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!!(摘要)!背景!玻璃体淀粉样变性属于常染色体显性遗传性眼病"常导致患者视力下降而影响其生活

质量"目前其主要治疗方法为玻璃体切割术"但中国对其手术疗效的分析少有报道*!目的!观察并分析玻璃

体切割术治疗玻璃体淀粉样变性的疗效*!方法!对 %#55 年 , 月至 %#5, 年 % 月在贵州医科大学附属医院行

玻璃体切割术的玻璃体淀粉样变性患者 6 例 55 眼的临床资料进行回顾性分析"观察患者术前及术后 5 周$6

个月$% 年的最佳矫正视力#>?@A%$眼压$裂隙灯显微镜检查和眼底表现"以及术后 5 周$6 个月术眼荧光素

眼底血管造影#BBA%表现* 患眼玻璃体切割标本行刚果红染色"观察其病理学表现*!结果!术前 " 眼视力

为数指7,# 0'"6 眼视力为手动7,# 0'"眼压为#5,C#;D%C5%%''EF#5 ''EFG#C5,, HI(%"裂隙灯显微镜下可

见玻璃体内固定的白色絮状混浊物"晶状体后囊有白色膜状物附着* 术后 5 周$6 个月及 % 年"+ 眼 >?@A为

5C#"$ 眼为 #C=* 术后 5 周$ 6 个月及 % 年术眼眼压分别为 # 5,C,% D%C#+ %$ # 5$C#; D%C$+ % 和 # 5%C,% D

5C=+%''EF* 术后 5 周 55 眼 BBA可见周边视网膜血管局部荧光素渗漏"术后 6 个月 BBA检查未见明显异

常* % 例 $ 眼术后 % 年可见周边视网膜表面白色淀粉样物质增多">?@A无明显下降* 术眼玻璃体切割标本

经刚果红染色证实为淀粉样变性*!结论!玻璃体切割术是治疗玻璃体淀粉样变性的有效方法"能有效改善

患眼视力* 术后远期周边部视网膜可出现复发病灶"但不影响患眼视力*!
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!!玻璃体淀粉样变性是指淀粉样物在玻璃体中沉
积"导致患眼视功能逐渐衰退的一种罕见的常染色体
显性遗传疾病

+5, "主要临床特征为玻璃体内有相对固
定的絮状$颗粒状或团块状的白色混浊物以及晶状体
后囊膜上有白色膜状物附着

+%, "视功能逐渐下降"病
程长者视力可至光感"严重影响患者的生活质量* 目
前玻璃体淀粉样变性的治疗方法仍以玻璃体切割术为

主"但国内对其手术疗效的分析少有报道* 本研究对
玻璃体切割术治疗玻璃体淀粉样变性的疗效进行观察

和分析*

@3资料与方法

@/@3一般资料
采用回顾性研究设计"收集 %#55 年 , 月至 %#5,

年 % 月在贵州医科大学附属医院行玻璃体切割术的玻
璃体淀粉样变性患者 6 例 55 眼"其中男 $ 例"女 % 例&

年龄 ,; $̂6 岁"平均 $, 岁* 本组患者均有家族史*

纳入经组织病理学检查证实为玻璃体淀粉样物质沉

积$玻璃体混浊随病程逐渐加重及无相关手术禁忌证
者的病例资料* 排除由玻璃体积血$葡萄膜炎所致的
玻璃体混浊和由病理性近视$青光眼$糖尿病视网膜病
变等所致的视力下降者*
@/A3方法
@/A/@3患眼手术过程及随访3患眼均行标准三通道
玻璃体切割术"术中尽可能切割玻璃体"尤其是后极部
的玻璃体"但需注意避免造成医源性视网膜裂孔* 术
中所有患眼均用平衡盐溶液填充* 术中切割的玻璃体
标本均行组织病理学检查* 术后随访 % 年"分别于术
前及术后 5 周$6 个月$% 年测定患者的最佳矫正视力
#TL9J01KKL0JLO R)9M(*(0M)JN">?@A%和眼压"裂隙灯显
微镜下观察眼前节反应"用间接检眼镜行眼底检查*

分别于术后 5 周和 6 个月行荧光素眼底血管造影
#QM:OM9Q*M1KL90L): (:F)1FK(SPN"BBA%检查*
@/A/A3玻璃体标本的组织病理学检查3按甲醇刚果
红法步骤进行"将组织固定于体积分数 5#_甲醛溶液
中"常规石蜡包埋&$ !'厚切片"常规脱蜡至水&甲醇

刚果红液染 5# '):"倾去染液&碱性乙醇分化 % "̂ 9"

于光学显微镜下控制分化程度&流水冲洗 " '):&X(NLK

苏木素浅染细胞核&流水冲洗 5# '):&常规脱水透明"

中性树胶封片&于显微镜下观察"淀粉样蛋白呈红色*

A3结果

A/@3患眼术前临床表现和特征
术前 " 眼裸眼视力为数指7,# 0'"6 眼为手动7

,# 0'"均不能屈光矫正* 所有患者眼前节检查未见异
常"光定位准确"色觉正常* 患者平均眼压为#5,C#;D
%C5%%''EF#5 ''EFG#C5,, HI(%"裂隙灯显微镜下
可见晶状体后囊膜有白色膜状物附着#图 5%"检眼镜
下可见玻璃体呈白色固定絮状混浊"其间散在高密度
的白色斑点* 病程长者玻璃体混浊更严重"眼底窥
不清*
A/A3患眼术后临床表现和特征

术后 5 周$6 个月及 % 年"+ 眼的>?@A均为 5C#"$

眼的 >?@A均为 #C=&术后 5 周$6 个月及 % 年术眼平
均眼压分别为 # 5,C,% D%C#+ %$ # 5$C#; D%C$+ % 和
#5%C,%D5C=+%''EF"晶状体后囊膜的白色膜状附着
物已清除#图 %%"玻璃体无混浊* 术后 5 周"周边视网
膜可见少许出血点#术中已发现%"周边视网膜可见少
量白色玻璃体淀粉样物质残留#图 ,%&术后 6 个月"周
边视网膜出血点消失"白色玻璃体淀粉样物质稍增多
#图 $%&术后 % 年"周边视网膜表面白色淀粉样物质明
显增多者 $ 眼#图 "%* 术后各时间点术眼后极部视网
膜均正常* BBA检查显示"术后 5 周视网膜周边血管
可见少许荧光素渗漏#图 6%"术后 6 个月未见明显异
常#图 +%* 至随访期结束时术眼均未见玻璃体混浊复
发* 组织病理学检查显示"所有患眼玻璃体标本刚果
红染色均阳性"呈红色染色 #图 = %"诊断为淀粉样
物质*

B3讨论

淀粉样变性是一组异质性疾病"发病机制为蛋白

质异常折叠形成含有 "折叠片的纤维样结构并在细
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图 @3患眼术前裂隙灯显
微镜检查!可见晶状体后
囊附着白色膜状物"玻璃
体呈白色絮状混浊!图 A
3玻璃体切割术后术眼裂
隙灯显微镜检查!可见玻
璃体清晰"晶状体后囊的
白色附着物已被清除 !

图 B3玻璃体切割术后 @ 周术眼彩色眼底照相!后极部视网膜未见异常"周边视网膜少
量白色玻璃体淀粉样物质残留!图 C3玻璃体切割术后 D 个月术眼彩色眼底照相!周边
视网膜白色玻璃体淀粉样物质较术后 5 周稍增多!图 E3玻璃体切割术后 A 年术眼彩色
眼底照相!周边视网膜白色玻璃体淀粉样物质较术后 6 个月明显增多!图 D3玻璃体切
割术后 @ 周 FF1!可见视网膜周边血管少许荧光素渗漏#箭头%!图 G3玻璃体切割术
后 D 个月 FF1!视网膜周边血管未见异常荧光!图 H3玻璃体标本的组织病理学检查
#刚果红 %̀##%!刚果红染色阳性"呈红色弥散染色

胞外组织中沉积"进而造成不同程度的脏器功能障
碍

+,a$, * 玻璃体淀粉样变性则是淀粉样蛋白沉积于玻
璃体中"造成玻璃体混浊"继而视力缓慢下降*

淀粉样变性可累及全身多个系统",#_ ,̂"_的
患者以自主神经病变为首发症状

+", "同时还可伴有周
围神经病变以及不同程度的内脏淀粉样变性"其中以
心脏和肾脏淀粉样变性常见* 眼部的局限性淀粉样变
性仅占 "C$_ +6, "主要发生于玻璃体"也可累及结膜$
小梁网$泪腺$外直肌等"出现进行性视力下降$干眼$
青光眼$眼球运动障碍等症状 ++, * 本研究纳入的 6 例
患者未发现眼部其他部位及全身淀粉样变性*

玻璃体淀粉样变性的诊断依据为玻璃体特征性白

色絮状混浊"但需排除其他原发性或继发性玻璃体疾
病"病理检查为诊断的金标准 +=, * 淀粉样变性的病理
学诊断要点为'#5%苏木精a伊红染色呈粉红色$无定
形$蜡样$有特征性的裂纹样淀粉样沉积物&#%%刚果
红染色呈红棕色$偏振光下呈特征性的双色性和苹果
绿双折射&#,%免疫组织化学染色蛋白沉积物呈 #或 $
轻链限制性&#$%超微结构检查淀粉样蛋白显示为随
机排列的$外径为 + 5̂# :'的原纤维结构 +;, * 本研究
中 55 眼玻璃体标本经刚果红染色证实为淀粉样变性*

玻璃体切割术是治疗玻璃体淀粉样

变性的主要方法"由于患眼玻璃体脆性
大"混浊的玻璃体与视网膜粘连紧密"尤
其是在视网膜血管附近"给手术操作带
来一定困难"变性玻璃体难以完全清除"
患者容易复发* 本研究中患眼玻璃体切
割术后 5 周$6 个月$% 年 >?@A为 #C= ^
5C#"推测玻璃体淀粉样变性仅造成了屈
光间质的混浊"对患眼视网膜功能影响
不大* 玻璃体淀粉样变性经玻璃体切割
术后仍可能复发

+5#, * 本研究中 $ 眼于
术后 % 年时可见眼底周边视网膜表面白
色淀粉样物质较术后 6 个月明显增多"
可能是由于视网膜周边玻璃体未完全切

割"淀粉样物质随着时间继续沉积于残
留玻璃体中所致* 本研究中还发现"玻
璃体淀粉样变性复发患者后极部视网膜

未见异常">?@A未受影响"因此术中视
网膜周边部玻璃体无需强调彻底切割干

净"尽可能避免医源性视网膜裂孔的
发生*

本研究中 6 例 55 眼患者于术后 5
周检查时周边视网膜可见少许出血点

#术中已发现%"BBA检查可见视网膜周边血管少许荧
光素渗漏"推测是周边变性玻璃体与视网膜血管粘连
紧密"术中提高负压抽吸玻璃体时损伤视网膜内屏障
所致"随着时间推移"视网膜内屏障逐渐修复正常"因
此术后 6 个月时"55 眼周边视网膜出血点已完全消
失"BBA检查未见异常*

研究表明"玻璃体淀粉样变性与继发性青光眼存
在一定相关性

+55a5%, "玻璃体淀粉样变性患者可由于淀
粉样物质沉积于房角小梁网而导致眼压增高"进而发
生继发性青光眼

+5,, * E(K(1H(等 +5$,
认为淀粉样物质

的沉积与青光眼的发生有一定的时间间隔* 本研究中
6 例 55 眼患眼术前眼压均在正常范围内"行房角检查
未见淀粉样物质"可能与淀粉样物质尚未累及房角有
关* >L)Kb1等 +5",

研究发现"玻璃体淀粉样变性经玻璃
体切割术后可增加青光眼的发生率"可能是由于手术
中切割了玻璃体前界膜"导致淀粉样颗粒随房水循环
沉积于房角小梁网"阻碍房水引流"造成眼压升高所
致* 本研究中 55 眼术后随访 % 年时眼压均在正常范
围内"其可能与随访时间短"青光眼尚未发生有关"因
此"建议对此类患眼进行长期随访"监测眼压变化*

玻璃体淀粉样变性临床上较少见"因其多属于常
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染色体显性遗传性疾病"故尚无有效的预防措施"规
范$有效的治疗方法显得尤为重要* 本研究结果显示"
玻璃体淀粉样变性患者经玻璃体切割术后 >?@A基本
恢复正常"虽部分患者复发"但不影响其视力"术后复
查未见眼压升高$视网膜脱离等并发症"可见玻璃体切
割术是治疗玻璃体淀粉样变性的有效方法* 但因本研
究中纳入的样本量小"随访时间较短"因此玻璃体切割
术对玻璃体淀粉样变性的治疗效果尚需大样本量和长

期随访研究进行验证*

参考文献

+5, ELKK)0H Xc"2L>KMN:Lc"E1K1MS)(: 2d"LJ(*/X(99)RL*LSJ1'L:):FL(*
('N*1)O19)9(9910)(JLO V)JP ( @(*,#XLJJK(:9JPNKLJ): FL:L+ \,/
]LMK1*1FN"5;;6"$+#$% e;==a;;%/

+%, 21QJ>E" X(0PL'LKf" dH)::LKX" LJ(*/I(K9S*(:(R)JKL0J1'NQ1K
R)JKL1M9('N*1)O19)9+\,/3SPJP(*'1*1FN"5;=+";$#6% e6#+a655/

+,, g(0P'(:: E\">11JP 2f">11JP d&"LJ(*/X)9O)(F:19)91QPLKLO)J(KN
('N*1)O19)9(9Ag# SK)'(KN% ('N*1)O19)9+\,/]&:F*\XLO"%##%"
,$6#%,% e5+=6a5+;5/234'5#/5#"6 7]&\X1(#5,,"$/

+$, g(R(JL**)B"@K(:(\A/IK1JL1')0JNS):F1Q('N*1)O OLS19)J9): 9N9JL')0
('N*1)O19L9+\,/A'N*1)O"%#55"5= # $ % e5++ a5=%/234'5#/,5#; 7
5,"#65%;/%#55/6,#+6%/

+", h)*0WLH E&"g(K991: X"&K)0W1: >Y/g1:F<JLK'O(J(QK1'JPLB(')*)(*
A'N*1)O1J)0I1*N:LMK1S(JPNh1K*O UK(:9S*(:JfLF)9JKN#BAIhUf% +\,/
A'N*1)O"%#55"5= dMSS*5 e5;,a5;"/234'5#/,5#; 75,"#65%;/%#55/
"+$,"$#+%/

+6, g(0P'(:: E\">11JP 2f">NTLLA"LJ(*/UK(:9JPNKLJ): A*(;+dLK)9
(9910)(JLO V)JP Q(')*)(*('N*1)O1J)0 S1*N:LMK1S(JPN): (?P):L9L<
U()V(:L9LQ(')*N+\,/EM'XMJ(J"%###"56 #%% e5=#/234'5#/5##% 7

5#;=<5##$#%####=%56'%i5=#''A42<EZXZ5;j,/#/?3&%<A/
++, d(:OFKL: 3/30M*(K('N*1)O19)9"V)JP 9SL0)(*KLQLKL:0LJ1JPLPLKLO)J(KN

Q1K'9V)JP R)JKL1M9):R1*RL'L:J+\,/dMKR3SPJP(*'1*"5;;""$# # , % e
5+,a5;6/234'5#/5#56 7d##,;<6%"+#;"%=##%"<"/

+=, ])L'0WNH f">KNO(H<Y1O1V9H(\"cL0)H 2"LJ(*/@)JKL1M9('N*1)O19)9
): JV19)9JLK9(9JPL):O)0(J)1: 1QJK(:9JPNKLJ):<KL*(JLO Q(')*)(*Q1K'1Q
9N9JL')0('N*1)O19)9('1:F *)RLKJK(:9S*(:J(J)1: 0(:O)O(JL9+ \,/
UK(:9S*(:JIK10" %##;" $5 # = % e,#=" a,#=+/234' 5#/5#56 78/
JK(:9SK10LLO/%##;/#+/#=;/

+;, 孟宇宏/原发性淀粉样变性病的病理诊断+\,/诊断病理学杂志"
%#5,"%##6% e,%5a,%"/234'5#/,;6;78/)99:/5##+<=#;6/%#5,/#6/##5/

+5#,k1M \/@)JKL0J1'NQ1KR)JKL1M9('N*1)O19)9+\,/4:J\3SPJP(*'1*"%#55"
$#,% e,#+a,5#/234'5#/,;=# 78/)99:/%%%%<,;";/%#55/#,/%#/

+55,X)N(P(K(U"3PJ(c"k('('1J1k"LJ(*/%"<F(MFLR)JKL0J1'NJ1JKL(J
10M*(K01'S*)0(J)1:9 1QQ(')*)(*('N*1)O S1*N:LMK1S(JPN+ \,/\
Y*(M01'("%##+"56#5% e56;a5+#/234'5#/5#;+7#5/)8F/####%5%%;5/
="66;/%5/

+5%,I(JP(H<f(N@"IM*S(@">*NJP ?/@)JKL1M9('N*1)O19)9(:O 9L01:O(KN
F*(M01'(<(0(9LKLS1KJ+\,/&NL#g1:O% "%##%"56 # $ % e$;% a$;$/
234'5#/5#,= 798/LNL/6+###+"/

+5,,c)'MK(A"A:O1&"BMHM9P)'(X"LJ(*/dL01:O(KNF*(M01'(): S(J)L:J9
V)JP Q(')*)(*('N*1)O1J)0S1*N:LMK1S(JPN+\,/AK0P 3SPJP(*'1*"%##,"
5%5#,% e,"5a,"6/

+5$,E(K(1H(c"A:O1k"A:O1&"LJ(*/A'N*1)O OLS19)J)1: ): 10M*(KJ)99ML9
1QS(J)L:J9V)JP Q(')*)(*('N*1)O1J)0S1*N:LMK1S(JPN # BAI% + \,/
A'N*1)O"%##%";#,% e5=,a5=;/

+5",>L)Kb1]X"X(J19X&"XL:LKL9X\"LJ(*/@)JKL1M99MKFLKN)'S(0J):
F*(M01'(OLRL*1S'L:J): *)RLKJK(:9S*(:JLO Q(')*)(*('N*1)O19)9AUUf
@,#XI1KJMFML9LS(J)L:J9+\,/A'N*1)O"%#5%"5;#,% e5$6a5"5/234'
5#/,5#; 75,"#65%;/%#5%/+5#66;/

#收稿日期'%#56a#5a5%%

#本文编辑'尹卫靖!刘艳%

!病例报告!

结晶样视网膜变性一家系患者二例

柯红琴!胡竹林!张书林!刘海
6"##%5 昆明"云南省第二人民医院眼科
通信作者'刘海"&'()*'PLKKNl9J-9):(/01'
234'5#/,+6#70'(/8/)99:/%#;"<#56#/%#56/#=/#5%

!!先证者"男",6 岁"因驾校体检发现左眼视力差及双眼色觉

异常数月就诊"眼部检查'视力右眼为 #C""矫正后为 #C="左眼
#C5""矫正后为 #C%"&双眼角膜透明"前房深度中等"瞳孔直径

约为 , ''"对光反射灵敏"双侧瞳孔等大等圆"晶状体及玻璃

体透明* 扩瞳后查眼底可见视盘边界清晰"色正常"杯盘比为
#C%"动脉变细"反光增强"动静脉比为 5 e%"视网膜呈青灰色"后

极部散在大量结晶样闪光小点"密度较高"向周边视网膜闪光

小点逐渐减少"周边视网膜散在骨细胞样色素沉着#图 5%* 患

者主诉夜间视物不清加重* 查色觉图谱示红绿色觉明显异常"

患者拒绝其余眼部辅助检查* 诊断'双眼结晶样视网膜变性
#T)LJJ)0KN9J(**):L01K:L1KLJ):(*ON9JK1SPN">?2%"未予治疗*

先证者弟弟"男",$ 岁"因发现右眼视力差十余年就诊"眼

部检查'视力右眼为 #C#$"矫正不提高"左眼 5C#&双眼角膜透

明"前房深度中等"瞳孔直径约为 , ''"对光反射灵敏"双侧瞳

A B
图 @3先证者彩色眼底照相!A'右眼彩色眼底照相!>'左眼彩色
眼底照相"双眼眼底散在结晶样闪辉小点
!

孔等大等圆"晶状体及玻璃体透明* 扩瞳后查眼底'视盘边界

清晰"色正常"杯盘比为 #C,"动脉变细"反光增强"动静脉比为

5 e% 5̂ e,"视网膜呈青灰色"后极部散在大量结晶样闪光小点"

密度较高"向周边网膜闪光小点逐渐减少"右眼黄斑区可见大

量金黄色结晶样颗粒沉着#图 %%* 3?U示右眼视网膜神经上
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