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Abstrakt
Kongenitalna katarakta dovodi do nastanka deprivacione ambliopije i rezultira bespovratnim gubitkom vidne oštrine. Uspješno liječenje podrazumjeva ranu dijagnozu, operativni zahvat,  pravilnu postoperativnu vidnu rehabilitacija i nadzor. Jednostrane katarakte operisane unutar prvih 6 sedmica od rođenja daju najbolje funkcionalne rezultate. Kod obostranih katarakti ovaj vremenski okvir je nešto duži i iznosi do 10 sedmica. Uznapredovala deprivacija, čak i nakon ranog operativnog zahvata može dovesti do nastanka nistagmusa i najčešće se javlja latentni nistagmus. Latentni period za razvoj stabilnosti fiksacije iznosi tri sedmice. 
Implantacija intraokularne leće prilikom prvog operativnog zahvata postaje sve više prihvaćena praksa. Ciljana primarna refrakcija nakon operativnog zahvata je hipermetropija, zbog kasnijeg povećanja aksijalne dužine oka. Rani operativni zahvat i primarna implantacija leće udruženi su sa većim brojem komplikacija. Glaukom, okularna hipertenzija, opacifikacija stražnje kapsule i produžena postoperativna upalna reakcija predstavljaju najčešće postoperativne komplikacije.


Ključne riječi: ambliopia, vidna deprivacija, nistagmus


Uvod
Katarakta ili siva mrena predstavlja svako urođeno ili stečeno zamućenje prirodne leće ili njene kapsule. Kongenitalna (urođena) katarakta je zamućenje leće koje je prisutno na rođenju, dok je infantilna katarakta svako zamućenje leće koje nastaje tokom prve godine života. Učestalost kongenitalne katarakte se kreće od 1.4 na 10 000 živo rođene djece u Švedskoj1 do 2.62 u Bosni i Hercegovini2. Procjenjuje se da je preko 200 000 djece širom svijeta slijepo zbog katarakte3.
Kongenitalna katarakta može biti jednostrana - unilateralna  i obostrana - bilateralna (najčešće udružena sa drugim sistemskim poremećajima). Obzirom na morfologiju zamućenja, može se podijeliti na: polarnu (prednja i stražnja), lamelarnu i drugi oblici (suturalna, membranozna, nuklearna, totalna). Najčešći uzroci nastanka kongenitalne katarakte uključuju: izolovani slučajevi, nasljedni faktor i intrauterine infekcije (rubela, rubeola, pox virusi, itd).
Uspješno liječenje kongenitalne katarakte zahtjeva prije svega njeno rano otkrivanje i brzu hiruršku intervenciju upotrebom savremenih mikrohirurških tehnika3. Poslednjih nekoliko godina praksa implantacije intraokularnih leće (eng. intraocular lens-IOL) za korekciju afakije nakon operacije katarakte, sve više postaje standard liječenja ovih pacijenata. Obrazložit ćemo nekoliko ključnih pitanja i kontraverzi vezanih za liječenje djece sa kongenitalnom kataraktom, a odnose se na:
1. Vrijeme operacije, uticaj trajanja deprivacije i posljedična ambliopija.
2. Efekat vidne deprivacije na razvoj stabilnosti fiksacije i nistagmusa.
3. Upotreba IOL-a i njihov uticaj na vidnu oštrinu, aksijalnu dužinu i refraktivni rezultat.
4. Izbor hirurške tehnike.
5. Prevencija i menadžment komplikacija 

1. Vrijeme operacije i ambliopija
Razvoj vidnog sistema je pod jakim uticajem vidne deprivacije. U ranom neonatalnom periodu, nezreli vidni sistem se oslanja na subkortikalne puteve i tokom ovog perioda, prolazne smetenje u vidu nemaju uticaja na krajni vidni ishod. Rezultati ranijih istraživanja su pokazali da ovaj latentni period traje do 6 sedmica života, odnosno da operativni zahvati nakon ovog perioda uprkos odličnim tehničkim rezultatima daju značajno slabije funkcionalne rezultate. Latentni period kod obostrane vidne deprivacije je nešto duži i traje oko 10 sedmica.4
Pojmovi „kritični“ i „senzitivni“ se često koriste kako bi opisali vremenski period sazrijevanja oka i moždanih puteva, tokom kojeg vanjski faktori mogu uticati na razvoj vida. Senzitivni period predstavlja duži vremenski okvir, tokom kojeg vidni sistem koji je u razvoju zadržava svoju plastičnost i može se mijenjati, odnosno na njega se može uticati prije potpunog sazrijevanja i traje do 7 ili 8 godine života. Tokom ovog perioda redovno praćenje razvoja vidne oštrine na svakom oku, omogućava kliničaru da mijenja vrstu liječenja ambliopije.3,4 

2. Efekat vidne deprivacije na razvoj stabilnosti fiksacije i nistagmusa
Vrijeme potrebno za operativni zahvat i trajanje posljedične deprivacije ključni su faktori za razvoj nistagmusa. Binokularni vid i stabilnost fiksacije također imaju „latentni period“ koji iznosi do 3 sedmice.4 Ipak, iako stabilnost fiksacije ima važan uticaj na vidnu funkciju, učestalost nistagmusa u ovoj grupi pacijenata ostaje nepoznata. Morfologija katarakte i trajanje vidne deprivacije su povezani, odnosno značajna deprivacija čak i nakon ranog operativnog zahvata dovodi do nastanka nistagmusa koji je kod 75% djece manifestni latentni nistagmus.3 Manje izražena deprivacija ima manje efekta na okularnu stabilnost ali i ovi pacijenti često imaju izražene sakadične pokrete. Također, nakon uspješnog operativnog zahvata preoperativni kongenitalni nistagmus može preći u manje izraženi latentni nistagmus.

3. Upotreba intraokularnih leća – vidna oštrina, aksijalna dužina i refraktivni ishod
Lensektomija i korekcija posljedične afakije sa kontaktnim lećama su do skora bili „zlatni standard“ u tretmanu kongenitalne katarakte. U novijimistraživanju zabilježeno je povećanje stope korištenja IOL u operativnim zahvatima kongenitalne katarakte od 12.9% na 81.9% u periodu 1993-2001. godina.5 Međutim i dalje su prisutna podjeljena mišljenja o potrebi korištenja IOL-a, zbog čega je započeta velika multicentrična studija o optičkoj korekciji djece sa jednostranom kongenitalnom kataraktom (Infant Aphakia Treatment Study-IATS).6,7
Afakija rezultira sa visokom hipermetropijom, koja zahtjeva korekciju kontaktnom lećom ili debelim staklima. Kod jednostrane katarakte, ovaj proces dovodi do nastanka izražene anizometropije, koja predstavlja jak ambliogeni stimulus ukoliko nije adekvatno korigovana. Primarna implantacija IOL-e može riješiti ovaj problem, iako je i ovdje potrebna inicijalna hipermetropna korekcija i korištenje kontaktne leće u toku prve godine života. Naočale potrebne za korekciju preostale refraktivne greške su gotovo uvjek značajno manje dioptrijske snage i kozmetski prihvatljivije u odnosu na afakne naočale. Kod jednostranih katarakti, vidni rezultati su nešto bolji kod primarne implantacije IOL u odnosu na afakiju i korekciju kontaktnim lećama, iako djeca sa primarnom implantacijom IOL imaju veći broj komplikacija i zahtjevaju više dodatnih operativnih zahvata.5,6 Prilikom primarne implantacije IOL može se očekivati veća učestalost opacifikacije stražnje kapsule (eng. posterior capsule opacification-PCO) stoga se posebna pažnja pridaje izboru vrste IOL, tehnici implantacije, primjeni stražnje kapsulotomije i prednje vitrektomije.6 Prisustvo drugih očnih oboljenja kao što su perzistetni vaskularni ostaci, dizgenezija prednjeg segmenta oka i glaukom imaju povećan rizik za nastanak komplikacija i nepredvidljiv refraktivni rezultat prilikom implantacije IOL-e. Naročito, korekcija mikroftalmičnog oka (aksijalna dužina ˂6mm) i implantacija IOL kod rožnice dijametra manjeg od 10 mm je tehnički zatjevnija i može dovesti do više komplikacija kao što su glaukom zbog pupilarnog bloka. 
Tačna biometrija je esencijalni korak ukoliko se želi postići željeni refraktivni rezultat nakon operativnog zahvata. Kod novorođenčadi biometrija se treba obaviti uz pomoć opšte anestezije prije samog operativnog zahvata. Aksijalna dužina se mjeri uz pomoć A-sken ultrazvučnog prikaza, a kornealna zakrivljenost uz pomoć ručnog keratometra. Preporučuje se upotreba SRK-T formule za proračun IOL, iako i druge formule kao što su SRK-II, Hoffer-Q i Holloaday također daju relativno dobre rezultate. Potrebno je istaći da sve formule za proračun intraokularnih leća pokazuju manje tačne rezultate prilikom proračuna IOL kod djece mlađe od 36 mjeseci, a naročito kod očiju sa aksijalnom dužinom manjom od 20mm.8 
[bookmark: _GoBack]Izbor IOL predstavlja značajan dio preoperativnog planiranja. Hidrofobna savitljiva sočiva predstavljaju odličan izbor zbog izvrsne biokompatibilnosti, stabilnosti i smanjene učestalosti nastanka PCO. Preporučuje se upotreba single-piece (jednodijelnih) leća sa savitljivim haptikama zbog odlične memorije i mogućnosti implantacije na mali rez.9  
Normalna stopa rasta oka kod dojenčadi je uslovljena povećanjem aksijalne dužine oka i zaravnjivanjem zakrivljenosti rožnice i leće. Najveći dio zaravnjivanja rožnice se odvija u toku prva 3 mjeseca, dok se najveći dio produžavanja aksijalne dužine oka odvija unutar prvih 18 mjeseci života. Postizanje zadovoljavajućeg refraktivnog rezultata nakon implantacije IOL zahtjeva procjenu aksijalnog rasta odnosno miopne promjene. Iako je stopa askijalnog rasta manja kod pseudofaknih očiju nego kod faknih očiju, postoji veći miopni porast zbog promjene relativne pozicije IOL unutar samog oka koje raste. Ukoliko se dijete operiše prije 10 sedmice života, željeni početni refraktivni ishod nakon implantacije IOL je hipermetropija od oko 8 do 9D. U dobi od 12 mjeseci ova veličina je manja i iznosi oko 4D, u dobi od 24 mjeseca je oko 2D i u dobi od oko 36 mjeseci oko 1D, što će na kraju nakon završenog rasta oka rezultirati sa manjom stopom miopije.3 Veličina rezidualne miopne refraktivne greške treba biti usklađena sa refraktvnim statusom drugog oka. Ova preostala refraktivna greška se može korigovati kontaktnim lećama ili naočalama. Idealan ishod u odraslom dobu je emetropija ili mala miopija bez značajne anizometropije. 

4. Izbor hirurške tehnike
Prilikom operativnog zahvata kongenitalne katarakte preporučuje se gornji (superior) pristup za glavni rez, sa temporalnom ili nazalnom 20G kornealnom incizijom pod uglom od 90º. Nakon što se prednja komora ispuni viskoelastikom,  potrebno je uraditi kontinuiranu kružnu kapsuloreksu (eng. conrinuous curvilinear capsulorrhexis) promjera 5 do 6 mm.  Ukoliko je prednja kapsula displastična ili kalcificirana, potreban je kombinovani pristup uz pomoć upotrebe vitrektoma i makaza za kapsulu. Sama katarakta-leća se odstrani koristeći sondu za irigaciju-aspiraciju, fako-sondu ili vitrektom. Nakon potpunog odstranjenja leće, potrebno je uraditi primarnu stražnju kapsulotomiju prednjim pristupom (prije implantacije IOL) ili stražnjim pristupom u slučaju prisustva debelog plaka stražnje kapsule (nakon implantacije IOL). Kapsularna vrećica se ispuni viskoelastikom, te prvo napravi malu incizija, a zatim  kružna stražnja kapsulotomija manjeg promjera (4 do 4.5mm) od prednje kapsulorekse. Nakon završetka kapsulorekse pristupa se prednjoj vitrekotmiji koja ima za cilj da se ukloni prednja hijaloidna membrana. Savitljiva hidrofobna akrilatna intraokularna leća se implantira u kapsularnu vrećicu pri čemu se nastoji postaviti haptike u kapsularnu vrećicu, a optički dio IOL zaglaviti ispod stražnje kapsule (eng.  posterior optic capture). Optic capture je daleko lakše postići ukoliko se koriste three-peace IOL. Moguća je primjena heparina preko infuzije ili direktno u prednju komoru na kraju operativnog zahvata u cilju smanjenja postoperativne uveitične rekacije. Na kraju operativnog zahvata obavezno se stavlja 10.0 najlon sutura na glavni rez i aplicira antibiotik intrakameralno.

5. Komplikacije 
Iako liječenje ambliopije i udružene refraktivne greške predstavlja ključ uspješnog završetka liječenja djece sa urođenom kataraktom, veoma je bitno izbjeći sve ostale postoperativne komplikacije. Glaukom nakon operacije katarakte se može javiti neposredno nakon operativnog zahvata ali i nakon nekoliko decenija. Učestalost glaukoma u desetogodišnjem periodu se kreće od 12% do 59% od čega se pola javlja unutar prvih 5 godine. Postoji povezanost ranijeg operativnog zahvata prije 10-og dana života i mikroftalmije sa povećanom učestalošću glaukoma. Istraživanja su pokazala da je debljina rožnice kod afaknih očiju nešto veća 626 mm u odnosu na 556 kod pesudofaknih očiju, pa se na ovaj način mogu dobiti lažno povišene vrijednosti intraokularnog pritiska, stoga je bitno sprovesti detaljnu analizu izgleda optičkog nerva i nalaza vidnog polja. Liječenje glaukoma je najčešće medikamentozno ali u pojedinim slučajevim zahtjeva hiruršku intervenciju.10 
Posebna pažnja se pridaje tretmanu i prevenciji PCO koja ima značajan ambliogeni efekat. U slučaju pojave PCO može se uraditi stražnja kapsulotomija sa Nd-YAG laserom kod starije djece u sjedećem položaju, dok se kod male djece ovaj zahvat treba izvesti u opštoj anesteziji. Ipak i djeca koja nemaju primarnu implantaciju IOL, također mogu imati PCO (12 - 13%), gdje je rizik veći ukoliko je operativni zahvat urađen prije 6 sedmice života. Kapsulotomija YAG laserom je relativno uspješna metoda koja omogućava zadržavanje prozirne vidne osovine prosječno 24 mjeseca, gdje je ovaj period ipak značajno kraći kod djece mlađe od 4 godine. 
Izražena postoperativna upalna reakcija može dovesti do nastanka stražnjih sinehija, sekluzije zjenice sa formiranjem iris bombe i sekundarnog glaukoma zatvorenog ugla. Zbog toga se postoperativno preporučuje topikalna primjena kortikosteroida i midrijatika tokom nekoliko sedmica nakon operativnog zahvata. Moguća je primjena periokularnih depo preparata, intrakameralna i sistemska primjena steroida, intrakameralna primjena aktivatora plazminogena, a kod rezistentnih slučajeva moguća je ponovna hirurška intervencija. Ablacija mrežnice je rijetka komplikacija i njena učestalost se kreće oko 1.8% do 3.2% gdje implantacija IOL sa stražnjom kapsulotomijom i prednjom vitrektmijom nisu riziko faktori.3 Cistoidni edem makule je zaiblježen u izolovanim slučajevima ali je povezan sa dobrom prognozom i spontanom rezolucijom procesa. Djeca rođena sa jednostranom urođenom kataraktom, zahtjevaju dugotrajnu intenzivnu okluzionu terapiju (6 do 8 sati dnevno) i stalno praćenje promjene refrakcije ukoliko se želi postići korisna vidna oštrina.3

Zaključak
Kongenitalna katarakta predstavlja značajan uzrok doživotnog slabog vida koji se može prevenirati. Ishod operativnog zahvata kongenitalne katarakte zavisi od dobi kada je otkrivena kataraka, trajanja vidne deprivacije, morfologije katarakte, jednostrane ili obostrane zahvaćenosti, tehničke uspješnosti operativnog zahvata, postoperativne refrakcije i njene korekcije, izbora korekcije postoperativne afakije kontaktnim lećama ili IOL, proliferacijom epitelnih ćelija i formiranjem PCO, prisustvom drugih okularnih ili sistemskih abnormalnosti i na kraju možda i najvažnije komplijasne odnosno saradnje samog pacijenta i roditelja prilikom korekcije postoperativne refraktivne greške. Uprkos brojnim naborajnim faktorima, u razvijenim zemljama najmanje 40% djece završi sa vidnom oštrinom boljom od 0.3, a rezultati novijih istraživanja su i bolji gdje do 75% djece završi liječenje sa vidnom oštrinom boljom od 0.5.3 Ishod vidne oštrine je sličan kod pacijenata sa primarnom implantacijom IOL i kod afaknih pacijenata, stim što je implantacija IOL povezana sa većim brojem intraoperativnih i postoperativnih komplikacija.7,8 Na kraju ovi pacijenti zahtjevaju stalno praćenje prozirnosti vidne osovine kao i promjena refraktivnog stanja tokom dugog niza godina nakon operativnog zahvata katarakte.
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