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!!患儿"男"/L 岁"于 L#/$ 年 // 月就诊于外院"主诉无明显

诱因逐渐出现左眼视物模糊 / 年"诊断为虹膜睫状体炎"予滴

眼液治疗&具体不详'"未见好转"遂于 L#/K 年 / 月转诊至西京

医院眼科( 患儿一般情况无特殊"眼科专科检查#最佳矫正视

力双眼均为 #d$"裸眼视力右眼为 #dJ)左眼为 #d%*眼压右眼为
/J ''YU)左眼为 /0 ''YU*裂隙灯显微镜下见双眼结膜无充

血)角膜透明)前房深度正常)A3&a')房闪 &a')虹膜纹理清*

右侧瞳孔欠圆"直径约 " ''"对光反射灵敏"扩瞳后呈葫芦状"

瞳孔缘 0### 和 //### 位虹膜斑片状后粘连*左侧瞳孔区有带

色素的灰白色膜状物"瞳孔直径 LdJg"d# ''"对光反射存在"

扩瞳后呈花瓣状"直径约 "g% ''"瞳孔缘虹膜多处斑片状后粘

连&图 /'*双侧晶状体透明( 扩瞳后检查"双眼眼底未见明显

异常 &图 L '( 眼部 ]型超声检查提示眼轴长度右眼为
L%dC ''"左眼为 L%dK ''*双眼玻璃体轻度混浊"眼球后壁未

见视网膜脱离光带&图 "'( 光学相干断层扫描检查提示双眼

黄斑结构正常 &图 %'( 视觉电生理检查提示右眼 3B5&3)

8B5&3和 8B&c7反应幅值均正常"左眼 3B5&3高)中)低频幅

值均低于右眼"高频峰时延迟"8B5&3波形存在"8B&c7各项反

应幅值降低( 患儿无明显眼前节炎症体征"故排除虹膜睫状体

炎" 初 步 诊 断 为 双 眼 先 天 性 纤 维 血 管 瞳 孔 膜 & 2,IUTI)S(*

X)9-,Q(R2:*(-N:N)**(-M'T'9-(IT"483̂ '"双眼屈光不正( 因左

眼瞳孔区灰白色膜状物遮挡光路"不能进行准确的屈光矫正"

决定在全身麻醉下行左眼瞳孔纤维血管膜切除联合瞳孔成形

术( 术中使用粘弹剂分离纤维膜与晶状体前囊膜的多处粘连"

见颞侧及下方瞳孔区外有多处条索状灰白色膜组织覆盖于虹

膜与晶状体前囊膜之间*用球内剪沿瞳孔缘剪断纤维膜"并用

撕囊镊撕除瞳孔区外虹膜深层的膜组织( 术后瞳孔区透明"瞳

孔恢复圆形)位置居中&图 J'( 纤维膜组织的病理学改变为大

量纤维结缔组织)少量血管及散在分布的色素细胞&图 0'( 术

后 " 个月"视力右眼为a"dCJ 6_Ga/d# 64r/0Jw$/d#)左眼为
a"dJ# 6_Ga/dLJ 64rJw$ /d#a/*双眼眼压为 /L g/" ''YU(

左眼前节无炎症反应"瞳孔圆形)居中"对光反射灵敏"晶状体

透明*右眼无变化(

讨论!4)9)R在 /K$0 年首次以1先天性瞳孔a虹膜a晶状体

膜伴房角发育不良2的名称报道了 483̂ +/, "表现为灰白色纤

维血管膜覆盖于虹膜和晶状体前囊膜之间"伴瞳孔位置)大小

和形状异常( 483̂ 病因不明"学术界基于临床特征和膜组织

病理特点"倾向于接受其是永存胚胎血管的一种特殊类型 +La%, (
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图 <8术前双眼前节照相!右眼瞳孔呈葫芦状"晶状体前囊膜上可见与虹膜相连的灰白色纤维膜"前房深度正常*左眼瞳孔呈花瓣状"瞳孔区晶状
体前囊膜上可见与虹膜相连的灰白色纤维膜"有少量色素"前房深度正常!D)]#右眼!4)6#左眼!图 =8术前双眼后极部眼底照相!双眼视盘
界清"色红"杯盘比约为 #d""黄斑中心凹光反射清"视网膜平伏"血管走行未见明显异常!D#右眼!]#左眼!图 D8术前双眼眼部 X型超声检
查!双眼玻璃体轻度混浊"球后壁未见明显异常!D#右眼!]#左眼!图 E8术前双眼黄斑部光学相干断层扫描检查!双眼黄斑中心凹视网膜厚
度及各层结构均正常!D#右眼!]#左眼!图 F8左眼手术照片!D#术前瞳孔呈花瓣状"瞳孔区灰白色膜状物与晶状体前囊膜粘连"晶状体透
明!]#术中瞳孔区外 0### 位可见虹膜深层与晶状体前囊膜表面存在条索状膜组织&箭头'!4#术毕瞳孔区透明"瞳孔圆形"位置居中!图 G8纤
维膜的组织病理学检查&Y&r%##'!可见染色均一的纤维结缔组织"夹杂着含丰富色素的黑色素细胞)少量散在的纤维细胞&%'和血管&#'

483̂ 是一种罕见的)非遗传性的先天发育异常"多单眼发病"

仅在邓小慧等
+J,
的研究中报道有 L 例双眼患儿( 本病例双眼

发病"且双眼病变程度差异较大"更为罕见"增加临床诊断

困难(

483̂ 易被误诊为前葡萄膜炎"但这 L 种疾病有本质区别(

本例患儿无反复发作的眼红)眼痛病史"眼科检查中除有双眼

虹膜后粘连及左眼瞳孔区纤维膜以外"虹膜纹理清晰"前房深

度正常"无睫状充血)角膜后 A3)前房闪辉和细胞等活动性或

陈旧性葡萄膜炎的体征"且纤维膜与瞳孔缘虹膜组织呈斑片状

粘连"无陈旧性葡萄膜炎在发生膜闭时常有的瞳孔缘 "0#w后粘

连&瞳孔闭锁')虹膜驼背样隆起)前房变浅)房角关闭等改变"

故排除前葡萄膜炎的诊断(

483̂ 患儿常因瞳孔过小且难以散大而影响视力及屈光矫

治"需及时手术切除膜组织*而对于不影响瞳孔区透明性和瞳

孔有效直径"且视力未受损者"如本例患者的右眼"则只需观

察( 正确诊断并进行恰当的手术是 483̂ 患儿恢复视功能的

前提条件( 纤维血管膜切除和瞳孔成形术是 483̂ 主要的手

术方式"目的分别是解除瞳孔区堵塞"并形成有效直径的瞳

孔
+0, ( 术中可发现膜组织常超出术前肉眼可见范围"本例患儿

的膜组织从瞳孔缘放射状延伸至虹膜周边部及房角处"和虹膜

深层基质间无明确界限"并与晶状体前囊膜紧密粘连"有少量

色素细胞和纤维细胞"但无明显的炎性细胞浸润"与 b('9T-S

等
+L,
的报道一致( 术后残留的膜组织可能会继续增生而再次

引起小瞳孔畸形
+0, "故术中应尽可能将膜组织切除干净( 放射

状瞳孔括约肌切开可部分避免瞳孔再次缩小
+Ca$, ( 此外"患者

的晶状体常不受累"术中应避免损伤透明的晶状体( 术后患儿

视力恢复程度取决于是否存在房角发育异常引起的继发性青

光眼及剥夺性弱视( 故及时的手术干预)术后的屈光矫正及进

行遮盖等弱视训练十分重要( 通过对本例双眼 483̂ 患儿的

回顾和分析"以期加深临床医师对这一罕见病的认识"减少误

诊"确保及时)正确地诊治(
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