
334 中华眼底病杂志2005年9月第21卷第 5期 Chin J O! ndu!I)i!! !! !! ： !! !： !： 

意 的是 ，如 同本 例 患 者 一 样 ，激 光 光 凝 治疗 后仍 有 0．0 ～ 

14．0 的患 儿进 展至 视网膜脱 离一 。 

一 旦出现视网膜脱离应及时手术治疗，解除玻璃体对视网 

膜的牵拉 因素。就闭合式玻 璃体切割 手术而言 ，ROP4期手 术 

复 位 率 高 达 90．0 ，如 进 展 至 5期 ，则 手 术 复 位 率 仅 为 

59．0 ” 。不同于成人增生型玻璃体视 网膜病变 的手术治疗 ， 

对 于 ROP4期患 儿 ，除要采用 近角膜缘 切 口外 ，无 须扩大 切除 

玻璃体范 围，部分玻璃体切 除即能达到 目的。尽可能 多的保留 

玻璃 体对于 防止视 网膜 脱离 、减少增 生膜形 成 ，保 护晶状 体是 

有益的。此外 ，ROP的进展反映 了激 光光凝 量的不足 ，因而在 

手术解除牵拉 的同时 ，必须在视网膜无血管 区补 充激光光凝或 

进行 冷冻治疗 ，才能保证手术的成功 。 管 ROP的治疗整体看 

来并不令人乐 观，但严 密随访和积极的激光 光凝 或手术治疗相 

结合 ，仍可以获得很好 的预后 。 
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无脉络膜症(CHM)是一种 x性连锁性隐性遗传性眼病， 

临床较少见，我们近期诊断 l例 ，报告 如下 。 

患者男 ，32岁。因进行性夜盲及视力 下降 2O多年于 2004 

年 2月 7日来我院就诊 。既往无其它病 史，父母非近亲结婚 ，自 

述家 中无类似病例发生 。全身检查 ：患者发育正常 ，全 身未见异 

常 。眼科检查 ：视力右眼 0．02，左眼 0．04，均 不能 矫正；眼压 ：右 

眼 l5 mm Hg(1 mm Hg一0．133 kPa)，左眼 l 6 111111 Hg。双眼外 

眼及眼前节检 查未见异常。散瞳眼底检查 ：双眼视盘边界 尚清 

晰，色正常，视网膜血管稍细，平直，以动脉尤甚；眼底除视盘及 

黄斑区小范围视 网膜色泽 正常以外 ，其它 表现为视网膜色 素上 

皮及脉络膜毛细血管广 泛萎缩 ，町以透 见粗大的脉络膜硬 化血 

管 ；呈 大片的白色巩膜暴露 区，萎缩区的受 累程度 不一致 ，边缘 

不锐利 ；视 网膜 可以见到散在 的不规则形色素沉着斑 (图 1)。荧 

光素眼底血管造 影 (FFA)检查 ：双眼 脉络 膜始终呈 现 暗背景 ， 

提示广泛 的脉络膜 毛细血管无灌注 ，可以见到稀疏 的脉络膜大 

血管荧光显影 ，视盘周围部分 区域 及黄斑区小范 围内呈强荧光 

团，随造影 时间延长 轻度扩大 、渗漏 (图 2)。视野检查 ：双 眼均 

不能测 出。诊断 ：双眼尤脉络膜症 。 

讨论 CHM 由 Mauthner于 l971年首次报 告。随后 长期 
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的 观察 认识到其 脉络膜 和视 网膜 色素上 皮的缺 失是进行 性消 

失而非先天 不发育 ，故 又称 之为进行性脉 络膜 萎缩。该病为性 

X性连锁 隐性 遗传性 眼病l1]，故男性发 病 ，女性 为基 因携带 者 。 

现 代 细 胞 和分 子 遗 传学 的研 究 表 明，本 病 基 因定 位 于 

Xql3—21 ]。CHM 患者 临床特点为双 眼进行性 弥漫性脉络膜和 

视 网膜 色素上皮萎缩 ，巩膜暴露 ，圆形或不规则形 色素斑 ；早期 

夜 盲 ，视野进 行性 向心性缩小 ，渐成管状 ；一般 l0岁左右发病 ， 

4O～50岁累及黄斑 ，视力可降至光感 。本病早期 ，多在儿童 时期 

眼底周边部呈 椒盐状 眼底 ，并见小 区域 的脉络膜 血管暴 露 ；随 

年龄增长 ，病变 由周边 向后极发展 ，萎缩 改变 首先 累及视 网膜 

色素上皮层 ，随后 是脉络膜毛细血管 层 ，最后波 及脉络膜全层 ， 

最 终眼底可为完全的巩膜反光 ]。组织病理学检查发 现该病 的 

脉络膜、脉络膜 毛细血管及玻璃膜萎 缩 ，视 网膜 色素上皮变性 ， 

视细胞减少 ，且周边较 中央明显 。该病 的 FFA检 查，眼底 除 

后极外 ，见不 到背景荧光 ，仅 见脉络膜大血 管荧 光 ，是 因广 泛的 

视网膜色素上皮及脉络膜毛细血管层消失所致 。 

CHM 的诊 断可 根据 家族 史、典 型 的眼 底改 变及 FFA 特 

征 。临床上本 病需 与视 网膜 色素变性 (RP)及 回旋状视 网膜脉 

络膜萎缩相鉴别 。RP患 者色素沉 着多为典 型的“骨细胞”样 ，男 

女均可发生 ；而回旋状 视网膜脉络膜萎缩病灶 萎缩区与正 常视 

网膜界限锐利 ，交界处可见较宽 的色素条带及血 中鸟氨酸升高 
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