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Un raro caso di membrana pupillare iperplastica

La membrana pupillare iperplastica persistente’@tenazione oculare congenita non comune.
Gli Autori riportano un caso a trasmissione ereditdescrivendo le caratteristiche della lesione.

A rare case of hyperplastic pupillary membrane

Hiperplastic persistent pupillary membranes areoomoon congenital disorders.
Authors report an hereditary case describing tla¢ufiees of the lesion.

Introduzione

La persistenza di una membrana iperplastica pupikaun reperto non comune. Spesso si tratta
di un difetto isolato, talvolta invece pud essessaxiato ad altre anomalie oculari come la
cataratta, la microcornea [1], la megalocorneattabismo e il nistagmo [2].

L'incidenza puo variare dal 35% (negli occhi chiati95% (negli occhi scuri) [1, 3] dei neonathdendo

poi a scomparire entro il primo anno di vita neflaggior parte dei casi, senza causare difettii y#&ig].
L'aspetto e variabile: da pochi tralci non pigmentad una membrana piu spessa che copre
I'intero campo pupillare [6]. In questi casi pudosese causa di deprivazione visiva con
conseguente sviluppo di ambliopia. Si tratta inegendi casi sporadici, tuttavia in letteratura
sono state segnalate anche forme ereditarie, aligygosomico dominante [2, 5].
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Caso clinico

Gli Autori riportano il caso di un neonato giuntéadoro osservazione a 2 giorni di vita per sogpet
CMV connatale. Il bimbo, di 3600 g, € nato a temnita parto eutocico alla 40+1 settimana di eta ge-
stazionale. La sieroconversione materna é avvallatdine del primo trimestre di gestazione. Al-pri
mo esame oculistico & stata riscontrata in entragiilbcchi la presenza di una membrana pupillare
aderente alla capsula anteriore del cristallincesa & costituita da una raggiera di lacinie diuts
irideo, che si diparte da un collaretto paraceetealeso alla superficie anteriore della lente,poér
inserirsi al margine del forame pupillare (Figuradlla nascita, 'esame déindus oculi(FO) ha evi-
denziato la presenza di screzi emorragici al polstgriore e in media periferia (OD>0S), scomparsi
nell’arco dei primi 15 giorni di vita; non é statacontrata alcuna evidenza di CMV connatale.

Il bimbo € stato successivamente sottoposto adeeBasedazione per una migliore valutazione del seg
mento anteriore e posteriore; in questa sede manesoerse anomalie corneali e fleldus oculi Si e ef-
fettuata una gonioscopia, che ha escluso patottaiengolo irido-corneale, ed una tonometria, ltéga

nei limiti per eta. E stata inoltre valutata la@efone in cicloplegia, mediante schiascopia ailzed
Successivamente é stato studiato il comportamesieovdel bimbo attraverso controlli mensili, af-
fiancando anche I'esecuzione di PEV per un miglingeadramento della funzione visiva del piccolo.
A 6 mesi di vita quest’ultima e risultata normats peta: il paziente aveva buoni riflessi di figgme

e di inseguimento, buona motilitd oculare estrinsassenza di anomalie oculo-motorie.

Il follow-up, comprendente controlli oculistici, ortottici ekktérofisiologici (PEV da flash), & stato prose-
guito fino ad oggi periodicamente ogni sei mestudlimente il bimbo ha 4 anni ed all'ultimo contooll
oculistico presentava la persistenza di un'impeéetamembrana pupillare iperplastica che ha resuitéff
I'esecuzione della refrazione schiascopica; quiésta, tuttavia, ha evidenziato un difetto iperroptr
co/astigmatico simmetrico. Alndus oculhon si sono evidenziate a tutt'oggi lesioni rifédria CMV.
L’anamnesi familiare ha evidenziato la presenzandi membrana pupillare iperplastica sia nel padre
(Figura 2) che nella sorella di quest'ultimo (Figwu8), suggerendo un’origine ereditaria del difetto.
Tale ipotesi deve essere ancora confermata daimdgenetiche specifiche.

Va rimarcato che il papa e la zia del bimbo, nasatst 'anomalia pupillare, hanno avuto un regolare
sviluppo visivo, raggiungendo un’acuita visiva nodituona, senza sviluppo di ambliopia.

Discussione e conclusioni

Il sistema vascolare dell'iride e le arcate vastothe derivano dalldunica vasculosa lentisi
formano dopo I'8° settimana di EG attraverso larfazione di due circoli arteriolari, uno maggiore e
uno minore [7]. Embriologicamente, l'iride derivaldneuroectoderma (strati epiteliali posteriori
dell'iride), dalla cresta neurale (stroma iridemelanociti in esso contenuti) e dal mesodermar(stro
irideo) [8]. Dopo la 28° settimana di EG l'atrofiell'arcata vascolare centrale alla pupilla poita a
formazione di un collaretto e all'apertura del foepupillare stesso [8]. Il mancato riassorbimento
dell'arcata vascolare centrale e la permanenzaesuto mesodermico sono responsabili della
persistenza congenita della membrana pupillarea Bes € da confondere con la microcoria, la quale
deriva invece dall'assenza congenita del muscdddadore della pupilla [9].

La presenza di una membrana pupillare solitamemenmodifica I'acuita visiva di un soggetto e non
richiede alcuna terapia; membrane estese, perosopos essere talora responsabili di una
compromissione dello sviluppo visivo e conseguemibliopia. Si tratta in genere di casi sporadici,
meno frequentemente di forme ereditarie a trasorissautosomica dominante [1-2, 5].

- 830 -



Boll Soc Med Chir Pavia 2011;124(4):829-833

Talvolta la persistenza di membrana pupillare ipgsfica € riportata in associazione ad agenti
infettivi quali Toxoplasma Gondié Rubella[10].

Nel nostro caso il difetto oculare in questione bean riconducibile ad una semplice
associazione fortuita col CMV; dal momento che isipadre che la zia paterna presentano la
stessa anomalia & piu verosimile un’origine eretiitdella stessa.

Se la diagnosi di membrana pupillare iperplastiaeme nei primi mesi di vita, durante il periodo
critico dello sviluppo visivo, é indispensabile wtre il rischio di ambliopia da deprivazione vaiv
Bisogna considerare che un diametro pupillare giealo 1.5 mm alla luce e di 2 mm al buio é
necessario per la formazione di una buona immaiggheica. Nel caso in esame il campo pupillare
centrale era libero, dal momento che i tralci senvano a raggera su un anello centrale.

E inoltre importante valutare sia lo spessore ehedmpletezza della membrana ed anche la sua
evoluzione nel tempo, considerando che spessoigsgprbirsi e scomparire nel corso del primo anno
di vita. Le terapie eventualmente disponibili sugigedalla letteratura sono I'utilizzo di midriatie
trattamento occlusivo [6, 11], oppure un’apertubsrurgica [12] o con YAG-laser [13-14] della
membrana. L’intervento chirurgico deve decorrergceih periodo critico dello sviluppo visivo e non

e privo di rischi, come l'insorgenza di cataratt@andaria [15] e di ipoema [2], oltre a quelli lkga
all'anestesia e alle infezioni. Il trattamento lasedi difficile esecuzione prima dei 6 anni, ma
potrebbe essere comunque di aiuto nel ridurre entxale ambliopia se associato a terapia occlusiva.
Nel caso riportato, dal momento che la membranattéesed il campo pupillare & libero non e stato
riscontrato un rischio effettivo di deprivazionsiva. Nel padre e nella zia, inoltre, il difettopglare,
simile a quello del bimbo, non ha compromessogbl&re sviluppo visivo e non ha generato ambliopia.
Non si e pertanto ritenuto necessario alcun trattéonchirurgico; si € invece effettuato il tentatidi
spezzare le lacinie iridee aberranti con alcunglamoni giornaliere di Tropicamide 1% collirioep un
periodo di quindici giorni. Tale trattamento farralgico non ha avuto, tuttavia, alcun successo.

Al momento attuale, all’eta di 4 anni, il bimbo peata un’acuita visiva bilaterale e simmetrica/@bs
I'esame ortottico non ha evidenziato deviazioniladumanifeste. E fondamentale, comunque, prosegui-
re con ilfollow-up oftalmologico riservando la possibilita di intemise con terapia parachirurgica o chi-
rurgica qualora la funzionalita visiva fosse conmpessa dall'anomalia pupillare segnalata.

Tabelle e figure

Figura 1. Membrana pupillare bilaterale presente nébimbo.
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Figura 2. Membrana pupillare bilaterale presente népadre.
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Figura 4. Albero genealogico.
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