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Santrauka

Aniridija gali biti paveldima arba jgyta po traumos. Tai
rainelés hipoplazija ar jgytas defektas, kai rainelé ne-
beveikia kaip filtras ir dél to ne tik sutrinka regéjimo
funkcija, bet ir sukeliamas diskomfortas dél kosmetinio
defekto. Liga diagnozuojama remiantis klinika ir anam-
nezés bei specialiosios apzitiros duomenimis, o esant
jgimtai aniridijai, dar ir genetiniais tyrimais. Rainelés
defektui maskuoti naudojama jvairi technika, ta¢iau sie-
kiama ilgalaikio ir efektyvaus gydymo metodo, kuris biity
kuo artimesnis akies audiniams. Silikoniniy individualiai
gaminamy dirbtiniy raineliy implantacija yra naujausias
aniridijos gydymo biidas, parodes puikius kosmetinius ir
funkcinius rodiklius. Vis délto Sis vis dar naujas aniridijos
gydymo metodas sukelia ir nemazai komplikacijy, tokiy
kaip intraokulinio slégio pakitimai, infekcija, makuliné
edema, ragenos pigmentinio epitelio dekompensacija,
implanto fiksavimo sitilais sukeltos komplikacijos. Ty-
rimo tikslas — apzvelgti naujausius mokslinius tyrimus
ir literatiirg, nagrinéjancia jgimtos ir jgytos aniridijos
klinika, diagnostika, rainelés implantacijos rezultatus bei
komplikacijas. Moksliniy darby paieska atlikta naudojant
kompiuterines moksliniy duomeny bazes: PubMed, Coh-
rane, ScienceDirect, UpToDate. Analizuoti 2015-2020
metais i§spausdinti moksliniai straipsniai angly kalba,
atitinkantys tyrimo tema. Literatiiros analizés rezultatai
atskleidé, kad iki Siol Artificial Iris rainelés implantas yra
geriausiy kosmetiniy rezultaty pasieckes gydymo metodas,
panaikinantis pacientus varginancius akinimg ir fotofo-
bija, taciau dél galimy komplikacijy $io metodo taikymas
reikalauja profesionalios kompetencijos.

Ivadas
Aniridija — tai itin reta liga, pasireiskianti daliniu ar vi-
sisku rainelés nebuvimu, kai vyzdys uzima visg plotg akyje

uz skleros. Pacientai, turintys rainelés defekty, patiria re-
géjimo pokyciy: atsiranda akinimas, fotofobija [1,2]. Be
regéjimo funkcijos pablogéjimo, vargina ir kosmetinis de-
fektas, keliantis psichologiniy bei socialiniy problemy. Be
rainelés defekty, atsizvelgiant j prading trauma, matomi kiti
akies defektai, kadangi rainelé jy nebemaskuoja. [3] Aniri-
dija gali biti jgimta ir jgyta po traumos [4]. Akies rainele¢
galima pakeisti naudojant kontaktinius lgSius, tatuiruojant
rageng arba implantuojant proteza. Anksciau tokiems rainelés
defektams pasalinti buvo naudojami jvairiy tipy dirbtiniai
rainelés implantai, ziedai, intraokuliniai l¢siai [1]. Dauguma
ju buvo nelankstiis, reikéjo sudétingos operacijos, o tai ne-
tenkino paciento poreikiy. Individualiai uzsakomas, prisi-
taikantis silikono rainelés implantas yra palyginti nauja ir
perspektyvi papildoma chirurginio rainelés defekty gydymo
galimybé [1]. Artificiallris® (HumanOptics) yra rainelés
protezas, pagamintas i$ lankstaus, biologiskai suderinamo,
nekenksmingo audiniams silikono. Keli chirurgai pristaté
sékmingus skirtingus vyzdziy ir rainelés rekonstrukcijos Sio
naujo tipo silikono rainelés implantais [5, 6] atvejus, kurie
apzvelgiami Siame darbe.

Tyrimo tikslas — apZvelgti naujausius mokslinius tyri-
mus ir literatlira, nagrinéjancia jgimtos ir jgytos aniridijos
klinika, diagnostika, rainelés implantacijos rezultatus bei
komplikacijas.

Tyrimo medZiaga ir metodai

Moksliniy darby paieska atlikta naudojant kompiuterines
moksliniy darby bazes: PubMed, Cohrane, ScienceDirect,
UpToDate. Analizuoti 2015-2020 metais iSspausdinti moks-
liniai straipsniai angly kalba, atitinkantys tyrimo tema.

Tyrimo rezultatai

Epidemiologija. [gimta aniridija pasitaiko 1 i§ 40000/
100000 gyvy gimusiyjy visame pasaulyje. Apie du trecda-
liai jgimtos aniridijos atvejy yra Seiminiai, esant beveik
visiSkam penetrantiSkumui, likgs trec¢dalis yra atsitiktinis ir
atsiranda dél de novo mutacijy [4]. Jei jgimta aniridija yra
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WAGR sindromo dalis, pacienty rizika susirgti Vilmso
naviku, kuris yra labiausiai paplitusi inksty vézio forma
vaikams, yra 50-70 procenty. Sis sindromas nustatomas
mazdaug 30 proc. pacienty, serganciy atsitiktine aniridijos
forma. Kita zinoma aniridijos forma yra Gillespie sindromas
(retas sutrikimas, kuriam biidinga neprogresuojanti smegeny
ataksija, intelekto negalia ir rainelés hipoplazija). Gillespie
sindromas sudaro apie 2 proc. aniridijos atvejy [4,7].

Igyta aniridija — tai viena dazniausiy i§vengiamo aklumo
priezaséiy i$sivysciusiose Salyse [8].

Ligos etiologija ir patogenezé. [gimta aniridija — visos
akies sutrikimas, kuriam biidinga visiska ar daliné rainelés
hipoplazija, pasireiskianti ankstyvoje kiidikystéje. Liga pa-
veldima autosominiu dominantiniu budu, pasizyminti dideliu
penetrantiSkumu ir kintama raiSka net tarp tos pacios Seimos
nariy [4]. Daugeliu atvejy aniridija sukelia haploino nepa-
kankamumas dél PAX6 geno mutacijos, taciau iki 30 proc.
pacienty S§i liga atsiranda dél chromosomy pertvarkymo
11p13 regione [4]. Svarbu nustatyti jgimtg aniridija, sickiant
jvertinti kity galimy ligy rizika, pvz. Wilms‘o naviko ar neu-
rologiniy sutrikimy, tokiy kaip autizmas ir intelekto negalia,
kurie gali stipriai pabloginti gyvenimo kokybg [9]. Svarbu
ivertinti, ar aniridija yra viena liga, ar WAGR ar Gillespie
sindromo dalis [4], tac¢iau jgimtos aniridijos priezastis daznai
lieka neaiski [7]. Igyta aniridija — dazniausiai po traumos
atsiradgs dalinis ar visiSkas rainelés praradimas, dazai susijes
su akies obuolio ply$imu [8].

Klinika. Jgimta aniridija gali pasireiksti kaip izoliuotas
apsigimimas arba kaip sindromo dalis. Aniridijos klinikiné
iSraiska labai skiriasi tarp Seimy ir net tarp tos pacios Sei-
mos nariy. Pazeistoje akyje gali biiti refrakcijos poky¢iy,
zvairumo ir ptozés [9].

Bet kuria aniridijos forma sergantys Zzmongés patiria re-
géjimo poky¢iy: dél regos nervo ir centrinés duobutés hi-
poplazijos pablogéja regos astrumas, fokusavimo kokybé,
atsiranda akinimas, §viesos baimé, paraudusios akys [1,2].
Rainelés nebuvimas yra ir kosmetinis defektas, ypa¢ ma-
tomas pacientams Sviesiai rudomis ar mélynomis akimis.
Be rainelés defekty, priklausomai nuo pradinés traumos,
matomi ragenos ir skleros randai, kadangi rainelé su de-
fektais nebegali veikti kaip filtras ir maskuoti defekty [3,8].
Gyvenimo tékméje, akyse su pazeista rainele gali atsirasti
daugybé komplikacijy, kurios prisideda prie dar spartesnio ir
didesnio regos pablogéjimo. Tai nistagmas, lgSiy drumstumas
(katarakta), padidéjes akisptuidis (glaukoma) su vélesniais
regos nervo pakenkimais ir ragenos drumstumas [3]. Visi
iSvardyti simptomai turi neigiama poveikj fizinei ir psichoso-
matinei pacienty gerovei. Sergantiesiems aniridija jie sukelia
aibe kity problemy: mazesnis pasitikéjimas savimi, didesnis
nerimo, streso, depresijos paplitimas [8].

Diagnostika. Liga jtariama remiantis anamnezés duo-
menimis, esant klinikiniy pozymiy ir apzitiros metu matant
buidingus auks¢iau aprasytus pozymius [4,8]. Igimta aniridija
diagnozuojama kombinuojant molekulinius ir citogenetinius
tyrimus, kai i§ tévy ir vaiko kraujo tiriamas PAX6 genas.
Taip pat ieSkoma chromosomy struktiiros poky¢io 11p13
regione, kas gali lemti Sios ligos atsiradima [9,10].

Gydymas. Taikyti jvairlis sprendimai, norint pasiekti op-
timaliausig intraokulinés rainelés imitacijos metoda: juodos
diafragmos intraokuliniai lgsiai, aniridijos ziedai, kitos kie-
tos rainelés protezy sistemos. Vis délto, kieta minéty jtaisy
biisena, reikalaujanti sglyginai didelio pjiivio (ne mazesnio
nei 10 mm) ir atitinkamai didinanti pooperaciniy kompli-
kacijy daznj, pacienty netenkinantys kosmetiniai rezultatai
paskatino ieskoti naujy sprendimy [2].

2011 m. Europoje, 0 2018 m. Jungtinése Amerikos Vals-
tijose patvirtintas ir pradétas naudoti lankstus i§ medicininio
silikono gaminamas rainelés implantas Artificiallris (Hu-

A

1 pav. Serganciyjy aniridija akys pries operacija (kair¢je)
ir po silikoninés rainelés implantavimo (desinéje) [2]
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manOptics, Erlangen, Vokietija). Siuo metu tai yra geriau-
siy kosmetiniy rezultaty pasiekgs metodas, panaikinantis ir
pacientus varginancius simptomus: akinimg bei fotofobija
(1 pav.). Implantas pagaminamas idividualiai, atsizvelgiant
1 paciento pazeistos akies likusios rainelés ir sveikos akies
rainelés spalva ir rasta. Galimos dvi implanto versijos — su
polimerinio pluosto tinkleliu, ar be jo. Tinklelis padaro im-
plantg Siek tiek tvirtesnj, jis naudojamas, kai numatoma
implanto fiksacija sitlais [1].

Dirbtiné rainelé gali biiti implantuota j krumplyno vaga
arba kapsulinj maiselj. Silikoninis implantas yra lankstus,
todél jo implantacijai reikalingas tik mazas (nuo 2,8 mm iki
7 mm) pjuvis ragenoje, per kurj perlenkta dirbtiné ragena
implantuojama pincetu arba specialia sistema. Implantacija
vykdoma bendrinéje nejautroje. Procediira daznai derinama
su intraokulinio IgSio implantacija, jis gali buti pritvirtinamas
prie rainelés implanto nugarinés pusés prie§ implantacija
arba implantuojamas per tg patj pjivj ragenoje dar pries
rainelés implantavima.

Implantacija gali biiti daliné arba visiska. Daliné implan-
tacija atliekama tada, kai dalis rainelés audinio yra islikusi
nepazeista. Implantuojant dalinj rainelés proteza, jo krastai
prisiuvami prie likusios anatominés rainelés. Sis metodas
gana sudétingas, o fiksacija sitilais sicjama su padidéjusiu
komplikacijy, tokiy kaip sitliy migracija i$ fiksavimo tasky
del islikusio nattiralios rainelés mobilumo, dazniu [11]. Vi-
siSka implantacija laikoma saugesne, nes ji dazniausiai atlie-
kama nenaudojant papildomos fiksacijos sitilais, taciau esant
pazeisty zoniniy pluosty, fiksacija sitilais prie krumplyno
vagos iSlicka indikuotina. Operacijos pabaigoje rainelés
pozicija galima jvertinti optiniu koherentiniu tomografu.

S. Mayer ir kolegy studijoje buvo analizuojami 32 pa-
cienty, kuriems atlikta rainelés implantacija, pooperaciniai
rezultatai. Gauti rezultatai parodé, kad regos astrumas, in-
traokulinis slégis statistiSkai reik§mingai pries§ ir po opera-
cijos nesiskyré, taciau pacientai pazyméjo, kad akininimas,
fotofobija ir kosmetinis nepasitenkinimas ryskiai sumazéjo
po procediiros ir Sie rezultatai buvo statistiskai reikSmingi
[1]. Panasts rezultatai gauti ir kity tyréjy [2].

Viename didesnés imties tyrime, iStyrus komplikacijas
po silikoninés rainelés implantacijos, nustatyta, kad kompli-
kacijos pasireiské 13 i§ 51 paciento (25,5%), patyrusio $ig
procediirg [11]. Dazniausia komplikacija buvo intraokulinio
slégio pakitimai, taciau daugeliu atvejy pacientai apie Sias
bukles buvo informave dar prie$ operacija. Nauji intraoku-
linio slégio pakilimai buvo sékmingai i$gydyti vaistais pries
glaukoma, o pasireiSkusi hipotonija praéjo savaime per kelias
dienas. Tokios komplikacijos, kaip pooperacinis akies uz-
degimas, makuliné edema, ragenos epitelio dekompensacija
buvo kur kas retesnés ir daznai susijusios su traumos ar kitos

priezasties, sukélusios aniridijg, mechanizmu. Kai atlieckamas
dalinis rainelés implantavimas ar naudojama papildoma fik-
sacija sitilais, atsiranda su fiksacija susijusiy komplikacijy
tikimybé [2,11].

ISvados

1. Aniridija gali biiti jgimta liga ar sindromo dalis, arba
igyta po traumos.

2. Potrauminé aniridija diagnozuojama remiantis anam-
nezés ir klinikos duomenimis, o jgimta aniridija patvirtinama
genetiniais metodais.

3. Aniridija yra labai reta patologija, todél dél mazos
imties istirti gydymo efektyvuma yra sunku.

4. Iki Siol Artificial Iris rainelés implantas yra geriausiy
kosmetiniy rezultaty pasiekes gydymo metodas, kartu pa-
naikinantis ir pacientus varginancius akinimg ir fotofobija,
taciau del galimy komplikacijy Sio metodo taikymas reika-
lauja profesionalios kompetencijos.
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Summary

Aniridia can be congenital or acquired after an injury. It is hy-
poplasia of iris where the iris no longer acts as a filter and as a re-
sult not only impairs visual function but also causes discomfort due
to a cosmetic defect. The disease is diagnosed by the clinic, a me-
dical history and special examination, and in the case of congeni-
tal aniridia, also by genetic testing. Various techniques are used to
mask the iris defect, but the main aim is to have a long-term and
effective treatment method that is as close as possible to the na-
tural eye tissue. Custom — tailored silicone artificial iris implan-
tation is a novel treatment method of aniridia, with great cosme-
tic and functional outcomes. Nevertheless, this still new method
is linked to quite a few complications, such as intraocular pressure
changes, infection, macular edema as well as with complications
linked to the fixation of the implant with the sutures.
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