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急性区域性隐匿性外层视网膜病变的研究进展

殷路!综述!马翔!审校

!!$摘要%!急性区域性隐匿性外层视网膜病变 'Cg##i(是一种少见的&视网膜外层功能障碍性疾病)

Cg##i好发于年轻女性"多表现为急性起病"早期眼底通常未见特异性改变"多出现 % 个或多个区域视野缺

损和闪光感"多数患者随后出现视网膜色素上皮的萎缩及色素沉着"且经常出现视网膜电图'8ih(异常和视

野的缺损"光学相干断层扫描'#EJ(可显示内段'$B( +外段'#B(区域性异常改变与视野缺损区位置相对应"

同时视野缺损的形态及位置与多焦视网膜电图'-R8ih(所示视网膜振幅密度降低区域相吻合) 部分患者视

功能可以发生永久性损害) 眼底检查&-R8ih&眼底血管造影' Ĉ(&吲哚青绿血管造影'$EhC(&眼底自发荧

光'Ĉ (以及频域 #EJ等多种影像方法综合分析和研究对于 Cg##i的确诊有重要意义) 以往对 Cg##i认

识不足"经常被误诊或漏诊) 为了提高眼科医师对 Cg##i的认识"就 Cg##i的定义&病因&流行病学特征&

临床表现&分类&诊断&鉴别诊断&治疗及预后方面的研究进展进行综述)

$关键词%! 急性区域性隐匿性外层视网膜病变* 视网膜疾病* 闪光感* 暗点
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!!急性区域性隐匿性外层视网膜病变 '.,>@M;=2.9=,,>9@

=>@MKKM@02=U.@<T"Cg##i(由 h.11于 %443 年在荷兰眼科学会首

次报道
+%, ) h.11等 +3,

于 3&&3 年对 5% 例 Cg##i症候群患者进

行 ( 年以上的随访中"发现该病好发于年轻女性"早期眼底通

常未见特异性改变"多数患者随后出现视网膜色素上皮的萎缩

以及色素沉着 "且经常出现视网膜电图 ' M9M,@K=KM@02=WK.-"
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8ih(异常和视野缺损) 就 Cg##i症候群的定义&病因&流行

病学特征&临床表现&临床分类&诊断和鉴别诊断以及治疗等进

行综述)

B75_;;?的定义

Cg##i是一组由于急性视网膜外层功能障碍而出现 % 个

或多个区域视野缺损的症侯群"其发病机制尚不完全清楚"多

表现为急性起病&累及单眼或双眼&局部光感受器特异性受累"

有单个或多个视野缺损"可伴闪光感&眼底无异常或轻微异常&

#4**#中华实验眼科杂志 3&%5 年 ) 月第 (( 卷第 ) 期!E<02 \8YU #U<@<.9-=9"\>9T3&%5"]=9'(("A=')

Q2xvdWRWZXJzaW9uLQo?



电生理检查异常
+%73, )

H75_;;?的病因

Cg##i的病因和发病机制尚不明确"目前学术界存在 3

种假说) \.-U=9等 +(,
提出2自身免疫+炎症性遗传假说3"认为

Cg##i症候群中的每种疾病都是一个独立的临床整体) 该假

说前提是特定的 %,K和非 %,K基因使个体有患自身免疫性

疾病的倾向"且任何疾病的表现都来自于这些基因与其他基因

及环境因素之间的相互作用"所以易感个体可罹患多种自身免

疫疾病"而这些自身免疫疾病也可以共同作用于同一器官"例

如眼) 因此"Cg##i患者可罹患白点综合征及其他各种系统

性自身免疫疾病) h.11+P,提出2视网膜感光细胞的原发性感染

假说3"认为病毒等微生物感染了视盘和锯齿缘附近的感光细

胞"这些区域神经上皮层的缺失使感光细胞暴露"容易遭到致

病微生物的侵袭) Cg##i好发于近视人群的原因是近视患者

眼球增大且视神经斜行插入巩膜使得眼球更易受病毒侵袭"被

感染的感光细胞引起免疫变态反应进而引发 Cg##i) 该理论

可以解释为何相对性传入性瞳孔阻滞以及视野缺损的区域主

要发生在生理盲点和周边部) h.11+P,认为这一机制是包括一

过性多发性白点综合征&点状内层脉络膜病变&多灶性脉络膜

炎及急性黄斑神经视网膜病变在内的整个 Cg##i症候群的发

病基础) h.11等 +3,
在 5% 例患者中发现 % 例发病前刚接受了乙

肝疫苗的注射"% 例发病前 3 S 接受了结核菌素试验"% 例发病

前有蜱虫叮咬病史) 有学者在 * 例 Cg##i患者体内发现念珠

菌抗体"为该假说提供了佐证 +5, ) 也有学者对 Cg##i症候群

患者进行抗病毒治疗获得了良好疗效
+*, "不过目前还缺乏统计

学支持)

国外已有长期随访的研究证实"脉络膜萎缩可使 Cg##i

患眼视功能严重受损
+), ) 研究发现 Cg##i患眼视功能可随着

脉络膜血液流速的增加而恢复"推测脉络膜血液循环的损害可

能与该疾病的发病机制有关
+Q, )

C75_;;?的流行病学特点

Cg##i的发病人群中白人占 Q4H"亚洲人占 )H"西班牙

人占 5H"在亚洲集中在日本 +4, ) Cg##i好发于年轻女性 +%&, "

女性约占 (+P"男性约占 %+P"平均发病年龄 (* 岁 +3"4, ) Cg##i

患者中近视者多见
+%&, ) 3QH的 Cg##i患者伴有自身免疫性

疾病"*H的 Cg##i患者存在多发性自身免疫疾病家族史"尚

未发现 Cg##i家族史表现 +3, )

Cg##i多单眼发病"可累及双眼"可复发) 单眼发病者约

占 *%H"双眼发病者约占 (4H"而随访发现 )*H患者出现双眼

发病"且男性更易双眼发病 +3, ) Cg##i复发患者约占 %+("并

可多次复发"有报道 %* 例患者共复发 (3 次 +3, )

I75_;;?的临床特点

Cg##i的临床表现主要为突发的视野暗点&缺损&视物发

白&视物模糊和闪光感"绝大部分患者发病初期的主诉是与闪

光感相关联的突发的视野暗点
+4"%%, "约 3&H患者存在病毒感染

样前驱症状
+3, ) Cg##i患者的视力损害通常比较小"中心视

力一般很少受到影响) 超过 P5H的 Cg##i患者发病初期的

视力为 3&+3&"仅 5H的患者视力低于 3&+3&&"大多数 Cg##i

患者预后的视力都在 3&+3& +4, ) 约 3%H的 Cg##i患者会出现

相对性传入性瞳孔障碍")*H的患者眼底检查无特异性改变"

%3H的患者随访期间可出现视网膜色素变性样色素沉着或脱

色素改变"%%H的患者眼底检查发现白色环形改变 +4, )

视野缺损是 Cg##i患者的特征性体征之一 +4, "急性出现

% 个或多个区域的视野缺损"常累及颞侧视野"包括生理盲点"

一般不影响中央视野"少部分患者累及全视野 +3, ) 所有

Cg##i患者都表现 % 个或多个区域的视野缺损")5H的患者

生理盲点的视野缺损或生理盲点扩大")H的患者周边视野盲

点的扩大")H的患者环状盲点扩大 +4, ) Cg##i患者在 * 个月

随访期内"视野稳定者占 )3H"继续发展者占 PH"改善者占

%3H +3, ) 8ih可较敏感地反映出 Cg##i患者视网膜的功能

改变"且 8ih的异常程度与视野损伤范围有关 +3, ) 闪光视网

膜电图'R9.1< M9M,@K=KM@02=WK.-" 6̂8ih(敏感性仍不如多焦视网

膜电图 '->9@0R=,.9M9M,@K=KM@02=WK.-"-R8ih( +3, "-R8ih能更敏

感地显示局部或区域性视网膜功能的异常"并清晰显示出病变

的位置&范围和程度) Cg##i患眼在光学相干断层扫描

'=U@0,.9,=<MKM2,M@=-=WK.U<T"#EJ(检查结果显示内段 '022MK

1MW-M2@"$B( +外段'=>@MK1MW-M2@"#B(区域性异常改变与视野

缺损区位置相对应"同时视野缺损的形态及位置与 -R8ih所

示视网膜振幅密度降低区域相吻合"形成了 2#EJ区域性异

常3&2视野缺损3及 2视网膜振幅密度降低3三者相互对应关

系"这是 Cg##i典型的临床特征 +%3, ) 根据明适应和暗适应检

查可将 Cg##i患者分成两类 +%(, !C类为视锥细胞和视杆细胞

均严重受损"明适应与暗适应结果相似"外核层萎缩"#EJ显示

$B+#B 层中断*d类为仅反映出视锥细胞的部分特异性损害"明

适应视野暗点明显比暗适应多"#EJ显示 $B+#B 层连续)

Cg##i主要累及光感受器细胞层"#EJ表现为 $B+#B 光带中

断&缺失和毛糙 +%&, ) #EJ检查结果显示 $B+#B 高反射条带异

常"表示视网膜光感受器损伤 +%P, ) Cg##i视功能的损害与视

网膜感光细胞层结构异常有关"感光细胞的损伤和 #EJ表现

出的 $B+#B 高反射条带的中断可能是 Cg##i的原发病变 +%5, )

频域 #EJ研究发现 Cg##i视网膜损害多位于外层"其中视锥

细胞外节尖端层损害最为显著*患者均有不同程度的外界膜层

至视网膜色素上皮层变薄"可能是患者视力下降的主要原

因
+%*, ) 在 #EJ随访观察中"Cg##i的恢复过程表现为随着时

间的延长 $B+#B 层局限性缺损开始减少并变得毛糙&$B+#B 层

变薄和毛糙&再由毛糙进而痊愈的动态过程 +%), )

眼底自发荧光'.>@=R9>=KM1,M2,M"Ĉ (和吲哚青绿血管造影

'02S=,T.202MWKMM2 .2W0=WK.U<T"$EhC(检查对 Cg##i的诊断有

积极意义
+%Q, ) Cg##i患者行 $EhC检查时最常见的异常表现

是病灶区域低荧光的改变"可能与脉络膜毛细血管萎缩或炎症

所致脉络膜血管壁增厚有关
+%P, ) 在 Ĉ 检查中"Cg##i患者

表现为分布于视盘周围&周边或后极部视网膜的异常荧光"多

为低的自发荧光或粗颗粒状高低混合荧光"低荧光区域提示视

#&)*# 中华实验眼科杂志 3&%5 年 ) 月第 (( 卷第 ) 期!E<02 \8YU #U<@<.9-=9"\>9T3&%5"]=9'(("A=')
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网膜色素上皮细胞的减少或功能的破坏"而高荧光区域通常提

示脂褐素的异常堆积)

O75_;;?的临床分型

目前国际上对于 Cg##i的分类尚无统一标准) h.11+%,认

为 Cg##i可能是某类疾病谱中一部分"该类疾病还包括一过

性多发性白点综合征&急性特发性生理盲点扩大综合征&急性

黄斑神经视网膜病变&假7拟眼组织细胞质菌病&点状内层脉络

膜病变&多灶性脉络膜炎和全葡萄膜炎等) h.11将 Cg##i分

为"型和(型""型眼底无局部病灶"(型眼底有局部病灶)

Cg##i(型分为 C&d&E&"P 种"C为多发性一过性白点综合

征"d为假7拟眼组织细胞质菌病"E为急性黄斑神经视网膜病

变""为色素上皮地图样萎缩)

h.11等 +3,
又根据 Cg##i患者急性发病时眼底和眼底血

管造影'R9>=KM1,M2,M.2W0=WK.U<T" Ĉ(表现分为 3 类""类为光

感受器的原发损害"(类为同时有光感受器和 d[d的损害)

Cg##i"类患者根据是否存在相对应的眼底表现分为"6C和

"6d""6C患者眼底外观正常*$6d患者有视野缺损相对应的眼

底变白"但 Ĉ正常) Cg##i"类患者在发病后数月或数年部

分患者可出现 i[8的继发改变"(类患者明显出现与视野缺

损对应的 % 个或多个区域性改变"如明显的视网膜色素上皮改

变和黄白色的环状改变)

P75_;;?的诊断和鉴别诊断

Cg##i的诊断主要依据一系列症状和临床检查"首先应

详细询问病史"具有闪光感&眼前暗点&视野缺损&视力下降等

是该症候群常见的临床症状*其次"适合的视网膜形态学与功

能学检查方法对 Cg##i诊断尤为关键 +Q, ) Cg##i患者通常

会出现 -R8ih振幅降低和 #EJ上视网膜外层损害"是此病诊

断的重要依据
+4"%P, ) 早期眼底改变轻微或无改变"后期可有色

素沉着或脱色素改变"伴有视野缺损"存在视网膜外层功能障

碍) 频域 #EJ具有高分辨率&安全和可重复的优点"可对
Cg##i进行形态学观察"故 #EJ可作为 Cg##i诊断的金标准

之一
+%), ) 因此"应该采用包括眼底检查&$EhC&Ĉ 以及频域

#EJ等多影像方法综合分析才能确诊 Cg##i+%%, )

Cg##i"型需与青光眼&视神经炎&葡萄膜炎及颅内疾患

等鉴别
+%4, ) Cg##i"型与开角型青光眼的主要区别在于前

者眼压正常"视盘生理凹陷无扩大* Ĉ检查显示色素上皮脱

失"8ih结果异常等) Cg##i"型与葡萄膜炎的区别在于葡

萄膜炎无闪光感"无典型视野改变" Ĉ结果有助于鉴别)

Cg##i还需要通过 EJ&Ii$或者脑电图的特征与颅内疾病鉴

别) Cg##i"型好发于女性"眼底及 Ĉ较少有异常表现"近

半数患者存在相对性传入性瞳孔障碍"视觉诱发电位异常及视

觉症状表现为急性视功能损伤等"这些临床特征均与球后视神

经炎表现相同"因此极易误诊)

Cg##i(型需要与鸟枪弹样视网膜病变&拟眼组织细胞

质菌病&急性后极部多灶性鳞状色素上皮病变&白点状视网膜

变性&dM,<M@病等相鉴别 +%4, "根据典型的视野&8ih和 Ĉ&眼

底特征&性别&病史及随访过程中的眼底改变等可帮助与其他

眼底斑点疾病区别)

Q75_;;?的治疗及预后

由于缺乏多中心&大样本研究"目前 Cg##i尚无明确的治

疗方法"多主张采用系统的糖皮质激素治疗 +4, ) 中国学者对

(& 例 (3 眼 Cg##i患者随访 ( 个月后发现"球后注射曲安奈德

治疗组的疗效明显优于非糖皮质激素治疗组"差异有统计学意

义
+%), ) 日本学者给 % 例视力严重下降的 Cg##i患者应用糖

皮质激素冲击疗法后患者视功能明显改善"但该疗法目前尚无

统计学支持
+%3, ) 国外报道利用环磷酰胺联合血浆置换疗法及

甲氨蝶呤&硫唑嘌呤和霉酚酸酯等联合糖皮质激素治疗

Cg##i均取得了一定疗效 +3&733, ) 也有报道通过口服伐昔洛韦

抗病毒治疗使 Cg##i患者视力和视野得到显著改善"但目前

尚无统计学支持
+*, )

部分 Cg##i患者治疗后可完全恢复"部分患者残留区域

性光感受器的功能障碍"视细胞严重受损不能恢复"甚至可能

继发脉络膜新生血管致视力不佳
+%), "但大部分患者预后较好)

(4H的 Cg##i患者预后视力达到 3&+3&"34H视力为 3&+35 o

3&+P&"仅 %&H的患者视力低于 P+3&&"部分患者由于周边视野

损害出现法定盲"男性视力预后通常好于女性 +3, )

R7小结

Cg##i病因尚不明确"表现为 % 个或多个区域的急性视

网膜外层功能障碍"并出现与之相对应闪光感的一组疾病) 患

者中央视力通常不受影响"几乎均出现 8ih和视野的损害"这

些异常通常不会持续超过 * 个月 +4, "早期眼底检查通常无特异

性改变"但多数患者随后出现视网膜色素上皮萎缩及色素沉

着) Cg##i有一定的自限性 +%P, "但部分患者仍发生永久性视

功能损害"严重影响生活质量) 目前对该疾病尚缺乏多中心&

大样本和长期的研究资料"缺乏完全有效的治疗手段"但是相

信经过不懈努力"在不久的将来对 Cg##i的研究必将有进一

步的突破)
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'收稿日期!3&%57&(7&3(

'本文编辑!尹卫靖!杜娟(

消!息

第一届全国干眼学术会议征文通知

!!2第一届全国干眼学术会议'J<M%1@E<02M1M"KT8TME=2WKM11(3定于 3&%5 年 %% 月 3Q734 日在厦门召开) 大会由亚洲干眼协会

中国分会主办"厦门大学医学院眼科研究所!厦门大学附属厦门眼科中心和北京同仁眼科中心!北京市眼科研究所承办) 本届大

会主题为2关注干眼"规范诊疗3"大会名誉主席谢立信院士&大会主席刘祖国教授和孙旭光教授诚邀国内外知名干眼专家进行重要

发言"欢迎关注干眼诊治的眼科同道参加) 参会者授予国家级继续教育项目一类学分 ( 分)

大会语言为中文和英文"会议主要内容包括干眼相关的临床及基础研究) 会议设置专题讲座&病例讨论"热点争论等板块"就

干眼相关的临床治疗和基础研究问题进行热烈讨论) 组委会诚挚邀请您踊跃投稿并参加会议"现将相关事宜通知如下!

征文要求!提供 Q&& 字左右的摘要"包括研究的目的&方法&结果和结论) 请注明文题&作者单位&邮编&姓名等信息) 论文要求

未在国内外公开发行的刊物上发表"文责自负"概不退稿)

投稿方式!请登录大会网站 LLL'W.2T.22M@',=-在线投稿

投稿截止日期!3&%5 年 %& 月 % 日

联系人!黄彩虹 梁凌毅

联系邮箱!W.2T.22M@?<=@-.09',=-

联系电话!&5436*&%4%*%

'亚洲干眼协会中国分会(

#3)*# 中华实验眼科杂志 3&%5 年 ) 月第 (( 卷第 ) 期!E<02 \8YU #U<@<.9-=9"\>9T3&%5"]=9'(("A=')

Q2xvdWRWZXJzaW9uLQo?
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