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图 '>患者初诊时双眼彩色眼底照相:可见视盘周围较多棉絮斑并累及黄斑区%多个火焰状小视
网膜出血灶"白色箭头#:]$左眼:F$右眼:图 *>患者入院后双眼眼底 SS$图:双眼视网膜
血管多处无灌注区A小片荧光遮蔽%絮状荧光%视网膜血管管壁部分荧光染色%视盘荧光增强:
]$左眼:F$右眼

::患者女%D6 岁%因双眼视物模糊半月余于 D57A 年 B 月 DB

日到十堰市太和医院眼科中心就诊) 患者生命体征稳定%全身

皮肤黏膜未见明显皮疹及出血点%全身浅表淋巴结触诊未发现

明显肿大%无明显关节肿痛及畸形) 眼科专科检查$视力右眼

为 5T5Y%左眼为 5TY%均矫正无提高&眼压右眼为 7> ""cW

"7 ""cWn5T788 [a##%左眼为 7Y ""cW&双眼前节未见明显异

常%双眼视盘边界清A色正%视盘周围可见较多大小不一的棉絮

斑%累及黄斑区%可见多个小火焰状视网膜出血灶"图 7#) 既

往史$发病前持续高热 "体温m89 q#约 D 周%静脉滴注抗生素

无效%加用糖皮质激素后缓解&8 个月前因全身四肢近端肌群%

双侧肘关节A肩关节A髋关节A膝关节呈持续性酸胀A闷胀样疼

痛 A 3 曾就诊于十堰市太和医院疼痛科

治疗%病程中出现咽痛A荨麻疹&否认食

物A药物过敏史) 既往全身检查$血液 M

反应蛋白浓度为 6BT5 "W?b%红细胞沉

降率为 DB ""?N "$ #%白细胞计数为

D6TDU759 ?b"$#%中性粒细胞百分比为

B>T8g&cb]CFD>"H#A类风湿因子"H#A

抗中性粒细胞胞浆抗体 "H#A自身抗体

谱"H#&胸部和骨盆 MG未见异常%心脏

彩色超声未见异常) 诊断为双眼类远达性视网膜病变%并收治

入院) 入 院 后 眼 底 荧 光 素 血 管 造 影 " V'(3'LV%'/J4L.4$(

#(W$/WJ#KN0%\\]#检查显示双眼部分视网膜小动脉阻塞%考虑

为视网膜血管炎"图 D#) 入院当天检查白细胞计数 76-BU759 ?b%

中性粒细胞百分比为 BDT6g%给予患者糖皮质激素静脉滴注治

疗&入院后第 D 天检查红细胞沉降率为 8A ""/%?b&入院后第 8

天检查血清铁蛋白浓度m7 6A5 !W?bA人类免疫缺陷病毒抗

体"H#A丙型肝炎抗体 "H#A梅毒螺旋体抗体 "H#A类风湿因

子"H#A自身抗体谱 "H#A抗中性粒细胞胞浆抗体 "H#%肝肾功

能检查"H#A抗心磷脂抗体"H#&入院后第 6 天%骨髓穿刺检查

示增生性骨髓像%上腹部 MG显示肝右叶胆管结石或钙化灶A脾
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大%胸片未见异常) 入院第 7 天给予甲强龙 A55 "Ws5T9g氯化

钠溶液 A55 "%静脉滴注&8 3 后糖皮质激素用量减半%给予补

钙*补钾及护胃等对症治疗&B 3 后患者双眼视力逐渐下降%视

力右眼 5T5A%左眼 5T7A%均矫正无提高%加用环孢素胶囊口服

每次 A5 "W%D 次?3%患者视力仍无改善%转院后失访) 回顾患

者整个病史%考虑为成人 PI$%%病合并双眼类远达性视网膜病

变) D579 年 A 月电话随访%患者诉全身各种不适症状已痊愈%

但已双目失明%拒绝来院复诊) D579 年 B 月患者再次于十堰市

太和医院眼科中心就诊%自诉期间曾到武汉同济医院及中山眼

科中心诊治"具体治疗方案不详#) 本次眼科检查$双眼视力无

光感&右眼角膜透明%前房深度可%瞳孔圆%直径约 > ""%对光

反射消失%晶状体白色混浊%眼底窥不清%左眼球萎缩变小%上

方部分巩膜发蓝%角膜呈浅灰色混浊%前房消失%瞳孔散大%上

方部分虹膜未见%晶状体白色混浊%眼底窥视不清"图 8#&右眼
F型超声显示视网膜脱离"图 Y#)

43B3A

Gain：87dBOD/Right

图 ?>患者复诊时双眼眼前段照相:]$左眼:F$右眼:图 @>患者
复诊时右眼 F型超声图
>

讨论:成人 PI$%%病是一种原因不明的全身性炎症疾病%目

前尚无特异性诊断标准) 目前该病常采用 l#"#W'.N$等 /70
的

诊断标准%其包括 Y 个主要特点和 Y 个次要特点$"7#主要特点
:高烧持续 7 周以上&关节痛持续 D 周以上&典型的皮疹&白细

胞增多%B5g以上为中性粒细胞) "D#次要特点:咽喉痛&淋巴

结和脾肿大&肝功能受损&类风湿因子和抗核抗体阴性) 如果

符合多于 A 项特点%且其中至少包括 D 个主要特点%则诊断为

成人 PI$%%病) 以 上 诊 断 标 准 结 合 血 清 铁 蛋 白 浓 度 m

7 DA5 !W?b%则诊断特异度可达到 99TBg/D0 ) 结合本例患者病

史*临床特征及辅助检查结果%成人 PI$%%病诊断明确) 通常把

系统性疾病引起的类似远达性视网膜病变的眼底改变称作类

远达性视网膜病变) 类远达性视网膜病变常见于胰腺疾病"急

性胰腺炎及胰腺肿瘤#*Q#%L#%致#动作*血栓性血小板减少性紫

癜*溶血性尿毒症*丙肝相关性冷球蛋白血症*系统性红斑狼

疮*妊娠相关疾病*球后注射等疾病%少见于抗肿瘤后血栓性微

血管病变*肺癌相关性坏死性血管炎*急性移植物排斥*肾性硬

皮病*多发骨髓瘤*线圈状颈内动脉栓塞等疾病 /80 ) 邱怀雨

等
/Y0
在国内首次报道 7 例成人 PI$%%病患者双眼视盘周围散在

较多棉絮斑%伴数个小火焰状视网膜出血灶%\\]显示部分视

网膜小动脉阻塞%与本例患者极为相似) h#J/'$等 /A0
报道了 7

例成人 PI$%%病患者出现双眼视盘周围散在较多棉絮斑伴火焰

状视网膜出血灶) F'0'[#致L#J等 /60
也报道了 7 例成人 PI$%%病

患者罕见出现双眼底改变%表现为双眼眼底散在数个棉絮斑%

右眼黄斑区累及但范围较小%左眼黄斑区无累及) <[1'/L#

等
/>0
则报道了 7 例成人 PI$%%病合并复发性血栓性血小板减少

性紫癜患者双眼视盘周围出现散在较多棉絮斑%\\]显示部分

视网膜小动脉阻塞性改变%未见明显出血灶%<MG显示双眼黄

斑水肿伴左眼浆液性视网膜脱离)

成人 PI$%%病的早期治疗主要以非甾体类抗炎药物及糖皮

质激素为主%病情顽固者需加用免疫抑制剂%以及一些生物制

剂的辅助治疗) 视力主要与视网膜缺血范围及是否累及黄斑

相关) 视网膜出血及棉绒斑在治疗后或随时间延长可出现一

定吸收%但由于黄斑区可能已出现了微动脉梗死%视力仍会持

续下降) 晚期患者可出现新生血管性眼底改变*新生血管性青

光眼及视网膜脱离等%严重影响患者的视力) 邱怀雨等 /Y0
报道

的成人 PI$%%病伴双眼类远达性视网膜病变患者治疗后出院前

视力为右眼 5T6%左眼 5T8) <[1'/L#等 />0
报道的患者出院前视

力为右眼 5TY%左眼 5T5A) 本例患者末次随访时双眼视力丧

失) 眼科医生应了解成人 PI$%%病合并双眼类远达性视网膜病

变患者眼底病变的严重性%早期诊断及正确治疗可保存患者的

部分视力%避免严重并发病的发生)
利益冲突:所有作者均声明不存在利益冲突
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