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图 ?;治疗前眼前节裂隙灯显微镜下表现;上下睑结膜表面覆盖大量黄白色膜状物(并于内外眦处粘连(角膜透明$>'右眼$ '̀左眼$图 !;左

眼膜状物剥除后睑结膜表现;睑结膜创面呈鲜红色A可见出血点$图 @;左眼膜状物标本的病理组织学表现#_%t!"(标尺p!"" #&$$胶原纤

维结缔组织变性(并伴有中性粒细胞A淋巴细胞及浆细胞浸润$图 A;治疗后 H 个月眼前节裂隙灯显微镜下表现;>'右眼上下睑可见结膜瘢痕

形成$ '̀左眼上睑可见少量肉芽组织增生(上下睑结膜增生组织于外眦部少量粘连(角膜透明
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$$患儿女(年龄 69 个月(因发热后右眼红及结膜囊分泌物多

持续 = 个月A左眼红及结膜囊分泌物多持续 ! 个月于 !"6: 年 <

月 6< 日就诊于河南省立眼科医院(以双眼急性结膜炎收入院

治疗, 患儿 = 个月前曾于外院诊断为双眼结膜炎(给予反复膜

状物清除联合局部抗生素A抗病毒滴眼液及氟米龙滴眼液治

疗(但效果欠佳(病情反复且伪膜持续存在, 眼科检查可见双

眼上下睑结膜表面覆盖大量黄白色膜状物(并于内外眦处粘

连(球结膜轻度充血(角膜透明(未见其他明显异常#图 6$, 全

身检查未见明显异常(患儿体温正常, 血常规检查'白细胞

67c##t6": K̂(淋巴细胞 69c99 t6": K̂(淋巴细胞百分比为

<"c#e, !"6: 年 < 月 6: 日于全身麻醉下清除双眼睑伪膜(术

中见膜状物质硬(清除伪膜后暴露睑结膜创面呈鲜红色(可见

出血点#图 !$, 术后给予复方阿昔洛韦(滴眼液 # # &)(阿昔

洛韦 9 &M与地塞米松磷酸钠 "c"!# &M$A他克莫司滴眼液及妥

布霉素地塞米松眼膏局部应用(术后第 6 天即出现少量分泌

物(术后第 # 天睑结膜黄白色渗出物明显增多, 取出的膜状物

标本经组织病理学检查提示为胶原纤维结缔组织变性(并有中

性粒细胞A淋巴细胞及浆细胞浸润#图 9$, 依据患儿辅助检查

并结合既往文献报道(考虑患儿木样结膜炎可能性大, 详细追

问家族史发现其父母为近亲结婚, 采集患儿及父母肘静脉血

各 # &)行纤溶酶原活性及基因检测, 结果提示患儿及其父A

母纤溶酶原活性分别为 !c#"eA#=c";e和 =6c"!e#正常值为

7#eb6!"e$(患儿 Za\第 ; 外显子发现了 6 个新的纯合点变

异 0-;79Af>#N-A)2!## /̂L$(其父母在同一位点出现了杂合变

异 0-;79Af># N-A)2!## /̂L$, 修正诊断'双眼木样结膜炎A纤

溶酶原缺乏症, 同时更改治疗方案(采集患儿母亲静脉血

!" &)(离心半径 !# 0&(9 """ 5K&(1 离心 # &(1(取血浆配制成

滴眼液(将肝素钠注射液配制成 6 i# """## &)(!# """ 单位$肝

素滴眼液(上述药物点眼各 6 次KQ(他克莫司滴眼液点眼

9 次K*(妥布霉素地塞米松眼膏结膜囊涂抹每晚 6 次(次日双眼

结膜囊分泌物减少(此后病情逐渐好转(妥布霉素地塞米松眼

膏在病情减轻后逐渐减量直至术后 ! 个月停药(其他药物点眼

频次不变(治疗后 : 个月双眼睑结膜瘢痕形成(伴少量肉芽组

织增生(左眼上下睑结膜增生组织于外眦部少量粘连(双眼结

膜囊无明显渗出物(病情稳定(未出现高眼压及晶状体混浊等

糖皮质激素相关并发症, 治疗及随访过程中球结膜及角膜均

未受累#图 =$, 随访过程中间断复查血常规(!"!" 年 = 月 : 日

复查血常规显示白细胞 66c:!t6": K̂(淋巴细胞 ;c6;t6": K̂(

淋巴细胞百分比为 7"c!e)!"!" 年 66 月 ! 日复查血常规显示

白细胞 :c;"t6": K̂(淋巴细胞 7c=7t6": K̂(淋巴细胞百分比为

77c7e)!"!6 年 : 月 ; 日复查血常规显示白细胞 ;c";t6": K̂(

淋巴细胞 9c9<t6": K̂(淋巴细胞百分比为 =;c<e,
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讨论'木样结膜炎是一种罕见疾病(以急性或慢性"复发性

结膜炎为特点(睑结膜伴有因纤维蛋白沉积导致的木样"质硬

的伪膜, 该病多为常染色体隐性遗传(病理机制为纤溶酶原缺

乏
-6@!. , 有眼部表现者多于幼年出现(常合并全身其他黏膜的

损伤(如口腔"耳"鼻腔"呼吸道"胃肠道及泌尿系统等, 纤溶酶

原缺乏症的发病率约为 6c7K6 """ """(其中土耳其人占比可高

达 =!e-9. , 我国曾报道 ! 例纤溶酶原缺乏症但无木样结膜炎

表现的患者
-=. (中国台湾地区于 !"67 年报道了 6 例木样结膜

炎患者(但研究者考虑为 ?MA相关疾病的眼部表现 -#. , 就目前

文献检索所知(本例患者是我国内地报道的首例纤溶酶原缺乏

症合并木样结膜炎病例(由于本病在中国人群中发病罕见(故

我国眼科医师对其认识不足(导致本例患儿到本院就诊前长期

误诊误治(而本例患儿的诊疗过程表明早期诊断和有效治疗对

于患儿的预后明显是有利的,

木样结膜炎的诊断主要依靠典型的临床表现"组织病理学

检查"患者的阳性家族史及基因诊断结果, 本例患儿临床表现

典型(其父母为近亲结婚并均为 Za\基因第 ; 外显子杂合变

异(而患儿为该基因位点的纯合变异(最终确诊为木样结膜炎,

尽管目前已知该病与纤溶酶原的缺乏有关(但尚无达成共识的

治疗方案, 有文献报道全身或者局部应用纤溶酶原或新鲜冷

冻血浆可以成功治疗该病(但是由于其存在血液制品纯化和血

源性感染传播的风险(故相应疗法应用明显受限 -7@<. , 纯化的

纤溶酶原的应用被认为是治疗该病的金标准(近期美国 XI>

批准了纯化的纤溶酶原 g/N)'V(&可用于纤溶酶原缺乏症的治

疗(但目前我国尚无法获得该药(而该病的局部治疗建议环孢

素"肝素和糖皮质激素滴眼液联合应用作为基础疗法 -:. ,

本例为仅有眼部表现的纤溶酶原缺乏症患儿(使用亲体血

浆"他克莫司和肝素滴眼液及妥布霉素地塞米松眼膏局部点眼

后(亦取得了不错的效果, 早期大量使用肝素可增强局部组织

抗凝血酶活性和中和 j'因子及凝血酶(提高木样结膜炎的治

疗效果
-6". , 免疫调节剂可以抑制凝血途径(既往有糖皮质激

素及环孢素用于木样结膜炎治疗的报道(尚无他克莫司治疗的

相关报道, 他克莫司是一种新型的特异性免疫调节剂(其作用

与环孢素类似(但对 S淋巴细胞增生的抑制作用更强 -66. (与局

部糖皮质激素应用相比(可降低引起高眼压和白内障等药物不

良反应的风险(因此本研究选择肝素和他克莫司作为本例患儿

的基础治疗方法(同时采用患儿母亲血液制备的新鲜血浆作为

纤溶酶原的局部替代治疗品(感染风险低且经济"方便,

该患儿局部药物治疗后 : 个月病情稳定(但较其他报道中

类似疾病的病情稳定时间略长(可能与以下几点有关'#6$患儿

采用有效治疗措施前的发病时间长且病情重)# !$早期由于没

有确诊(伪膜去除后未及时使用有效的药物治疗)#9$虽然患儿

母亲血浆制品在患儿眼部得以应用(可在一定程度上降解患眼

纤维蛋白膜(但由于其母亲纤溶酶原活性低于正常(起效可能

需要更长时间, 本例患儿初次来我院就诊时血常规提示白细

胞及淋巴细胞升高(考虑与以下因素有关'#6$目前儿童血常规

的参考值无明确统一标准(但儿童血常规中白细胞计数"淋巴

细胞计数及淋巴细胞百分比较正常成人高(该患儿首次就诊时

年龄为 6 岁 ! 个月(白细胞正常参考值上限为 6#t6": K̂(淋巴

细胞百分比的上限为 7"e)#!$患儿初次来我院就诊前 ! 周曾

出现发热(当地医院诊断为上呼吸道感染 #病毒感染可能性

大$(血常规异常可能与上呼吸道感染恢复期血象变化有关,

本研究报道了 6 例纤溶酶原缺乏症合并木样结膜炎患儿

的诊疗经过(提示我们要正确认识该病(重视对患者家族史的

了解(有助于对疾病进行及时"准确的诊断和鉴别诊断, 由于

目前商品化纤溶酶原制品的缺乏(故目前该病的治疗尚无公认

的标准方案(对于仅累及眼部的患者局部联合使用亲体血浆"

肝素及免疫抑制剂亦能取得不错的治疗效果,
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