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摘要

目的:分析永存原始玻璃体增生症(ＰＨＰＶ)和先天性纤维

血管瞳孔膜(ＣＦＰＭ)的临床特征异同ꎮ
方法:回顾性分析 ２００６－０３ / ２０２１－１２ 在空军军医大学西

京医院眼科接受手术治疗的 ＰＨＰＶ(ＰＨＰＶ 组)和 ＣＦＰＭ
患儿(ＣＦＰＭ 组)的眼部生物测量参数、临床表现、病变的

形态学特点ꎮ
结果:纳入 ＰＨＰＶ 患儿 ５６ 例 ６１ 眼ꎬＣＦＰＭ 患儿 ２４ 例 ２５
眼ꎻＰＨＰＶ 和 ＣＦＰＭ 的发病年龄相似、无性别差异ꎬ均以单

眼患病为主ꎬ其占比分别为 ９１％和 ９６％ꎮ ＰＨＰＶ 合并白内

障患眼可有多种并发症和眼发育异常ꎬＣＦＰＭ 主要为不同

程度的瞳孔区堵塞及形态异常ꎮ ＰＨＰＶ 组和 ＣＦＰＭ 组单

眼患病患儿患眼前房深度(ＡＣＤ)均小于对侧眼ꎬ手术年

龄≤２４ 月龄患儿患眼眼轴长度(ＡＬ)均小于对侧眼(Ｐ<
０.０５)ꎻＰＨＰＶ 组单眼患病患儿患眼角膜直径(ＣＤ)小于对

侧眼、眼压高于对侧眼(均 Ｐ<０.０５)ꎻＣＦＰＭ 组单眼患病患

儿患眼与对侧眼 ＣＤ、ＩＯＰ 比较均无显著差异(Ｐ>０.０５)ꎮ
ＰＨＰＶ 组患儿患眼 ＡＣＤ 小于 ＣＦＰＭ 组患眼(Ｐ<０.０５)ꎮ 术

中发现 ＰＨＰＶ 纤维血管膜组织位于晶状体后、玻璃体腔

内ꎬ而 ＣＦＰＭ 纤维血管膜位于虹膜与晶状体前囊膜之间ꎬ
很少累及晶状体ꎮ
结论:ＰＨＰＶ 和 ＣＦＰＭ 有非常相似的临床特点ꎬ提示 ＰＨＰＶ
和 ＣＦＰＭ 可能是永存胚胎血管(ＰＦＶ)的不同表现形式ꎬ但
ＰＨＰＶ 病变范围更广、病情更复杂ꎮ
关键词:永存原始玻璃体增生症ꎻ先天性纤维血管瞳孔膜ꎻ
永存胚胎血管ꎻ临床特征ꎻ手术治疗
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ｖｉｔｒｅｏｕｓ ａｎｄ ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｆｉｂｒｏｖａｓｃｕｌａｒ
ｐｕｐｉｌｌａｒｙ ｍｅｍｂｒａｎｅ

Ｃｈａｏ Ｚｈａｏꎬ Ｌｕ－Ｎｉｎｇ Ｚｈａｎｇꎬ Ｚｈｕａｎｇ Ｈａｏꎬ Ｍｅｎｇ－Ｑｉ
Ｊｉａｎｇꎬ Ｔｏｎｇ Ｗｕꎬ Ｊｉａｎ Ｚｈｏｕ

Ｆｏｕｎｄａｔｉｏｎ ｉｔｅｍ:Ｎａｔｕｒａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅ Ｂａｓｉｃ Ｒｅｓｅａｒｃｈ Ｐｒｏｊｅｃｔ ｏｆ Ｓｈａａｎｘｉ
Ｐｒｏｖｉｎｃｅ ｉｎ ２０１９ (Ｎｏ.２０１９ＪＭ－０６５)
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ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ＰＨＰＶ (ＰＨＰＶ ｇｒｏｕｐ) ａｎｄ ＣＦＰＭ (ＣＦＰＭ
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ｗｅｒｅ ｎｏ ｓｉｇｎｉｆｉｃａｎｔ ｄｉｆｆｅｒｅｎｃｅｓ ｏｎ ＣＤ ａｎｄ ＩＯＰ ｂｅｔｗｅｅｎ
ａｆｆｅｃｔｅｄ ｅｙｅｓ ａｎｄ ｔｈｅ ｆｅｌｌｏｗ ｅｙｅｓ ｉｎ ＣＦＰＭ ｇｒｏｕｐ ( Ｐ >
０.０５) . Ｔｈｅ ＡＣＤ ｏｆ ａｆｆｅｃｔｅｄ ｅｙｅｓ ｉｎ ＰＨＰＶ ｇｒｏｕｐ ｗａｓ
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ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｆｉｂｒｏｖａｓｃｕｌａｒ ｐｕｐｉｌｌａｒｙ ｍｅｍｂｒａｎｅ. Ｇｕｏｊｉ Ｙａｎｋｅ Ｚａｚｈｉ( Ｉｎｔ
Ｅｙｅ Ｓｃｉ) ２０２３ꎻ２３(４):６３４－６３９

０引言
永存 原 始 玻 璃 体 增 生 症 ( ｐｅｒｓｉｓｔｅｎｔ ｈｙｐｅｒｐｌａｓｔｉｃ

ｐｒｉｍａｒｙ ｖｉｔｒｅｏｕｓꎬＰＨＰＶ)是眼部胚胎血管退化异常而导致
的先天性发育性疾病ꎮ ＰＨＰＶ 主要表现为晶状体后和
(或)视盘前的纤维血管膜ꎬ根据病变位置将其分为前部
型、后部型和混合型三型[１]ꎮ Ｇｏｌｄｂｅｒｇ[２] 认为 ＰＨＰＶ 病变
位于晶状体至视盘之间ꎬ仅代表胚胎血管残留病变的一部
分ꎬ建议使用“永存胚胎血管(ｐｅｒｓｉｓｔｅｎｔ ｆｅｔａｌ ｖａｓｃｕｌａｔｕｒｅꎬ
ＰＦＶ)”更全面地命名这一类疾病ꎮ 先天性纤维血管瞳孔
膜( ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｆｉｂｒｏｖａｓｃｕｌａｒ ｐｕｐｉｌｌａｒｙ ｍｅｍｂｒａｎｅꎬ ＣＦＰＭ) 于
１９８６ 年由 Ｃｉｂｉｓ 等[３]首次报道ꎬ表现为灰白色纤维血管膜
呈扇形覆盖于虹膜和晶状体前囊膜之间ꎬ伴瞳孔形状、大
小和位置异常ꎮ ＣＦＰＭ 病因尚不清楚ꎬ基于临床表现和组
织病理学改变ꎬ有学者推测 ＣＦＰＭ 与 ＰＨＰＶ 同属于眼部胚
胎血管退化异常性疾病ꎬ是 ＰＦＶ 的特殊类型[４]ꎬ但仍存不
同意见[５－６]ꎮ 本研究在较大 ＣＦＰＭ 样本量的基础上ꎬ以病
例对照的方法观察和比较 ＰＨＰＶ 与 ＣＦＰＭ 这两种疾病的
临床特征ꎬ并通过比较眼部生物学测量参数了解两种疾病
对患眼发育的影响ꎬ从临床表现的角度分析 ＰＨＰＶ 和
ＣＦＰＭ 的异同点ꎮ
１对象和方法
１.１对象　 病例对照研究ꎮ 选取 ２００６－０３ / ２０２１－１２ 在空
军军医大学西京医院眼科接受手术治疗的 ＰＨＰＶ 患儿 ５６
例 ６１ 眼(ＰＨＰＶ 组)和 ＣＦＰＭ 患儿 ２４ 例 ２５ 眼(ＣＦＰＭ 组)ꎮ
纳入标准:(１)明确诊断为 ＰＨＰＶ 或 ＣＦＰＭꎬ且 ＰＨＰＶ 患儿
均合并白内障ꎻ(２)基线时未接受过任何眼科手术ꎻ(３)接
受手术治疗ꎮ 排除标准:(１)诊断不明确ꎻ(２)有眼外伤病
史、葡萄膜炎病史、眼部手术史的患者ꎻ(３)基线资料不全
者ꎮ 本研究遵循«赫尔辛基宣言»ꎬ并通过医院伦理委员
会审核ꎬ纳入患儿及其监护人均对本研究知情同意ꎮ
１.２方法
１.２.１基线资料收集　 从住院电子病历中获取两组患儿基
线资料ꎬ包括初次就诊年龄和原因、性别、患眼眼别、手术

年龄ꎬ眼科专科检查和特殊检查结果、手术方式以及术中
并发症等ꎮ
１.２.２眼科检查　 视力检查根据患儿年龄及认知情况选择
Ｓｎｅｌｌｅｎ 视力表、婴幼儿特殊视力或追光 / 追物试验检测视
力ꎻ采用手持非接触眼压计或在全身麻醉后采用 Ｓｃｈｉöｔｚ
眼压计测量眼压(ｉｎｔｒａｏｃｕｌａｒ ｐｒｅｓｓｕｒｅꎬＩＯＰ)ꎻ全身麻醉后采
用脚规测量角膜水平及垂直径( ｃｏｒｎｅａｌ ｄｉａｍｅｔｅｒꎬＣＤ)ꎬ用
眼部 ＡＢ 型超声检测眼轴长度( ａｘｉａｌ ｌｅｎｇｔｈꎬＡＬ)、前房深
度(ａｎｔｅｒｉｏｒ ｃｈａｍｂｅｒ ｄｅｐｔｈꎬＡＣＤ)及眼内情况ꎻ能够配合的
患儿用电脑验光仪测量角膜曲率值( ｋｅｒａｔｏｍｅｔｒｙꎬＫ)及屈
光度(ｓｐｈｅｒｉｃａｌ ｅｑｕｉｖａｌｅｎｔꎬＳＥ)ꎮ 所有同类检查均由同一
位经验丰富的技师操作完成ꎬ每次测量重复 ３ ~ ５ 次ꎬ取平
均值ꎮ
１.２.３手术方式　 患儿均在全身麻醉下进行手术ꎬ手术均
由同一位经验丰富的眼科主任医师实施ꎮ
１.２.３.１ ＰＨＰＶ组　 ＰＨＰＶ 伴白内障患儿经 ２∶ ００ 和 １０∶ ００
位角巩膜缘后 １~１.５ｍｍ 切口行晶状体摘除、后囊膜切开
和前部玻璃体切除术ꎬ术中切除包括 ＰＨＰＶ 在晶状体后囊
膜上的纤维血管膜、前部玻璃体内 ＰＨＰＶ 纤维血管条索ꎮ
根据患儿年龄和眼部发育情况选择Ⅰ期或Ⅱ期人工晶状
体植入ꎬ拟Ⅰ期植入人工晶状体的患儿 １２∶ ００ 位做 ２.２ ~
２.４ｍｍ巩膜隧道切口ꎮ
１.２.３.２ ＣＦＰＭ 组　 ＣＦＰＭ 手术切除适应证为纤维血管膜
完全或不完全遮挡瞳孔区ꎬ使相应部位的瞳孔不能散大ꎬ
影响检影、验光ꎬ尤其是小瞳孔下复验光ꎬ此类患者不能获
得有效的屈光矫正和弱视训练ꎬ故需进行纤维血管膜手术
切除ꎬ以获得足够大小的瞳孔ꎮ 不伴有晶状体混浊的
ＣＦＰＭ 患儿在上方角巩膜缘后 １.５ｍｍ 做 ２ｍｍ 切口ꎬ行“纤
维血管膜切除联合瞳孔成形术”ꎻ伴有晶状体混浊的
ＣＦＰＭ 患儿同时行晶状体摘除联合后囊膜切开及前部玻
璃体切除术ꎮ

统计学分析:采用 ＳＰＳＳ ２３.０ 软件进行统计学分析ꎮ
使用 Ｓｈａｐｉｒｏ－Ｗｉｌｋ 对数据进行正态性检验ꎬ所有计量资料

符合正态分布者以 􀭰ｘ ± ｓ 表示ꎬ不符合正态分布者以
Ｍ(Ｐ２５ꎬＰ７５)表示ꎬ并使用 Ｌｅｖｅｎｅ 检验方差齐性ꎬ满足正态
分布及方差齐性者ꎬ使用独立样本 ｔ 检验比较组间差异ꎬ
否则使用 Ｍａｎｎ－Ｗｈｉｔｎｅｙ Ｕ 检验比较组间差异ꎻ使用配对
样本 ｔ 检验比较组内患眼和对侧眼之间的差异ꎮ 计数资
料以率(％)表示ꎬ使用 χ２检验或 Ｆｉｓｈｅｒ 精确检验ꎮ 双侧检
验ꎬ以 Ｐ<０.０５ 为差异有统计学意义ꎮ
２结果
２.１基线资料　 ＰＨＰＶ 组患儿 ５６ 例 ６１ 眼ꎬ单眼患病 ５１ 例
(９１％)ꎬ均合并白内障ꎬ其中 ４７ 例患儿对侧眼晶状体透
明ꎬ４ 例患儿对侧眼患先天性白内障ꎬ但无 ＰＨＰＶꎻ双眼患
病 ５ 例ꎬ双眼均合并白内障ꎮ ＣＦＰＭ 组患儿 ２４ 例 ２５ 眼ꎬ单
眼患病 ２３ 例(９６％)ꎬ其中 ５ 例(２１％)患眼还伴有晶状体
混浊ꎬ对侧眼均无明显异常ꎻ双眼患病 １ 例ꎬ双眼晶状体均
透明ꎮ 两组患儿性别、单眼患病率、患眼眼别、首诊月龄和
手术月龄差异均无统计学意义(Ｐ>０.０５)ꎬ见表 １ꎮ
２.２眼部其他异常　 ＰＨＰＶ 组患儿其他眼部异常种类明显
多于 ＣＦＰＭ 组ꎬ包括永存瞳孔残膜 ５ 眼、先天性晶状体缺
损 ２ 眼、先天性虹膜缺损 １ 眼、先天性脉络膜缺损 １ 眼和
先天性视盘发育不全 １ 眼等先天发育异常ꎬ见表 ２ꎮ
２.３眼部参数　 ＰＨＰＶ 组和 ＣＦＰＭ 组单眼患病患儿患眼与
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　 　表 １　 两组患儿基线资料比较

组别 例数 /眼数 男 /女(例) 患眼眼别(左 /右ꎬ眼) 单眼患病(例) 首诊月龄[Ｍ(Ｐ２５ꎬＰ７５)] 手术月龄[Ｍ(Ｐ２５ꎬＰ７５)]
ＰＨＰＶ 组 ５６ / ６１ ２７ / ２９ ４１ / ２０ ５１ １１.０(３.００ꎬ２３.００) ２１.０(８.００ꎬ６１.５０)
ＣＦＰＭ 组 ２４ / ２５ １５ / ９ １４ / １１ ２３ ４.５(０.６３ꎬ１１.５０) １４.５(５.８０ꎬ５９.２５)

　 　 　 　 　 　
Ｚ － － － －１.８８８ －０.７０９
Ｐ ０.３２９ ０.３３５ ０.６６３ ０.０５９ ０.４８３

注:－表示采用 Ｆｉｈｅｒ 精确检验ꎮ

表 ２　 纳入患儿患眼伴发异常情况 眼(％)

眼部异常
ＰＨＰＶ 组
(ｎ＝ ６１)

ＣＦＰＭ 组
(ｎ＝ ２５)

白内障 ６１(１００) ５(２０)
斜视 １３(２１) ３(１２)
眼球震颤 ８(１３) ０
浅前房 ７(１１) ０
睫状突牵拉(术中见) ７(１１) ０
晶状体后凸(Ｂ 超 /术中见) ６(１０) ０
高度近视(ＡＬ>２６ｍｍ) ５(８) ０
继发性青光眼合并角膜水肿 ３(５) ０
局限性视网膜脱离 ２(３) ０
永存瞳孔残膜 ５(８) ０
先天性晶状体缺损 ２(３) ０
先天性虹膜缺损 １(２) ０
先天性脉络膜缺损 １(２) ０
先天性视盘发育不良 １(２) ０

对侧眼眼轴长度比较差异均无统计学意义(Ｐ ＝ ０. ９０８、
０.１１１)ꎻ两组单眼患病患儿患眼与对侧眼角膜曲率比较差
异均无统计学意义(Ｐ＝ ０.２０１、０.７９４)ꎬ但两组单眼患病患
儿患眼前房深度均明显小于对侧眼(均 Ｐ<０.０５)ꎻＰＨＰＶ
组单眼患病患儿患眼角膜直径明显小于对侧眼 ( Ｐ ＝
０.０２０)、眼压明显高于对侧眼(Ｐ ＝ ０.０４０)ꎬ但 ＣＦＰＭ 组单
眼患病患儿患眼与对侧眼角膜直径及眼压均无明显差异
(Ｐ＝ ０.１７２、０.９６２)ꎬ见表 ３ꎮ 两组患儿患眼眼轴长度、角膜
直径、角膜曲率、等效球镜度数和眼压比较差异均无统计
学意义(Ｐ>０.０５)ꎬ而 ＰＨＰＶ 组患儿患眼前房深度明显小
于 ＣＦＰＭ 组(Ｐ＝ ０.０３０)ꎻ两组患儿非患眼眼轴长度、前房
深度、角膜直径、角膜曲率、等效球镜度数和眼压比较差异
均无统计学意义(Ｐ>０.０５)ꎬ见表 ４ꎮ

眼球生长发育主要发生在 ２ 岁以前ꎬ此期也是眼轴的
快速增长期ꎬ而 ２ 岁以后ꎬ眼轴生长发育明显趋于平缓ꎬ故
根据手术年龄将纳入患儿分为≤２４ 月龄和 > ２４ 月龄ꎮ
ＰＨＰＶ 组单眼患病患儿中ꎬ≤２４ 月龄患儿患眼眼轴长度小
于对侧眼(Ｐ＝ ０.０４４)ꎬ>２４ 月龄患儿患眼眼轴长度大于对
侧眼ꎬ但差异无统计学意义(Ｐ ＝ ０.１６７)ꎻＣＦＰＭ 组单眼患
病患儿中ꎬ≤２４ 月龄患儿患眼眼轴长度小于对侧眼(Ｐ ＝
０.００３)ꎬ> ２４ 月龄患儿患眼眼轴长度接近对侧眼 ( Ｐ ＝
０.９２０)ꎬ见表 ３ꎮ 不同年龄段(≤２４ 月龄、>２４ 月龄)ＰＨＰＶ
组和 ＣＦＰＭ 组患儿患眼、非患眼眼轴长度组间差异均无统
计学意义(Ｐ>０.０５)ꎬ见表 ４ꎮ

眼轴长度每变化 ０.３３ｍｍꎬ会引起眼屈光度产生 １Ｄ 的
差异ꎬ 故 根 据 患 眼 与 对 侧 眼 眼 轴 长 度 的 差 值
( △ＡＬ患眼－对侧眼 ) 将 纳 入 患 儿 分 为 患 眼 < 对 侧 眼
(△ＡＬ患眼－对侧眼 < － ０. ３３ｍｍ)、 患 眼 ＝ 对 侧 眼 ( － ０. ３３ ≤

△ＡＬ患眼－对侧眼 < ０. ３３ｍｍ)、患眼 > 对侧眼 (△ＡＬ患眼－对侧眼 >
０.３３ｍｍ)三种类型ꎬＰＨＰＶ 组和 ＣＦＰＭ 组单眼患病患儿眼
轴长度差异类型比较ꎬ差异无统计学意义( χ２ ＝ ０.８６２ꎬＰ ＝
０.６５０)ꎬ见表 ５ꎮ
２.４手术治疗情况　 ＰＨＰＶ 组患儿 ５６ 例 ６１ 眼行晶状体摘
除联合后囊膜切开和前部玻璃体切除术ꎬ其中 １８ 眼联合
人工晶状体植入术、５ 眼联合前房成形术、５ 眼联合瞳孔残
膜切除术ꎻ均无需要手术治疗的眼后段异常ꎻ２ 眼 Ｂ 超检
查发现的局限性视网膜脱离患者ꎬ因脱离范围局限、稳定
未联合眼后节手术ꎮ

ＣＦＰＭ 组患儿 ２４ 例 ２５ 眼行纤维血管膜切除和瞳孔
成形术ꎬ其中 １ 例双眼患儿仅行一侧纤维血管膜切除术ꎬ
另一侧不需手术治疗ꎻ４ 眼因有晶状体前囊膜轻度混浊联
合进行晶状体摘除术ꎻ１ 眼在纤维血管膜切除联合瞳孔成
形术后 ４.５ａ ＣＦＰＭ 复发ꎬ再次行纤维血管膜切除及瞳孔成
形术ꎮ
２.５ ＰＨＰＶ和 ＣＦＰＭ 形态　 ＰＨＰＶ 组患儿 ５６ 例 ６１ 眼中单
纯前部型 １８ 眼(３０％)ꎬ混合型 ４３ 眼(７０％)ꎬ无单纯后部
型ꎻ均存在晶状体混浊ꎬ其中单纯后囊膜下混浊 ３１ 眼
(５１％)ꎬ后囊下及皮质混浊 １３ 眼(２１％)ꎬ后囊下及晶状体
核混浊 ６ 眼(１０％)ꎬ晶状体全白混浊 １１ 眼(１８％)ꎮ 前部
型和混合型 ＰＨＰＶ 患眼伴发的晶状体混浊类型差异无统
计学意义(χ２ ＝ ２.５１６ꎬＰ＝ ０.４８１)ꎬ见表 ６ꎮ 前部型 ＰＨＰＶ 患
眼中ꎬ血管膜呈“圆盘状”附着于晶状体后囊膜中央ꎬ直径
３~５ｍｍꎬ其上有明显的辐射状血管组织ꎬ其中 ２ 眼纤维血
管膜全周包绕晶状体ꎬ甚至延伸至前房ꎮ 白内障摘除后可
见后囊膜呈灰色混浊ꎬ从轻度机化的蜘蛛网样的“鬼影血
管(ｇｈｏｓｔ ｖｅｓｓｅｌｓ)” 至严重的白蘑菇样致密纤维血管膜
(图 １Ｂ、Ｃ)ꎻ７ 眼纤维膜牵拉睫状突ꎬ可在白内障摘除后
(图 １Ｅ)或散瞳后(图 １Ｆ)观察到被牵向瞳孔方向的睫状
突组织ꎮ 混合型 ＰＨＰＶ 患眼中还可观察到玻璃体内的纤
维条索组织ꎬ从晶状体后囊和(或)睫状突延伸至视盘ꎬ条
索的粗细程度也不同ꎬ从灰色细线状至粗大的白色条索状
(图 １Ｈ、Ｊ)ꎮ 手术显微镜下观察到 １９ 眼晶状体后的膜组
织中存在明显的从中心指向周边的辐射状血管ꎬ且 ５ 眼切
除纤维血管膜时有少量术中出血ꎬ升高眼内灌注压后可
止血ꎮ

接受手术治疗的 ＣＦＰＭ 患眼 ２４ 眼中ꎬ纤维血管膜位
于上方 ９ 眼、下方 ４ 眼、颞侧 ５ 眼、鼻侧 ２ 眼、颞上方 ３
眼、接近全周 １ 眼ꎮ 纤维血管膜的范围为 ２ ~ １２(平均
４.８１±２.００)钟点ꎮ 膜在瞳孔缘不同程度遮挡瞳孔区ꎬ散
瞳后观察膜与晶状体前囊膜、虹膜深层组织黏连ꎬ绝大
部分患者的晶状体透明ꎬ术中分离膜组织ꎬ多呈扇形向
虹膜周边部及睫状体部延伸ꎬ均可见明显的血管分布ꎬ
切除膜组织时均有非常少量的点状出血ꎬ无需特殊处理
(图 ２)ꎮ
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图 １　 不同类型 ＰＨＰＶ的表现　 Ａ~Ｆ:前部型 ＰＨＰＶꎬＡ、Ｂ 为同一眼ꎬ术前见晶状体中央板状不均匀混浊ꎬ并伴有钙化(Ａ)ꎬ吸除晶状

体皮质后显示混浊的后囊膜上有蜘蛛网样的“鬼影血管”(箭头)(Ｂ)ꎻＣ、Ｄ 为同一眼ꎬ术前见晶状体后囊膜上蘑菇样的白色致密纤维

膜ꎬ其上有放射状分布的红色血管(Ｃ)ꎬ吸除晶状体皮质后ꎬ将后囊膜的纤维膜组织块完整取出(Ｄ)ꎻＥ、Ｆ 为 ＰＨＰＶ 牵拉睫状突ꎬ白内

障摘除后可见被牵拉至晶状体周边部的睫状体组织(Ｅ)ꎬ散瞳后裂隙灯下可见被牵拉至瞳孔区的“舌形”睫状突(星号)(Ｆ)ꎮ Ｇ~ Ｊ:
混合型 ＰＨＰＶꎬＧ、Ｈ 为同一眼ꎬ术前见晶状体后囊膜中央机化混浊(Ｇ)ꎬ白内障摘除后ꎬ可见玻璃体内飘动的灰色细线样组织(黑色三

角)ꎬ一端与晶状体后囊膜相连ꎬ另一端指向眼球后极部(Ｈ)ꎻＩ、Ｊ 为同一眼ꎬ术前见晶状体核灰白色混浊(Ｉ)ꎬ白内障摘除后ꎬ可见与后

囊膜相连的粗大的白色条索样组织(白色三角)ꎬ后囊膜附着端可见红色血管组织(Ｊ)ꎮ

图 ２　 ＣＦＰＭ同一患眼裂隙灯照片　 Ａ:小瞳下见瞳孔闭锁ꎻＢ:散瞳后瞳孔直径约 １.５ｍｍꎬ颞侧灰白色纤维血管膜超过瞳孔缘遮挡部

分瞳孔区ꎻＣ:术后见瞳孔呈圆形ꎬ瞳孔直径约 ３ｍｍꎬ位置居中ꎮ

表 ３　 纳入患儿单眼患病患眼与对侧眼眼部参数比较 􀭰ｘ±ｓ(眼)

眼部参数 ＰＨＰＶ 组患眼 ＰＨＰＶ 组对侧眼 ＣＦＰＭ 组患眼 ＣＦＰＭ 组对侧眼 ｔ１ ｔ２ Ｐ１ Ｐ２

ＡＬ(ｍｍ) ２０.５５±２.８７(５１) ２０.５８±１.９６(５１) ２０.１２±２.２３(２３) ２０.５２±１.６７(２３) －０.１１６ －１.６６０ ０.９０８ ０.１１１
　 ≤２４ 月龄 １８.９５±１.６３(２８) １９.５０±１.４３(２８) １８.８２±１.１０(１２) １９.６２±１.３２(１２) －２.１１５ －３.７７８ ０.０４４ ０.００３
　 >２４ 月龄 ２２.４９±２.８６(２３) ２１.８８±１.７１(２３) ２１.５４±２.３１(１１) ２１.５０±１.４７(１１) １.４３０ ０.１０３ ０.１６７ ０.９２０
ＡＣＤ(ｍｍ) ２.１４±０.７３(５１) ２.５５±０.３８(５１) ２.４５±０.２７(２３) ２.５６±０.３２(２３) －４.７２４ －２.７５４ <０.００１ ０.０１２
ＣＤ(ｍｍ) １０.３５±０.９６(２２) １０.８５±０.８５(２２) １０.７１±０.６７(７) １０.８６±０.６３(７) －３.４６４ －１.５７８ ０.０２０ ０.１７２
Ｋ(Ｄ) ４３.８９±２.８７(３６) ４３.３１±１.７６(３６) ４２.６０±２.３８(１６) ４２.６８±１.６８(１６) １.３０４ －０.２６６ ０.２０１ ０.７９４
ＳＥ(Ｄ) －２.４２±５.４２(１１) －１.８１±２.０３(１１) ＋１.５２±４.００(６) －０.８±２.４３(６) －０.４３５ ２.３２５ ０.６７３ ０.０６８
ＩＯＰ(ｍｍＨｇ) １６.００±４.０１(３２) １３.６０±３.７８(３２) １４.６８±４.７３(１４) １４.７２±５.４８(１４) ３.０７１ －０.０４９ ０.０４０ ０.９６２

注:ｔ１ / Ｐ１:ＰＨＰＶ 组单眼患病患儿患眼与对侧眼眼部参数比较结果ꎻｔ２ / Ｐ２:ＣＦＰＭ 组单眼患病患儿患眼与对侧眼眼部参数比较结果ꎮ

表 ４　 纳入患儿患眼间和非患眼间眼部参数比较 􀭰ｘ±ｓ(眼)

眼部参数 ＰＨＰＶ 组患眼 ＰＨＰＶ 组非患眼 ＣＦＰＭ 组患眼 ＣＦＰＭ 组非患眼 ｔ１ ｔ２ Ｐ１ Ｐ２

ＡＬ(ｍｍ) ２０.４９±３.３３(６１) ２０.５８±１.９６(５１) ２０.４９±２.５０(２５) ２０.５２±１.６７(２３) －０.０１１ ０.１２４ ０.９９１ ０.９０１
　 ≤２４ 月龄 １８.９４±１.６１(３４) １９.５０±１.４３(２８) １８.８２±１.１０(１２) １９.６２±１.３２(１２) ０.２５４ －０.２３４ ０.８０１ ０.８１６
　 >２４ 月龄 ２２.４０±３.９６(２７) ２１.８８±１.７１(２３) ２２.０４±２.４４(１３) ２１.５０±１.４７(１１) ０.２９７ ０.６３３ ０.７６８ ０.５３１
ＡＣＤ(ｍｍ) ２.１５±０.７１(６１) ２.５５±０.３８(５１) ２.４８±０.２８(２５) ２.５６±０.３２(２３) －２.２０２ －０.４３０ ０.０３０ ０.６６９
ＣＤ(ｍｍ) １０.３６±０.９０(２７) １０.８５±０.８５(２２) １０.７９±０.５７(７) １０.７９±０.７３(７) －１.１７８ ０.１８７ ０.２４７ ０.８５３
Ｋ(Ｄ) ４３.９１±２.９０(４４) ４３.３６±１.８２(４０) ４２.６７±２.３２(１７) ４２.７４±１.６４(１７) １.５８０ １.２１４ ０.１２０ ０.２３０
ＳＥ(Ｄ) －２.４２±５.４２(１１) －１.８１±２.０３(１１) ＋１.５２±４.００(６) －０.８±２.４３(６) －０.４３５ ２.３２５ ０.６７３ ０.０６８
ＩＯＰ(ｍｍＨｇ) １５.７６±３.８１(３７) １３.６０±３.７８(３２) １４.６８±４.７３(１４) １４.７２±５.４８(１４) ０.８４９ －０.８０６ ０.４００ ０.４２５

注:ｔ１ / Ｐ１:ＰＨＰＶ 组和 ＣＦＰＭ 组患儿患眼眼部参数比较结果ꎻｔ２ / Ｐ２:ＰＨＰＶ 组和 ＣＦＰＭ 组患儿非患眼眼部参数比较结果ꎮ
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表 ５　 ＰＨＰＶ和 ＣＦＰＭ组单眼患病患儿双眼眼轴长度差异类型
比较 眼(％)
组别 眼数 患眼<对侧眼 患眼＝对侧眼 患眼>对侧眼

ＰＨＰＶ 组 ５１ ２５(４９) １１(２２) １５(２９)
ＣＦＰＭ 组 ２３ １１(４８) ７(３０) ５(２２)

表 ６　 ＰＨＰＶ组患儿晶状体混浊类型分布 眼(％)

晶状体混浊类型
前部型 ＰＨＰＶ

(ｎ＝ １８)
混合型 ＰＨＰＶ

(ｎ＝ ４３)
后囊下混浊 ７(３９) ２４(５６)
后囊下及皮质混浊 ６(３３) ７(１６)
后囊下及晶状体核混浊 ２(１１) ４(９)
晶状体全白混浊 ３(１７) ８(１９)

３讨论
本研究发现 ＰＨＰＶ 和 ＣＦＰＭ 均以单眼患病为主ꎬ单眼

患病的占比分别为 ９１％和 ９６％ꎬ与以往研究[７－９] 结果相
似ꎬ且本研究纳入的两种疾病患儿一般人口学信息无显著
差异ꎮ ＰＨＰＶ 组突出的临床特点是患眼伴有更多的眼部
异常表现ꎬ这些异常表现大致分为三类:(１)与视轴遮挡
相关如视觉剥夺性弱视ꎻ(２)与膜组织收缩牵拉相关如牵
拉性视网膜脱离ꎻ(３)与晶状体形状及位置异常相关如浅
前房、继发性青光眼和角膜水肿ꎮ ＰＨＰＶ 患儿还可伴发其
他眼部发育异常ꎬ如虹膜脉络膜缺损[１０－１２]、视盘发育不
良[２]、瞳孔残膜、先天性晶状体缺损[２]等ꎬ这些异常与胚胎
血管的位置和退化异常有关ꎮ ＣＦＰＭ 患儿的临床表现主
要为膜组织位于瞳孔、虹膜和睫状体及晶状体前囊膜之
间ꎬ引起瞳孔形状、大小、位置异常ꎬ并伴发因瞳孔区遮挡
导致的弱视和斜视ꎬ且患眼多伴有屈光不正ꎮ 虽有文献报
道 ＣＦＰＭ 可引起青光眼[３]ꎬ但本组病例无一例发生青光眼
相关改变ꎮ

既往文献报道 ＰＨＰＶ[７]和 ＣＦＰＭ[４]患眼眼轴大多短于
对侧眼ꎬ而本研究发现单眼患病患儿中ꎬ患眼与对侧眼的
眼轴长度比较无显著差异ꎻ患眼眼轴长度小于、近似等于
或大于对侧眼的占比情况分析显示ꎬ两种疾病均以患眼眼
轴长度小于对侧眼为主ꎬ而且两种疾病单眼患病患儿眼轴
长度差异类型相似ꎮ 眼球发育不良可能是原发病的表现
之一ꎬ如眼轴发育不充分ꎻ出生后长期的视轴遮挡会引发
形觉剥夺导致眼轴延长ꎬ两者的综合效应造成了患眼眼轴
长度表现并不完全一致ꎮ 眼球生长发育主要发生在 ２ 岁
以前[１３]ꎬ故本研究以 ２４ 月龄为界进行分层比较ꎬ结果显
示两种疾病单眼患病患儿手术年龄≤２４ 月龄时ꎬ患眼眼
轴长度均明显短于其对侧眼ꎬ这与 Ｚｈａｎｇ 等[１４] 研究结论
一致ꎬ提示在患儿年龄较小时ꎬ疾病本身是影响眼轴长度
的主要因素ꎬ其影响眼球的生长发育ꎬ导致眼轴长度偏小ꎻ
而在手术年龄>２４ 月龄时ꎬＰＨＰＶ 组单眼患病患儿患眼眼
轴长度略长于其对侧眼ꎬ但无统计学差异ꎻＣＦＰＭ 组单眼
患病患儿患眼眼轴长度很接近其对侧眼ꎬ这提示随着年龄
的增长ꎬ患眼的眼轴发育受原发病和后天视轴遮挡等多因
素影响ꎬ推测在 ＰＨＰＶ 患眼中ꎬ晶状体混浊所致形觉剥夺
的长期累积效应大于原发病引起的眼球生长受限ꎬ从而表
现出患眼眼轴长度大于其对侧眼的趋势ꎻ而在 ＣＦＰＭ 患眼
中ꎬ视轴遮挡不完全ꎬ因而视觉剥夺所致的眼轴延长基本

与原发病影响抵消ꎬ表现为患眼眼轴长度与其对侧眼
接近ꎮ

本研究发现ꎬＰＨＰＶ 组单眼患病患儿患眼角膜直径小
于对侧眼ꎬ这与以往文献[１５] 报道一致ꎮ 而 ＣＦＰＭ 组单眼
患病患儿患眼和对侧眼角膜直径无明显差异ꎬ可能因为该
组仅有 ７ 例患儿参与统计ꎬ样本数量少ꎬ但在此 ７ 例 ７ 眼
中有 ２ 例 ２ 眼(２８％)角膜直径小于对侧眼ꎬ且此 ２ 例患儿
患眼眼轴长度短于其对侧眼ꎮ 此外ꎬＺｈａｎｇ 等[１４] 研究发
现ꎬ４０ 例单眼 ＰＨＰＶ 合并白内障患儿患眼与对侧眼的前
房深度及眼压比较均无显著统计学差异ꎮ 但本研究发现
两种疾病的单眼患病患儿患眼的前房深度均小于对侧眼ꎬ
且 ＰＨＰＶ 组患儿患眼前房深度比 ＣＦＰＭ 组更小 ( Ｐ ＝
０.０３０)ꎬ患眼前房深度小于对侧眼的占比(４１％)也远大于
ＣＦＰＭ 组(１３％)ꎬＰＨＰＶ 组患儿中 ３ 例有浅前房合并眼压
升高ꎬ且 ＰＨＰＶ 组单眼患病患儿患眼眼压明显高于对侧
眼ꎮ 可能原因为 ＰＨＰＶ 纤维血管膜更容易侵犯晶状体ꎬ造
成晶状体膨胀ꎬ使晶状体－虹膜隔前移、前房角变狭窄甚
至关闭ꎬ发生继发性青光眼ꎮ 既往文献关于 ＣＦＰＭ 患儿伴
发青光眼的报道不完全一致ꎬ Ｃｉｂｉｓ 等[３ꎬ５] 报道了 ３ 例
ＣＦＰＭ 患儿均存在房角结构异常及眼压升高ꎻ而邓小慧
等[１６]系列报道中ꎬ１５ 眼 ＣＦＰＭ 患眼的房角与眼压均正常ꎬ
与本研究结果一致ꎮ ＣＦＰＭ 膜组织对晶状体的影响小ꎬ不
造成晶状体混浊和膨胀ꎬ对虹膜组织的影响更大ꎬ可导致
不同程度的瞳孔阻塞ꎬ同时影响房角ꎮ 不同研究中 ＣＦＰＭ
患儿的膜组织对房角影响的程度不同ꎬ导致青光眼的发生
率有较大差异ꎮ 本研究纳入的 ＣＦＰＭ 患儿纤维血管膜范
围为 ２~１２(平均 ４.８１±２.００)钟点ꎬ且纤维血管膜向虹膜根
部的延伸程度不完全一致ꎬ多对房角影响较轻ꎬ这可能是
本组 ＣＦＰＭ 患儿患眼虽有前房明显变浅但无眼压明显升
高的原因ꎮ

既往关于 ＰＨＰＶ 和 ＣＦＰＭ 患眼角膜曲率及全眼屈光
状态的研究很少ꎬ仅邓小慧等[１６] 在样本量为 １５ 眼的
ＣＦＰＭ 系列报道中发现患眼角膜曲率略平坦ꎬ且患眼较对
侧眼偏远视ꎬ但均无统计学差异ꎮ 本研究中ꎬ两种疾病单
眼患病患儿患眼平均角膜曲率与对侧眼无明显差异(样
本量分别为 ＰＨＰＶ 组 ３６ 例 ３６ 眼ꎬＣＦＰＭ 组 １６ 例 １６ 眼)ꎮ
对全眼屈光状态的进一步分析发现ꎬＰＨＰＶ 组单眼患病患
儿患眼 ＳＥ 较对侧眼有偏近视趋向ꎻＣＦＰＭ 组单眼患病患
儿患眼 ＳＥ 较对侧眼有偏远视趋向ꎬ但差异均无统计学意
义ꎬ这可能与纳入样本量少有关(两组疾病分别只有 １１ 例
１１ 眼和 ６ 例 ６ 眼)ꎮ 现有资料尚不能清楚阐释两种疾病
全眼屈光状态的表现ꎬ但可推测患眼屈光不正与其眼轴长
度异常相关ꎮ

此外ꎬ本研究手术显微镜下观察到 ＰＨＰＶ 纤维化程度
并不相同ꎬ纤维化程度高者血管分布更明显ꎬ且更容易出
现术中出血ꎬ提示纤维成分可能会延迟血管闭合与退化ꎮ
ＣＦＰＭ 膜组织上可见明显的血管分布ꎬ分离和切除膜组织
时有极少量渗血ꎬ提示 ＣＦＰＭ 中的血流并不丰富ꎮ 与
ＰＨＰＶ 相比ꎬＣＦＰＭ 患儿晶状体混浊少见ꎬ本研究纳入的
２４ 例 ２５ 眼患眼中仅 ５ 例 ５ 眼合并晶状体前囊膜轻度混
浊ꎬ与既往文献[１５] 报道一致ꎮ Ｌａｍｂｅｒｔ 等[１７] 系列报道中ꎬ
６ 例ＣＦＰＭ 患儿中有 ４ 例在接受纤维血管膜切除术后出现
复发现象ꎬ再次导致小瞳孔畸形ꎬ本研究中也存在 １ 例类
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似患儿ꎮ 这提示纤维血管膜中的细胞成分仍有增生和收
缩能力ꎬ建议在手术中应尽量彻底切除纤维膜组织ꎬ特别
是虹膜后方的膜组织ꎬ以防止复发ꎮ

综上所述ꎬＰＨＰＶ 和 ＣＦＰＭ 病变在眼内的位置与胚胎
血管的分布高度吻合ꎬ且两者存在很多相似的临床表现ꎬ
如均以单眼患病为主ꎬ存在角膜、前房、眼轴等发育异常ꎬ
术中可见含血管的纤维膜组织ꎮ 以上相似的特征性改变
支持 ＰＨＰＶ 和 ＣＦＰＭ 可能为同类疾病ꎬ即为 ＰＦＶ 的不同
类型ꎮ 但 ＰＨＰＶ 病变范围比 ＣＦＰＭ 更广ꎬ并发症更复杂ꎬ
且可伴发眼部其他发育异常ꎮ 大部分伴有晶状体混浊的
ＰＨＰＶ 可通过晶状体摘除、后囊膜切开和前部玻璃体切除
进行治疗ꎻＣＦＰＭ 可通过纤维血管膜切除联合瞳孔成形术
进行治疗ꎮ 患眼的发育异常提示术后应进行屈光矫正并
进行弱视训练ꎬ术后长期随访关注眼压升高、视网膜脱离
等严重并发症的发生ꎮ 本研究存在以下局限性:(１)回顾
性研究ꎻ(２)本研究纳入的 ＰＨＰＶ 患儿仅为前部型和混合
型ꎬ无后部型ꎻ(３)低龄患儿不能配合部分客观检查ꎬ在一
些眼部参数比较时纳入的样本量减少ꎬ可能对统计学分析
结果有一定影响ꎮ
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