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本组病例 40岁以前发病 25例，(占78．1％)，这一 

年龄段，读书、工作都很紧张，相对各年龄段人群， 

承受压力较大，学习紧张度及工作强度高，能够接 

受医生建议，定期到医院随访的顺应性低。 

糖皮质激素陛青光眼是一种药源性疾病，危害 

性较大，临床医生和患者对长期应用糖皮质激素可 

能诱发的并发症要有足够的重视。其防治关键是要 

合理应用糖皮质激素，对有青光眼病史及家族史、 

高度近视、青少年患者，特别是部分屈光不正的患 

者行激光矫正术后，必须使用糖皮质激素时，应谨 

慎用药。对长期用药的患者，要定期复查和检测眼 

压的变化。局部应用，不超过2～4周。临床医生一 

先天性白内障一家系25例 
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先证者 女 26岁 自幼双眼视力低下，于2005年 12 

月来北京同仁医院就诊。全身检查未发现异常，眼科查体： 

Vod：0．4，Vos：0．05，矫正视力无提高，眼压：右：21．1 

mmHg，左：19．3mmHg，眼球运动无异常，结膜无充血， 

角膜透明，大小正常，前房中深，虹膜色泽纹理正常，瞳孑L 

圆，对光反射灵敏，双眼晶状体后囊下t昆浊，眼底窥不清。 

既往身体健康，父母非近亲结婚。诊断 双眼先天性白内障。 

遂行右眼白内障超声乳化联合人工晶体植人术，手术顺利， 

术后 1周视力：1．0。 

家系调查 (图1)该家系5代近40名成员有25人确诊 

图1 

作者单位：61l130成都，成都市第五人民医院眼科 (廖莺)； 

首都医科大学附属北京同仁医院眼科中心 (王开杰，郝晓琳，朱思 

泉，王俊) 
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定要作到合理用药，加强随访，从而减少糖皮质激 

素性青光眼的发生。 
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为白内障。其中男 14例，女 l1例，均无近亲婚配史。第 2 

代患病人数达 100％ (6／6)，第三代患病人数达55．6％(10／ 

18)，第四代患病人数达 72．7％(8／11)。除先证者行白内障 

超声乳化联合人工晶体植入术外，其他均未治疗。 

讨论 先天性白内障为出生后第一年内发生的晶体混浊， 

可为家族性或散 可以伴发或不伴发其他眼部异常或遗传 

性、系统性疾病，各种影响胎儿晶体发育的遗传或环境因素， 

都可能引起先天性白内障。其中约l／3一l／4为遗传陛白内 

障。遗传性白内障的遗传方式有三种：常染色体显性遗传、 

常染色体隐性遗传及性连锁遗传，其中以常染色体显性遗传 

为常见。本家系遗传学特点：垂直传递，每代均有患者，连 

续传代在两代以上，父母正常时，子女不发病；父母其中一 

方为患者时，子女约50％发病，男女皆发病，男女比例为： 

1 4=l1，近似于 1：1，与性别无关，有男性一男性传代现象， 

符合常染色体显性遗传规律。先天白内障表型各异，常见的 

有前级性、后级性、核性、绕核板层性、缝性、全白性、核 

性颗粒性 (coppock白内障)等，目前虽然已发现十个基因 

位点，但研究现状表明不同表型的遗传性 白内障基因位点可 

以相同，而表型相同者，在不同家系中可能与健康人数量相 

当，是一难得的家系基因研究素材，且该遗传性白内障形态 

特殊，该遗传性白内障基因位点极可能不同于 目前已报道的 

基因位点，一旦明确疾病基因，不仅可指导产前基因诊断和 

基因治疗以提高患者生存质量，也有助于进一步探讨人品状 

体的基因编码及遗传规律。 
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