva kongenitalne katarakte. 1zostanak bjelkastog obojenja zjenice ne iskljucuje
postojanje katarakte zbog toga §to se zamucenje moze nalaziti na straznjem dijelu leée pa se u

tom slucaju ne moze opaziti promjena boje zjenice (Rice & Taylor 1982).

Vid u djece s kongenitalnom kataraktom c¢esto je vrlo slab. Navodi se da ¢ak 50% te
djece ima vid 0.10 i manje. Te jake ambliopije posljedica su mrene koja u prvim mjesecima
Zivota sprjecava razvoj funkcije mreZnice, osobito njene makule. Ambliopija ex anopsija,
nistagmus koji nastaje zbog nesposobnosti okulomotorne koordinacije, uz postojanje mrene,
nesposobnost fiksacije zbog nezavrSenog razvoja optikomotornih refleksa, te stalno
sprjeavanje percepcije svjetla, sve su to razlozi da se vid djeteta s mrenom tesko oStecuje vec
od prvih dana nakon rodenja. Vid djeteta se razvija posebno brzo u prve tri godine Zivota; do
sedme godine Zivota funkcijski se razvoj o€iju nastavlja, a nakon toga doba razvoj oka je
minimalan ili nikakav. Zbog toga je vazno kongenitalnu kataraktu otkriti ¢im ranije. Nema
konzervativnog lije€enja, vec je kataraktu potrebno ¢im ranije kirurski ukloniti kako bi se

koliko-toliko omoguéio razvoj vida djeteta (Cupak & Zergollern-Cupak 1997.)
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9. DIJAGNOSTIKA KONGENITALNE KATARAKTE

9.1. OFTALMOLOSKI PREGLED

Oftalmoloski pregled djeteta kod kojeg se sumnja na kongenitalnu kataraktu ima za
cilj utvrditi dijagnozu i procijeniti stupanj ostecenja koje katarakta uzrokuje (Magli et al.

2012).

Jedan od temelja fizikalnog pregleda djece trebao bi biti pregled crvenog refleksa.
Trebalo bi ga uéiniti svoj novorodenoj djeci prije otpusta iz bolnice, ali i ostaloj djeci prilikom
rutinskih pregleda. Pregled crvenog refleksa u dojenackoj dobi i djetinjstvu kljucan je za ranu
procjenu vida i razli¢itih abnormalnosti oka. Koristi se za procjenu transparentnosti o¢nih
medija. Pregled se izvodi u zatamnjenoj prostoriji, ispitiva¢ drzi oftalmoskop ispred svog oka
I usmjerava svjetlo oftalmoskopa kroz normalno prozirne dijelove ispitanikova oka
ukljucujuéi suzni film, roznicu, o¢nu vodicu, le¢u i staklovinu. Svjetlo se reflektira od fundus
oka 1 prenosi natrag kroz otvor oftalmoskopa. Djelovanje bilo kojeg ¢imbenika koji blokira
ovaj opticki put dovodi do abnormalnog crvenog refleksa. Normalan crveni refleks treba biti
prisutan na oba oka i simetri¢an. Znacajno smanjen crveni refleks, asimetri¢an crveni refleks
(Brucknerov refleks) ili pojava bijelog refleksa indikacije su za detaljan oftalmoloski pregled
djeteta. [zuzetak ¢ini pojava prolaznih zamucenja suznog filma koja treptanjem oka nestaju

(American Academy of Pediatrics 2008).

Osim na temelju pojave crvenog refleksa, gustoca zamucenja i potencijalni utjecaj na
vidnu funkciju ocjenjuju se prikazom fundusa putem direktne i indirektne oftalmoskopije.
Jako gusto zamucenje onemogucava pregled fundusa. Manje gusta zamucenja imaju utjecaj
na vidnu funkciju, ali dozvoljavaju vizualizaciju krvnih Zila mreznice indirektnim, ali ne i

direktnim oftalmoskopom. Zamucenja koja ne utjecu na vidnu funkciju dozvoljavaju jasnu
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vizualizaciju krvnih zila mreznice indirektnim i direktnim oftalmoskopom. Morfologija

zamucenja moZze ukazivati na etiologiju katarakte.

Za pregled novorodenceta koriste se i visokokvalitetne prijenosne procjepne
svjetiljke. Posebni testovi kao $to su procjena vidne ostrine metodom preferencijalnog
pogleda i vidni evocirani potencijali mogu biti korisni, ali ne treba se oslanjati iskljuc¢ivo na

njih jer ponekad mogu dovesti do krive dijagnoze (Kanski & Bowling 2011).

9.2. DODATNE PRETRAGE

Glavna uloga oftalmologa je procijeniti da li je problem ograni¢en samo na oko.
Vazno je pregledati roditelje, bracu i sestre pacijenta, ¢ak i ako ranije nije bilo slucajeva
kongenitalne katarakte u obitelji (Taylor 1998). Ako se pregledom roditelja pronade nasljedna
katarakta nije potrebno raditi daljnje dijagnosti¢ke testove. Ako je dijete dismorfi¢no, ne
napreduje 1 zaostaje u razvoju potreban je pregled pedijatra ili geneticara koji ¢e ga ovisno o
klini¢koj slici uputiti na izvodenje potrebnih pretraga (Wirth et al. 2002). U tom slucaju
kromosomska analiza moze biti korisna. Od ostalih pretraga jos se mogu raditi serologija
zbog mogucih intrauterinih infekcija, aminokiseline i reducirajuce tvari u urinu, odredivanje
razine glukoze u krvi, serumski kalcij i fosfor, razina galaktoza-1-fosfat uridiltransferaze i

galaktokinaze (Kanski & Bowling 2011).
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10. LIJECENJE KONGENITALNE KATARAKTE

Kongenitalna katarakta uzrokuje ambliopiju i moze dovesti do dozivotnog oStec¢enja
vida. Uspjesno lijeCenje ovisi o ranoj dijagnozi i ranom operativnom lijecCenju ako je
indicirano. U postoperativnom razdoblju potrebna je primjerena opticka rehabilitacija 1 nadzor
(Lloyd et al. 2007). Neki oblici kongenitalne katarakte ne zahtijevaju operaciju ve¢ se mogu
konzervativno lijeciti. Parcijalna unilateralna katarakta obi¢no moze biti konzervativno
lijeCena primjenom zjeni¢nih dilatatora i kontralateralnom okluzijom kako bi se sprijecio

nastanak ambliopije (Kanski & Bowling 2011).

10.1. INDIKACIJE ZA OPERATIVNI ZAHVAT

Kataraktu bi trebalo operirati jedino ako utjece na kvalitetu zivota osobe i ako postoje
realni izgledi da ¢e operacija dovesti do poboljSanja vida. To vrijedi 1 za kongenitalnu
kataraktu. Nazalost, ponekad u djece moze biti jako tesko utvrditi potrebu za operacijom. U
pravilu, ako su djetetovo ponasanje i razvoj normalni ne treba operirati, ali stanje treba drzati
pod nadzorom. lako bi operacija katarakte trebala biti izvrSena u ranoj dobi, ako postoje
kakve sumnje u korist koju ¢e dijete imati od operacije, trebalo bi jos pri¢ekati. Kako djeca

rastu lakSe je procijeniti vidnu funkciju 1 odrediti da li je potrebna operacija (Yorston 2004).

Ako je katarakta djelomic¢na i1 ako su opaciteti lokalizirani tako da vrlo malo utje¢u na
o$trinu vida nije potrebna operacija. Takvi su slu¢ajevi, npr. u polarne i kapsularne katarakte,
katarakte punktate, zonularne katarakte i nekih nuklearnih katarakti. Nije potrebna operacija
ako oStrina vida prelazi 0.5 zbog toga §to nijedan bolesnik ne bi trebao biti podvrgnut riziku
operacije ni njezinim posljedicama, ako to nije apsolutno potrebno i zato $to je bolje imati
vidnu ostrinu 0.5 1 zadrzati akomodaciju nego imati vidnu o$trinu 0,9 ili 1.0 bez akomodacije.
Naravno da je tesko odrediti vidnu oStrinu Sestomjesecne i starije djece. U orijentaciji vidne

oStrine moze pomo¢i pregled fundusa u anesteziji. Ako prema djetetovu ponasanju zakljuc¢imo
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da ono vidi dovoljno, tada odluku o operaciji mozemo odgoditi za kasnije kada ¢emo
preciznije odrediti o$trinu vida. Kad je katarakta totalna ili subtotalna, a pogotovo kad je
bilateralna, tad je operacija apsolutno nuzna. Ako je katarakta nekompletna, ali bilateralna pa
uzrokuje slabiji vid te onemogucuje normalan razvoj vidnih funkcija operacija je korisna. Ako
se u odredenim sluc¢ajevima ne mozemo odluciti za operativni zahvat jer ne mozemo tocno
odrediti vidnu oStrinu potrebna je elektroretinografija kako bi doznali jesu li malformacije
koje bi eventualno sprijecile korisni ishod samog zahvata u dubljoj strukturi oka. Unilateralnu
kongenitalnu kataraktu potrebno je operirati ako je vidna oStrina manja od 0.5, jer valja imati
trenutku preuzeti funkciju (Cupak et al. 2004). Pojava $kiljenja ili nistagmusa indikacija je za

trenutnu intervenciju (Joseph 2006).

10.2. ZIVOTNA DOB ZA OPERACIJU

Operacija katarakte treba biti provedena dovoljno rano kako bi se sprije¢io nastanak
ambliopije, ali opet ne prerano s obzirom da je kod ranije operacije ve¢a moguénost nastanka
komplikacija. Zbog toga bi idealno doba za operaciju bilo ono u kojem bi se uspjela sprijeciti
ambliopija, a postoperativne komplikacije bi bile svedene na najmanju mogucu mjeru (Chak
et al. 2006). Postoje razna misljenja o tome u kojoj je dobi potrebno operirati kongenitalnu

kataraktu.

Neki smatraju da bi kongenitalnu kataraktu trebalo operirati u dobi izmedu Sest
mjeseci 1 godine dana. Operaciju kataraktu ne preporucuju prije Sest mjeseci jer su o¢i male,
prednje sobice plitke, a zjenice se slabo Sire. Operacijom u toj dobi sprje¢ava se ambliopija i
nistagmus, a omogucuju se razvoj Kortikalne funkcije te intelektualni i emocionalni razvoj.
Drugi pak odgadaju operaciju za kasnije, nakon navrSene dvije godine, objasnjavajuci da je

rizik od anestezije u starije djece manji nego u vrlo male djece, kao i da starija djeca mogu
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nakon operacije bolje. Danasnjim razvitkom kirur$ke tehnike i anestezije takvo glediste gubi

pristase, jer su prednosti rane operacije o¢ite (Cupak et al. 2004).

Dio autora predlaze provodenje operacije katarakte prije navrSenih Sest mjeseci te
smatraju da bilateralna gusta katarakta zahtijeva operaciju kad je dijete staro 4-6 tjedana kako
bi se sprijecio razvoj ambliopije. Ako je na jednom oku katarakta gusca nego na drugom prvo
bi trebalo operirati to oko. Bilateralna djelomi¢na katarakta dugo vremena ne zahtijeva
operaciju, a ponekad operacija uopce nije potrebna. Ako postoji sumnja, operaciju je potrebno
odgoditi, pratiti mutnine i vidnu funkciju te, ako se vid pogorsava, intervenirati kasnije.
Unilateralna gusta katarakta zahtijeva hitnu operaciju prac¢enu agresivnom terapijom protiv
ambliopije unato¢ kojoj su rezultati ¢esto slabi. Ako je katarakta otkrivena nakon Sesnaestog

tjedna prognoza za vid je vrlo loSa (Kanski & Bowling 2011).

10.3. KLASIFIKACIJA KONGENITALNE KATARAKTE

Najbolju prakti¢nu klasifikaciju kongenitalne katarakte zbog operacije dao je
Carbajalo. On je klasificirao kongenitalne katarakte prema njihovoj lokalizaciji, meko¢i i

prema kirurskoj tehnici na sedam tipova:

l. Opacifikacija na prednjoj kapsuli ili subkapsularnoj regiji
Il. Opacifikacija na straznjoj kapsuli ili subkapsularnoj regiji
1. Opacifikacije ograni¢ene samo na jezgri

IV.  Opacifikacije u zonularnom predjelu

V. Totalna katarakta

VI.  Membranozna katarakta

VIl.  Mijesani tip

Pojedine vrste se mogu diferencirati pomoc¢u mikroskopske slike na procjepnoj
svjetiljci. Najéesc¢e su nuklearne katarakte (Cupak et al. 2004).
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10.4. PREOPERATIVNA OBRADA

Izuzetno je bitno informirati roditelje o operativnom zahvatu kako bi shvatili da se
lijecenje djeteta odvija i nakon operacije i da je potrebno dolaziti na redovite kontrolne
preglede. Prije operacije treba procijeniti vidnu funkciju djeteta. U mlade djece koja ne mogu
suradivati prilikom kontrole vida treba procijeniti sposobnost fiksacije ili pracenja svjetla ili

objekata. Treba provjeriti i prisutnost skiljenja ili nistagmusa (Vasavada & Nihalani 2006).

Kompletan pregled novorodencadi Cesto zahtijeva opc¢u anesteziju i moze se provesti
pod istom anestezijom pod kojom ¢e se odvijati operacija. Oba oka trebaju biti pregledana s
dilatiranim zjenicama jer se ¢esto nadu malformacije na oku koje nije zahvaéeno kataraktom
(Zetterstrom & Kugelberg 2007). Prilikom pregleda potrebno je pregledati kataraktu koristeci
operacijski mikroskop ili procjepnu svjetiljku, tonometrijom je potrebno iskljuciti postojanje
glaukoma, treba izmjeriti promjer roznice, pregledati straznji segment, napraviti keratometriju

i biometriju (Vasavada & Nihalani 2006).

Prije davanja anestezije potrebno je obaviti fizikalni pregled. 1z anamneze treba dobiti
podatke o postojanju alergija, bronhalne astme, sklonosti diSnim infekcijama i prethodnim
kirurSkim intervencijama. Rutinski testovi za operaciju katarakte u djece pod opom
anestezijom obuhvacaju krvnu sliku, glikemiju, testove koagulacije, razinu dusikovih spojeva
u krvi, transaminaze, elektrolite, kolinesteraze, analizu urina, EKG i RTG toraksa

(Sammartino et al. 2003).

10.5. ANESTEZIJA

Metoda izbora za primjenu anestezije kod djece je opca anestezija. Prije je bilo
potrebno intubirati, paralizirati i ventilirati pacijenta. Dolaskom fakoemulzifikacije, kirurske
metode u kojoj se primjenjuju male incizije i primjenom propofola putem laringealne maske

omogucilo se spontano disanje pacijenta. Izbjegavanje intubacije dozvoljava koristenje laksih
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anestetika, a to smanjuje kadiovaskularnu depresiju i ubrzava oporavak. Uporaba laringealne
maske osigurava stabilnu, lako kontroliranu anesteziju s brzim oporavkom i smanjenom
pojavom mucnine i povracanja. Tradicionalna metoda ventilacije ukljucuje endotrahealnu
intubaciju iako je kontrolirana ventilacija moguca i s laringealnom maskom. Preferira se
koristenje kratkodjelujucih nedepolariziraju¢ih blokatora. Primjena suksametonija se
izbjegava jer moze dovesti do prolaznog povisenja intraokularnog tlaka. Odrzavanje se
postize primjenom hlapljivih anestetika ili infuzijom propofola. Bitno je da anestezija tijekom
¢itavog trajanja operacije bude duboka kako bi se sprijecilo jatrogeno oSteéenje Sarenice i
roznice. Pomicanje roznice prema gore tijekom operacije znak je da je potrebno produbiti

anesteziju (Yanoff & Duker 2014).

10.6. OPERACIJA

Za razliku od odraslih, kod djece su katarakte mekane. Njihova le¢a se moze aspirirati
putem incizije veli¢ine 1-1.5 mm preko limbusa ili se moze uciniti lensektomija preko pars
plana. Kad se namjerava uciniti implantacija IOL potrebno je da se incizija na limbusu
poveca. Skleralni tunel je sigurniji nego Cista kornealna incizija. Ranu je potrebno pazljivo

zaSiti kako bi se sprijecila dehiscencija s inkarceracijom Sarenice.

Za uklanjanje katarakte kod djece koriste se dva glavna pristupa. To su pars plana i
limbalni pristup. Obje tehnike imaju i prednosti i nedostatke. Razvojem Kirurgije katarakte i
implantacije intraokularnih leca, pars plana pristup je sve vise zamijenjen limbalnim
pristupom jer on omogucuje da se kapsularna vre¢a bolje sacuva za kasniju implantaciju

intraokularne lece.

10.6.1. PARS PLANA PRISTUP
Pars plana pristup je indiciran uglavnom u djece mlade od 2 godine i to osobito onih

koji imaju bilateralnu kongenitalnu kataraktu za koje nije potrebna trenutna implantacija IOL.
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Tehnika zahtijeva primjenu vitrektoma i otopine soli koja sadrzi adrenalin 1:500 000.
Lokacija pars plane u novorodencadi je 1.5-3.5 mm od limbusa. Lensektomija i vitrektomija
se izvedu tako da se sacuva 2.3 mm perifernog ruba prednje i straznje kapsule koji ¢e Ciniti
potporu IOL ako ¢e biti potrebna kasnija ugradnja. Bitno je da se izbjegne inkarceracija
staklovine u ranu tako da se prekine infuzija prije izvlacenja vitrektoma iz oka. To prevenira
trakciju i odignuée mreznice kasnije u zivotu. Postoperativni tijek je obi¢no manje
kompliciran nego nakon limbalnog pristupa. Kod male djece s bilateralnom kataraktom,
kojima anestezija predstavlja veliki rizik, oba oka se mogu operirati u jednom navratu, ali je
potrebno koristiti razli€ite setove instrumenata. Simultana operacija takoder smanjuje rizik
relativne ambliopije koja se moze dogoditi kad se operacije provedu s nekoliko dana razmaka.
Moguca komplikacija pars plana pristupa je inkarceracija staklovine u skleralnu inciziju.
Naknadna trakcija staklovine moze dovesti do puknuca i odignué¢a mreznice. Ako zjenice nisu
dovoljno dilatirane tijekom operacije zbog lose preglednosti moze se dogoditi da se u
perifernom dijelu le¢a dovoljno ne odstrani ili se moze dogoditi da se ostavi premalen dio

periferne kapsule koji je bitan za naknadnu implantaciju IOL.

10.6.2. LIMBALNI PRISTUP

Ako se poduzmu odgovarajuce mjere opreza, limbalni pristup je najbolja tehnika za
operaciju katarakte kod djece. Premda je moguce koristiti aspiracijsko-irigacijski ureda; ili
vitrektom s moguénos¢u irigacije kako bi se uklonila mekana katarakta, upotreba ACM ¢ini
operaciju sigurnijom. ACM kontinuirano ispire krv, pigment i prostaglandine koji mogu biti
otpusteni tijekom operacije te osigurava stalnu razinu intraokularnog tlaka. Takoder
omogucava dovoljnu dilataciju zjenica tijekom zahvata zbog stvaranja pozitivnog
hidrostatskog tlaka. To prevenira kolaps o¢ne jabucice kad se instrumenti izvlace iz oka i
pomaze u smanjenju ostecenja endotela Sarenice i roZznice. ACM ostavlja Ciste 1 jasne medije

oka i smanjuje moguénost nastanka postoperativne fibrinske reakcije.
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Potrebno je uciniti dvije limbalne incizije, jednu za ACM koji je spojen na otopinu soli
i adrenalina i drugu za aspiracijsku kanilu. Opisane su razli¢ite tehnike za otvaranje prednje
kapsule. Kapsuloreksa se moze napraviti uz pomo¢ viskoelastika. Djeca dojenacke dobi imaju
jako elasti¢nu prednju kapsulu koja se lako moze razderati prema periferiji. Alternativa
manualnoj kapsuloreksi je da se napravi mali sredi$nji otvor u prednjoj kapsuli. Taj inicijalni
otvor se moze postupno povecavati tako da se pomalo zarezuje vitrektomom dok se ne
postigne otvor veli¢ine 4-5Smm. Leca se moze aspirirati manualno ili automatskim uredajem
za aspiraciju. Kad je kapsularna vrecéa ispraznjena, treba u€initi zahvat na straznjoj kapsuli.
Smatra se da bi djeci mladoj od 2 godine trebalo u¢initi straznju kapsuloreksu i prednju
vitrektomiju. Straznja kapsuloreksa se treba uciniti manualno ili uz pomoc¢ vitrektoma kao $to
se radi pri prednjoj kapsuloreksi. Promjer straznje kapsulorekse treba biti najmanje 4 mm.
Kako bi se osigurala jasna vidna os potrebno je ukloniti tre¢inu prednje staklovine. Manje
straznje kapsulotomije s plitkim vitrektomijama imaju tendenciju zatvaranja, osobito u djece
novorodenacke dobi. Ako se napravi samo straznja kapsuloreksa ili straznja kapsuloreksa u
kombinaciji s plitkom vitrektomijom moze do¢i do stvaranja novih mutnina. Dovoljno opsirna
prednja vitrektomija smanjuje i moguénost nastanka postoperativnog iritisa. Uklanjanje
straznje kapsule kod djece starije od 2 godine je predmet rasprava. Neki autori predlazu da se
straznja kapsula ne operira dok se na njoj ne razvije mutnina dok neki rade kapsulektomiju
YAG laserom odmah nakon operacije. Iskusni kirurzi rade elektivnu straznju kapsulektomiju i
prednju vitrektomiju rutinski u sve djece mlade od 8 godina s obzirom da u toj dobi postoji

rizik razvoja ambliopije (Yanoff & Duker 2014).

10.7. POSTOPERATIVNI TRETMAN

Nakon operacije djeca imaju vecu sklonost razvoju upale nego odrasli. Lokalna
primjena deksametazona zapocinje odmah nakon operacije. Kod starije djece kapi se

primjenjuju 4-5 puta dnevno tijekom 1 mjeseca dok se kod novorodene djece provodi

22



intenzivniji tretman primjenom kapi 10 puta dnevno tijekom 2-3 mjeseca. Sustavna primjena
kortikosteroida vise nije indicirana osim u slu¢aju pojave uveitisa. U najmladih se
postoperativno tijekom nekoliko tjedana koriste midrijatici (tropikamid ili ciklopentolat)

(Zetterstrom & Kugelberg 2007).

10.8. KOREKCIJA AFAKIJE

Naocale, kontaktne lece i intraokularne leée su najprimjerenija sredstva za korekciju

afakije kod djece.

10.8.1. NAOCALE

Afaki¢ne naocale osiguravaju zadovoljavajucu korekciju samo u slu¢ajevima
bilateralne afakije kad anizometropija ne predstavlja problem. Veéina tih pacijenata razvije
dobru vidnu ostrinu s nao¢alama pod uvjetom da nije prisutan izraziti mikroftalmus (Yanoff
& Duker 2014). Medutim, veliki nedostatak naocala je 20-30% povecanje slike uz pojavu
prstenastih skotoma. Naime, kod prstenastih skotoma dogada se "ulijetanje™ osoba i predmeta
u vidno polje koje je zbog jakosti korekcijskih le¢a u naocalama suzeno. Isto tako, debljina i

tezina okvira 1 korekcijskih leca predstavlja veliki problem djetetu.

10.8.2. KONTAKTNE LECE

Zbog velike promjene dioptrijske snage dje¢jeg oka u prve tri godine Zivota kontaktne
le¢e predstavljaju najbolji nacin korekcije. Kod najmanjeg djeteta ordiniraju se kontaktne lece
snage + 45,0 dioptrija. Rastom i razvojem djeteta na redovitom kontrolnim pregledima
skijaskopijom se odreduje novonastala refrakcijska greska te prema istom nalazu se ordiniraju
nove kontaktne lec¢e. Od trece godine zivota djeteta se u slucaju nepodnosenja kontaktnih leca

moze planirati implantacija intraokularnih le¢a (Curkovi¢ et al. 2004).
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10.8.3. INTRAOKULARNE LECE

Ugradnja intraokularne le¢e u pocetku se radila samo u slu¢ajevima unilateralne
katarakte jer je imala pozitivan u¢inak na tretman ambliopije. Danas se implantacija IOL u
oko koje jos$ uvijek raste ne smatra idealnom opcijom, ali je svakako najprakti¢nija metoda.

IOL se implantira u straznju o¢nu sobicu.

Bitno je ugraditi IOL odgovarajuc¢eg materijala, veli¢ine i jakosti. Tijekom zadnjeg
desetljeéa najvise se upotrebljavaju sklopive hidrofobne i hidrofilne lece. Sto se tice veliine,
pedijatrijska IOL bi trebala biti dostupna u duljinama promjera 10.5-12 mm. Odabir veli¢ine
IOL je odreden mjestom implantacije (cilijarni sulkus ili kapsularna vreca). Ako je IOL
prevelika, moze do¢i do njene dislokacije, osobito ako dijete trlja pseudofaki¢no oko.
Osnovnu poteskocu predstavlja odabir odgovarajuce jakosti IOL budu¢i da se tijekom prve
dvije godine Zivota odvija ubrzani rast oka. Izra¢un odgovarajuce jakosti se temelji na
biometriji i dobi djeteta. Kako bi se smanjila potreba za izmjenom lece kasnije u zivotu, kad
¢e do¢i do miopskih promjena, preporucuje se hipokorekcija. Kod djece mlade od dvije
godine treba primijeniti IOL koja ima 80% jakosti potrebne za postizanje emetropije u
trenutku operacije. Postoperativna refrakcijska pogreska bi se trebala korigirati naocalama. U
djece starosti 2-8 godina treba primijeniti IOL koja je 90% jakosti potrebne za postizanje

emetropije.

U unilateralnim slu€ajevima indicirana je primarna implantacija ¢im je pacijent
dovoljno zreo za anesteziju, idealno izmedu 2-3 mjeseca starosti. Sto se operacija ranije
provede, bolji je ishod ambliopije. Nakon aspiracije katarakte, radi se vitrektomija. IOL se
umetne kroz skleralni tunel koji je prethodno pripremljen. IOL se moZze implantirati u cilijarni
sulkus ili kapsularnu vrecu. Implantacija u cilijarni sulkus je jednostavnija i dozvoljava lakse
vadenje lece ako je kasnije u zivotu potrebno. Ta je metoda indicirana u djece mlade od

godinu dana. Ugradnja u kapsularnu vrecu je tehnicki zahtjevnija i loSija za kasniju
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eksplantaciju. Ova metoda je indicirana u djece starije od godinu dana s obzirom da je kod
njih manja vjerojatnost kasnije zamjene 10OL. Implantacija kod djece starije od 2 godine
zahtijeva zavidnu vjestinu jer se provode i prednja i straznja kapsuloreksa (Yanoff & Duker

2014).

10.9. OKLUZIJA

Okluzija je najdjelotvornija metoda za spre¢avanje pojave ambliopije. Izvodi se
zatvaranjem dominantnog oka s kojim dijete fiksira predmete. Okluzija se u slu¢ajevima
unilateralne katarakte zapocinje provoditi ¢im se postigne transparentnost o¢nih medija i
nakon §to je korigirana afakija. U bilateralnim slu¢ajevima okluzija moze biti korisna kad je
na jednom oku prisutna veca ambliopija nego na drugom. Tada terapija ne mora biti toliko
agresivna kao kod unilateralne katarakte. Potrebno je redovno pracenje djeteta do njegove

sedme godine (Zetterstrom & Kugelberg 2007).

10.10. POSTOPERATIVNE KOMPLIKACHE

Rane postoperativne komplikacije ukljucuju prednji uveitis, poviSenje intraokularnog
tlaka, inkarceraraciju Sarenice u ranu i endoftalmitis. Od kasnih komplikacija mogu se pojaviti
dislokacija IOL, kroni¢ni iritis, glaukom i odignu¢e mreznice (Yanoff & Duker 2014). Jedna
od najozbiljnijih komplikacija operacije katarakte kod djece je glaukom (Lambert 2004).
Prezentira se kao glaukom zatvorenog kuta ili, ¢esSc¢e, kao glaukom otvorenog kuta koji se
moze javiti godinama nakon operacije. Dob u kojoj dijete operira kongenitalnu kataraktu
moze imati veliki utjecaj na dugoro¢nu prognozu. Operacija prije navrSena 4 tjedna Zivota je
povezana s ve¢im rizikom nastanka afaki¢nog glaukoma i zbog toga se savjetuje da se
operacija odgodi dotad (Vishwanath et al. 2004). Odignuc¢e mreznice je rijetka komplikacija

uklanjanja le¢e (Lloyd et al. 2007). Uglavnom se javlja dugo vremena nakon operacije. Ako
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se pacijent zali na nagli gubitak vida, ¢ak i ako su prosle godine od operacije kongenitalne

katarakte, treba misliti da se radi o odignu¢u mreznice dok se ne dokaze suprotno.

Kod svih slu¢ajeva u kojih nije napravljena straznja kapsulotomija do¢i ¢e do
zamucenja straznje kapsule. Takvo se stanje moze tretirati stvaranjem otvora na kapsuli putem
Nd-YAG lasera ili iglom. Alternativno se straznja kapsula i prednja staklovina mogu ukloniti
vitrektomom. Ako je kapsula otvorena, a staklovina nije uklonjena, zamucenje se moze
pojaviti na prednjem dijelu staklovine. Gubitak vida jednog oka zbog povecanja mutnine
kapsule nema simptoma pa se moze otkriti jedino redovitim kontrolnim pregledima (Yorston

2004).

10.11. PROGNOZA

Kona¢ni ishod operacije ovisi o dobi kad se katarakta pojavila, da li je prisutna na
jednom ili oba oka, postoje¢im o¢nim anomalijama ili bolestima, postoperativnim
komplikacijama i ishodu tretmana ambliopije. Potrebno je da obitelj djeteta pazi na raspored
okluzije i da se provede odgovarajuca opticka korekcija. Ishod uvelike ovisi i o tipu katarakte.
Najbolji rezultati se postizu nakon operacije lamelarne katarakte, vjerojatno zato $to pri
rodenju mutnine nisu toliko guste i zato $to su prilikom operacije djeca starije dobi

(Zetterstrom & Kugelberg 2007).
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11. ZAKLJUCAK

Kongenitalna katarakta podrazumijeva sva urodena ili odmah postnatalno nastala
zamucenja le¢e. Zamucenje moze biti prisutno na jednom ili oba oka pa razlikujemo
unilateralnu i bilateralnu kataraktu. Uzroci kongenitalne katarakte mogu biti nasljedni i
steCeni. Etiopatogeneza kongenitalne katarakte nije u potpunosti razjasnjena tako da u ¢ak 2/3
slu¢ajeva nije poznat uzrok njezinog nastanka. Kongenitalna katarakta uzrokuje ambliopiju i
moze dovesti do dozivotnog ostecenja vida. Kako bi se to sprijecilo, potrebno je rano
otkrivanje bolesti. Kao osnova rane dijagnostike preporucuje se pregled crvenog refleksa
neposredno nakon rodenja, ali i tijekom rutinskih pregleda u djetinjstvu. Ranim postavljanjem
dijagnoze kongenitalne katarakte moze se pristupiti pravodobnom lijecenju. Dok neke
kongenitalne katarakte nije potrebno lijeciti, a neke je moguce lijeciti konzervativno, U veéini
sluc¢ajeva jedina terapijska opcija je kirur§ko odstranjenje lece. Najcesce se radi aspiracija lece
uz uklanjanje straznje leéne kapsule i prednjeg vitreusa. Za korekciju postoperativne afakije

mogu se koristiti naoc¢ale, kontaktne lece i implantacija intraokularne lece.

Unatoc¢ tome $to je kongenitalna katarakta rijetka bolest, jedan je od vodec¢ih uzroka
sljepoce kod djece, osobito u siromasnijim dijelovima svijeta. Kako bi se smanjile tako
ozbiljne posljedice kongenitalne katarakte potrebna su daljnja istrazivanja uzroka i
mehanizama nastanka ove bolesti. Takoder je potrebno preventivno djelovanje usmjereno na
one uzroke koji su ve¢ poznati. Ako se nastanak kongenitalne katarakte ne moze sprijeciti,
otkrivanje bolesti u ranoj dobi i primjena odgovarajuéeg lije¢enja mogu dovesti do prevencije

ambliopije i do normalnog razvoja vidnog sustava.
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