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!!(摘要)!背景!MLWLC;异常是临床上罕见的眼病"且容易与一些先天性眼科异常疾病相混淆* 了解
MLWLC;异常的临床特征和治疗方法有助于对其进行及时的诊治"改善患者的预后*!目的!总结 MLWLC;异常患

儿的临床体征和治疗方法"为其诊断和个性化治疗提供依据*!方法!采用描述性研究方法"对 '&#D 年 # 月
# 日至 '&#" 年 8 月 8& 日在北京儿童医院眼科诊治的 MLWLC;异常患儿 D 例 > 眼的临床资料进行回顾性分析*

纳入的患儿均行手持裂隙灯显微镜下眼前段检查$角膜曲率和角膜厚度测定及眼轴长度和眼压测量"对患儿

全身和眼部的临床特征及针对患儿的不同情况所采取的不同治疗方式进行总结和分析*!结果!根据患儿

的眼部和全身表现及文献报道的标准可将 MLWLC;异常分为#型$$型和 MLWLC;K,-;综合征* 从纳入患儿的临

床特征来看"纳入的 D 例 > 眼均有角膜白斑$周边房角与角膜的粘连$前房较浅或消失"' 例 ' 眼仅有上述表

现"属于#型 MLWLC;异常&" 例 " 眼除上述症状外"出现晶状体前囊中央混浊"并且前囊与角膜内皮粘连"属于

$型 MLWLC;异常* 测量的 D 眼角膜厚度均较厚"平均为#">&G#'$%")&测量的 D 眼角膜曲率均平坦"平均为

#8$FD&G#F$<%5&测量的 D 眼眼轴均较短"长度为#'#F&"G&F#<%))&> 眼角膜直径均较小"平均为#<FDG&F%%))&

D 眼有虹膜缺损"D 眼无虹膜&# 例内斜"8 例眼球震颤* 8 例患儿除$型 MLWLC;异常眼部表现外"还存在全身神

经源性发育异常"诊断为 MLWLC;K,-;综合征* 根据患眼的具体情况制定治疗方案'术前眼压高于 8& ))O0

## ))O0R&F#88 ]M*%的 ' 眼行小梁切除术和前部玻璃体切割术"术后眼压降至 '# ))O0以下&角膜中央明

显混浊的 # 眼行穿透角膜移植术"术后 # 个月角膜植片发生排斥反应"术后 8 个月植片完全混浊&D 眼合并晶

状体混浊者行晶状体摘出术"' 眼植入人工晶状体"' 眼行光学虹膜切除术"术后视力均有所改善*!结论!

MLWLC;异常的主要临床特征是角膜白斑$浅前房和虹膜周边与角膜粘连"伴有晶状体混浊者一般是晶状体前

囊膜混浊并与角膜内皮粘连* 需要手术的患眼需要根据具体情况个性化设计手术方案* !

(关键词)!先天性疾病& 儿童& MLWLC;异常& 眼部疾病& 临床特征& 治疗9方法& 描述性研究
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"9*($,'&$#:;'&<2,).#1:MLWLC;*/4)*,V+;*C*CLLVLY+;L*;L2h/YLC;W*/Y+/0WUL3,+/+3*,.L*W-CL;4.MLWLC;

*/4)*,V+;UL,K.-,.4C-;W434CCL3W,V)*/*0LWU+;Y+;L*;L2!=*>"&$%/"![U+;;W-YVZ*;W4+/XL;W+0*WLWUL3,+/+3*,

3U*C*3WLC+;W+3;*/Y WCL*W)L/W)LWU4Y;4.MLWLC;*/4)*,V*/Y KC4X+YL*X*+,*\,L \*;+;.4CWUL Y+*0/4;+;*/Y

+/Y+X+Y-*,+lLY WCL*W)L/W4.MLWLC;*\/4C)*,2!?"$3)1(!AYL;3C+KW+XL;W-YVZ*;KLC.4C)LY2[UL3,+/+3*,Y*W*.C4)>

LVL;4.D K*W+L/W;Z+WU MLWLC;*/4)*,VZU4ZLCLY+*0/4;LY */Y WCL*WLY +/ JL+:+/0IU+,YCL/a;O4;K+W*,.C4) *̂/-*CV#"

'&#D W4P*C3U 8&"'&#" ZLCLCLWC4;KL3W+XL,V*/*,VlLY2[UL3,+/+3*,)*/+.L;W*W+4/;4.WUL*/WLC+4C43-,*C;L0)L/WZLCL

L_*)+/LY \VU*/YUL,Y ;,+W=,*)K )+3C4;34KL"*/Y 34C/L*,3-CX*W-CL"34C/L*,WU+3]/L;;"*_+*,,L/0WU */Y +/WC*43-,*C

KCL;;-CLZLCL)L*;-CLY2[ULWULC*KV*/Y 4-W34)L;4.WULK*W+L/W;ZLCLLX*,-*WLY2!@"(.-$(!MLWLC;*/4)*,VZ*;

3,*;;+.+LY +/W4WVKL#"WVKL$ */Y MLWLC;K,-;;V/YC4)L\*;LY 4/ WUL.+/Y+/0;*/Y ,+WLC*W-CLa3C+WLC+*2NL0*CY+/0W4

WUL3,+/+3*,.+/Y+/0;"WUL*YUL;+4/ 4.KLC+KULC*,*/0,LZ+WU 34C/L*";U*,,4Z4CY+;*KKL*CLY */WLC+4C3U*)\LCZLCL.4-/Y

+/ *,,WULLVL;"*/Y WUL;L)*/+.L;W*W+4/;ZLCLWVKL# MLWLC;*/4)*,V*/Y 433-CCLY +/ ' LVL;4.' K*W+L/W;2[UL4K*3+WV

*/Y *YUL;+4/ 4.WUL3L/WC*,,L/;3*K;-,*W434C/L*,L/Y4WUL,+-)Z*;;LL/ +/ " LVL;ZU+3U \L,4/0LY W4WVKL$ MLWLC;
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*/4)*,V2[UL)L*/ 34C/L*,WU+3]/L;;Z*;#">&G#'$%")+/ D )L*;-CLY LVL;"ZU+3U Z*;WU+3]LCWU*/ /4C)*,LVL;&WUL

)L*/ 34C/L*,3-CX*W-CLZ*;#8$FD&G#F$<%5+/ D )L*;-CLY LVL;&WUL)L*/ *_+*,,L/0WU Z*;#'#F&"G&F#<%))*/Y

WUL)L*/ Y+*)LWLC4.34C/L*Z*;# <FD G&F% % )) +/ D )L*;-CLY LVL;27C+Y434,4\4)*Z*;.4-/Y +/ D LVL;*/Y

34/0L/+W*,*/+C+Y+*Z*;+/ D LVL;27/ *YY+W+4/"L;4WC4K+**KKL*CLY +/ # K*W+L/W"*/Y /V;W*0)-;433-CCLY +/ 8 K*W+L/W;2

[UL8 K*W+L/W;4.WVKL$ +/ WU+;;W-YVZLCL.4-/Y W4U*XLWULY+;4CYLC;*;;43+*WLY Z+WU ;V;WL)+3/L-C40L/+3

YLXL,4K)L/W*,*\/4C)*,+W+L;*/Y Y+*0/4;LY *;MLWLC;K,-;;V/YC4)L2[C*\L3-,L3W4)VZ+WU */WLC+4CX+WCL3W4)VZ*;

KLC.4C)LY +/ ' LVL;Z+WU WUL+/WC*43-,*CKCL;;-CLT8& ))O0## ))O0R&F#88] M*% */Y WUL+/WC43-,*CKCL;;-CL

CLY-3LY W4\L,4Z'# ))O0*.WLC4KLC*W+4/2ML/LWC*W+/034C/L*,WC*/;K,*/W*W+4/ Z*;3*CC+LY 4-W4/ # LVLZ+WU 3L/WC*,

4K*3+WV2O4ZLXLC"CL:L3W+4/ 4.0C*.W433-CCLY *W# )4/WU */Y \L3*)L34)K,LWL3,4-YV*W8 )4/WU;*.WLC;-C0LCV2

I*W*C*3WL_WC*3W+4/ ;-C0LCVZ*;KLC.4C)LY 4/ D LVL;Z+WU ,L/;4K*3+WV*/Y +/WC*43-,*C,L/;ZLCL+)K,*/WLY +/ ' LVL;4C

+C+YL3W4)VZ*;3*CC+LY 4-W+/ */4WULC' LVL;"*/Y WULX+;-*,b-*,+WVZ*;LX+YL/W,V+)KC4XLY *.WLC4KLC*W+4/2!

7)#&-.(%)#(![UL3,+/+3*,3U*C*3WLC+;W+3;4.MLWLC;*/4)*,V+/3,-YL,L-]4)*";U*,,4Z*/WLC+4C3U*)\LC"KLC+KULC*,

+C+;*YUL;+4/ Z+WU 34C/L**/Y ,L/;4K*3+WVY-LW4*YUL;+4/ 4.,L/;*/WLC+4C3*K;-,LW434C/L*,L/Y4WUL,+-)2

MLC;4/*,+lLY 4KLC*W+XLCL0+)L/ ;U4-,Y \LYLWLC)+/LY \*;LY 4/ WUL3,+/+3*,.+/Y+/0;4.WULLVL;Z+WU MLWLC;*/4)*,V2!

"A"5 +),1(#:I4/0L/+W*,Y+;L*;L;& IU+,YCL/& MLWLC;*/4)*,V& 63-,*CY+;L*;L;& I,+/+3*,.L*W-CL& [ULC*KV9

)LWU4Y;& 5L;3C+KW+XL;W-YV

!! 4̀/ O+KKL,于 #><$ 年报道了 # 例双眼中央角膜混
浊$角膜与虹膜粘连且合并牛眼样青光眼的病例"此后
MLWLC于 #<&" 年系统地描述了一些类似病例并命名为
MLWLC;异常 +#, "表现为先天性中央角膜混浊以及对应
区域的后基质层$后弹力层和内皮层缺损"角膜内皮与
虹膜和晶状体前囊膜粘连等* 这种眼部的发育异常性
疾病临床上少见"可同时发生或部分发生"因此表型各
异"给临床诊断带来了一定困难而不能得到及时治疗"
对视力的影响很大

+', "患儿往往因为继发青光眼及剥
夺性弱视造成长期或终身视力损害

+8, * 因此 MLWLC;异
常的正确诊断和合理治疗方案的制定对于改善患儿的视

力具有重要的临床意义* 本研究对 MLWLC;异常的临床特
征及治疗方法进行总结"为其临床治疗提供参考依据*

C:资料与方法

C2C:一般资料
采用描述性研究方法"对 '&#D 年 # 月 # 日至 '&#"

年 8 月 8& 日在北京儿童医院眼科诊治的 MLWLC;异常
患儿 D 例 > 眼的临床资料进行回顾性分析* 按照文献
+DE$,描述的方法将 MLWLC;异常分为#型和$型"仅
有角膜混浊$虹膜前粘连而无晶状体异常者为#型"同
时合并白内障或存在晶状体与角膜内皮粘连者为$
型"如果还伴有神经起源的全身异常则诊为 MLWLC;
K,-;综合征*
C2D:方法

所有患儿口服质量分数 #&c水合氯醛后用手持
裂隙灯显微镜 #no8"苏州六六视觉科技股份有限公
司%检查眼前节"采用手持角膜曲率计#ANe=8&"日本

H75(e公司%检查角膜曲率"采用 A型超声诊断仪分
别测定角膜厚度#M*3UV)LWLCBM=8&&&"日本 [6P(n公
司%和眼轴长度 #J+4)LWLCAf=#&&"日本 [6P(n公
司%"不能配合的 ' 例患儿采用全身麻醉"先用可移动
角规测定角膜直径"用手持回弹式眼压计#[A6#"芬兰
+IAN(公司%测量眼压* 术后测量眼压"手持裂隙灯
显微镜检查眼前节*

D:结果

D2C:患儿一般临床特征
本组患儿中男 # 例"女 8 例&患儿均为双眼发病*

D 例 > 眼均有粘连性角膜白斑$周边房角与角膜粘连$
前房浅或者消失&晶状体前囊中央混浊且前囊与角膜
内皮粘连者 " 眼"晶状体透明者 ' 眼"继发青光眼者 '
眼* 测量的 D 眼角膜厚度均较厚"为 %%> d>>" ")"平
均#">&G#'$%")"另外 D 眼患儿因无法配合而未检
查&测定角膜曲率的 D 眼角膜曲率扁平"为 8DF># d
8<F#$ 5"平均#8$FD&G#F$<%5"另外 D 眼因患儿无法
配合而未行检查&D 眼的眼轴长度较短"为 '&F>> d
'#F8> ))"平均#'#F&"G&F#<%))"另外 D 眼因患儿无
法配合而未行检查&> 眼角膜直径均较小"为 <F& d
#&F& ))"平均为#<FDG&F%%))&D 眼存在虹膜缺损"D
眼为无虹膜&术前眼压T'# ))O0## ))O0R&F#88 ]M*%者
% 眼")'# ))O0者 8 眼&# 眼有内斜"8 例 " 眼存在眼
球震颤* 8 例伴有身材矮小$牙齿小和发育迟缓* 纳
入分析的病例中#型者 # 例 ' 眼"有$型表现者 8 例 "
眼"均身材矮小"发育落后"牙齿小"诊断为 MLWLC;K,-;
综合征#图 # d8"表 #%*
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图 C:例 D 患儿眼前节表现:A'
右眼角膜云翳"晶状体透明"为#
型 MLWLC;异常!J'左眼可见粘连
性角膜白斑"晶状体混浊"呈$型
MLWLC;异常!图 D:例 E 患儿眼前
节表现!$型 MLWLC;异常"双眼角
膜混浊"粘连性角膜白斑"晶状体
前囊混浊"前房极浅 !A'右眼!
J'左眼!图 E:例 F 患儿眼前节

表现:A'右眼角膜白斑与晶状体前囊粘连"虹膜部分缺损"为$型 MLWLC;异常!J'右眼周边虹膜束状前粘连!I'左眼角膜云翳"晶状体透明"为
#型 MLWLC;异常

表 C:患儿术前基线特征

患儿

序号
眼别 晶状体 虹膜

眼轴长度

#))%
角膜曲率

#5%
角膜厚度

#")%
角膜直径

#")%

眼压#))O0%

术前 术后
斜视

眼球

震颤

神经源性

全身异常

#* 右 SS 无虹膜 9 9 9 <F& '$ 9 外斜视 有 有

左 SS 无虹膜 9 9 9 <F& 'D 9 无 有

' 右 正常 无虹膜 '#F&& 8<F#$ %%> #&F& '% #$ 无 有 无

左 SS 无虹膜 '#F&& 8DF># >>" #&F& #D #> 无 有

8* 右 SS 虹膜缺损 9 9 9 <F& 8< > 无 有 有

左 SS 虹膜缺损 9 9 9 <F& 8% % 无 有

D* 右 SS 虹膜缺损 '&F>> 8"F"$ "># <F% ## ## 内斜视 无 有

左 正常 虹膜缺损 '#F8> 8>F<% %<8 #&F& ## ## 无 无

!注'SS'晶状体混浊并与角膜内皮粘连&9'患儿不配合检查"无数据&*'MLWLC;K,-;综合征

D2D:患儿治疗情况及效果
患儿手术时年龄为 8' d%" 个月"平均 # D#F" G

<F'%个月* 患儿随访时间为 8 d'$ 个月"平均##8F8G
>F$%个月* MLWLC;K,-;综合征患儿具有$型 MLWLC;异
常的 % 眼采取了手术治疗"根据患儿眼部病变分别实
施了晶状体囊外摘出术$前部玻璃体切割术$房角分离

合并小梁切除术$人工晶状体
植入术$光学虹膜切除术和穿
透角膜移植术"另 # 眼未行手
术治疗"#型 MLWLC;异常的 '
眼未行手术治疗"进行临床观
察#表 '%*

患儿术前眼压T'# ))O0者
% 眼"其中 ' 眼眼压T8& ))O0"
行小梁切除术和前部玻璃体切

割术后眼压)#& ))O0&其他 8
眼眼压为 'D d'$ ))O0"未接

受降眼压治疗* # 眼穿透角膜移植术后 # 个月角膜植
片发生排斥反应"术后 8 个月植片完全混浊* 手术治
疗的 % 眼中有 ' 眼植入人工晶状体"' 眼行光学虹膜
切除术"患儿术后可在陌生环境中走路或活动"视力改
善#表 '%*

表 D:患儿治疗情况及效果

患儿

序号
性别 眼别 分型#眼部表现%

手术

月龄
手术方式 术后效果

# 女 右 MLWLC;K,-;综合征#$型% %" 穿透角膜移植术S晶状体囊外摘出术 术后 # 个月角膜排斥反应"术后 8 个月角膜植片
完全混浊

左 MLWLC;K,-;综合征#$型% 无"仅临床观察 无变化

' 女 右 #型 DDF% 无"仅临床观察 无变化

左 MLWLC;K,-;综合征#$型% 白内障超声乳化S人工晶状体植入术S前部玻璃
体切割术S晶状体后囊切除术

能看清字"术后 #' 个月人工晶状体夹持"眼压
升高"视力下降

8 女 右 MLWLC;K,-;综合征#$型% 8D 前部玻璃体切割术S前房成形术S房角分离虹膜
光学切除术S小梁切除术

视力提高"可在陌生环境中走路"用药后眼压)
'# ))O0

左 MLWLC;K,-;综合征#$型% 晶状体切除术S前部玻璃体切割术S前房成形
术S房角分离虹膜光学切除术S小梁切除术

视力提高"可在陌生环境中走路"用药后眼压)
'# ))O0

D 男 右 MLWLC;K,-;综合征#$型% 8' 晶状体超声乳化S人工晶状体植入术S前部玻璃
体切割术S晶状体后囊切除术

视力提高"可看见绿豆"可行遮盖训练

左 #型 无"仅临床观察 无变化
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E:讨论

E2C:MLWLC;异常的临床特点
MLWLC;异常是临床上的少见疾病"本研究收集的

患儿中均为双眼发病"表现为先天性中央角膜混浊$小
角膜$虹膜周边与角膜内皮粘连$前房较浅$眼轴短于
同龄儿童$曲率较平$角膜厚度值大于正常角膜等特
征"其中 8 例有全身特征性改变而诊断为 MLWLC;M,-;
综合征"" 眼晶状体前囊中央区混浊并且与角膜内皮
相贴"' 眼合并青光眼"D 眼伴虹膜缺损"D 眼无虹膜*
MLWLC;异常与 A_L/.L,Y=N+L0LC综合征都是临床上罕见
的眼前段发育不良性眼病"青光眼发生率高"是致盲眼
病* MLWLC;异常也是常见的先天性角膜混浊眼病"表
现为一系列胚胎间叶细胞层发育异常改变

+>, "其主要
临床表现是角膜混浊区域的角膜后部基质和后弹力

层$内皮层缺损"存在周边虹膜与角膜内皮的粘连"部
分伴有前极白内障且角膜内皮与晶状体前囊粘连* 研
究表明">&c的 MLWLC;异常病例双眼同时发病"%&c d
$&c的病例可发生青光眼 +#"<, "其他眼部异常还包括
蓝巩膜$小眼球$无虹膜$虹膜缺损$后胚胎环$前部葡
萄肿$永存原始玻璃体增生症等* 患者亦可伴发全身
异常"如神经嵴细胞来源的面部器官损害$听力障碍和
腭裂等* 研究表明"新生儿中 MLWLC;异常的发病率为
#F'9#&& &&& d#F%9#&& &&& +#&E##, "目前已有散发病例$
常染色体显性及隐性遗传病例的报道* 本研究纳入的
病例符合 MLWLC;异常的临床特点"而 A_L/.L,Y=N+L0LC
综合征患者典型的眼部表现为虹膜发育异常"表型多
样"并具有遗传异质性"除明显的眼部表现外"患者可
伴有全身系统发育的异常"如上颌骨发育低下$牙发育
不全$小牙$脐疝$听力损害$先天性心脏或肾脏异常*
A_L/.L,Y=N+L0LC综合征是一种常染色体显性遗传性疾
病"发病率约为#9'&& &&&"MLWLC;异常可与其鉴别*
E2D:MLWLC;异常继发青光眼的治疗

本研究纳入的患儿 D 例 > 眼中 8 眼眼压!'# ))O0"
但无角膜扩张$角膜水肿$眼球胀痛等症状"考虑患眼
角膜混浊且偏厚"患儿检测时也配合不佳"故测量的眼
压值可能会偏高"与患儿监护人沟通后选择临床观察"
眼压!8& ))O0的 ' 眼无角膜扩张"但是发生了角膜
水肿"且存在前房浅和视力下降"故首选药物控制眼
压"眼压不能控制者最高达 %& ))O0"行前部玻璃体切
割联合小梁切除术* MLWLC;异常眼眼压的升高常发生
在婴儿期"但也可以发生在儿童期"主要与房角的虹
膜$晶状体前粘连或合并房角发育异常$角膜后胚胎环
等有关"MLWLC;异常继发青光眼患者术后效果与原发

性青光眼相比较差
+<, * 轻度眼压升高患者常采取药

物治疗"中度$重度高眼压患者采取青光眼滤过手术或
引流器植入手术* 晚期难治性青光眼和9或低视力患
者可采用经巩膜睫状体光凝术* 有研究报道 MLWLC;异
常继发青光眼抗青光眼术后或药物治疗眼压得到控制

者仅占 8'c +#', * 本研究采用抗青光眼滤过S前部玻
璃体切割术"随访期内术眼术后仍需应用降眼压药物"
术后眼压k'# ))O0"视力提高"说明治疗有效"但是还
需要长期随访*
E2E:MLWLC;异常角膜白斑的治疗

本研究中对角膜白斑遮挡视轴的 # 眼行穿透角膜
移植术"术后植片出现排斥反应"另有 ' 眼仅有中央角
膜混浊者行颞侧光学虹膜切除术"术后视物较术前清
楚* 文献报道"MLWLC;异常患眼行穿透角膜移植术预
后较差"尤其在婴幼儿"透明植片 ' 年存活率为 ''c d
DDc"植片平均存活时间约为 '& 个月 +#8E#", * 也有报
道对平均手术年龄 % 个月的#型 MLWLC;异常患者的 8&
眼行穿透角膜移植术"随访 $>F< 个月后 #$c的植片
发生了排斥反应"最终 <&c的植片透明 +'"D, * 此外"文
献回顾了 %> 例 MLWLC;异常的治疗结果"其中 #% 眼行
穿透角膜移植术"总成功率为 %8c"而#型 MLWLC;异
常眼治疗成功率为 >$F%c"$型 MLWLC;异常眼治疗成
功率为 #DF'c +#$, * 本研究中行穿透角膜移植术的患
眼眼部表现为$型 MLWLC;异常"术后植片混浊* 对于
$型 MLWLC;异 常 患 儿 行 角 膜 移 植 术 还 需 谨 慎*
ŝ/L)*// 等 +#>,

中央角膜有致密混浊且晶状体透明的

患者可长期扩瞳或在角膜透明处行广泛光学虹膜切除

术"简单易行"术后反应轻"对于不适合或不愿行角膜
移植的患眼提供了一个选择"同时避免了角膜移植手
术排斥的风险*
E2F:MLWLC;异常并发白内障的处理

本研究中例 8 患儿 # 眼前房稍浅"晶状体中央混
浊"行光学虹膜切除术后周边晶状体透明"保留晶状体
可以保留一定的调节能力"故未行白内障摘出术&此患
儿对侧眼晶状体混浊稍重"前房极浅"行晶状体摘出
术"但因眼球偏小未植入人工晶状体"术后因中央角膜
白斑不能准确检影验光"配镜度数不能确定"因此
MLWLC;异常患眼应尽量保留晶状体* 文献报道 MLWLC;
异常仅行白内障手术而不行穿透角膜移植的病例较

少
+#$, "本研究中 ' 眼存在晶状体混浊"角膜混浊未遮

挡视轴中央"行白内障摘出联合人工晶状体植入术$后
囊切除术及前部玻璃体切割术"术后眼球震颤减轻"视
物较前清楚* 因此有白内障和角膜白斑"尚未完全遮
挡视轴区的患儿行白内障手术是有效的"但是因为患
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儿眼轴短"角膜曲率平"角膜直径小"人工晶状体的选
择比较困难* 随访至今"本研究中术后 # 眼发生人工
晶状体夹持"可能与人工晶状体相对于眼球偏大"术后
患儿经常发热"与眼部有炎性反应有关"另一患儿 # 眼
无不良反应* 白内障手术导航系统对于 MLWLC;异常的
白内障手术更加精准$安全"O4- 等 +',

曾报道 # 例 " 岁
MLWLC;异常患儿白内障手术"术后最佳矫正视力由术
前的数指9眼前提高至 &F#*
E2M:MLWLC;K,-;综合征

MLWLC;异常患者亦可伴发一些神经起源的全身发
育异常"即 MLWLC;K,-;综合征"青光眼的发病率更高*
本研究纳入的患儿 8 例诊断为 MLWLC;K,-;综合征"其
中 # 例双眼继发青光眼*
E2N:MLWLC;异常的疗效评定

MLWLC;异常患儿出生后即存在视轴区组织的混
浊"导致视觉发育障碍"双眼发病程度一致者存在眼球
震颤"双眼发病程度不一致者可有单眼斜视"而且患儿
自幼视力不好"认知程度差"就诊时年龄小"有的患儿
全身发育落后"智力低下* 本研究中 D 例患儿年龄较
小#最大者 %" 个月%"有的患儿发育滞后"普通视力表
及 [L,,LC卡均不能检查"也不能配合眼震仪和斜视度
等客观检查"无法量化视力结果"仅凭手电筒观察注视
性质"或依靠监护人观察其日常生活行为进行判断"给
治疗效果的评价和术后屈光矫正带来很大困难* 患儿
视力很差者甚至无法看清弱视仪"不适合弱视训练"只
能考虑使用助视器提高视力*
E2O:MLWLC;异常的基因检测

MLWLC;异常多为散发病例"但也可为常染色体显
性或隐性遗传

+#<, * 随着基因技术的发展"基因检测对
于深刻认识疾病的发病原因$预防$诊断甚至治疗都将
发挥越来越重要的作用* 目前"尚未明确单一染色体
异常与 MLWLC;异常有关"已有的研究表明 &5VI$
%6&(-($;9V(($&T"UQ$&T"U.$+#U%( 和 +#U@等基
因改变均与 MLWLC;异常的发生有一定的联系 +'&E'8, *
本研究未进行基因检测"今后应注意其基因检测并加
以总结*

综上所述"MLWLC;异常的主要临床特征是粘连性
角膜白斑$浅前房$虹膜周边与角膜粘连$小角膜$短眼
轴和角膜曲率扁平"伴有晶状体混浊时一般是前囊混
浊并且与角膜内皮粘连"%&c d$&c的病例伴发青光
眼"还可能伴随无虹膜$虹膜缺损等* 治疗时应依据眼
部表现选择临床观察或手术疗法* $型 MLWLC;异常角
膜移植术后易发生排斥反应* 手术选择要结合患眼的
病情和家庭情况在详细检查的基础上制定手术方案*
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