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1 病 例 报 告

我 科 于 2 0 0 9 — 0 2 收 治 1 例 双 眼 先 天 性 无 虹 膜 合 并 先

天 性 白内障 患 者 ， 男 ，
2 8 岁 ， 双 眼 自幼 视 力 差 、 畏 光 、 视 力

进 行 性 下 降 6 a 。 无 家族 史 ， 父 母 非 近 亲 结 婚 。 眼 科 检 查 ：

V O D ：F C／l O c m
，

V O S ：0 ． 0 5
， 双 眼 球 水 平 震 颤 ， 双 眼 结 膜 无

充 血 水 肿 ， 角 膜 透 明 ， 横 直 径 1 2 m m ， 巩 膜 未 见 明 显 异 常 ，

前 房 约 深 3 C T
， 双 眼 仅 鼻 上 象 限 有 宽 约 l ～ 2 ra m 的 虹 膜 组

织 ， 双 眼 品 状 体 明 显 混 浊 ， 位 正 ， 双 眼 底 无 法 窥 清 。 双 眼

V E P 检 查 ：左 眼 P — V E P
，

P 1 0 0 波 振 幅 降 低 ， 右 眼 F — V E P 有

波 ，
P 波振 幅 降低 ；I O L M a s t e r 测 量 ：右 眼 轴 长 2 6 ． 6 4 ra m

， 左

眼 轴 长 2 4 ． 7 0 ra m ；角膜 厚 度 ：右 眼 6 3 7 t． c m
， 左 眼 6 3 4 1, z m 。 全

身 实验 室 检 查 未 见 明 显 异 常 。 诊 断 ： 双 眼 先 天 性 无 虹 膜 、

双 眼 先 天 性 白 内障 、 双 眼 球 震 颤 、 双 眼 弱 视 。 患 者 于 2 0 0 9 —

0 2 - 2 5 在 局 部麻 醉 下 行 右 眼 白 内障超 声 乳 化 联 合 全 虹 膜 隔

单 片 式 人 工 晶 状 体 植 入 术 ( T y p 6 7 G 型 ，
M o r e h e r 公 司 ， 德

国 ) 。 术 中发 现 后 囊 膜 混 浊 。， 未 处 理 ， 拟 以 后 行 Y A G 激 光

切 开 术 。 术 后 典 必 殊 和 美 多 丽 眼 液 点 术 眼 抗 炎 治 疗 。

术 后 第 l d
， 患 者 右 眼 有 轻 微 流 泪 等 刺 激 症 状 ， 无 畏 光 ，

V O D ：0 ． 2
， 捅 片 无 提 高 ， 角 膜 透 明 ， 上 方 切 口 缝 线 无 松

脱 ， 前 房 深 3 m l Y l
，

A R ( + ) ， 带 虹 膜 隔 人 工 晶 状 体 位 正 ， 虹

膜 残 根 位 于 虹 膜 隔 前 方 ， 眼 底 未 见 明 显 异 常 ， 右 眼 眼 压 ：

2 0 m m H g 。 术后 第 3 f 】
， 视 力 0 ． 2

， 患 者 右 眼 流 泪情 况 减 轻 ， 术 眼

角膜透 明 ，
K P ( ． ) ，

A R ( + ) ， 予 出 院 ， 继 续 典 必 殊 、 普南 扑 灵 点

术眼 ， 拟 3 to o 后 行左 眼 手 术 。 术前及 术后 情 况 ( 图 1
，
2 ) 。

2 讨 论

先 天 性 无 虹 膜 多 为 双 眼 发 病 ， 亦 偶 有 单 眼 发 病 者 ， 发

病 率约 在 J ： 6 4 0 0 0 ～ l ： 9 6 0 0 0 。 大 约 2 ／3 的 病 例 为 常

染 色体 显性 遗 传 ， 其 余 l ／3 为散 发 病 例 ，
6 0 ％ 散 发 病 例 可

以 遗 传 、 ， 目前 该病 发 病 机 制 不 明 ， 神经 外 胚 叶 的 原 发 性 缺

陷与 中胚 叶 异 常 发育 致 使 外 肌 叶缺 乏 引 导 或 受 阻 滞 ， 均 被

认 为 是 本病 的重 要 病 【丈J 。 临 床特 征 是 虹 膜 组 织 的退 化 ，

一

般 在 前 房 角 镜 下 可 见 残 存 的 虹 膜 根 部 ， 多 数 的 病 例 最 多

可 见 到根 部 一 边 缘 很 窄 的 虹 膜 组 织 。 临 床 表 现 为 极 度 散

大 的瞳 孑L 区 ， 范 同 包 括 整 个 角 膜 ， 可 见 眼 内 品 状 体 的 赤

道边 缘甚 至 悬 韧 带 ， 常伴有 其 它 眼 部 异 常 ， 如 上 睑 下 垂 、

小 角膜 、 角 膜 混 浊 、 青 光 眼 、 白 内障 、 巨 大 视 网 膜 裂 孑L 、 视 网

膜 脱 离 、 黄 斑 和 视 神 经 发 育 不 良 、 眼 球 震 颤 、 斜 视 、
R e i g e r

综 合 征 等
”

。 还 可 合 并 其 它 全 身 异 常 ， 如 W i l m s 瘤 和／或

泌 尿 生 殖 器 异 常 ， 智 力 低 下 ， 发 育 迟 缓 、 红 细 胞 裂 解 能 低

下 等
。。

。 其 巾大 约 5 0 ％ ～ 8 0 ％ 的 患 者 伴 发 白 内 障 ， 并 有

进 展 倾 向
” ’

。 多数患 者 角膜 透 明度下 降 ， 虹 膜 的 支撑 义 不

图 2 右 限 术 后 截 图

够 ， 以 及 晶状 体悬 韧 带 比较 脆 弱 和 不 完 整 ， 所 以 行 白 内 障

囊 外 摘 除 的 手 术 难 度 较 大 也 增 加 了 植 人 人 工 晶 状 体 的 难

度 。 由于 先 天 性 无 虹 膜 组 织 ， 患 者 多 有 较 重 的 畏 光 症 状 ，

目前 有 两 种 人 工 晶状 体 可 供 选 择 ：全 虹 膜 隔单 片式 人 工 晶

状 体 ( T y p 6 7 G 型 ，
M o r c h e r 公 司 ， 德 国 ) 和 全 虹 膜 囊 袋 张 力

环 ( 5 0 C 型 张 力 环 ，
M o r c h e r 公 司 ， 德 国 ) 联 合 折 叠 式 人 工

晶状 体 。 前 者 为 加 黑 色 色 素 的 P M M A 材 料 ， 虹 膜 隔 与 光

学 部 整 体 直 径 10 ． 0 m m
， 中 央 光 学 直 径 5 ． 0 H I I

'

l l
， 周 边 为

2 ． 5 ra m 环 形 黑 色 人 工 虹 膜 。 此 型 人 工 晶 状 体 植 入 时 手 术

切 口 大 ， 至 少 需 要 1 0 m m 宽 ， 术 后 角 膜 散 光 较 重 ；人 工 品 状

体 支 撑 于 睫状 沟 ， 故 眼 内 出 血 危 险增 多 ；人 工 晶 状 体 襻 压

迫 摩 擦 睫 状 沟 组 织 ， 导 致 炎 症 反 应 相 对 较 重 ， 视 力 重 建 缓

慢 ， 有 可 能 加 重 原 有 青 光 眼
t 。

。 且 此 类 患 者 多 合 并 小 眼

球 ， 故 当角 膜 横 直 径 < I l n l m 时 ， 应 慎 重 选 择 此 类 晶 状 体 。

后 者 可 以 实 现 小 切 口 人 工 晶状 体 植 入 的 优 越 性 ， 且 人 工 晶

状 体 和 张 力 环 位 于 囊 袋 内 ， 更 接 近 于 生 理 状 态 。 但 在 植 入

张 力 环 时 应 注 意 适 当 向 内吸 紧 囊 环 以 免 囊 袋 扩 张 张 力 环

撑 破 囊 袋
卜 。

。 从 经 济 方 面 考 虑 ， 前 者 价 格 较 低 ， 为 后 者 的
一 半 ， 故也 有 其 优 越 性 。 本 例 患 者 为 散 发 病 例 ， 行 右 眼 白

内障超 声 乳 化 联 合 全 虹 膜 隔 单 片式 人 工 晶 状 体植 入 术 后 ，

右 眼 视 力 0 ． 2
， 目前 恢 复 较 好 ， 但 由 于 上 述 术 后 并 发 症 的

限 制 ， 临 床 需 要 长 期 随访 观 察 。
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