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视盘周围脉络膜增厚综合征的概念及特征
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""%摘要&"视盘周围脉络膜增厚综合征*DD=+是以视盘附近区域脉络膜增厚为特征的厚脉络膜谱系疾病

之一#好发于中老年男性#部分患眼具有远视眼和短眼轴的特点' DD= 的诊断和鉴别主要依靠其影像学特点'

DD= 光学相干断层扫描表现为黄斑鼻侧脉络膜大血管显著扩张#对应位置出现视网膜内积液等改变和视网膜

色素上皮的改变等#吲哚菁绿眼底血管造影可见视盘周围大血管扩张伴通透性增强' DD= 需与葡萄膜渗漏综

合征,中心浆液性脉络膜视网膜病变和肥厚性脉络膜新生血管性病变等疾病相鉴别' 光动力治疗或可改善
DD= 患者的视网膜积液' 目前 DD= 的相关研究仍处于初步阶段#其是否可作为一独立疾病仍有争议#治疗有

效性需经前瞻性对照研究验证' 本文就 DD= 的临床特点,发病机制,影像学表现,诊断,鉴别诊断及治疗进行

总结和展望#未来需进一步的研究为 DD= 的定义,诊断,治疗和发病机制提供新见解'
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""视盘 周 围 脉 络 膜 增 厚 综 合 征 * :B̀,:+:,--+̀[
:+6/[6/7̀7,a .[0a 7̀*B# DD= + 于 #'!2 年 首 次 由
D/+.cee,C8+C+0+等提出 - !. #表现为视盘周围脉络膜增
厚并出现与脉络膜病理性增厚相关的视网膜内积液

*,0C̀+̀BC,0+-b-c,a# WhO+ 和视网膜下积液 * .cd B̀C,0+-
b-c,a#=hO+' 目前 DD= 被认为与肥厚性脉络膜色素上
皮病变

- #. ,中心浆液性脉络膜视网膜病变 *6B0C̀+-
.B̀7c.6/7̀,7̀BC,07:+C/[#P=P+,肥厚性脉络膜新生血管
性病变 * :+6/[6/7̀7,a 0B79+.6c-7:+C/[#D]\+ - $. ,息肉

样脉络膜血管病变
- %. ,局灶性脉络膜凹陷 - &.

同属于厚

脉络膜谱系疾病
- 4. ' DD= 的发病机制尚不明确#可能

与 P=P等疾病有相似的发病机制' 多数 DD= 患者视
力较好且保持稳定#对于视力下降或病程较长的患者#
抗血 管 内 皮 生 长 因 子 * 9+.6c-+̀ B0a7C/B-,+-1̀78C/
b+6C7̀#\)TO+治疗,光动力治疗*:/7C7a[0+*,6C/B̀+:[#
DĴ +和局部用类固醇可能有效#但目前证据不够充
分#其转归和预后均缺少前瞻性研究证据' DD= 的研
究目前仅处于初期阶段#文献以回顾性研究为主#且
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DD= 是否可作为一独立疾病仍有争议' 本文就 DD=
的研究进展作一综述#以提高对 DD= 的认识#并加深
对厚脉络膜谱系疾病的理解'

A:临床特点

目前 DD= 尚缺乏流行病学调查结果#根据已有研
究结果#DD= 患者的平均发病年龄为 &# G(! 岁#病例
报道最小发病年龄为 %! 岁#明显大于 P=P的发病年
龄

- (. ' DD= 发病存在性别差异#显著好发于男性#现有
的病例系列中男性占比为 2!<G;#<- !#2H!'. '

DD= 可以是单眼或双眼发病#不同研究中单眼和
双眼发病比例不同' D/+.cee,C8+C+0+等 - !.

的研究中#
患者几乎均双眼发病$但 W79,07等 - ;. ,@c*+̀等 - !'.

和

=:+,aB等 - !!.
等的研究中#双眼发病患者仅占一半#DD=

患眼的对侧眼可以是典型的 P=P,D]\或仅有脉络膜
增厚而无其他阳性发现'

大多数 DD= 患眼还具有远视眼和眼轴较短的特
点' 在有屈光数据的 DD= 患眼中#约 2&<的眼是远视
眼#等效球镜度范围为l'F4%Gl#F& J#平均眼轴长度
为 ##F; **- !#!'. '

DD= 患者的视力差别较大##'K#'G#'K#&' 不等#
平均视力 #'K$##随访研究发现多数患者平均视力保
持稳定' 大多数患者视力较好是因为 DD= 更多累及
视盘周围#WhO和 =hO更多出现在中心凹鼻侧而不累
及中心凹下方' 较差的视力通常与积液累及中央凹或
视网膜色素上皮细胞 * B̀C,0+-:,1*B0CBa B:,C/B-,c*#
hD)+破坏有关 - 2#!#. '

DD= 发病的危险因素尚无定论#在一些病例系列
研究和病例报道中#部分 DD= 患者还患有其他系统性
疾病#如高血压,糖尿病,高脂血症,冠心病,肺动脉高
压,雷诺病等 - !#!$. ' 这些系统性疾病与 DD= 是否有关
尚无明确结论#还需要进一步探究'

C:发病机制

DD= 可能与厚脉络膜谱系疾病有共同的发病机
制' 大量研究认为这类疾病是由于脉络膜大血管扩张
和通透性增强导致脉络膜毛细血管和 hD)功能障碍#
最终出现视网膜积液,hD)破坏和新生血管等一系列
病理变化

- !%. ' 既往研究发现#脉络膜静脉正常解剖结
构与其他静脉系统不同#脉络膜血流从微静脉汇入下
一级静脉后直接回流至涡静脉#静脉分级少且同级静
脉之间的交通少' 超广角吲哚菁绿血管荧光造影
*,0a76[+0,0B1̀BB0 +01,71̀+:/[#WPT>+研究提示#扩张的
脉络膜大血管是 P=P和 DD= 患者脉络膜静脉间的交通

支#P=P患者交通支出现在中央凹周围而 DD= 患者交通
支主要在视盘周围

-!!#!&. ' 基于以上发现#=:+,aB等-!&.

提出新观点#认为厚脉络膜谱系疾病的原发因素是脉络
膜静脉回流不畅引起的结构改变和功能障碍'

除了厚脉络膜谱系疾病共同的发病机制外#DD=
发病可能有其特殊的机制' 近年来#hc.eB--的病理学
研究发现视盘周围存在一条次要的静脉#参与了视盘
周围脉络膜区域的血液回流

- !4. ' P70C,B̀,等 - !(.
报告

! 例 DD= 患眼视盘上方 WPT>造影早期搏动的脉络膜
大血管#造影晚期血管渗漏' 关于视盘周围脉络膜特
殊的解剖结构是否参与 DD= 的发生#DD= 患者增厚的
脉络膜是否增加了对视盘的压力从而导致缺血性视神

经病变等其他疾病的发生#目前尚不明确#还需进一步
研究证实

- !2. '

G:影像学表现

光学相干断层扫描*7:C,6+-67/B̀B06BC7*71̀+:/[#
VP̂ +是 DD= 的重要检查#增强深度成像 *B0/+06Ba
aB:C/ ,*+1,01#)JW+辅助的谱域 VP̂ *)JWYVP̂ +或扫
频源 VP̂ 可以反映 DD= 脉络膜和视网膜的改变'
DD= 的脉络膜 VP̂ 影像改变与 P=P相似#如脉络膜大
血管层增厚,脉络膜中小血管层和毛细血管层明显变
薄

- !#2. #符合厚脉络膜谱系疾病的特征 - #H&#!;. ' 但 DD=
患者的脉络膜增厚区域主要在黄斑鼻侧和视盘周围#
中央凹下方和黄斑颞侧的脉络膜增厚不明显#而 P=P
患 者 黄 斑 颞 侧 脉 络 膜 厚 度 大 于 鼻 侧

- #'H#$. '
D/+.cee,X8+C+0+等 - !.

研究发现#DD= 患者中央凹鼻侧
! &'' !*和 $ ''' !*位置的脉络膜厚度大于颞侧对
应位置#鼻侧与颞侧脉络膜厚度之比显著大于年龄匹
配的正常对照或 P=P患者'

除了脉络膜血管的改变外#有些文献还提示 DD=
患眼中常见脉络膜褶皱' D/+.cee,X8+C+0+等 - !.

认为这

可能是 DD= 的常见影像表现之一#可用于辅助诊断
DD=' 但是 @c*+̀等 - !'.

纳入 #( 只 DD= 患眼进行研
究#并未观察到有患眼出现脉络膜褶皱' 考虑到多种
情况均可伴有脉络膜褶皱#这一体征与 DD= 的关系还
需要更大样本量的观察与随访明确'

除上述脉络膜的特征性改变外#VP̂ 检查还发现

DD= 患者视网膜内外层的改变#包括视盘旁液性囊腔#
WhO#=hO#黄斑区获得性卵黄样物质 - #%. #hD),椭圆体
带和 外 界 膜 的 萎 缩 丢 失# hD) 脱 离 和 新 生 血
管

- !#2H;#!$##&. ' 其中黄斑鼻侧和视盘周围的 WhO最常见#
积液呈多个相邻囊腔样#发生率为 &'<G!''<-!#2H;. '
视盘旁液性囊腔是一孤立囊腔样结构#紧靠视盘颞侧#
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位于外核层#体积明显小于弥漫性 WhO形成的囊腔#有
研究者认为这可能是 DD= 的特征改变之一 - 2. ' DD=
患者中新生血管并不多见#目前已有的病例系列研究
均未纳入出现新生血管的患者#但有病例报道发现符
合 DD= 特征的患者在视盘颞侧出现新生血管#VP̂ 表

现为(双线征)#VP̂>检查新生血管网清晰可见' 最
近有文献报道 DD= 患者黄斑区出现获得性卵黄样物
质#VP̂ 表现为位于视网膜下团块状高反射物质#下
方脉络膜大血管扩张#毛细血管层变薄' 眼底自发荧
光*bc0ac.+cC7b-c7̀B.6B06B#O>O+检查卵黄样物质呈高
自发荧光' 该病例系列中部分患者获得性卵黄样物质
发生在 =hO自发消退后#有研究者推测可能是由于脉
络膜大血管扩张压迫了脉络膜毛细血管#hD)功能失
代偿最终导致卵黄样物质的堆积

- #%. ' 然而#这一影像
特征尚未在其他 DD= 病例系列中被报道#其发生率,
产生机制和临床意义有待进一步研究'

荧 光 素 眼 底 血 管 造 影 * bc0ac. b-c7̀B.6B,0
+01,71̀+:/#OO>+检查大多数 DD= 患者可见轻到中度
的渗漏#部分患者的渗漏位于视盘#视盘周围见透见荧
光#造影晚期部分患者见(流水带)样改变' 视盘轻微
渗漏是 DD= 患者 OO>的特征表现#出现荧光渗漏的视
盘均无明显肿胀

- !#!'. '
WPT>检查 DD= 患者可见扩张的脉络膜血管影#

多位于视盘周围#与 )JWYVP̂ 上扩张的管腔位置相对

应#晚期出现渗漏' WPT>的特征表现提示 DD= 是厚
脉络膜谱系疾病之一#其发病与脉络膜血管扩张和高
通透性有关

- !(##4. ' 最近#超广角 WPT>的研究发现扩
张的脉络膜大血管是脉络膜血管之间的异常交通#而
DD= 患者视盘周围出现这样的异常交通 - !!. '

除了造影检查发现的特征外#还有文献报告了其
他模态的影像特征' O>O可见斑驳样高低自发荧光混
杂影#与 OO>上透见荧光位置相对应' 眼底彩照或眼
底红外像检查可发现多数 DD= 患者视杯较小#有研究
显示超过半数 DD= 患者杯盘比小于 'F$#$#<患者杯
盘比小于 'F!'

H:诊断

DD= 没有明确的诊断标准#其概念基于影像学提
出' 目前 DD= 的诊断依据主要是 VP̂ 检查黄斑鼻侧

和视盘周围脉络膜大血管扩张#且黄斑鼻侧脉络膜厚
度显著大于颞侧' 其他影像学表现如 VP̂ 上视盘旁

液性囊腔,脉络膜褶皱和 WhO,OO>上视盘渗漏和
WPT>上显示的黄斑鼻侧与盘周高通透性的脉络膜大
血管等可提供辅助诊断依据'

J:鉴别诊断

DD= 的部分影像表现与葡萄膜渗漏综合征* c9B+-
Bbbc.,70 .[0a 7̀*B#g)= +,P=P和 D]\重叠#需进行
鉴别'
J5A"g)=

既往有文献
- #(H#2.

报道了诊断为 g)= 的病例#这些
病例有视盘周围脉络膜显著增厚和 WhO从视盘延伸到
黄斑的影像表现#后续有研究者认为这些病例可能是
DD=#因此 DD= 和 g)= 需要鉴别' g)= 患者有脉络膜
脱离和眼底豹纹状色素斑等特征性影像表现#WPT>早
期有广泛的颗粒样的高荧光#晚期脉络膜呈现弥漫样
高荧光

- #;H$'. ' 然而#DD= 患者均无脉络膜脱离#多出
现浆液性视网膜脱离和 (流水带 )样的 hD)破坏#
WPT>可见扩张的脉络膜大血管晚期出现渗漏#可与
g)= 相鉴别'
J5C"P=P

DD= 与 P=P可通过 VP̂ ,OO>和 WPT>等影像鉴
别' DD= 的视网膜脉络膜的异常改变多出现在视盘周
围且部分患者视盘出现轻微渗漏$而 P=P的异常改变
多出现在中央凹周围#大部分患者视盘荧光正常' 此
外 DD= 患者常出现盘周 WhO及视盘颞侧孤立的液性
囊腔特征性改变#也有助于与 P=P鉴别' 慢性期 P=P
的视网膜也有囊样变性

- $!H$%. #因此还应结合既往病史
和影像学的动态变化加以鉴别' 但值得注意的是#
DD= 是否独立于 P=P是有争议的' @c*+̀等 - !!.

研究

认为 DD= 的表现并不典型#DD= 应该是 P=P的一种亚
型而不是疾病谱中独立的疾病'
J5G"D]\

D]\作为厚脉络膜谱系疾病之一#影像表现与
DD= 有相似之处' D]\典型的表现是 VP̂ 上扁平状的

hD)脱离#对应位置下方脉络膜大血管扩张#VP̂>可
见新生血管结构

-$#$&. ' D]\可继发于 P=P-!%. ' 目前大
部分研究均认为DD= 患眼无新生血管#但仍有文献报道
部分符合 DD= 影像学特点的患眼合并有新生血管-!#$4. '
因此 D]\是否会继发于 DD= 需要进一步研究'

K:治疗

回顾性研究发现#大部分 DD= 患者视力可保持稳
定' 当患者出现黄斑区 WhO和 =hO时#视力明显下
降' 随病程延长#有患者视网膜出现囊样改变也会影
响视力' 视力明显下降的患者需要治疗#目前文献报
告的治疗包括 DĴ ,抗 \)TO治疗,局部用类固醇,激
光光凝和使用碳酸酐酶抑制剂等'

!%4%! 中华实验眼科杂志 #'#% 年 & 月第 %# 卷第 & 期"P/,0 Q)Z: V:/C/+-*7-#U+[#'#%#\7-5%##]75&
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K5A"DĴ
既往研究已证实 DĴ 对减少慢性 P=P患者的积

液有效
- $(H$2. ' D/+.cee,X8+C+0+等 - !.

的研究报道了

$ 只 DĴ 治疗的 DD= 患眼#仅 ! 只眼治疗后实现黄斑
区积液的缓解' =+̀̀+b等 - 2.

则报道 2 只 DD= 患眼接受
DĴ 治疗后 =hO有下降趋势#但差异无统计学意义#
且视力与基线相比保持稳定' 一项回顾性研究发现纳
入的 #& 只 DD= 患眼接受 DĴ 治疗后#4%<的眼实现
=hO的减少#%(<的眼实现 =hO和 WhO的消退#随访 $
个月时的平均视力有轻度提高

- ;. '
K5C"抗 \)TO治疗

一项回顾性研究观察到 #$ 只 DD= 患眼接受了平
均 %F4 次抗 \)TO治疗后#中央凹下视网膜厚度降低#
但视力改变无统计学意义

- 2. ' =B0 等 - $;.
报道了 ! 例

DD= 患者#左右眼分别接受 ( 次和 & 次抗 \)TO治疗
后 =hO缓解#双眼视力明显改善' 而 D/+.cee,X8+C+0+
等

- !.
报道的病例系列中有 $ 只患眼接受抗 \)TO治疗

而未观察到明显的治疗效果'
K5G"局部用类固醇

=c_+00B等 - %'.
开展了一项前瞻性研究#纳入病程

#G!! 年未缓解的DD= 患者 !! 例 !( 眼#每日 $ 次局部
使用醋酸泼尼松龙滴眼液#% 周后 4 例患者视网膜内
囊样改变减少#; 眼视力获得提高' 推测类固醇可能
有助于长病程 DD= 患者的慢性囊腔恢复' A7c_,e+
等

- %!.
报道了 # 例 DD= 患者的 $ 只眼在随访中出现黄

斑水肿的波动#每日 % 次使用地塞米松滴眼液 !G4 个
月后黄斑水肿完全消退'
K5H"其他

其他治疗包括激光光凝,口服或局部使用碳酸酐
酶抑制剂等

- !#2#!'#%!. ' 由于相关报道较少#仍需进一步
研究以确定上述疗法是否对 DD= 有效'

关于 DD= 治疗的研究尚处于初期阶段#目前的研
究样本量较小且多为回顾性研究' DĴ 治疗或许可

以改善视网膜积液#而抗 \)TO的治疗效果不明确'
有效的治疗方法和不同病程患者治疗方案的选择仍需

进一步研究'

M:不足和展望

DD= 的研究仍有许多不足' 首先#DD= 是否是一
独立疾病仍未有定论#如 @c*+̀等 - !'.

研究认为 DD=
可能是 P=P的亚型' 第二#DD= 的定义并不明确#尽
管 D/+.cee,X8+C+0+等 - !.

的研究提出了 DD= 的影像特
征如视盘周围脉络膜增厚,WhO从视盘向颞侧延伸#
oc 等 - 2.

的研究也补充了视盘旁液性囊腔等影像特点#

但这些回顾性研究者缺少更大范围的影像学资料#且
没有提出定量参数作诊断标准#仅根据影像学定性难
以将 DD= 同 P=P尤其是慢性 P=P鉴别 - %#. ' DD= 的定
义与诊断标准都需进一步明确' 第三#现有关于 DD=
的研究大多是回顾性研究#需要更多前瞻性研究明确
DD= 的发展,转归和治疗方法' 此外#DD= 的发病机制
尚缺乏相关研究#且厚脉络膜谱系疾病的发生机制也
无定论' 对发病机制的研究或将有助于理解 DD= 的
影像表现#明确诊断标准并解决现有争议'

因此#充分认识 DD= 的影像表现#在临床工作中
应鉴别 DD=#开展前瞻性研究进一步明确 DD= 患者的
临床特点,影像表现,对治疗的反应和转归情况#推动
DD= 研究工作的发展和完善'
利益冲突"所有作者均声明不存在利益冲突
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