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后极部中心性脉络膜营养不良2例
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[摘　要]	 后极部中心性脉络膜营养不良是一种罕见疾病。本文对2例患者进行了荧光素眼底血管造影、眼底

自发荧光、相干光层析成像及视觉电生理等检查。眼底检查可见双侧后极部血管弓范围视网膜色

素上皮(retinal pigment epithelium，RPE)及脉络膜毛细血管的对称性萎缩。自发荧光可见相应区域

的对称性低荧光。光学相干断层成像术(optical coherence tomography，OCT)显示后极部外层视网

膜和脉络膜毛细血管的萎缩变薄。
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Posterior polar central choroidal dystrophy: 2 cases report
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Abstract Posterior polar central choroidal dystrophy is a rare disease. Clinical data of two patients with posterior polar central 

choroidal dystrophy fluorescein angiography, fundus autofluorescence (FAF) imaging, optical coherence tomography 

(OCT), and electrophysiological tests were reported. Fundus examination showed bilateral symmetric atrophy of the 

retinal pigment epithelium and choriocapillaris in the posterior polar areas between vascular arcades. FAF imaging 

showed clearly defined hypoautofluorescent areas that corresponded to the aforementioned lesions. Atrophy of the 

choriocapillaris and outer retinal layer were detected by optical coherence tomography.
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后 极 部 中 心 性 脉 络 膜 营 养 不 良 是 一 种 少 见

的 脉 络 膜 萎 缩 性 异 常 ， 表 现 为 视 网 膜 色 素 上 皮

(ret inal  p igment  ep ithel ium，R PE)及脉络膜毛细

血管的萎缩，多累及血管弓范围的血管，有时会

超 出 后 极 部 [ 1 ]。 本 文 纳 入 2 例 乐 山 市 人 民 医 院 眼

科中心及成都爱迪眼科医院收治的后极部中心性

脉络膜营养不良病例，进行了荧光素眼底血管造

影(f luorescein ang iography，FA)、眼底自发荧光

(f u n d u s  au to f l u o rescen ce，FA F)、相干光层析成

像(o p t i c a l  co h eren ce  to m o g rap hy，O CT)及视觉

电生理等检查，分析其临床资料及特点，现报告 
如下。
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1  临床资料

1.1  病例 1

患者女，5 9岁，1 0年前陪同母亲看眼病时，

偶 然 发 现 左 眼 几 乎 看 不 见 。 立 即 前 往 省 内 多 家

医 院 就 诊 。 检 查 视 力 ： 右 眼 0 . 6 ， 左 眼 0 . 0 6 ， 均

不 能 矫 正 。 否 认 外 伤 、 高 血 压 、 糖 尿 病 史 。 眼

前 节 未 见 任 何 异 常 ， 眼 底 也 无 任 何 阳 性 发 现 。

疑 诊 左 眼 球 后 视 神 经 炎 。 并 行 M R I 检 查 ， 未 见

异 常 。 给 予 激 素 治 疗 1 个 月 ， 后 又 给 予 复 方 樟

柳 碱 注 射 2 个 月 ， 视 力 仍 无 提 高 。 以 后 又 给 予

肌 肉 注 射 鼠 神 经 生 长 因 子 2 个 疗 程 ， 无 效 。 其

后 又 断 断 续 续 服 用 一 些 维 生 素 、 活 血 化 瘀 等 药

物 ， 未 再 继 续 治 疗 。 右 眼 视 力 也 逐 渐 下 降 。 半

月 前 于 成 都 爱 迪 眼 科 医 院 就 诊 ， 全 身 检 查 未

见异常。血糖 4 . 6  m m o l / L ，血压 1 3 6 / 7 6  m m H g 

(1 mmHg=0.133 kPa)。眼部检查：视力右0.02，

不 能 矫 正 ； 左 眼 0 . 0 4 ， 不 能 矫 正 。 眼 压 右 眼  
1 2  m m H g ， 左 眼 1 3  m m H g 。 双 眼 角 膜 透 明 ，

K P ( − ) 、 A R ( − ) 。前房清，深度正常，游走细胞

(−)。晶体周边部少许混，玻璃体透明，后极眼底

未见明显异常改变，仅见很轻微青灰色外观，中

心凹反光消失。周边视网膜色泽、血管比例均正

常。双眼自发荧光可清晰的看到后极部、对称性

的低荧光区 ( 图 1 ) 。 O C T 检查：双眼椭圆体带、

R P E层、脉络膜毛细血管层变薄，中血管层也有

萎缩。但视网膜神经上皮层厚度没有明显改变。

右眼垂直扫描见中心凹区域变薄严重，中心凹水

平扫描厚度基本正常。左眼中心凹囊样变(图2)。

多焦视网膜电图(electroretinogram，ERG)提示双

眼视网膜厚度稍变薄，各环振幅均降低(图3)。诊

断：双眼后极部中心性脉络膜营养不良。

图1 双眼后极部可见轻微青灰色样改变，其范围基本在上下血管弓内，并延伸到视乳头鼻侧；双眼自发荧光可见后极部对

称性低荧光

Figure 1 Fundus images showed grey changing in the posterior polar areas between vascular arcades and around the optic nerve, 

and fundus autofluorescence imaging showed bilateral symmetric hypoautofluorescence in the posterior polar areas
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1.2  病例 2

患者男，医生，6 9岁，因“双眼中心视力下

降，左眼18个月，右眼14个月”就诊。18个月前

无意中发现左眼视物模糊，因右眼视力较好，未

予重视和治疗。1 4个月前右眼视力稍下降，仍未

重视治疗。1年前右眼视力下降较快，2个月后就

诊 。 全 身 检 查 未 见 异 常 ， 眼 科 检 查 ： 右 眼 0 . 1 ，

左眼CF/30 cm。双眼前节正常，玻璃体透明，眼

底后极部视网膜深面见斑驳色素，类似椒盐样外

观，色泽稍青灰(图4)，周边部视网膜色泽正常，

动静脉血管均正常。O CT示：椭圆体带、R P E层

和脉络膜毛细血管层萎缩、变薄(图5)。双眼底自

发荧光见后极部大片低荧光(图6)，FA显示后极部

大面积透见荧光(图7)。治疗：给予强的松40 mg 
qd，逐渐减量，总疗程2个月。停药后3个月，患

者自行口服强的松60 mg，逐渐减量，治疗9个月，

无效，双眼视力为CF/30 cm。诊断：双眼后极部

中心性脉络膜营养不良。

图2 双眼眼椭圆体带、RPE层和脉络膜毛细血管层萎缩变薄，左眼中心凹囊样变，右眼垂直扫描见中心凹区域变薄严重；

中心凹水平扫描厚度基本正常

Figure 2 Optical coherence tomography images showed atrophy of the ellipsoid zone, RPE, choriocapillaris in both eyes, and cysts 

changing in foveal in left eye

右 左

图 3 双眼多焦ERG均提示后极视网膜变薄，各环的振幅均降低。

Figure 3 Multifocal electroretinogram of right (OD) and left eyes (OS)
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图4 双眼底后极部视网膜色泽稍青灰

Figure 4 Fundus images showing grey changing in the posterior polar areas

图5 双眼椭圆体带、RPE和脉络膜毛细血管层萎缩变薄，但视网膜神经上皮层厚度基本正常，中心凹变薄

Figure 5 Optical coherence tomography images showed atrophy of the ellipsoid zone, RPE, choriocapillaris in both eyes. but the 

retinal neuroepithelium layer is normal

图6 双眼FAF显示后极部低荧光

Figure 6 Fundus autofluorescence imaging showed hypoautofluorescence in the posterior polar areas

右 左
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2  讨论

影响到黄斑中心的原发性脉络膜营养不良有

几 种 形 式 ， 如 中 心 性 网 状 脉 络 膜 营 养 不 良 、 后

极 部 中 心 性 脉 络 膜 营 养 不 良 、 后 极 部 环 形 营 养

不 良 、 后 极 部 半 球 形 营 养 不 良 、 中 央 和 周 边 环

形 脉 络 膜 营 养 不 良 [ 2 - 4 ]。 该 病 可 能 较 为 少 见 或 对

疾 病 的 命 名 不 同 ， 全 球 有 关 该 病 的 报 道 较 为 少

见 。 其 特 点 为 发 病 非 常 缓 慢 ， 病 程 很 长 。 视 力

下 降 逐 渐 进 展 ， 早 期 眼 底 几 乎 没 有 明 显 的 病 理

性 改 变 ， 外 观 基 本 正 常 。 由 于 病 变 主 要 发 生 在

视网膜外层、R P E层和脉络膜毛细血管层，早期

O C T 检 查 其 视 网 膜 神 经 上 皮 层 厚 度 几 乎 没 有 改

变 。 发 病 多 年 后 ， 可 见 到 双 眼 底 后 极 部 呈 轻 度

灰 色 光 泽 ， 对 称 性 发 病 [ 2 - 3 ]， 极 易 漏 诊 和 误 诊 为

球后视神经疾病。

本文例1患者在10多年前无任何原因首先出现

左眼无痛性视力下降，3年后右眼也不明原因视力

下降。辗转多家医院求治，给予眼电生理、眼底

照相、 F FA 、等检查。早期未见明显异常，疑诊

球后视神经炎。服用激素、活血化瘀中药、肌肉

注射鼠神经生长因子等，均无作用，视力继续减

退。例2患者为医生，依从性很好。除严格遵循医

嘱外，并查阅文献，长时间服用激素、维生素和

扩血管药物。视力仍然没有改善，继续下降。

后极部中心性脉络膜营养不良开始可能在黄

斑中心像一个局灶性退变过程，但退行性变化会

以不同的萎缩速度扩张。首先有萎缩带改变，随

后融合扩大到视乳头颞侧血管弓或更宽[2]。

R P E 细 胞 是 代 谢 非 常 活 跃 的 多 功 能 单 层 细

胞 ， 其 中 一 个 重 要 的 功 能 是 吞 噬 感 光 细 胞 的 外

节盘膜，被R P E细胞中的吞噬体和溶酶体代谢降

解。未被溶酶体完全降解、消化的物质即为脂褐

质。当用一种波长的光(如紫外光)照射到脂褐质

时，在很短的时间内发射出较照射波长更长的光

( 可见光 ) ，即为自发荧光 [ 5 ]。眼底自发荧光检查

对该病的确诊起到决定性的作用。由于视网膜外

层感光细胞的丢失，R P E萎缩，其吞噬功能大大

降低，脂褐质的来源减少。R P E和脉络膜毛细血

管层的萎缩变薄，使脂褐质的含量进一步降低。

而脂褐质是产生荧光的主要来源。故导致后极部

大面积的低荧光。低荧光提示R P E细胞的数量减

少和/或脂褐质的减少，原因常为RPE萎缩等。而

FFA检查由于RPE和脉络膜毛细血管层的萎缩，色

素的丢失，导致后极部出现大面积的高荧光区(透

见荧光)。其范围基本在上下血管弓内，可延伸到

视乳头鼻侧。多焦E RG可显示视网膜组织变薄和

各环振幅的降低。由于其不具有特异性，故对该

病的诊断并无很多的帮助。但在随访过程中对评

估患者视功能损害程度有一定的作用。

目前后极部中心性脉络膜营养不良的发病原

因尚不明去，缺乏有效的治疗方法。本文旨在提

图7 双眼FFA显示后极部高荧光(透见荧光)

Figure 7 Fundus autofluorescence image showed hypeautofluorescence in the posterior polar areas
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高对该疾病的认识，避免无谓的用药和一些创伤

性治疗。
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