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先天性单纯性视网膜色素上皮错构瘤伴黄斑裂孔一例
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""患者"女"&' 岁"因右眼视力下降伴视物中心黑影遮挡 ! 个

月于 #'!= 年 !! 月 #& 日就诊于郑州市第二人民医院眼科' 患

者自述视力好"体健"无高血压(糖尿病等全身病病史"无近亲

结婚史及家族遗传病史' 入院视力检查右眼 'F$"左眼 'F(#双

眼眼前节未见明显异常#右眼黄斑中心凹偏颞下方见约 'F& 个

视盘大小的圆形棕黑色隆起(边界清晰"左眼未见明显异常
)图 !*' 荧光素血管造影)\78/7A\.703DA1D-8 ,8@-0@3,C5Z"OO[*

检查显示右眼动脉期瘤体呈低荧光"静脉期瘤体内荧光开始充

盈"晚期瘤体周围视网膜轻度荧光素渗漏"瘤体周围可见 ! 条

滋养动脉和 # 条引流静脉"并且静脉轻度迂曲扩张)图 #*' 光

学相干断层扫描)0C2-1,.105D3D81D20+0@3,C5Z"SMW*检查显示"

黄斑中心凹处神经上皮层内层断裂"层间见暗区"椭圆体(肌样

体(嵌合体(光感受器外节各层信号不连续#瘤体神经上皮层隆

起"由内向外依次为内界膜(神经纤维层"其下为瘤体信号"信

号较强"并遮蔽下方各层组织信号)图 $*' 光学相干断层扫描

血流成像)0C2-1,.105D3D81D20+0@3,C5Z,8@-0@3,C5Z"SMW[*显示

视网膜浅层视网膜黄斑拱环结构不完整"瘤体处呈低信号"瘤

体内见血管网"瘤体周围可见滋养动脉和引流静脉#视网膜深

层瘤体处呈低信号"瘤体内见血管网)图 %*' o型超声显示黄

斑区见约 'F=# ++u!F&! ++大小的强回声结节 )图 &*' 诊

断$!;先天性单纯性视网膜色素上皮错构瘤##;黄斑裂孔' 经

过讨论"建议患者行玻璃体切割联合内界膜剥除"并将瘤体切

除"但患者拒绝治疗'

讨论$先天性单纯性视网膜色素上皮错构瘤 )108@D8-2,.

A-+C.D5,+,320+,0\25D3D2-8,.C-@+D82DC-25D.-7+"MB m̂a**是

一种罕见的眼内良性肿瘤" !=(! 年由 ?,b7,首次报道 +!, '

MB m̂a*位于黄斑区"呈较小隆起的黑色病灶"其周围可见滋

养视网膜动脉及引流静脉轻度迂曲(扩张"伴或不伴有玻璃体

视网膜牵拉#多数患者常无症状"视力长期稳定"当瘤体引起玻

璃体视网膜牵拉引起黄斑水肿或黄斑裂孔时"会出现视力

下降
+!I$, '

本例患者病灶位于黄斑中心凹颞下方"并且引流静脉轻度

迂曲(扩张"伴有玻璃体视网膜牵拉并出现黄斑裂孔"故患者出

现视力下降"符合 MB m̂a*临床特征' 需与孤立型先天性视网
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图 ?7双眼眼底照相"[B右眼"黄斑中心凹偏颞下方一边界清楚的棕色结节"中心略红"oB左眼"眼底情况正常"图 @7右眼 >>6图像"[B动
脉期呈低荧光"oB早期中心及中周部逐渐出现强荧光"MB晚期荧光增强"周围轻度荧光素渗漏"RBM图的放大图"可见滋养动脉)红色三角*和
引流静脉)蓝色三角* "静脉轻度迂曲"图 C7右眼 8!A图像"[B神经上皮层内层断裂"oB视网膜隆起"瘤体信号较强"遮挡其后各层组织信
号"图 I7右眼 8!A6图像"[B视网膜浅层"可见滋养动脉)红色三角*和引流静脉 )蓝色三角*和瘤体内血管网 )黄色三角*"oB视网膜深
层"可见瘤体内血管网)黄色三角*"图 O7右眼 Q型超声图像"可见一处约 'F=# ++u!F&! ++大小的强回声结节)红色箭头*

膜色 素 上 皮 肥 大 ) 108@D8-2,.5ZCD3230C5Z0\3D2-8,.C-@+D82

DC-25D.-7+"M̂ ma**(视网膜和视网膜色素上皮联合错构瘤

)10+Y-8D/ 5,+,320+,0\25D3D2-8,,8/ 3D2-8,.C-@+D82DC-25D.-7+"

M̂ mma**及视网膜色素上皮 )3D2-8,.C-@+D82DC-25D.-7+"ma**

肿瘤相鉴别' M̂ ma*为孤立的(平坦的类圆形黑色病灶"病灶

中常可见色素萎缩灶"通常位于中周部"极少发生在黄斑区及

视盘周围#SMW表现为 ma*层信号增强"外核层及光感受器外

节信号缺失#OO[表现为荧光遮蔽"如有色素萎缩灶"可伴透见

荧光
+#"%, ' M̂ mma*多为灰白色隆起"伴有血管迂曲及纤维膜

形成
+#, ' ma*肿瘤常伴有视网膜内及视网膜下渗出和渗出性视

网膜脱离"一些肿瘤还可以出血形成玻璃体积血 +&, ' MB m̂a*

为小的黑色隆起病灶"好发于黄斑区"一般无出血及渗出#SMW

表现为神经上皮层隆起"信号增强"遮挡后方各层信号#OO[表

现为早期低荧光"中心可见强荧光"晚期可出现荧光素渗漏'

MB m̂a*的发病机制尚不明确' f,AA+#,根据其临床特征"

推测有 $ 种类型B! 型病变仅累及视网膜表面## 型病变累及视

网膜神经上皮层全层"并向视网膜表面延伸#$ 型病变累及视

网膜神经上皮层全层"并向视网膜表面延伸"表面血管化'

o,38DA等 + :,
通过玻璃体切割术将瘤体切除"术后病理示瘤体

内为增生肥大的 ma*细胞"外围 ma*细胞发生了纤维化化

生"表面附着的有胶质细胞和内界膜' 而 0̂.4等 + ),
认为瘤体

由 ma*细胞和血管组成' 本例患者 OO[早期瘤体中心及中

周部逐渐出现强荧光"提示瘤体内有血管成分"SMW[示网膜

浅层和深层瘤体内均可见血管网"进一步印证了瘤体表面的

血管化和瘤体内有血管成分"与 f,AA+ #,所描述的 $ 型病变相

一致"其可能与患者瘤体生长时间较长有关' o,38DA等 + :,
对

玻璃体切割术后 MB m̂a*患者黄斑区进行 SMW检查发现"椭

圆体(光感受器外节(嵌合体光带紊乱"ma*层光带变薄"说明

肿瘤并未累及 ma*层"故推测错构瘤是胚胎时期 ma*细胞向

视网膜表面迁移所产生的' 本例患者的 SMW图像也提示瘤

体位于神经上皮层' 同时 a76,3-等 + (,
也认为 M̂ ma*是神经

上皮层内的局灶性病变"并根据异位细胞数量的不同表现分

为神经上皮层内(全层病变或突出视网膜表面的病灶' 这与

f[BB 所描述的 $ 种临床类型相一致'

病灶长期稳定"无需治疗"需随访观察' 当伴有玻璃体视

网膜牵拉"引起黄斑裂孔"严重影响患者视力时"可考虑玻璃体

切割术' o,38DA等 +:,
报道 ! 例患者行玻璃体切割术以解除玻

璃视网膜牵拉并将病灶全部切除"术后视力略有改善' 同时
o,15 等 +=,

报道 ! 例 MB m̂a*伴黄斑水肿患者"进行血管内皮生

长因子治疗"SMW示黄斑水肿较治疗前减轻"视力由 'F: 提高至
'F('
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