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!!患者男#%# 岁#曾因右眼无明显原因视力下降伴眼前黑影

遮挡#在外院诊断为右眼玻璃体出血#行右眼玻璃体切除联合

硅油填充术治疗#血性玻璃体液涂片检查结果示较多核大)深

染的异型细胞#考虑为视网膜血管瘤( 后因病情加重而再次于

外院行手术抽取玻璃体液#病理检查结果示玻璃体液内见大量

退变细胞和较多淋巴细胞以及部分上皮样细胞#视网膜母细胞

瘤不能排除( H 个月后#患者以右眼胀伴刺痛感 % 月余为主诉

就诊于北京同仁医院眼科中心( 视网膜血管瘤家族史&d'#外

伤史&d'( 眼科检查"裸眼视力右眼为手动=眼前#左眼为 $<;*

矫正视力右眼为手动=眼前#左眼为 #<$*眼压右眼 ;$<H ''[>

&# ''[>I$<#"" _@('#左眼 #:<H ''[>( 右眼睑皮肤轻度潮

红#眼睑刺激征&d'#球结膜混合充血#角膜欠清晰#角膜内皮

面可见细小棕褐色 @̀及中大灰白色类 @̀样细胞沉积#前房

内弥漫分布棕色细小浮游细胞及中等大小灰白色疏松细胞团

漂浮#前房闪辉&??'#前房下方积血#液平面高度为 %<8 ''#正

下方 B"$$ 位原前房穿刺口处可见小团状血管扩张( 虹膜表面

污秽#结构欠清晰#表面可见散在数个不规则灰红色凸起的小

结节#表面不光滑#紧贴于虹膜表面#虹膜表面可见新生血管#

瞳孔尚圆)后黏连#瞳孔缘可见多个灰白色小结节#瞳孔区晶状

体表面可见灰白色膜状物#虹膜基质鼻上及颞上方均可见局灶

性萎缩#屈光间质不清晰#隐约可见晶状体后囊#眼底难以窥入

&图 #'( 左眼眼前节及眼底检查未见明显异常( 眼彩色超声

多普勒检查可见右眼球内实性占位病变#性质待查#AC不能完

全排除#玻璃体混浊#继发视网膜脱离#右眼 3AD血供异常&图

%'( EAN检查结果示右眼球前后径变长#颞侧眼球壁约 9"$$c

#$"$$ 点处可见弧形等信号影#眼球后壁可见条带状等信号影#

右眼晶状体形态信号正常#视神经)眼外肌未见明显异常#肌锥

内)外间隙清晰( 3F检查显示病变未见明显高密度影( 玻璃

体液沉淀物病理会诊结果"光学显微镜下可见散在及集簇状肿

瘤细胞#细胞大小不一#形态不规则#有明显异型性#细胞质少#

细胞核深染#可见病理核分裂象及凋亡细胞#伴有大片出血及

渗出&图 "'( 结合临床表现)影像学及免疫组织化学结果#考

虑为右眼成人 AC&图 "'( 行右眼眼球摘除术加活动性义眼植

入术#术后眼球组织病理学检查结果示眼内可见肿瘤细胞呈片

状增生#细胞呈卵圆形#可见菊形团样结构( 免疫组织化学染

色结果"64&&?'#402&??'#45#$$&d'#efD@&d'#3L"; 小血

管&?'#3L"# 部 分 & ?'# h3D散 在 部 分 & ?'# 3L99 & d'#

&ED&d'#@8" & ?'# )̀5BH 约为 "8b & ?'( 视神经断端未见

肿瘤(

讨论"AC是婴幼儿常见的眼内原发性恶性肿瘤#成人 AC

患者较罕见#98b的患者于 8 岁之前发病 +#, ( 目前#成人 AC的

发病机制尚不明确#可能的发病机制"&#'胚胎视网膜细胞存留

至成年之后恶变为 AC*&%'早期 AC未经诊断#自发退行性变

后经致癌基因激活*&"'成体视网膜周边区域的神经干细胞可

能与成人 AC有关( 有研究统计成人 AC发病年龄为 %$ cH;

岁#多为右眼患病 +%, (

AC的诊断主要依靠临床表现#辅以影像学检查#眼球组织

病理学检查具有确诊价值( 成人 AC患者的临床表现与儿童

AC患者不同#患者多以视物模糊)眼前漂浮黑影)眼红)眼痛)

斜视)畏光流泪为主诉就诊 +%d", ( 成人 AC患者症状隐匿#不易
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图 A6右眼外眼像!Dm球结膜混合充血#球筋膜囊水肿#角膜欠清
晰#前房下方积血#液平面高度约 %<8 ''#Bm$$ 位角膜缘前房穿刺
处可见团状血管扩张 &箭头'!Cm前房弥漫棕色细小浮游细胞 &箭
头' #虹膜表面污秽#虹膜表面及瞳孔绿可见不规则灰红色凸起小结
节&箭头'#瞳孔区晶状体表面可见灰白色膜!图 B6双眼超高检查!
右眼球内可见不规则实性占位病变&箭头' #内回声欠均匀#其内可
见点状强回声#3LfN示病变内可见血流信号#3AD血流参数较正常
下降( 左眼球内未见异常回声#血管血流参数在正常范围内!
图 C6玻璃体液沉淀物包膜组织病理学检查!Dm肿瘤细胞呈集簇状
分布&[&t%$$#标尺I8$ '''!Cm肿瘤细胞大小不一&箭头' #形态
不规则#明显异型性#可见病理核分裂相 &箭头' &[&t;$$#标尺 I
%8 '''!3m可见凋亡细胞&箭头' &[&t;$$#标尺I%8 '''

确诊#从出现临床症状至确诊有较长的时间间隔#据统计平均

间隔时间为 #8<# 个月 +", #患者常因伪装综合征而误诊#严重影

响预后#因此#早期诊断对于改善成人 AC患者的预后十分重

要#临床医生需要警惕 AC的少见症状#不明原因的眼内疾病不

要忽视对 AC进行鉴别诊断( 4S)/*U+等 +;,
和 C(>>/W等 +8,

的相

关报道也强调对玻璃体出血患者进行恶性肿瘤排查的重要性(

影像学检查对婴幼儿及成年人 AC的诊断均有一定的参考意

义#对于不同年龄的患者#眼部超声检查可见实质性或囊性肿

块#可表现为半球形)球形或不规则形#肿块内回声不均匀#可

有钙化斑*血流特征的典型表现是与视网膜中央动脉)静脉相

延续的血流信号( AC的 3F检查可见眼内高密度肿块#其中
"$bc9$b的患儿可出现肿块内钙化斑#肿瘤瘤体内斑点状或

团块状的钙化斑是 AC的典型 3F表现#可以作为 AC的诊断依

据( 但是文献报道大龄 AC及成人 AC患者的 3F检查并不表

现为眼球内肿瘤组织钙化( 此外#弥漫浸润型 AC的 3F检查

亦无钙化#而是表现为视网膜弥漫性增厚( EAN可以较好地显

示肿瘤对眼眶内组织#尤其是视神经的浸润程度( 当肿瘤向颅

内蔓延时#3F=EAN检查可见视神经增粗)视神经孔扩大( 其他

检查#如前房穿刺细胞学检查可以查见肿瘤细胞#A/R3('眼底

检查可以记录肿瘤情况#有助于判断临床分期#决定治疗方案(

有研究认为 8 岁及以上的 AC患者肿瘤组织通常呈现弥漫扁平

状浸润生长#多累及眼前节#虹膜表面常有肿瘤种植#可表现为

假性前房积脓)假性色素膜炎)高眼压( 本例患者影像学检查

未见 AC典型表现#且部分与 3O(R+病)脉络膜血管瘤)脉络膜

转移癌)脉络膜黑色素瘤的影像学表现相似#需谨慎鉴别(

!!AC的治疗方案日益多样化#临床常根据患者就诊时的临

床分期情况为患者制定个体化的治疗方案( 对于 D)C)3)L期
AC患者#可采用局部治疗或局部联合化学治疗等方法#但对于
&期 AC患者#通常无法避免眼球摘除#术前可通过静脉化疗或

眼动脉介入化疗对肿瘤进行化学减容#以缩小肿瘤体积#降低

术后转移复发的风险
+B, ( 本例患者因早期诊断不明确#为了诊

治而采用了玻璃体切割术#本次就诊时其眼部临床表现属于 &

期#提示存在较高的肿瘤转移风险#故采取眼球摘除术( 其中

关于是否采用玻璃体切割术对 AC进行诊断与治疗依旧是临床

讨论的焦点#有研究结果提示 AC患者采用玻璃体切割术后#肿

瘤的侵袭转移风险增加
+H, ( 李彬等 +:,

观察分析玻璃体切割术

后因肿瘤复发行眼球摘除术的 AC患者的组织病理学特征#结

果显示玻璃体切割术后复发的 AC常侵犯眼前节#且多为高危
AC#需在眼球摘除术后进行规范完整的化学药物治疗( 故改善

成人 AC患者预后不仅依赖于早期诊断#也取决于合理的治疗

方案(
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