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　 　 患者女,42 岁,因双眼自幼视力差、加重 3 年于 2024 年 7
月 1 日就诊于武汉爱尔眼科汉口医院。 否认眼部外伤史及手

术史,否认家族遗传病史,父母非近亲结婚。 眼科检查:右眼视

力 0. 02,左眼视力手动 / 20
 

cm,双眼主觉验光矫正不提高;眼压

右眼 13
 

mmHg( 1
 

mmHg = 0. 133
 

kPa),左眼 13
 

mmHg;双眼眼

球水平震颤,内斜>30°,结膜无充血,角膜透明,前房清、中深,
瞳孔圆,对光反射灵敏,双眼扩瞳后均未见晶状体皮质及核结

构,右眼可见晶状体前囊膜中周区环形致密机化膜及后囊致密

灰白色机化膜,左眼见晶状体不规则灰白色混浊机化膜(图

1A~ D);双眼玻璃体混浊,眼底结构窥不清。 眼轴长度:右眼

26. 64
 

mm,左眼 24. 11
 

mm。 角膜直径: 右眼 9. 44
 

mm, 左眼

9. 52
 

mm。 超声生物显微镜( ultrasound
 

biomicroscopy,UBM)检

查提示双眼各象限房角开放,瞳孔后晶状体缺如,探及膜状强

回声,左眼晶状体中央局部增厚呈飞碟形,右眼呈线形(图 1E,
1F)。 黄斑光学相干断层扫描欠清晰。 眼部 B 型超声检查显示

双眼玻璃体混浊、玻璃体后脱离、左眼球壁前线状回声(机化

膜?)。 结合既往病史、眼部体征、辅助检查,临床诊断为双眼先

天性膜性白内障、先天性小角膜、眼球震颤、内斜视;左眼视网

膜下膜。 本例患者眼部先天发育不良、眼部情况复杂,预估手

术效果欠佳,但患者治疗意愿强烈,与患者充分沟通后在球周

麻醉联合静脉镇静下行左眼白内障摘除手术。 手术过程:
11:00 位角巩膜缘做 2. 2

 

mm 主切口,2:00 位透明角膜做 1
 

mm
侧切口,0. 5%吲哚菁绿行晶状体前囊膜染色,可见被染色的透

明晶状体前囊膜皱褶堆积(图 2A),使用截囊针在中周部刺破

前囊膜,行环形撕囊,可见前囊膜与下方机化组织粘连严重,撕
囊困难。 尝试使用粘弹剂分离前囊膜与后囊膜之间的纤维机

化组织粘连,可见粘连紧密且不规则,难以完全分开。 前段玻

璃体切割切除中央视轴区长度约 4
 

mm 粘连机化膜,可见视轴

区透明,将三片式人工晶状体( Sensar
 

AR40e+16
 

D,美国 AMO
公司)植入睫状沟。 术后第 1 天,裸眼视力:指数 / 30

 

cm,矫正

无提高,眼压:12
 

mmHg,人工晶状体位正,后囊膜中央缺如。
眼底检查:视盘边界清颜色淡,动静脉纤细,黄斑区色素紊乱,
视网膜平伏,呈广泛色素萎缩性改变及豹纹状改变,中周及周边

部隐见大量视网膜色素团块,局部可见纤维膜。 患者诉左眼视

物清晰度有一定程度改善,要求行右眼手术。 右眼术中使用截

囊针在中周部刺破前囊膜,起瓣后连续环形撕囊,顺利撕除前囊

膜,可见被染色的透明前囊膜与前囊膜下中周部纤维膜及中央

后囊纤维机化组织完全贴附(图 2B),粘弹剂钝性分离前囊下与

后囊上方的纤维机化组织粘连后,囊膜剪扩大剪开前囊下中周

部环形纤维机化组织,可见后囊膜完整,后续操作同左眼,将人

工晶状体植入囊袋内。 术后第 1 天,右眼裸眼视力 0. 04,眼压:
14

 

mmHg,人工晶状体位正,后囊中央缺如,眼底检查大致同左眼

(图 3)。 取左眼手术中的囊膜组织行苏木精-伊红染色。 右眼

前囊膜组织分为 2 份,一份行苏木精-伊红染色,另一份置于电

镜固定液浸泡,采用透射电子显微镜观察组织结构。 苏木精-伊
红染色可见囊膜表面残存晶状体上皮细胞(lens

 

epithelial
 

cells,
LECs),少量梭形成纤维细胞,局部囊膜板层分离(图 4)。 透射

电子显微镜下可见晶状体囊膜是由平行排列纤维样物质组成的

板层结构,一侧可见残存的 LECs,个别细胞呈凋亡状态(图 5)。
术后 1 个月、1 年复诊,患者视力及眼部查体无明显变化。

讨论:膜性白内障是一种罕见的先天性白内障,是晶状体核

和皮质自发吸收后发生变性和液化而形成的,临床表现为瞳孔

区出现致密的灰白色机化膜和薄的纤维性晶状体,随着病情进

展,后期可表现为“无晶状体”,类似后发性白内障。 因病例数少

且临床体征各异,目前尚未形成统一的标准化手术方案。 Long
等[1] 根据儿童先天性膜性白内障的UBM图像特征,将其分为厚
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图 1　 术前裂隙灯显微镜检查和超声生物显微镜检查　 A、C、E:右眼;B、
D、F:左眼　 图 2　 术中图片　 A:左眼囊膜染色后可见前囊膜皱褶堆
积(白色箭头)　 B:右眼术中可见前囊膜与下方中周部纤维膜及中央
后囊纤维机化组织完全贴附,虚线显示连续环形撕囊走行　 图 3　 术
后双眼眼底照相、B 型超声、黄斑光学相干断层扫描检查　 A、C、E:右
眼;B、D、F:左眼　 图 4　 光学显微镜下囊膜组织病理学形态(HE)　
A:右眼(×30,标尺= 50

 

μm)　 局部囊膜嗜碱性变、钙化(红色箭头),
少量晶状体上皮细胞(黑色箭头),囊膜分层但未脱离(蓝色箭头) 　
B:左眼(×20,标尺= 100

 

μm)　 部分残存的晶状体上皮细胞向成纤维
细胞转化(红色箭头);囊膜分层并裂开(蓝色箭头)　 图 5　 右眼囊膜
组织的透射电子显微镜表现　 A:晶状体囊膜一侧可见残存的晶状体
上皮细胞,细胞间隙略大,个别细胞呈凋亡状态(红色箭头),细胞膜破
损,胞质浓缩,个别细胞肿胀、脱落(蓝色箭头) 　 B:晶状体囊膜为由
平行排列纤维样物质组成的板层结构,分层清晰,各层密度不均一

披萨形、线形、飞碟形、哑铃形、梭形。 基于该分类标准,本例患

者左眼 UBM 图像显示晶状体中央局部增厚呈飞碟形,右眼呈线

形。 值得注意的是,本例患者右眼晶状体皮质被完全吸收后形

成的特殊环形灰白色机化膜形态与白内障摘除术后机化的前囊

口非常相似,这种形态的膜性白内障在既往文献中尚未见报道。
治疗方面,既往病例报告多数将人工晶状体植入睫状

沟[2] ,而本病例展示了同一患者双眼不同的手术方法,提示晶

状体解剖结构紊乱程度是囊袋内人工晶状体植入成功与否的

决定性因素,可利用囊膜染色联合前段玻璃体切割技术提高手

术成功率。 在麻醉方式选择上,本例患者合并眼球震颤,采用

2%利多卡因 3
 

ml 球周浸润麻醉使眼肌松弛,再联合小剂量镇

静镇痛药物,有效降低了术中机械性损伤、提高了手术安全性

及患者舒适度。 然而,本例患者因合并视网膜发育异常、眼球

震颤、弱视,故虽顺利植入人工晶状体,但术后视力欠佳,这与

既往报道的结果类似[3] 。
本研究通过组织病理学分析,首次在先天性膜性白内障患

者中发现晶状体囊膜存在分层现象,并伴随残存 LECs 向成纤

维细胞 的 转 化, 即 上 皮 - 间 质 转 化 ( epithelial-mesenchymal
 

transition,
 

EMT),这一发现为理解先天性膜性白内障的病理机

制提供了新视角。 囊膜分层现象虽也见于囊袋坏死综合征和

囊膜剥脱综合征等眼病[4-5] ,但其病理背景存在关键差异。 囊

袋坏死综合征通常发生于白内障术后多年,表现为晚期囊膜分

层伴 LECs 缺失或退化;而本病例中还观察到了成纤维细胞的

存在,这提示其病理过程更倾向于囊膜的“活跃重塑”而非“退

化”。 此外,本研究发现 LECs 转化为成纤维细胞,与 Gatzioufas
等[6] 的报道一致,该研究在膜性白内障房水中检出成纤维细胞

生长因子和表皮生长因子显著升高,这些生长因子可能参与调

控 EMT 过程。 我们推测,LECs 向成纤维细胞转化可能是驱动

囊膜分层的重要因素。 成纤维细胞过度分泌细胞外基质或异常

基质蛋白(如胶原纤维),可能导致囊膜结构紊乱和分层。 值得

注意的是,本患者双眼囊膜分层程度左眼较右眼更为明显,与术

中所见的解剖破坏程度呈正相关,且分层范围与混浊程度亦呈

正相关。 这表明囊膜分层不仅提示囊膜机械强度下降,更可能

作为评估先天性膜性白内障病情严重程度的评判指标。
本病例报告存在 2 个局限性,首先,本研究患者家系中三代直

系及旁系亲属均无类似眼病史,遗传学证据薄弱,患者拒绝行基

因检测,所以无法建立基因型-表型关联。 其次,患者因双眼合

并严重眼球震颤,前置镜下眼底检查配合欠佳。 眼底照相检查

提示左眼有视网膜下膜,经过多位医生行前置镜下眼底检查,均
未发现明显的视网膜裂孔及视网膜脱离,B 型超声检查亦未提

示陈旧性视网膜脱离,结合患者眼底弥漫性视网膜色素团块表

现,考虑患者可能为孔源性视网膜脱离自动复位(spontaneously
 

reattached
 

rhegmatogenous
 

retinal
 

detachment, SRRRD)。 SRRRD
是一种罕见现象,表现为弥漫性视网膜色素团块、视网膜色素萎

缩和病变边缘凸起[7-8] 。 故基于已有的临床资料,无法明确患者

的眼底表现是视网膜色素变性还是 SRRRD 的色素瘢痕。
综上所述,本研究证实囊膜染色联合前段玻璃体切割技术

是治疗膜性白内障的有效方法,对于合并眼球震颤患者,球旁

麻醉联合静脉镇静安全有效。 此外,本研究首次揭示了先天性

膜性白内障发展中的囊膜分层现象,未来可深入探索 LECs 转

化在囊膜分层中的分子机制,为开发靶向治疗提供依据。
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