
有效的治疗方法是采用单眼雾视法#生成中心凹盲点
而成功消除中心凹冲突& 大部分患者剥除视网膜前膜
可有效解决双眼视网膜复视#如果棱镜不能满意地消
除或减少主观复视#则斜视手术成功可能性不大&

解读"该版 ZZZ提出了双眼视网膜复视的新概
念#用开G关灯测试+视标b框架测试方法可以确定诊
断#最有效的治疗方法是雾视一侧眼&

E6成人斜视 SSS的主要发现和建议

成人斜视 ZZZ的优点在于#多数成人斜视诊疗建
议的证据来源于美国斜视学会小儿眼科G成人斜视
ZZZ专家组的临床研究结果#其可信度高#提出的各

项诊疗建议全面且实用& 我们应认真学习和理解
$#/9 版成人斜视 ZZZ的内容#更新成人斜视相关的知
识和理念#结合中国的国情和特点#进一步促进中国成
人斜视诊断和治疗的规范化&
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图 ）6患者双眼前节照相!可见大小+形态+位置不规则的灰白色混浊#呈颗粒样改
变!Q"右眼!a"左眼!图 @6双眼裂隙灯显微镜照相!双眼角膜基质层可见分布
不均的星形沉积!Q"右眼!a"左眼!图 A6患者双眼眼底彩色照相!双眼视网膜
未见明显异常!Q"右眼!a"左眼!图 E6患者基因测序结果!Q"阴性对照!a"杂
合突变 Io\aF64"./ohQ*34;/$0U!图 F6角膜内皮分析报告!不同面积内皮细胞
所占比例正常!Q"右眼!a"左眼

!!患者#男#汉族#0B 岁#双眼反复不适 /# 年余#

$#/8 年 9 月 $" 日自觉双眼有异物感#伴流泪不止#

至北京同仁医院就诊& 患者全身检查未见明显异

常#父母非近亲结婚#否认家族史& 右眼裸眼视力
#>A#左眼 #>A*非接触性眼压 (吹气式 )测量"右眼
/" &&U,#左眼 /$ &&U,( / &&U,@#>/"" XZ')*眼

前节照相示双眼结膜未见异常#双眼角膜见大小+

形态+位置不同的灰白色混浊 (图 /)*前房较深#

:Z(b)#房水闪辉(b)#双眼瞳孔等大等圆#直接+间

接光反射存在*晶状体及玻璃体透明& 裂隙灯显微

镜检查显示双眼角膜基质层散在星状灰白色沉积

物(图 $)& 眼底检查示双眼视盘色淡红#边界清#

ĜDB#>"#视网膜血管走向正常#动静脉管径比为
$ k"#双眼黄斑中心凹反光明显 (图 ")& 基因检测

示先证者携带下列杂合突变"Io\aF64"./ohQ*34

;/$0U(图 0)& 角膜内皮细胞检查各项指标均无明

显异常(图 B#表 /)&
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表 ）6患者双眼角膜内皮细胞分析报告
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讨论"Q2N))(+7角膜营养不良 (Q2N))(+767O+N')L-5JO73M-#

Q̂ D)又称颗粒状角膜营养不良 (,O'+K)'O67O+N')L-5JO73M-#

ô D)$型#是一种罕见的常染色体显性角膜疾病 ,/- #其发病机

制主要与 3VSUD基因变异有关 ,$- #最早报道于意大利的
Q2N))(+7地区 ,"- #在日韩地区发病率较高#我国少见报道&

Q̂ D的临床特征为角膜中央部基质出现非对称性灰白色

的形状+大小+深浅不定的混浊#多呈格子状分布& 角膜营养不

良具有一定的遗传异质性#其发病与 3VSUD+VH-+ENK+ENI+

>NHN+14H3_+19Fa]K+HF1O]NN 等基因表达异常有关 ,0- #其中
3VSUD基因变异引起者较为常见 ,B- #根据临床表现可分为"

(/)格子状角膜营养不良()'JJ(6N67O+N')L-5JO73M-#ĵ D)!包括
ĵ D#+%+'型和非典型 ĵ D*($) ô D!包括 ô D#+$+%

型和非典型 ô D* ( ") 蜂窝状角膜营养不良 ( IM(N)<aNM+XN

67O+N')L-5JO73M-#Iâ D)& 按照发病的解剖结构则可分为前

部+基质部和后部型&

目前已知 3VSUD基因涉及 ;/$0U+;BBB=+;/$0j等多种

突变
,8- #具体机制尚不明确#可能与蛋白结构功能异常或蛋白

水解异常有关
,.bA- #由于突变种类不同#患者的临床表现并不相

同#遗传学研究证实 3VSUD基因的 ;/$0U变异为 Q̂ D的致病

原因
,9- & Q̂ D患者多在 $# 岁左右发病#早期可见角膜上出现

颗粒状混浊物沉积#随着时间的推移逐渐呈格子状#可向角膜

基质深层进展
,/#- & Q̂ D患者中女性的视力损伤重于男性#表

明性激素可能影响病情
,//- & 尽管目前已知 Q̂ D发病由 3VSUD

基因发生 ;/$0U变异引起#但不同 Q̂ D患者的表型存在差异#

有待进一步研究&

ô D$的诊断标准"角膜基质层出现点状+星形+雪花状混

浊#也可为格子线样混浊#主要为颗粒状和组织淀粉样沉积#发

病时除了视力出现不同程度下降外#可不伴其他症状& 本例患

者根据角膜表现#结合临床检查及基因检测结果#诊断为
ô D$& 本例患者需与下列疾病进行鉴别"( /)Iâ D!Iâ D

为 3VSUD基因发生 ;BBBl变异引起常染色体显性遗传疾病#

多于 /#c$# 岁发病#表现为角膜中央浅表蜂窝样变及角膜反复

溃疡伴眼部不适#周围角膜一般无混浊#随着病情进展混浊可

蔓延至角膜深基质层和外周角膜& 本例患者无角膜蜂窝状改

变#可资鉴别& ( $) ;â D!又称 ô D%型#其发病主要与
3VSUD基因出现 ;/$0j突变有关#多在 / 岁内出现体征#表现

为角膜中央区分支状或地图状混浊#病灶可发展至角膜缘及深

基质层#多数患者于 /# 岁前出现角膜上皮反复溃疡和疼痛#其

角膜溃疡较 Iâ D更加严重和频繁& 本例患者无角膜溃疡表

现#可资鉴别& (")ĵ D!其主要症状为角膜网格线样混浊#呈

刚果红色#根据其临床表型和异常蛋白在角膜的沉积位置可分

为多种类型
,/$- & 本例患者角膜呈灰白色颗粒样改变#可资鉴

别& (0)斑点状角膜营养不良(&'6K)'O67O+N')L-5JO73M-#]̂ D)

!为常染色隐性遗传病#在角膜基质层营养不良中最为少见#

但病情最为严重#目前认为其发病机制为硫酸角质素的生成异

常#从而引起氨基多糖沉积于基质层所致#临床表现为浅表灰

白色角膜混浊#易与 ô D混淆& ]̂ D随着时间的推移可出现

弥漫性全角膜受累伴视功能损伤#角膜基质层病灶之间出现云

翳& 本例患者未见全角膜受累表现#无明显视力下降#可资

鉴别&
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