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　 　 患儿女,5 月龄,因“出生时左眼白瞳”于 2021 年 3 月 28 日

就诊于天津医科大学眼科医院。 患儿系头胎足月顺产,出生体

重正常,出生后按时接种疫苗;无羊膜腔穿刺史,无眼外伤及手

术史 ,否认眼部疾病家族史及传染病接触史 。父母非近亲婚
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图 1　 患儿术前左眼眼前节照相 　 可见角膜混浊 　 图 2　 患儿术前左眼前节 OCT 图像 　 可见角膜混浊,基质排列不规则( 蓝色箭头) 　 OCT:光
学相干断层扫描 　 图 3　 患儿左眼术前 B 型超声图像 　 可见后巩膜葡萄肿,未见视网膜脱离 　 图 4　 患儿双眼术前彩色多普勒超声图像 　 晶状

体可见,玻璃体清晰,视神经可见,未见视网膜脱离 　 A:左眼 　 B:右眼 　 图 5　 左眼角膜组织病理染色结果 　 A:角膜基质内囊肿,囊肿内壁衬覆

有假复层纤毛柱状上皮(蓝色箭头) ,左眼角膜上皮呈复层角化鳞状上皮(黑色箭头) ,角膜血管化、角膜基质纤维排列不规则,角膜前弹力层、后
弹力层及内皮细胞缺失(星号) ( HE

 

×100,标尺 = 100
 

μm) 　 B:图 A 局部放大图,左眼角膜上皮显示假复层纤毛柱状上皮( 蓝色箭头) ( HE
 

× 400,
标尺 = 20

 

μm) 　 图 6　 左眼角膜组织免疫组织化学染色图( ×100,标尺 = 100
 

μm) 　 A ~ I 分别示 CK8 / 18、CAM5. 2、CK5 / 6、P63、P40、CK10 / 13、Ki-
67 和 CK7 阳性,CK20 阴性 　 图 7　 术后左眼眼前节照相 　 角膜植片透明,角膜缝线在位,瞳孔竖椭圆状、晶状体透明

配,均体健。 其母妊娠期间体健,无感染及发热史。 视力检查

示遮盖右眼时患儿出现明显的厌恶反应,伴防御性眨眼,而遮

盖左眼时无明显厌恶反应。 眼前节裂隙灯显微镜检查示患儿

右眼角膜透明;左眼角膜呈灰白色混浊,周围新生血管长入角

膜(图 1) ,角膜与巩膜组织分界不清;余检查因患儿不配合而

窥不见。 双眼眼压指测正常。 左眼前节光学相干断层扫描

( optical
 

coherence
 

tomography,OCT)示角膜混浊,基质排列不规

则(图 2) 。 左眼 A 型超声示眼轴长 22. 22
 

mm。 B 型超声示后

巩膜葡萄肿,未见视网膜脱离(图 3) 。 双眼彩色多普勒超声示

晶状体可见,玻璃体清晰,视神经可见,未见视网膜脱离 ( 图

4) 。 患儿心脏彩色多普勒超声示卵圆孔未闭及微冠状动脉-肺

动脉瘘可能。 结合发病史及检查结果,入院诊断为左眼先天性

角膜混浊。 入院完善检查后次日于全身麻醉下行左眼穿透性

角膜移植术。 手术过程中刺穿角膜时发现角膜基质内存在一

囊性结构,刺穿囊壁后可见其内有少许透明黏稠液体分泌物。

术中见虹膜下方部分前粘连,瞳孔呈竖椭圆形。 取左眼病变角

膜组织送病理检查。 病理结果显示左眼角膜上皮增厚角化,角

膜基质胶原纤维排列紊乱、血管化,基质层内见一囊性结构囊

壁内衬假复层纤毛柱状上皮,未见角膜前弹力层、后弹力层及

内皮细胞层(图 5) 。 免疫组织化学染色结果显示,CK8 / 18 和

CAM5. 2 全层阳性,CK5 / 6、P63、P40、CK10 / 13 和 CK7 部分层次

阳性,CK20 阴性,Ki-67 低表达(图 6) 。 病理诊断:角膜基质层

内支气管源性囊肿不除外;免疫组织化学染色提示病变角膜组

织为上皮来源,具有低增生潜能。 术后患儿全身情况平稳,左

眼可追随光源及玩具;眼压指测正常;左眼角膜植片透明,缝线

在位,瞳孔呈竖椭圆状、晶状体透明 ( 图 7) 。 患儿术后随访

2 年余时复诊情况:患儿全身发育情况正常,左眼可追随光源及

玩具,角膜植片透明,晶状体透明,眼底检查不配合,眼压指测

正常。

讨论:先天性角膜混浊是一种罕见但严重影响视力的疾

病,临床表现多样,除角膜混浊外,部分患者可能伴有全身疾

病。 可表现为先天性角膜混浊的疾病有角膜内皮营养不良、角

膜皮样瘤、Peters 异常及巩膜化角膜等 [ 1- 2] 。 其中巩膜化角膜

临床特点是混浊的角膜在周边部分同巩膜相融合,角膜和巩膜

的界限很难分辨,在混浊区域表面血管网分布均匀,可表现为

周边角膜或全角膜混浊。 巩膜化角膜的病理表现为基质排列

不规则、血管化,前弹力层消失 [ 3- 4] 。 本病例眼前节检查提示角

膜巩膜缘边界不清,周边新生血管长入角膜,病理提示角膜基

质排列不规则、角膜基质血管化、前弹力层消失,这些表现符合

巩膜化角膜的诊断。 另一先天性角膜混浊常见的临床分类是

Peters 异常,最早由 Peters 描述为一种浅前房、角膜与虹膜粘

连、中央角膜白斑的综合征,表现为先天性中央角膜混浊以及

对应区域的后基质层、后弹力层和内皮层缺损,角膜内皮与虹

膜和晶状体前囊膜粘连等 [ 5] 。 Peters 异常分为 3 种类型。 其中

Ⅰ型 Peters 异常仅表现为中央角膜混浊及对应的角膜与虹膜

前粘连 [ 5- 6] 。 Peters 异常的角膜混浊部位通常位于角膜中央,

也有文献报道混浊部位在角膜周边 [ 7- 8] 。 Peters 异常病理表现

包括角膜内皮、后弹力层、后部基质、前弹力层的缺陷或缺失,

角膜上皮角化 [ 8- 9] ,以及角膜后弹力层为多层等 [ 10] 。 本病例存

在虹膜下方前粘连,角膜上皮角化,角膜前弹力层、后弹力层缺

失,内皮细胞减少,与 Peters 异常病理表现部分相符。 本病例

主要与以下疾病相鉴别:( 1) 角膜基质内囊肿 　 角膜基质内囊

肿由角膜上皮转移到基质层形成,其囊壁的组织病理学通常显

示为非角质化、复层鳞状上皮细胞 [ 11- 12] ,而本病例囊肿壁为假

复层纤毛柱状上皮细胞。 ( 2) 先天性遗传性角膜内皮营养不

良 　 先天性遗传性角膜内皮营养不良表现为出生时或婴幼儿

早期双眼角膜弥漫水肿混浊,呈灰蓝色磨玻璃样外观 [ 13] ,与本

例单眼发病特点及外观表现不符。 (3) X 连锁角膜内皮营养不
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良 　 X 连锁角膜内皮营养不良表现为弥漫性乳白色混浊,常伴

有带状角膜病变以及月坑状内皮细胞改变 [ 14] ,与本例表现

不符。
本病例角膜基质层内有一囊肿,囊壁覆有假复层纤毛柱状

上皮,且术中刺穿囊壁后可见内有少许透明黏稠液,病理诊断

支气管源性囊肿不除外,提示支气管源性囊肿可以发生在角

膜,从而导致先天性角膜混浊。 支气管源性囊肿为先天性呼吸

系统发育异常引起的罕见的先天性疾病 [ 15] 。 支气管源性囊肿

源于原始气管支气管树的异常出芽,多发生在肺内,纵隔部,少
数情况下随异常出芽的脱落,可发生于其他部位,如皮肤、颈

部、心包等 [ 15- 17] 。 因其异常出芽,内容物无法正常排出,从而

聚集形成囊肿 [ 18] 。 支气管源性囊肿左侧发病率较高,可能与

胚胎早期原始前肠自左向右的旋转有关,脱落的胚芽可能未随

前肠转位而残留在左侧 [ 19- 20] 。 本病例左眼发病或与此有关。
支气管源性囊肿主要通过病理检查确诊,其镜下表现可见

假复层纤毛柱状上皮、腺体、平滑肌或透明软骨等组织成分,囊
肿内容物通常为黏稠液体 [ 21] 。 文献报道支气管源性囊肿预后

良好,为预防复发,需完整切除囊肿组织 [ 22- 23] 。
综上所述,本文报道 1 例先天性角膜混浊,病理结果显示

角膜基质层内有一囊肿,囊肿壁被覆假复层纤毛柱状上皮,病
理诊断提示支气管源性囊肿,提示支气管源性囊肿可发生在角

膜,从而导致先天性角膜混浊,本病例可为眼科、病理科及儿科

医师提供诊断和治疗参考。 同时,本病例表现兼具巩膜化角膜

和 Peters 异常的病理特点。 本病例若行基因检测将有助于进

一步明确诊断。
利益冲突 　 所有作者均声明不存在利益冲突
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