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些因素均可能导致二者间的相关性较低。 

3．3 后部玻璃体切割联合硅油填充术后视力情况 

文献中报道：视网膜脱离的手术成功率显著提高， 

由最初的 81％上升到 90％ ，但是术后最终 的视力并不 

满意 ，仅 11％ ～19％ 的 患 者 在 接 受 手 术 后 达 到 

0．5 ～ ，硅油研究组报道视力 ≥0．1的人数 占25％ 。 

分析本组病例 中解剖复位后 BCVA不 良的原 因，一方 

面可能与临床上不能发现 的视网膜 内感光细胞丢失、 

受损，视神经、视 网膜异常等有关 “ ；另一方面临床 

上发现的黄斑水肿、视网膜前膜 、视网膜变形及填充物 

的应用(如硅油)等也可能是影响视功能恢复的原因。 

我们的研究同样证实了成功的玻璃体手术后视力差的 

原因可能与黄斑水肿 、黄斑 区视网膜变薄有关。术后 

2周行 OCT检查发现所有患者均有不同程度的黄斑水 

肿，硅油眼患者黄斑水肿 的发生率为 83．78％ ，发生率 

高的原因可能与病例复杂 、手术时间长、术 中视网膜前 

膜的剥离和全视网膜光凝 、术后长期 的炎症反应 等有 

关。硅油填充的患者病例复杂，如严重的 PVR分级达 

到 c3级 以上 ，特别是 已行玻璃体手术，经过气体填充 

失败的病例，既往有眼内手术史，无晶状体眼的视网膜 

脱离 ，术前发生黄斑区的脱离等，这些都是内眼手术后 

发生黄斑水肿 的危险因素。本研究中患者也至少有一 

项以上的危险因素存在 ，并且由于屈光介质混浊，术前 

不能排除黄斑病变存在的可能。对于术前 已发生黄斑 

水肿的患者在接受玻璃体切割手术后 ，原有水肿将加 

重。在本研究中，我们对黄斑 区探查所运用 的 OCT分 

辨率虽然高于 CT、MRI、超声波检查 ，但对于单个 细胞 

层仍不能精确辨认。因此可能有尚未被发现的某些细 

胞水平的改变影响视力 的恢复，如视网膜色素上皮层 

增厚的改变，可能抑制了感光细胞修复以及视 网膜的 

贴附 “ ，需进一步证实。 

总之，OCT的穿透 深度不受 玻璃体 腔硅 油的 限 
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制 ，能够清楚地显示视 网膜结构并量化视网膜厚度 ，可 

以早期发现玻璃体切割术后影响视力恢复的因素，为 

临床诊治和估计预后提供了重要依据。 
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遗传性先天性 白内障伴高度近视一家系 
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先证者，Ⅱ7，女，43岁。因双眼渐进性视力下降 1年余， 

伴 眼前黑 影飘动就诊 。眼部 检查 ：视力 ：右 眼0．25．一6．0 
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- 病 例 报 告 · 

DS=0．3；左眼 0．1，不能矫正。双眼角膜透明，前房深，瞳孔 

等圆，直径 3 Film，对光反射存在。散瞳检查，双眼晶状体皮质 

轻 度混浊 ，晶状体核呈 致密的点状 、片状混 浊。双 眼玻 璃体混 

浊 ，豹 纹 状 眼 底 (图 2)。A／B超 声 检 查 ：眼轴 长 度 为 右 眼 

25．30 IIlm，左 眼 26．07 mm；角膜 曲率 ：右眼 42．50 D，左 眼 

41．25 D；OCT：右眼神经上皮 层脱离 ，可见视 网膜前膜 ，左眼神 
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图 1 患 者 家 系 图

= 皮 层 脱 离 ， 可 见 黄 斑 裂 孔 ( 图 3 ) 。 诊 断 ：( 1 ) 双 眼 遗 传 性 先

￡白 内 障 ；( 2 ) 双 眼 屈 光 不 正 ；( 3 ) 双 眼 弱 视 ；( 4 ) 左 眼 黄 斑 裂

曾先 后 在 我 院 行 左 眼 白 内 障 超 声 乳 化 摘 出 + 人 工 晶 状 体

L + 后 部 玻 璃 体 切 割 + 内 激 光 治 疗 + 1 4 ％ C
，

T
。 气 体 填 充 术 ；

i 白 内 障 超 声 乳 化 摘 出 联 合 人 T 晶 状 体 植 人 术 。 术 中 植 入

：晶 状 体 度 数 右 眼 + 1 6 ． 0 D
， 左 眼 + 1 6 ． 5 D 。 术 后 右 眼 视 力

， 左 眼 视 力 0 ． 1 2 。

该 家 系 4 代 2 9 名 成 员 中 ( 图 1 ) ， 遗 传 性 先 天 性 白 内 障 伴 高

￡视 患 者 5 例 ( I 1
，

II 2
，

II 7
， Ⅲ 2

， Ⅲ 4 ) ， 单 纯 性 高 度 近 视 患

例 ( 11 1
，

1I 6
， Ill l

， Ⅲ 3 ) 。 白 内 障 患 者 晶 状 体 混 浊 的 部 位 和

￡存 在 差 异 ， 有 核 性 ( 图 4 ) 、 绕 核 性 、 粉 尘 状 、 点 状 、 片 状 ， 而

i 混 浊 均 不 明 显 ， 表 现 为 明 显 的 临 床 异 质 性 。 Ⅲ 4 双 眼 晶 状

! 绕 核 性 粉 尘 状 白 色 混 浊 ， 影 响 视 力 ， 于 1 8 岁 行 双 眼 白 内 障

2 联 合 人 工 晶 状 体 植 人 术 。 m 2 患 者 双 眼 晶 状 体 核 性 粉 尘 状

目， 程 度 较 轻 ，
3 0 岁 时 双 眼 矫 正 视 力 仍 可 达 到 1 ． 2 。 高 度 近

l 者 眼 轴 长 度 均 超 过 正 常 值 ， 最 大 者 为 3 2 ． 4 0 m m ( Ⅱ7 ) 。 该

；中患 年 龄 相 关 性 白 内 障 者 l 例 ( II 1 ) ， 先 天 性 心 室 缺 损 修

：后 1 例 ( Ⅲ 4 ) 。

性 高 度 近 视 患 者 1I 1 老 年 时 罹 患 年 龄 相 关 性 白 内 障 ， 遗 传 性 先

天 性 白 内 障伴 高 度 近 视 患 者 Ⅲ 4 出 生 时 同 时 患 有 先 天 性 心 室 缺

损 ， 这 为 我 们 从 基 因 角 度 研 究 其 内在 的 遗 传 学 联 系 提 供 了 珍 贵

的 样 本 。

迄 今 发 现 至 少 2 2 个 位 点 与 先 天 性 白 内 障 的 常 染 色 体 显 性

遗 传 有 关 ， 其 中 有 1 5 个 位 点 的 致 病 基 因 已 被 克 隆
“

， 包 括

C R Y A A 、 C R Y A B
、

C R Y B A 3 ／A 1 ( 分 别 位 于 2 1 q 2 2
、

1 l q 2 2 、

1 7 q 1 1 ) 、 C R Y B B l 、 C R Y B B 2 ( 均 位 于 2 2 q 1 1 ) 、 C R Y G C 、 C R Y G D

( 均 位 于 2 q 3 3 ) 、 C R Y G S ( 位 于 3 q 2 7 ． 3 ) ；M I P
、 G J A 8 、 G J A 3 ( 分 别

位 于 1 2 q 1 2
、

1 q 2 1
、

1 3 q 1 1 ) ；B F S P 2 ( 位 于 3 q 2 1 — 2 2 ) ；H S F 4
、

P I T X 3 、

M A F ( 分 别 位 于 1 6 q 2 2 、 1 0 q 2 4
、

1 6 q 2 3 ． 2 )
” “

。 尚 未 鉴 定 出 致 病

基 因 的 位 点 包 括 ： 1 p 3 6
、

2 p 1 2 、
2 p 2 4 一

p t e r 、 1 5 q 2 1 — 2 2 、 1 7 p 1 2 - 1 3 、

1 7 q 2 4 及 2 0 p 1 2 -

q 1 2
” ～

。 目 前 认 为 高 度 近 视 是 由 多 基 因 和

( 或 ) 不 同 的 单 基 因 引 起 的 疾 病
” 0

。 目前 已 肯 定 的 高 度 近 视 基

因 位 点 有 3 个 ， 包 括 M Y P l ( X q 2 8 ) 、 M Y P 2 ( 1 8 p 1 1 ． 3 1 ) 、
M Y P 3

( 1 2 q 2 l —

q 2 3 )
” 。

。 其 他 候 选 基 因 有 7 q 3 6
、

1 7 q 2 1 — 2 2 等 。 其 中 ，

7 q 3 6 的 遗 传 方 式 为 常 染 色 体 显 性 遗 传
。 0

。 先 天 性 白 内 障 和 高

度 近 视 均 表 现 为 高 度 的 遗 传 异 质 性 和 临 床 异 质 性 ， 认 识 其 发 生

发 展 的 分 子 遗 传 学 机 制 ， 进 行 基 因 定 位 研 究 ， 对 其 基 因 诊 断 、 治

疗 及 预 防 有 着 重 要 的 意 义 。
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