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!!$摘要%!背景!永存原始玻璃体增生症.M]MR/为儿童的先天性眼部疾病"因为其临床表现无特异性"
易误诊为先天性白内障"预后较差' 以往对 M]MR的临床特点研究较多"但对其组织病理学特点和免疫组织
化学染色的特点报道很少'!目的!研究 M]MR的临床表现和晶状体后纤维血管膜的组织病理学特点"为其
病理机制研究提供依据'!方法!采用回顾性系列病例研究方法"收集 =$$" 年 " 月至 =$#O 年 #= 月诊治的
% 例% 眼 M]MR患者的临床资料"所有患眼均接受先天性白内障针吸联合前部玻璃体切割术"对术中获取的晶
状体后纤维血管膜标本进行苏木精N伊红染色和过碘酸希夫染色"分析其组织病理学特点' 采用 &-J)<),- 二
步法行免疫组织化学染色"检测晶状体后纤维血管膜标本中波形蛋白 .R)'C-A)-/&平滑肌肌动蛋白 . _LQ/&
_>#$$&胶质纤维酸性蛋白.Ẁ QM/&神经元特异性烯醇化酶.S_&/&上皮膜抗原.&LQ/&@58O 和增生细胞核抗
原.M@SQ/的表达情况'!结果!% 例患儿均于出生后发现单眼 M]MR"主要临床表现类似于先天性白内障"
其中 " 眼 Q型超声检查显示患眼眼轴短于对侧健眼"# 眼伴眼球震颤&斜视和小角膜' % 例患儿均行白内障
针吸术联合前部玻璃体切割术"术中可见晶状体后囊膜后有白色纤维血管膜"其中 = 眼的纤维血管膜与玻璃
体内纤维束相连' 晶状体后囊膜纤维血管膜标本的组织病理学检查显示"纤维血管膜主要由疏松或黏液样结
缔组织纤维&毛细血管或小静脉血管组成"有些病例内可见过碘酸希夫阳性染色物质&残留的透明状玻璃体动
脉或分化的脂肪细胞' 免疫组织化学检测显示"晶状体后囊膜纤维血管膜中可见短梭形或梭形细胞"具有纤
维细胞的特点"部分细胞具有肌纤维母细胞的特征"增生活性较低' # 例标本中可见纤维血管膜伸入晶状体
囊膜内"导致晶状体和睫状体的发育异常' O 例患儿随诊 % V0 年"术后最佳矫正视力.b@RQ/分别为 $T$%&光
感&$T$" 和 $T$9"眼压正常'!结论!M]MR首诊多误诊为先天性白内障"术后 b@RQ较差' 晶状体后纤维血
管膜主要是由于原始玻璃体内中胚叶细胞持续增生和透明动脉不能退化所致"纤维血管膜的增生导致晶状
体发育异常'!

$关键词%!儿童( 眼部异常:病因学( 眼部疾病:先天性( 增生( 玻璃体:异常( 晶状体后膜( 永存原
始玻璃体增生症:病理
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(-H <'(**4,E-C(3\BCECAE,*C-A(*'C'GE(-C<ICEC<CC- H2E)-.ABC<2E.CE+)- (**4(<C<"(-H ABCIB)ACG(-H ABE,2.B ABC
J)AEC,2<)- = C+C<3M(AB,*,.)4(*CF(')-(A),- <B,ICH AB(AABCECAE,*C-A(*'C'GE(-CI(<'()-*+4,'/,<CH ,D*,,<C,E
'+F,)H 4,--C4A)JCA)<<2CD)GCE<"ABC4(/)**(E)C<(-H <'(**JC)-<3MQ_ /,<)A)JCA)<<2C"EC<)H2(*AE(-</(EC-A(EACE+(-H
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$T$9 EC</C4A)JC*+3\BC)-AE(,42*(E/EC<<2ECI(<-,E'(*)- (**ABCC+C<3! F(&-+>4'(&4! M]MR )<2<2(**+
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!!永存原始玻璃体增生症 . /CE<)<AC-AB+/CE/*(<A)4
/E)'(E+J)AEC,2<"M]MR/是由于胚胎期原始玻璃体未能
正常消退而持续增生所致的先天性玻璃体异常"临床
上较少见"主要表现为白瞳症状和晶状体后纤维血管
膜增生"多数病例首诊时误诊为先天性白内障' 迄今
为止"有关 M]MR患者晶状体后纤维膜的组织病理学
研究仍较少见"中国仅有 % 例 M]MR的病理及免疫组
织化学研究报道

)#* ' 本研究对 M]MR患儿的临床特点
和晶状体后纤维血管膜的病理学和免疫组织化学染色

特点进行总结分析"为 M]MR的发病机制研究提供
依据'

:7材料与方法

:3:7材料
:3:3:7标本收集

收集天津市眼科医院 =$$" 年 " 月至 =$#O 年 #=
月诊治并经组织病理学检查证实的 % 例 % 眼 M]MR患
儿的临床及病理学资料"包括年龄&性别&眼位&临床表
现&眼部超声检查表现&组织病理学和免疫组织化学检
查结果'
:3:3;7主要试剂及仪器

鼠抗人波形蛋白.R)'C-A)-/抗体.WL$9="$=/&鼠
抗人平滑肌肌动蛋白抗体.<',,AB '2<4*C(4A)-"_LQ/
. WL$?"#$= /& 兔 抗 人 _>#$$ 蛋 白 多 克 隆 抗 体
.WY$8##$=/&兔抗人胶质纤维酸性蛋白抗体 ..*)(*
D)GE)**(E+(4)H)4/E,AC)-"Ẁ QM/ .WY$88O$=/&鼠抗人神
经元特异性烯醇化酶抗体 . -C2E,- </C4)D)4C-,*(<C"
S_&/.WL$?98$=/&鼠抗人上皮膜抗原抗体.C/)ABC*)(*
'C'GE(-C(-A).C-"&LQ/ .WL$%#8$= /&鼠抗人 @58O
抗体 . WL9#%"$= /& 鼠抗人增生细胞核抗原抗体
. /E,*)DCE(A)-.4C**-24*C(E(-A).C-"M@SQ/.WL$?90$=/&

W\R)<),-\Lm
抗鼠:兔通用型免疫组化检测试剂盒

.We%$$9$"Q/&5Qb染色液 .We%$$"#$/ .丹麦 5(e,
公司 /' dC)4(aL=="" 全自动组织切片机& dC)4(
O$$$b研究型正置显微镜.德国 dC)4(公司/'
:3;7方法
:3;3:7晶状体后纤维血管膜标本的收集及组织病理
学检查7所有患眼均接受白内障针吸Y前部玻璃体切
割术"术中可见晶状体后囊膜后白色纤维血管膜"收集
白色纤维血管膜标本行病理学检查' 取术中收集的晶
状体后纤维血管膜标本"立即放入体积分数 #$U的中
性甲醛溶液中固定 =O B"常规石蜡包埋后进行组织切
片' 对每例标本进行连续切片"切片厚度 " !'"每隔 O
张切片取# 张切片进行后续病理学检查"每例标本共
取 #$ 张切片"置干燥箱中烤片 = B"常规脱蜡处理"分
别行常规苏木精N伊红染色和过碘酸希夫染色"光学
显微镜下观察晶状体后纤维血管膜的组织病理学特点

并拍照'
:3;3;7晶状体后纤维血管膜标本的免疫组织化学检
查7采用免疫组织化学法检测晶状体后纤维血管膜标
本中 R)'C-A)-& _LQ& _>#$$ 蛋白& Ẁ QM&S_&&&LQ&
@58O 和 M@SQ的表达' 采用 &-J)<),- 二步法染色"主
要步骤包括将石蜡切片脱蜡和水化后进行微波抗原修

复"Mb_ 冲洗 8 次"滴加体积分数 8U过氧化氢溶液作
用 #$ ')-(Mb_ 冲洗 8 次"滴加一抗抗体后在 89 l恒
温培养箱中孵育 #T" B(Mb_ 冲洗 8 次&滴加辣根过氧
化物酶标记的 W\R)<),-\Lm

工作液"89 l恒温培养箱中
孵育 8$ ')-"Mb_ 冲洗 8 次"5Qb显色和苏木素复染'
光学显微镜下观察晶状体后纤维血管膜的免疫组织化

学特点' 除 M@SQ细胞核呈棕黄色染色外"其他抗体
染色细胞的细胞质呈棕黄色判定为目的蛋白表达

阳性'
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;7结果

图 :7!P!_患者眼部 @型超声检查图像!可
见玻璃体内条索状强回声"一端朝向晶状体后
极部"另一端连接于视盘.箭头/

表 :7J 例 !P!_患者的临床资料

性别
就诊

年龄
眼位

临床表现

后囊膜

混浊

血管

长入

睫状突

拉长

晶状体

机化

眼球

震颤
斜视

后部

M]MR

眼轴长度.''/

患眼 对侧眼 双眼差

男 ? 个月 左 m m N N N N N #0T"= =#TO8 #T#0

男 ## 个月 右 m m N N N N m

男 9 个月 右 m m N m m m N =$T8? ==T98 =T8"

女 8 个月 左 m m m N N N m =$T?$ =#T$$ $T=$

男 % 个月 右 m N N m N N N ==T$# =$TO0 #T"=

女 O 岁! 右 m N N N N N m =#TO% =8T%# =T#"

!注#M]MR#永存原始玻璃体增生症!m#阳性(N#阴性

;3:7M]MR患者的临床特点
本组 % 例患者中包括男 O 例"女 = 例(均为单眼发

病"其中右眼 O 例"左眼 = 例' 患者就诊年龄为出生后
8 个月 VO 岁' % 例患儿均为足月产"全身其他组织器
官发育无异常"均因监护人发现患眼瞳孔区发白而就
诊"症状出生后即存在"以先天性白内障收入院' 眼部
检查发现"O 眼晶状体后囊膜呈乳白色混浊"= 眼瞳孔
后可见机化的漂浮物"眼底均无法窥清' 眼部 b型超
声检查发现"= 眼可见视盘前机化条索.图 #/"# 眼玻
璃体混浊"另外 O 眼未见玻璃体异常' " 例患者行 Q
型超声检查"患眼眼轴均短于对侧眼"双眼间眼轴差值
为 $T=$ V=T8" ''"# 眼伴有眼球震颤和斜视"# 眼伴
有小角膜.表 #/' 所有患眼均接受白内障针吸m前部
玻璃体切割术"术中可见晶状体后囊膜后白色纤维血
管膜"其中 8 眼纤维血管膜与玻璃体内纤维束相连"
= 眼瞳孔区未见正常晶状体"纤维血管膜呈小球状或
团块状"与周围组织粘连(# 眼晶状体前囊膜表面有细
丝状残膜和细小血管"晶状体后囊膜周边部可见被牵
拉而伸长的睫状突'

本组患眼中 O 眼于术后 $T" V8 年进行'期人工
晶状体.)-AE(,42*(E*C-<"76d/植入术"另外 # 眼因晶状
体结构异常而行'期睫状沟固定缝合 76d"后因 76d
脱位再次手术固定 76d' O 例患者随诊 % V0 年"术后
最佳矫正视力.GC<A4,EEC4ACH J)<2(*(42)A+"b@RQ/分别
为 $T$%&光感&$T$" 和 $T$9"眼压均正常'
;3;7M]MR的组织病理学特点

M]MR的大体观察发现"= 例标本呈灰白色小球状
纤维团块"大小约 8 ''n8 ''n= ''"局部表面黏附有
少量色素膜样组织(另 O 例标本均呈灰白色膜状组织"
直径为 8 VO ''"厚度为 #T$ V#T" ''' 光学显微镜
下观察显示"晶状体后纤维血管膜由疏松结缔组织纤

维组成"有些部位类似于黏液样结缔组织纤维"纤维间
含有数量不等的梭形或短梭形细胞和毛细血管"其中
= 例标本在结缔组织的纤维间或纤维细胞周围可见过
碘酸希夫染色阳性物质"# 例标本纤维血管膜表面黏
附有少许很薄的晶状体囊膜"另有 # 例标本呈团块状
纤维血管组织增生"有些部位可见小灶状脂肪细胞分
化"纤维团块的表面黏附有形态不规则的睫状突和厚
薄不均的晶状体囊膜"局部囊膜间含有少量红染的晶
状体皮质"类似于残留的晶状体组织"有些部位晶状体
囊膜呈不规则卷缩状或伸延到纤维血管组织内' % 例
标本中有 " 例可见纤维血管膜中有 # 条管径较粗大的
血管"管腔呈圆形或椭圆形"血管壁稍厚"管壁内面衬
覆有血管内皮细胞"可能为未完全退化的透明动脉
.图 =/'
;3<7M]MR标本的免疫组织化学染色特点

% 例 M]MR标本晶状体后纤维血管膜中的纤维组
织&梭形和短梭形细胞中 R)'C-A)- 呈阳性表达"而不表
达 S_&&_>#$$ 和 Ẁ QM"M@SQ阳性细胞比例均j#U'
血管壁细胞和部分梭形或短梭形细胞对 _LQ和 @58O
呈阳性表达.图 8/'

<7讨论

M]MR是胚胎发育期原始玻璃体和玻璃体血管未
消退"并在晶状体后方增生而形成的一种玻璃体先天
异常

)=N8* "可分为前部 M]MR&后部 M]MR和混合型
M]MR"多单眼发病"有些病例可伴有眼部其他组织发
育异常

)ON"* ' 前部 M]MR常表现为不同程度晶状体混
浊或后囊下皮质混浊&晶状体后纤维血管膜及拉长的
睫状突等(后部 M]MR表现为与视盘相连的玻璃体纤
维血管膜及先天性小眼球

)%* "可伴有视神经发育不
良&视网膜脱离等 )9* ' 随着疾病的发展"前部 M]MR患
者晶状体后的纤维血管膜可长入晶状体"引起晶状体
混浊&膨胀"可继发闭角型青光眼"继而进一步导致视
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图 ;7!P!_晶状体后纤维血管膜标本的组织病理学检查!Q#纤维血管膜呈薄膜状"其间含有 # 条管壁较厚的大血管.黑箭头/ "纤维血管膜一
侧表面附有少许晶状体囊膜.绿箭头/ .]&n#$$/!b#纤维细胞排列呈波浪状"可见膜组织表面的晶状体囊膜.箭头/ .MQ_ n=$$/!@#纤维细胞
呈短梭形"细胞核较小"细胞间有大量细小的胶原纤维和少量血管.]&nO$$/!5#纤维细胞周围含有 MQ_ 染色阳性的黏蛋白性物质.MQ_ nO$$/
&#大体观察下纤维血管组织呈小球状团块"周围黏附有少许色素膜组织.箭头/! &̀W#纤维血管膜表面黏附有发育不良的睫状突.箭头/ .]&nO$"
]&n=$$/!]#纤维血管膜中血管较多"其表面黏附有厚薄不一的晶状体囊膜组织.箭头/ .]&n#$$/!7#有些部位类似于残留的晶状体组织"囊
膜间含有红染的晶状体皮质.箭头/ .]&n=$$/!P#纤维血管膜中可见脂肪细胞化生.箭头/ .]&nO$$/!e#纤维血管膜中可见 # 条管径较大的
小血管"周围血管套形成.箭头/ .]&n=$$/!d#纤维血管膜中可见 # 条扁椭圆形&管壁较厚的大血管.箭头/ .]&n=$$/

A B C D
图 <7!P!_晶状体后纤维血管膜标本的免疫组织化学检测.5QbnO$$/!Q#晶状体后纤维血管膜的纤维细胞中 R)'C-A)- 抗体呈阳性表达!b#
部分纤维细胞中 _LQ抗体呈阳性表达!@#残留透明动脉的血管壁细胞.箭头/和部分纤维细胞中 _LQ抗体呈阳性表达!5#血管壁细胞和部分
纤维细胞中 @58O 抗体呈阳性表达

功能损害' 因此单眼后极性白内障或先天性白内障伴
有小眼球患者应考虑到前部 M]MR的可能性'

M]MR多发生于婴幼儿"出生时即有白瞳症"易误
诊为先天性白内障' 一般认为先天性白内障的发生可
能是由于纤维血管膜覆盖晶状体后表面或纤维血管膜

长入晶状体内"影响了晶状体代谢' 本研究中 % 例患
儿均于出生后即发现单眼 M]MR"临床表现类似于先
天性白内障"其中 " 例行 Q型超声检查发现患眼眼轴
短于对侧健眼"可伴有晶状体前囊表面细丝状瞳孔残
膜&玻璃体机化索条&眼球震颤或斜视' 本组患者中

O 例在手术中可见晶状体后囊膜较厚和晶状体后纤维
血管膜"其中 = 例分别伴有牵拉伸长的睫状突或纤维
血管膜与后部玻璃体机化条索相连"另外 = 例术中未
见正常晶状体"瞳孔区见灰白色纤维血管膜样组织"且
与周围组织粘连紧密' 患者的手术标本组织病理学检
查显示纤维血管膜呈团块状增生"表面有许多不规则
分布的晶状体囊膜和发育异常的睫状体组织"局部囊
膜间含有少量晶状体皮质"有些囊膜组织延伸到纤维
血管膜内"考虑其可能是由于纤维血管膜过度增生"影
响了晶状体发育而导致的一种先天性异常'
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有关 M]MR的组织病理学的报道较少见' 本组病
例的观察结果显示"M]MR患儿晶状体后纤维血管膜
多数呈较薄的纤维膜状"结缔组织纤维和毛细血管或
裂隙状小静脉血管组成"纤维细胞之间可含有 MQ_ 染
色阳性的粘蛋白物质' 纤维血管膜中的细胞数量较
少"大多数类似黏液样结缔组织"在黏液样基质或纤细
的胶原纤维中散在分布有少量梭形和短梭形纤维细

胞' 在 # 例纤维血管膜中可见小灶状脂肪细胞"其可
能由于膜组织中间叶细胞分化所致' 免疫组织化学染
色结果显示"纤维血管膜组织中的梭形细胞中表达
R)'C-A)- 抗体而不表达 _>#$$&Ẁ QM和 S_&"证实膜组
织中的梭形或短梭形细胞来源于中胚叶组织"主要是
由于原始玻璃体持续增生所致' 李亮等 )#*

和本研究

观察结果均显示"M]MR纤维血管膜的部分细胞中
_LQ表达阳性"说明其具有肌纤维母细胞的特征"可
引起膜组织收缩"从而牵拉睫状突或晶状体囊膜"因此
扩瞳检查时通常可见到被纤维血管膜牵拉的睫状突

起' 本研究观察结果还显示"纤维血管膜的部分梭形
或短梭形细胞可表达 @58O"说明这些细胞可能具有树
突状间质细胞的性质' 此外"本组 % 例纤维血管膜中
M@SQ阳性细胞均j#U"说明尽管纤维血管膜持续增
生"但膜组织中细胞的增生活性较低"增生缓慢' 本组
患者中有 " 例纤维血管膜中可见管径较大的血管"血
管壁较厚"考虑其可能为残留的透明动脉' 李亮等 )#*

的报道显示"M]MR纤维血管膜中伴有炎性细胞"可促
进 M]MR的增生及组织的凋亡&坏死和吸收"推测炎性
细胞可能是由于纤维血管膜牵拉导致晶状体后囊破

裂"进而引发的局部免疫反应所致'
M]MR的治疗主要以手术为主"手术方式主要是

白内障针吸联合前部玻璃体切割术"并行-期或'期
76d植入 )8"?N0* ' 目前报道的 M]MR患者术后远期视力
不一"谭凤 玲等)9*

报道术后最佳矫 正 视 力 . GC<A
4,EEC4ACH J)<2(*(42)A+"b@RQ/t$T$" 者占 =$T$U(5(<<
等

)?*
报道术后 b@RQt$T# 者占 9:=O(_)-B(等 )#$*

报道

术后 b@RQ!=$:=$$ 者占 #$$U.?:?/"!=$:%$ 者占
"$U.O:?/' 术后可以恢复部分视功能"防止继发性
病变"如并发性白内障&继发性闭角型青光眼等的发
生' 随着现代手术技术和设备的进步"M]MR的远期
视力有望逐步提高' 影响 M]MR手术治疗预后的因素
有很多"包括手术时机的选择&术后合理的弱视训练和
治疗&是否合并小眼球&严重的黄斑发育不良&视网膜
发育异常或视网膜脱离等

)#$N#"* '
综上所述"本研究结果显示 M]MR多以先天性白内

障首诊"术后b@RQ较差"晶状体后纤维血管膜主要是由

于原始玻璃体内中胚叶细胞持续增生和透明动脉未退化

所致"纤维血管膜的增生可影响晶状体的正常发育'
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