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!!'摘要(!肥厚型脉络膜疾病谱是近年来随着眼科诊疗技术的进步而提出的新概念) 眼底影像学诊断技

术的巨大进步"特别是扫频源 5>?在扫描速度*深度*扫描模式以及扫描软件方面的突破"克服了以往眼底成

像技术的局限性"使得深达脉络膜"甚至巩膜的结构得以清晰成像"为视网膜脉络膜疾病的诊断*分型及发病

机制研究提供了有用信息和依据) 近年来正是基于 5>?对脉络膜越来越精细的成像特点提出了肥厚型脉络

膜疾病谱的概念"国外学者将与慢性持续性脉络膜增厚相关的具有临床表型及发病机制相似的黄斑疾病进

行归类并加以病名"为该类疾病的临床诊疗及临床研究提供了新的方向) 眼科医师应该关注这些新的进展和

相关的研究工作) 本文就其概念*发病机制*临床表型做一简要评述)

'关键词(!肥厚型脉络膜疾病谱% 扫频源 5>?% 发病机制% 影像学眼底成像技术
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!!脉络膜血管造影在脉络膜疾病的诊断及分型中发
挥重要作用"但是近年来眼底影像学的发展为直观*无
创及更加精细地呈现视网膜及脉络膜的结构提供了可

能"也为新的疾病分类提供了信息) 频谱7频域深度增
强 5>?#D:A):2DCDEFA *()I*:I=9ED2FBG( C3()*: 5>?"
'46=O45>?$"特别是近年来因 5>?的革命性进展而
出 现 的 新 一 代 扫 频 源 5>?# 9NDEF=93GB2D3EF*2)+

23ADBD:FF3(3IB)EA."OO=5>?$在扫描速度*深度*扫描
模式以及扫描软件方面的巨大突破"使得深达脉络膜"

甚至巩膜的结构得以清晰呈现"为眼底疾病"特别是黄
斑部疾病的诊断及分型提供了新的依据"肥厚型脉络
膜疾病谱的概念应运而生) 肥厚型脉络膜疾病谱为一
类临床特点类似的视网膜脉络膜疾病"均有脉络膜在
病理情况下慢性增厚及脉络膜血管扩张的特点"其发
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病机制为局部脉络膜血管扩张*脉络膜增厚*视网膜色
素上皮紧密连接蛋白下调以及 VBG2A 膜断裂) 肥厚型
脉络膜疾病的英文命名为 E)2A.2A3B3*C"其前缀 E)2A.
来自于希腊语 !"#$W"与 FA*2M 同义"意为肥厚"最早是
指脉络膜厚度增加"但目前已经将此概念扩充为弥漫
型脉络膜增厚及相应处 X)++DB层静脉#肥厚血管$的
限局性脉络膜增厚) 根据脉络膜增厚的类型可分为弥
漫性脉络膜增厚型和局灶性脉络膜增厚型)

85脉络膜的结构及其功能

脉络膜位于视网膜和巩膜之间"由纤维组织和血
管组成"呈棕红色"与睫状体后方连接"为视网膜外层
提供血液供应"脉络膜富含黑色素"对视网膜外层及玻
璃体有营养作用"其遮光作用使反射的物象更为清晰"
同时脉络膜可保护人的视觉系统"对视觉神经具有调
节作用) 脉络膜前起于锯齿缘"与睫状体扁平部相连"
后止于视盘周围"包围整个眼球后部) 脉络膜由外向
内分为 < 层&#"$脉络膜上腔"为位于脉络膜与巩膜之
间的腔隙%#&$大血管层 #X)++DB层$%#%$中血管层%
#Y$KG.92A 层#毛细血管层$"含有直径 &# Z&< %(的
毛细血管"也含有直径仅 $## ZQ## :(的小血管%#<$
玻璃膜"位于视盘附近的视网膜和脉络膜之间"厚 & Z
Y %("周边部变薄"为 " Z& %() 电子显微镜下观察自
内而外依次为色素上皮基底膜*内胶原带*弹力层*外
胶原带和脉络膜毛细血管基底膜)
8185脉络膜特性

脉络膜具有非常特殊的结构!!!脉络膜上腔"为
眼部淋巴引流系统的一部分"且可调整脉络膜体积"故
脉络膜厚度可在应激情况下迅速增加"" A 内厚度可增
加 <#["几天内可增加 Y 倍#灵长类动物$) 长期病理
情况下可出现高渗漏状态"使脉络膜厚度缓慢增加)
脉络膜至少有 Y 种生物学功能&#"$血管组织供养视
网膜外层 "7%%#&$通过调控脉络膜血流可调节视网膜
温度%#%$在发育阶段分泌生长因子"调节血管生成及
巩膜生长%#Y$通过脉络膜厚度变化调节视网膜的位
置"改变视光细胞的焦点平面)
8195脉络膜厚度及影响因素

出生时人类脉络膜厚度约为 &## %(";# 岁时约为
Q# %(+", ) O4=5>?研究证实"正常成人鼻侧脉络膜最
薄"黄斑中心凹处最厚"颞侧脉络膜较中心凹处薄 +&, )
OO=5>?研究也证实鼻侧脉络膜最薄"其次为颞下和颞
上"黄斑中心凹的脉络膜最厚 +%, ) OO=5>?临床研究表
明"鼻侧脉络膜厚度及体积显著低于其他象限"眼轴轴
长*年龄与黄斑区的脉络膜厚度呈明显负相关 +Y, ) 因

此在考虑与脉络膜厚度相关的疾病时"需考虑及矫正
年龄等因素对脉络膜厚度的影响) 临床研究证实"脉
络膜低灌注相关眼病"如青光眼 +<,

和慢性肾脏疾

病
+0, "中心凹脉络膜厚度变薄%而脉络膜高灌注相关

的视网膜脉络膜病变"如中心性浆液性视网膜脉络膜
病变 #2D:FB)+9DB3G92A3B*3BDF*:3E)FA.">O>$ +$, *6型脉
络膜新生血管等

+Q, "中心凹处脉络膜厚度明显增加)
81:5脉络膜增厚的可能机制

目前认为脉络膜厚度调节的机制包括&#"$高渗
透活性的大分子聚糖的合成可增加"造成脉络膜上腔
压力增大"水分子通常随活性渗透性分子移动引起脉
络膜血管内液体积聚

+;, "因此脉络膜上腔的扩张可能
是脉络膜厚度急性增加的主要原因之一%#&$病理条
件下脉络膜毛细管中开窗畸形的数量及大小的增加所

导致的脉络膜基质中高渗透性大分子的积聚%#%$液
体可从视网膜流经病变的视网膜色素上皮 #BDF*:)+
E*I(D:FDE*FAD+*G("K@'$而逆流至脉络膜 +"#, ) 以上可
能为脉络膜在长期病理条件下厚度慢性增加的主要原

因
+"", %#Y$从前房排出的液体部分进入脉络膜) 脉络

膜是葡萄膜巩膜排液路径的一部分"经睫状肌分流到
脉络膜的房水量的变化可以解释在近视散焦眼中脉络

膜上腔体积的增大
+"&, ) 除以上原因外"血管和平滑肌

张力的变化在调节脉络膜的厚度中也发挥作用) 脉络
膜上腔处于高渗状态"且易于造成液体回流"而脉络膜
平滑肌收缩则可使脉络膜变薄"抵消此种趋势"降低眼
压也会导致脉络膜上腔扩张

+"#, )

95脉络膜厚度的 ;<=测定

5>?为高分辨*非侵入式的医学成像技术"目前
5>?软件的革新取得长足进步"如 ':J)2D扫描模式以
及血管成像技术"此外硬件也在继 ?4=5>?及 O4=5>?
之后出现了 OO=5>?"从而真正实现了对眼底组织的超
高速#"## ### 次79$精准探测"可准确识别细微信号的
差异"特别是视网膜外层及脉络膜的细微结构"并采用
高阶算法识别血流信号并重建图像"使无创伤*免造影
剂的眼底血管成像技术成为可能"不仅可提供断层的
脉络膜影像"还可以结合第三方软件对脉络膜血管
#大血管*中血管*毛细血管$进行血管密度以及管径
的测量) 5>?仅在 "< 年的发展过程中就历经了时域*
频域及扫频源时代"扫描速度以及扫描波长的不断优
化与革新使其成为最具发展前途的新型层析成像技术)

传统影像学检查"如眼底照相及荧光素眼底血管
造影#JG:CG9J+G3BD92D*: ):I*3IB)EA."PP\$成像质量受
屈光间质以及 K@'的影响大"脉络膜中的黑色素对于
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激发光及发射光谱的吸收也影响了对于脉络膜的观

察) 吲哚青绿造影剂相对分子质量较大"吲哚青绿造
影术 #*:C32.):*:DIBDD: ):I*3IB)EA."6>]\$吸收波长
较长"对于脉络膜的观察更为清晰) 但由于光线对眼
球的纵向穿透作用"PP\及 6>]\还不能进行眼底组
织的横断面扫描) '46=O4=5>?7OO=5>?V扫描可以
深达巩膜"并可对脉络膜层进行断层扫描"5>?':J)2D
模式还可对脉络膜微细结构进行解读及准确地获取脉

络膜厚度信息"特别是以 OO=5>?在扫描速度*深度*
模式以及扫描软件方面的巨大突破"克服了以往眼底
成像技术的局限性"使得深达脉络膜"甚至巩膜的结构
得以清晰的呈现"为疾病的诊断及随访提供了有用的
工具"5>?在疾病诊断特别是分型方面的作用日益
重要)

:5黄斑区脉络膜肥厚性疾病谱

肥厚型脉络膜疾病谱正是基于 5>?对脉络膜的
成像特点"将一类与慢性持续性脉络膜增厚相关的具
有相似临床表型的黄斑部疾病进行分类) 还有一些疾
病与脉络膜肥厚相关"如小柳 原̂田综合征*多发性渐
进性白点综合征及多发局灶性脉络膜炎) 肥厚型脉络
膜疾病的患者具有相似的患病危险因素"如 \型性
格*精神压力大*妊娠*吸烟史以及糖皮质激素和拟交
感神经药物应用等) 该类疾病具有相似的临床特征&
#"$局灶性 VBG2A 膜以及 K@'断裂"出现浆液性神经
上皮脱离%#& $相对增加的脉络膜厚度"可以是弥漫
性"也可以是限局性%#%$脉络膜外层血管扩张"导致
脉络膜肥厚 #肥厚血管 E)2A.HD99D+9$ %# Y $位于肥厚
血管之下的脉络膜毛细血管及 # O)FF+DB层$缺失或变
薄"肥厚的血管形态也可进一步为 ':J)2D模式所
证实)
:185>O>

>O>为眼科首个命名的肥厚型脉络膜疾病 #图
"$"发病年龄为 &# Z<# 岁"男女发病比例为 0 _""患病
率为 "70 万 Z"7< 万) 患眼最佳矫正视力为 # "̀ Z
" #̀) 本病的确切病因还不清楚"但认为脉络膜毛细血
管渗漏与视网膜外屏障功能失调是发病的根本原因"
原发病灶在 K@'和脉络膜毛细血管层"目前提出的发
病机制有 K@'功能失调7弥散理论和脉络膜功能失
调7脉络膜高渗漏理论)

关于脉络膜毛细血管通透性增加的机制有如下假

说&#"$血液动力学或血管调节功能失常%#&$脉络膜
静脉血流障碍而影响脉络膜热调节功能"血 视̂网膜

外屏障结构破坏) 关于 >O>发病时 K@'生理机制的

破坏原发于脉络膜毛细血管渗漏之前还是继发于其后

的问题"目前尚无法肯定)
急性 >O>常有自限性"对患者视力影响较小"但

病程超过 0 个月的慢性 >O>可能出现外部视网膜萎
缩*新血管形成*囊性黄斑变性和大疱性视网膜脱离等
并发症) 5>?常表现为呈典型平滑凸起的浆液性神
经上皮或 K@'脱离"脉络膜增厚) 慢性 >O>患者的主
要特征是有视网膜下液且伴 K@'改变) 5>?还可以
显示外层的视网膜病变"如与慢性视网膜下液相关的
光感受器外节段增厚和椭圆带以及外界膜断裂) %0[
>O>并发&型脉络膜新生血管#2AB3*C)+:D3H)92G+)B*,)F*3:"
>UT$ 者 会 进 展 到 息 肉 样 脉 络 膜 病 变 # E3+.E3*C+
2A3B3*C+H92G+3EFA."@>T$ +"%, )

A B

C

D

图 858 例 >? 岁男性患者左眼 <@<表现!\&OO=
5>?可见黄斑区中心凹下神经上皮浅脱离!V&黄
斑中心'?4KO >OP区的脉络膜平均厚度为 Y&# %(
>&5>?\可见脉络膜毛细血管扩张"黄斑区浅层
毛细血管轻渗漏!4&彩色眼底照相示黄斑区神
经上皮浅脱离及小指状 K@'脱离

!

:195肥厚型脉络膜 K@'病变
肥厚型脉络膜 K@'病变 # E)2A.2A3B3*C E*I(D:F

DE*FAD+*3E)FA."@@'$为新命名的一类疾病"特点为 K@'
病变范围与其下异常肥厚的脉络膜相对应#图 &$"也
是常见的肥厚型脉络膜疾病谱中疾病之一

+"Y, ) 多数
医师认为 @@'是 >O>的前期病变"称其为 J3B(D
JBG9FD) 患者视力正常"仅有弥漫性或局灶性 K@'改
变"类似于 >O>"但临床上或影像学检查并未发现急性
或慢性视网膜下液"对侧眼常为急性 >O>) 眼底检查
可见橘红色结节样改变"其下为增厚型脉络膜病变)
发生神经上皮脱离的对侧眼可见 K@'病变"与 >O>相
似) K@'上皮病变 6>]\表现为脉络膜高灌注及限局

!$Q%!中华实验眼科杂志 &#"$ 年 < 月第 %< 卷第 < 期!>A*: R'-E 5EAFA)+(3+"S).&#"$"T3+1%<"U31<

Q2xvdWRWZXJzaW9uLQo?



性脉络膜血管扩张) 5>?表现为波浪样的细小 K@'
增生*玻璃膜疣样沉淀以及浆液性 K@'4) 自发荧光
显示低荧光"应与以下疾病相鉴别&早期年龄相关性黄
斑变性 #)ID=BD+)FDC ()2G+)BCDID:DB)F*3:"\S4$*非典
型黄斑萎缩*视网膜色素上皮炎或点状内脉络膜病变)
K@'局部改变与肥厚性脉络膜血管的位置相对应"由
于其下的脉络膜毛细血管以及 O)FF+D层的缺失"两者
均靠近 VBG2A 膜=K@'复合体) 自发荧光常表现为颗
粒状或混合性的点状低荧光)

A B

C D
图 958 例 >A 岁男性患者右眼 !!B表现!\&可见色素上皮的限局
性病灶!V&黄斑中心凹下平均脉络膜厚度为 Y&# %("黄斑中心
'?4KO >OP区的脉络膜平均厚度为 Y"" %(!>&5>?血管造影可见
K@'的不均匀改变!4&眼底彩色照相示黄斑区的 K@'改变
!

:1:5肥厚型脉络膜新生血管性病变
肥厚型脉络膜新生血管性疾病 # E)2A.2A3B3*C

:D3H)92G+)B*,)F*3:"@UT$是 K@'下的&型 >UT同时伴
有 @@'病变或 >O>的一类疾病的总称 +Q, "脉络膜增厚
以及不存在玻璃膜疣是 @UT与 \S4及其他疾病的主
要鉴别点) @UT患眼可发展为 @>T+"<, ) 6型 >UT的
高荧光会受到慢性 >O>所导致的 K@'病变的影响"因
此PP\显示@UT病灶边界不清"此外脉络膜的高渗漏
影响 6>]\晚期染料的显影) 5>?是帮助诊断鉴别的
有力工具"5>?血管造影#5>?):I*3IB)EA."5>?\$可
较明显地显示浅且不规则的 @'4隐匿新生血管 #图
%$) 因此 5>?上显示不规则的 @'4浅脱离是诊断脉
络膜增厚及肥厚型脉络膜疾病谱中新血管形成的敏感

指征) 虽然 6型 >UT也经常发生于湿性 \S4患者
#图 Y$"但具有肥厚脉络膜特点的 6型 >UT与湿性
\S4在表现型方面有很多区别) 随着病变的进一步
进展"@>T可能会在缓慢生长的 6型新生血管组织内
或其边缘生长) 息肉可引起渗出性黄斑病变"如脂质

沉着或出血) 6>]\可容易识别息肉&早期表现为高荧
光"晚期可表现为荧光的冲刷现象)

A B

C

D E F

G H

图 :58 例 :C 岁女性患
者左眼 <@<表现 ! \&
OO=5>?可见黄斑区无血
管区内高反射团"周围神
经上皮浅脱离!V&黄斑
中心 '?4KO >OP区的平
均脉络膜厚度为 %<& %(

>&5>?\可见相应位置的团形新生血管!4&彩色眼底照相示黄斑区
小的团样结节"周围神经上皮脱离!'&6>]\早期可见黄斑区轮辐
样高荧光团!P&6>]\晚期可见高反射斑!]&PP\早期可见团样高
荧光!X&PP\晚期可见荧光素渗漏
!

A B

C

D

图 ?58 例 D9 岁女性患者右眼湿性 3EF表现
\&OO=5>?可见神经上皮下团样高反射!V&黄
斑中心'?4KO >OP区的脉络膜平均厚度为 &Y& %(
>&5>?\可见深层视网膜及脉络膜睫状血管层
团样高反射#脉络膜新生血管$!4&彩色眼底照
相可见黄斑区颞侧约 "7& @4大小团样结节样结构!
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:1?5@>T&肥厚型脉络膜疾病谱中重要的表型
:1?18 5 6>]\在 @>T的诊断及分型中的作用!
&##$!&##; 年亚洲*欧洲 @>T治疗共识发布"&#"# 年
世界上发表了 @>T诊断及治疗指南"重点强调了
6>]\是 @>T诊断的金标准及 @>T分类和分型的依
据

+"0, ) 根据 6>]\及 5>?表现将 @>T分为两型"" 型
@>T可见滋养血管和引流血管"为非搏动性息肉"病
灶位于 VBG2A 膜与 K@'之间"息肉小"预后差) & 型
@>T没有可见的滋养血管"仅可见息肉病灶的网状血
管"呈局部扩张状"息肉较大且搏动) " 型 @>T与
\S4的遗传基因相关"& 型 @>T对抗血管内皮生长因
子#H)92G+)BD:C3FAD+*)+IB3NFA J)2F3B"T']P$和光动力
疗法# EA3F3C.:)(*2FADB)E."@4?$治疗反应好) 也有
研究者将 @>T分为 \型*V型和 >型"根据脉络膜血
管通道分为内部交联通道及 VTU型"内部交联通道又
称为 \型 @>T#典型 @>T$"预后较好) V=" 型 @>T无
荧光素血管渗漏">=" 型 @>T有荧光素血管渗漏"这 &
种都易出血"预后差)
:1?1955>?在 @>T诊断*分型及治疗中的作用!近
年来 5>?在 @>T诊断*分型与治疗中的作用越来越
重要"5>?的 V扫描模式为 @>T的诊断提供了重要依
据"如呈指状突起 K@'4*双层征*波浪样 K@'4等)
另外"伴随无血管造影软件 OO\4\的广泛应用"5>?\
对于分支血管网"甚至脉络膜息肉均可显示) 脉络膜
增厚与脉络膜血管高通透性密切相关"5>?显示息肉
样病灶的部位与脉络膜增厚的部位相对应) 但值得注
意的是"是否所有的 @>T都会出现脉络膜增厚- PG:I
等

+"%,
的一项多中心回顾性观察性研究根据脉络膜厚

度改变将 @>T患者分组"以 &## %(作为临界值研究
病灶区域中大脉络膜毛细血管层7中血管层与整个脉
络膜血管层厚度的比值是否降低) 6>]\显示 @>T患
眼脉络膜厚度正常或者变薄情况下分支血管网在造影

早期充盈的部位与局部 VBG2A 膜破裂处和滋养血管长
入处一致) 5>?检查提示脉络膜增厚的区域分布在
@>T病灶处或者周围) 研究发现"0"[@>T患者表现
为脉络膜肥厚) @>T患者根据脉络膜厚度的不同出
现 & 种不同的临床表型"即脉络膜肥厚型与脉络膜萎
缩变薄型"后者的可能机制为&#"$压力假说!脉络膜
大血管层增厚"同时发生脉络膜毛细血管层的萎缩改
变"增厚血管的压力直接作用在 K@'7VBG2A 复合体"
并导致局部 K@'细胞层的萎缩性改变和 VBG2A 膜功
能受损%#&$缺血假说!脉络膜毛细血管层稀疏变薄
导致脉络膜血管的缺血"继而诱发新生血管形成) 另
外一些研究证实"脉络膜肥厚与 @>T息肉的复发呈强

相关性) 因此"可将脉络膜是否肥厚作为 @>T治疗策
略的选择依据

+Q""%,#图 <$)

A B

C

D

图 >58 例 D? 岁女性患者左眼!<G表现!
\&OO=5>?可见拱形 K@'脱离!V&黄斑区
中心凹下脉络膜厚度为 0;" %(!>&5>?\
可见脉络膜睫状血管层的高反射团#息肉$
及网状结构#VTU$!4&可见视网膜颞上方
约 " <̀ @4大小橘黄色结节"其周可见深层
出血"结节下方可见条形黄色渗出

?5关注黄斑区肥厚型脉络膜疾病谱的研究方向

黄斑区肥厚型脉络膜疾病谱是近年来随着影像学

技术的不断进步而提出的新概念"在对疾病进行诊断"
特别是疾病分型方面提供了新的角度"同时基于影像
学检查结果的新的疾病分型方法正在建立) 将具有相
似临床表型的疾病进行归类与总结对探讨疾病的发病

机制和选择治疗策略具有重要意义) 有了更精确的*
无创的*分辨率高的诊断设备"面临着大数据时代的到
来"我们期待设计和实施更大样本量的高质量临床研
究以产生更多的循证医学证据"也期待实施相关的基
础研究提供更深入的理论依据"以帮助我们更好地认
识疾病) 眼科医师应充分了解关于黄斑区肥厚型脉络
膜疾病谱的最新概念和研究信息"利用影像学技术的
革新对相关疾病的脉络膜细微结构进行分析"探索黄
斑区肥厚型脉络膜疾病谱中相关疾病的新发现和新特

点"关注这些疾病的发病机制研究*诊疗研究和预后研
究的新进展)
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告知作者专家的审理意见"对稿件处理有不同看法的作者有权向编辑部申请复议"但请写出申请理由和意见)

稿件审理过程中作者可通过/中华医学会杂志社远程稿件管理系统0查询稿件的审理结果) 作者如需要采用通知或退稿通知

可与编辑部联系) 编辑部发给作者修改再审的稿件"如 & 个月没有修回"视为作者自行撤稿) 编辑部的各种通知将通过 '()*+发

出"投稿后和稿件审理期间请作者留意自己的电子信箱) 作者自收到采用通知之日起"即视为双方建立合约关系"作者如撤稿必须

向编辑部申诉理由并征得编辑部同意) 一旦稿件进入编排阶段"作者不应提出自撤稿件"在此期间因一稿两投或强行撤稿而给本

刊造成不良影响和7或经济损失者"编辑部有权给以公开曝光*通报并实施经济赔偿"作者自行承担一切责任和后果)

根据1中华人民共和国著作版权法2的相关条文"本刊编辑可对待发表的来稿按照编辑规范和专业知识进行文字加工*修改和

删减"修改后的稿件作者须认真校对核实"修改涉及文章的核心内容时双方应进行沟通并征得作者同意) 除了编辑方面的技术加

工以外"作者对已经发表论文的全部内容文责自负) 稿件编辑流程中编辑退回作者修改的稿件逾期 & 个月不修回者"视作自行撤稿)
#本刊编辑部$

!#;%! 中华实验眼科杂志 &#"$ 年 < 月第 %< 卷第 < 期!>A*: R'-E 5EAFA)+(3+"S).&#"$"T3+1%<"U31<

Q2xvdWRWZXJzaW9uLQo?
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