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33家族 性 渗 出 性 玻 璃 体 视 网 膜 病 变 " P#"$%$#%'S*B#0$V'

V$0E'/E'0$C/O#0)F%?!ZJ#是一种常染色体显性遗传眼病%典型表

现为周边视网膜血管分化异常-伴周边无血管区以及局部纤维

组织增生%进而牵拉形成视网膜皱襞* ?!ZJ活动期视网膜常

出现新生血管-水肿及渗出%严重者可并发玻璃体积血-视网膜

脱离等* ?!ZJ并发孔源性视网膜脱离 "E)'A"#0/A'C/*(E'0$C#%

B'0#2)"'C0%JJM#是青少年视网膜脱离常见病因之一* 基于
?!ZJ病变表现的多样性%视网膜裂孔的发生及进展对手术治

疗效果带来较大影响%本研究拟分析青少年 ?!ZJ并发 JJM

时视网膜裂孔性状与视网膜脱离复位术疗效间的关系%为临床

上 ?!ZJ并发 JJM患者的手术选择及预后评估提供参考*

?9资料与方法

?1?3一般资料3采用系列病例观察研究%收集 4,5+ 年 5 月至
4,5@ 年 5 月在河南省立眼科医院诊断为 ?!ZJ并发 JJM的患

者 4@ 例 75 眼* 所有患者均足月顺产%无吸氧史-手术史-外伤

史-系统性疾病或其他眼部疾病史%均否认家族史* 4@ 例患者

中男 4, 例 44 眼%女 @ 例 @ 眼.单眼患病 4+ 例%双眼患病 4 例.

初诊时年龄 54]77 岁%中位年龄 458L 岁.患眼视力下降 4 ]=

周%术眼屈光度为[78,][=8, M* 患者均行最佳矫正视力-眼

压-眼 部 超 声- 全 景 眼 底 照 相 及 荧 光 素 眼 底 血 管 造 影
"P%*/E'(2'$C P*CB*(#CA$/AE#O)F%??R#检查* ?!ZJ诊断参照文

献/50中的标准%依据 H'CB'EA#(0分期 /40
对 ?!ZJ病变程度-视

网膜脱离范围进行分期%其中 7a期为次全视网膜脱离%未累及

黄斑%牵引为主%占 658@\"57975#.6a期为次全视网膜脱离%累

及黄斑中心凹%牵引为主%占 L=85\"5=975#* 本研究经河南省

立眼科医院伦理委员会审核批准 /批文号$b<!!KX>D4,4,

"46#0%研究过程遵循(赫尔辛基宣言)%纳入研究前患者均知

晓本研究目的和方法%并自愿签署知情同意书*

?1!3手术治疗及随访3"5#巩膜外扣带或环扎术3手术指征

为视网膜萎缩性或牵拉性裂孔位于视网膜周边部* 视网膜无

血管区和9或裂孔在 4 个象限以内行巩膜外垫压术%超过 4 个

象限行巩膜外环扎术* 术中确定裂孔位置并予以巩膜外冷冻%

巩膜穿刺放出视网膜下液%巩膜嵴尽可能覆盖全部无血管区*

"4#玻璃体切割术3手术指征为视网膜牵拉性裂孔位于视网膜

中周部* 术中诱导玻璃体后脱离后%彻底清除玻璃体及视网膜

前膜%松解裂孔周围牵引%对裂孔行激光或冷冻治疗并填充硅

油* "7#玻璃体切割联合巩膜环扎术3手术指征为视网膜牵拉

性裂孔位于眼底中周部%并伴有视网膜皱襞形成-黄斑移位*

术中只解除裂孔周围牵引%不强求彻底清除周边视网膜无血管

区表面的玻璃体%避免形成医源性裂孔* 完成玻璃体手术后%

行巩膜外环扎术以松解视网膜牵引* 患者术后每 5]4 个月复诊
5 次%随访时间!- 个月%观察指标包括最佳矫正视力-眼压-视

网膜复位情况%以末次随访"术后 54 个月或术眼出现视网膜脱

离复发#时视网膜复位情况作为主要评价指标来评估手术效果*

!9结果

!1?3视网膜裂孔检出情况及分布3?!ZJ并发 JJM的 75 眼

中%萎缩型裂孔 55 眼%占 7L8L\%裂孔呈圆形%边缘锐利清晰.

牵拉性裂孔 4, 眼%占 -68L\%裂孔呈梭形缝隙状%边缘欠清晰
"图 5#* 4@ 眼裂孔位于颞侧%4 眼裂孔位于鼻上象限* 55 眼

裂孔位于?!ZJ视网膜无血管区 %@眼为萎缩性裂孔 .4,眼裂
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图 ?9<#AO并发 OOU的视网膜裂孔类型3R$周边视网膜无血管区内圆形萎缩性裂孔"箭头#
a$视网膜颞侧血管末端吻合嵴处多发牵拉性裂孔"箭头#3图 !9巩膜外环扎术治疗 <#AO并发
OOU3R$4- 岁男性%右眼颞侧周边视网膜无血管区内多发萎缩性裂孔"箭头#3a$右眼 ??R可
见视网膜周边部血管末端吻合嵴3K$右眼巩膜外环扎术后%全景眼底照相见视网膜裂孔闭合-巩
膜嵴明确-视网膜复位3图 C9玻璃体切割术治疗 <#AO并发 OOU3R$7, 岁男性%全景眼底照
相见左眼上方视网膜垂帘状脱离%鼻上方视网膜无血管区后缘牵拉性裂孔"箭头#3a$左眼 ??R
见视网膜鼻上-颞上-颞下中周部血管分支增多%末端吻合%渗漏3K$左眼术后第 5 天全景眼底照
相示视网膜复位-裂孔闭合"箭头# -全周无血管区边缘大量激光斑包绕3图 D9玻璃体切割联合
巩膜扣带术治疗 <#AO并发 OOU3R$4, 岁男性%全景眼底照相见视网膜颞侧中周部血管末端吻
合嵴边缘多发牵拉性裂孔"白箭头# %下方及颞侧视网膜大范围脱离%黄斑部受牵拉3a$玻璃体切
割术联合巩膜环扎术后视网膜裂孔闭合"白箭头# %视网膜复位%黄斑部可见牵拉"红箭头#

孔位于 ?!ZJ血管病变区末端吻合嵴处%5= 眼为牵拉性裂孔*

!1!3?!ZJ并发 JJM手术效果354 眼首诊行巩膜外扣带术

或巩膜环扎术%其中 55 眼视网膜裂孔闭合%视网膜复位
"图 4#%随访期无明显并发症.5 眼术后 = 周发生复发性视网膜

脱离* 5, 眼首诊行玻璃体切割术%其中 = 眼视网膜裂孔闭合%

视网膜复位"图 7#%随访期无明显并发症.4 眼于术后 =]57 周

发生复发性视网膜脱离* @ 眼首诊行玻璃体切割联合巩膜扣带

术%其中 7 眼发生复发性视网膜脱离%二次手术时行玻璃体切

割联合巩膜扣带术%视网膜均复位良好%未见明显并发症"图 6#*

C9讨论

研究显示%?!ZJ患者并发 JJM的比率可达 5+\]45\%

青少年占绝大多数%4, 岁以内更为多见 /5[40 * 本研究 4, 岁以

下患者占 +L8@\" 4494@#%与文献报道一致* 本研究发现%

?!ZJ相关的 JJM视网膜裂孔多见于颞侧%且均为小孔%为圆

形萎缩性裂孔和+非典型,牵拉性裂孔%以牵拉性裂孔多见%其

中+非典型,牵拉性裂孔呈梭形或缝隙状-边界欠清晰-孔径长

轴多数与赤道部平行%多见于视网膜中周部血管病变末端吻合

嵴边缘%可能与 ?!ZJ病变区玻璃体视网膜界面异常%特别是

视网膜组织的纤维增生牵拉有关* X#0#A$E$等 /70
研究中也观察

到类似牵拉性裂孔%但发生比例低于萎缩性裂孔%可能与该研

究病例年龄偏小"7]4, 岁#有关%推测不同年龄阶段 ?!ZJ并

发 JJM患者视网膜裂孔的形态及其分布特征不尽相同*

?!ZJ并发 JJM者属于 H'CB'EA#(0分类 7 期以上%通常需

手术治疗* 位于视网膜周边部的视网膜裂孔首选巩膜扣带或

巩膜外环扎术%这已成为诸多研究者的共识 /4[60 * 本研究对于

?!ZJ合并 JJM-裂孔位于视网膜周边部时选择此术式%手术

成功率为 @4\%预后良好* 视网膜中周部往往是血管病变吻合

嵴的位置%该部位的视网膜裂孔表面多存在玻璃体牵引%采用

何种方式来解除牵引-封闭视网膜裂孔始终是争议的焦点* 对

于此位置的裂孔%本研究采用玻璃体切割术%能较好地松解视

网膜表面的玻璃体牵引%封闭视网膜裂孔%手术成功率为 =,\*

对于视网膜牵拉性裂孔位于眼底中周部%并伴有视网膜皱襞形

成-黄斑移位的患者%本研究行玻璃体切割联合巩膜扣带术%玻

璃体切割可解除玻璃体牵引%巩膜外环扎可 7-,u紧缩球壁-缓

解视网膜机化纤维的牵拉%手术成功率为 5,,\* 需要指出的

是%本研究中患眼伴有黄斑牵拉移位者中央凹形态仅为轻度改

变* K)'C 等 /50
研究显示%在伴有严重中心凹牵引的情况下%

?!ZJ并发 JJM患者手术成功率很低%此类患者手术方式的选

择还有待进一步研究*

本研究中共有 7 眼出现视网膜脱

离复发%原因均为视网膜中周部血管病

变吻合嵴处出现了新的牵拉性裂孔*

分析可能的原因$" 5#首次手术未能彻

底解除视网膜血管病变吻合嵴处的牵

引力."4#单一外路手术局限于封闭周

边部视网膜裂孔%难以兼顾视网膜中周

部血管病变嵴处." 7#单一玻璃体手术

虽然解除了玻璃体牵引%但未能彻底松

解视网膜组织纤维增生的牵拉作用*

这 7 例患者二次手术行玻璃体切割联

合巩膜扣带术%进一步松解视网膜中周

部血管病变区牵引力%术后裂孔封闭良

好-视网膜复位*

本研究结果显示%?!ZJ临床表现

多样%并发 JJM者眼底表 现 复 杂%

H'CB'EA#(0分类方法并不能很好地指导

这类患者的诊疗%如何进行手术方式的选择尚无最佳定律/5%7%L0 %应

根据视网膜裂孔的性状及其位置关系来作为手术方式选择的重要

参考指标%以尽可能提高手术成功率*
利益冲突3所有作者均声明不存在利益冲突
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