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或充血的证据；FFA晚期受损血管荧光素渗漏；患者其他方面 

正常；对糖皮质激素反应迅速 等 6个方面。而急性视网膜坏 

死的临床特征包括：视网膜周边部局限性、边界清楚的视网膜 

坏死病灶 ；阻塞性血管病变；前房和玻璃体的炎性反应；如果没 

有抗病毒治疗 ，则病变迅速蔓延_6]。结合本例患者的临床特点， 

诊断霜样树枝状视网膜血管炎更恰当。由于二者的治疗均可应 

用大剂量糖皮质激素，故对该患者眼部恢复无明显影响。 
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首诊于眼科的Creutzfeld—Jakob病一例 

肖骏 魏 世 辉 

【关键词】 朊病毒病／并发症 ； 偏盲／病因学； 克一亚二氐综合征／并发症 

中图分类号：R742 R771．3 

患者男，36岁。因双眼复视 ，视物变形 20 d。于 2003年 8月 

14日就诊于解放军总医院眼科。患者既往健康。眼科检查：双 

眼视力 1．5，双眼球各方向运动 自如，双眼前段及眼底未见异 

常。当时给甲钴胺片口服。5 d后，患者双眼视力下降 ，同时伴有 

言语迟缓 、反应迟钝、记忆力下降等症状 。全身检查：患者言语 

迟缓、反应迟钝 ，查体尚可合作。眼科检查 ：矫正视力右眼 1．0， 

左眼 0．4，双眼前段及眼底未见异常。视野检查：双眼视野同侧 

偏盲。视觉诱发电位(PVEP)检查：双眼潜伏期延长。闪光视网 

膜电图(FERG)检查 ：双眼 b波幅值轻度下降。临床诊断：双眼 

球后视神经炎。并收入院治疗。入院后行头部CT及 MRI检查 ， 

均未见中枢神经系统病变。经神经 内科会诊后 ，考虑“多发性硬 

化”可能性较大。予以注射用甲泼尼龙琥珀酸钠1 000 mg／d冲 

击治疗 3 d，丙种球蛋白 0．5 g／d，共 3 d，以后改为口服醋酸泼 

尼松60 mg／d，并逐渐减量。同时应用扩血管及神经营养药治 

疗 。患者症状无好转，并出现烦躁、答非所问、双上肢不自主运 

动等神经系统症状，遂转入神经 内科。复查颅脑 MRI平片及增 

强 均 未 见 异 常；腰 椎 穿 刺 检 查，脑 脊 液 压 力 正 常 

(140 mm H。O)，蛋白呈弱阳性(50 mg／L)；脑电图检查示全脑 

广泛慢波。考虑为：Creutzfeld—Jakob病 。予以对证治疗 。以后 

患者症状逐渐恶化，呈缄默状态，无 自发语言，出现肌阵挛症 

状。入院 1个月后，脑电图出现特异性三相慢波。临床确诊为： 

“Creutzfeld—Jakob病”予以对证治疗。脑脊液 14—3—3蛋白检查 

为阴性。入院 3个月后 ，患者呈昏迷状态，大小便失禁 ，饮水呛 

咳。复查颅脑 MRI，见全脑广泛萎缩。征得患者家属同意后 ，行 

脑组织活检，病理证实为 Creutzfeld—Jakob病。1年后随访，患 

者呈植物状态，MRI见全脑重度萎缩，合并硬脑膜下出血。 

作者单位：100835北京，解放军总医院眼科[肖骏(现在吉林大学第二医 
院眼科)] 

通讯作者：肖骏，Email：surgeonxiao@sohu．COFll 

讨论 Creutzfeld—Jakob病(CJD)是蛋白粒子感染性疾病 

的一种，是一种由变异蛋白粒子引起的可传递的神经系统变性 

疾病 ，又称朊病毒病或蛋 白粒子病 。l920年由Creutzfeld首先 

报道，l923年由SpielmayerVagasⅢ命 。l995年 Vagas等 ]报 

道 3例 以突发同向偏盲为首发症状，伴有进行性精神障碍的 

CJD。病理学的研究表明，以顶枕部受累为主的CJD，主要表现 

为高级神经活动障碍和视觉症状，其中，以视野缺损为最常见。 

此型又称为Heidenhain型。进而指出，中老年人突发同向偏盲， 

而头部 MRI检查无明显异常者，应考虑到CJD的可能。随后， 

又有多篇以双眼视野同侧偏盲为首发症状，伴有进行性精神障 

碍，以特异性三相脑电图及脑组织病理检查为诊断依据的 CJD 

的病例报告。患者脑脊液 14—3—3蛋白检查可为阳性或阴性~3,4 3， 

据我们所知，首诊于眼科的 CJD在国内目前尚无病例报告。本 

病例以双眼复视 ，视物变形就诊于眼科，视野检查示双眼同侧 

偏盲，而早期头部 CT及 MRI检查均未见异常。以后患者出现 

精神症状并逐渐加重，脑电图出现特异性_三相慢波，脑组织活 

检呈现特征性 海绵状变性。可确定诊 断为 CJD病 ，考 虑为 

Heidenhain型 。 
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