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肝 豆 状 核 变 性 的 眼 肌 病 变

(附 17 例分析 )

陈又昭 曾凌华 马巧云

( 中山眼科中心 眼科研究所 )

肝豆状核变性 (W il so n 病 ) 是一 种好 发

于青少年的铜代谢障碍的常染色体 隐性 遣 传

病
。

本病的主要特征是脑部基底节尤其是豆状

核的变性
、

肝硬变
、

肾损害以及眼部的病变
。

如治疗不及时
,

可致死亡
。

本病的眼部表现主要有
:

④角膜 K a sy e卜

lF ise 比 er 环 ( 简称 K 一 F 环 )
; ②晶状体葵花

状混浊 ; ③斜视
、

集合力不足
、

调节幅度减少

等眼肌改变
〔 ` 一 ` , ; ④视网膜内黄色 或 灰 色 小

点
,

静脉充盈 ; ⑤暗适应机能下降 ℃̀ , `。 〕 。

国内关于本病的眼科报道不多
,

且多侧重

于对角膜 K 一 F 环 的描述
,

未有专门关于眼肌

病变的报告
。

本文对 1 9 8 2年以来确诊为肝豆状

核变性的17 例患者比较系统地进行了眼位
、

眼

球运动
、

集合力及调节力
、

瞳孔对光反应等眼

肌项目的检查
,

旨在阐明眼肌病变在肝豆状核

变性发病中的地位与意义
。

病 例 分 析

一
、

一般情况 ( 表 1 )

17 例经神经科检查及血清铜兰旦 白测定确

诊为肝豆状核变性患者
,

男 10 例
,

女 7 例
,

年

龄范围 7 ~ 33 岁
,

平均年龄 2 3
.

8岁
。

病程从 4

个月至 17 年不等
。

有阳性家族史者为 7 例
,

即

1 4
.

2% , 家族患者中除例 1 5 以外均是同胞 而

上
、

下代亲属未有发现
,

发病与性别无关
,

基

本符合常染色体隐性遣传律规
。

二
、

眼部表现

本时 17 例患者全部有角 膜 ` F 环
,

1 例

有晶状前囊下盘状混浊
,

12 例暗适应检查中 7

例有轻度的功能下降
。

此外
,

主诉有眼部症状者 3 例
,

其中 2 例

自觉有复视
, 1 例有视疲劳

。

三
、

眼肌检查

1
.

项 目与方法

( l) 眼外肌方面
:

①眼位 :
采用三棱镜 加 遮 盖 法 ( rP is m

-

CvQ er et st ) , ②眼球运动 ; ③集合近点 :
取 指

尖至眶外缘距离的 3 次测值计算平均数
,

10 厘

米以上列为集合力不足
。

( 2) 眼内肌方面
:

①瞳孔对光反应 ; ②瞳孔近反射 ; ③调节

力测定
:
移动患者注视的近视力表

,

从远至近

及从近至远各取近点值 3 ~ 5 次 ( 每次测视力

表至眶下缘的距离加 1
.

5 毫米
,

求平均值
,

得

调节近点
,

换算为屈光度调节力
。

除去屈光不

正的因素
,

视力异常者放瞳验光 )
。

2
.

结果

( 1 ) 眼外肌方面
:

( 表 2 )

本组 17 例中除 1例为正位视外
,

均有不同

程度的眼位偏斜
,

其中外斜视 9 例 ( 包括间歇

性外斜 6例 )
,

外隐斜 7 例
,

最大斜角为外斜

视 35
“
( 例 4 )

。

16 例眼位偏斜者中无一例内

斜视或内隐斜
。

本组外斜视的表现可分为下列两种类型
:

①集合不足型 :
看近时斜视角大于看远时

斜视角 ( 以超过 10
△

为准 )
,

共 5 例 (例 3
、

4
、

10
、

13
、

16 ) ; ②基本外斜型
:

看近时斜视角

与看远时斜视角大致相等
,

共 3 例 ( 例 2 ,

7
,

1 4 )
。

全部 17 例均无眼球震颤
。

眼球运动除 1 例表现轻度外直 肌 力 减 弱

( 例 1 0 )
, z 例为眼球后退 综 合 征 ( D

e a n e
,
s

s y n d r o m e
) 外 ( 例 2 )

,

其 余 1 5 例均表现正

常
。
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序号 性别 年龄
发病

年 龄
病程
(年〕 家族史

件
眼部症状 角膜

K一F 环
晶状体
混浊

眼 底 暗适应

女 7 3 4 一 / 上下弧 / /

全环 轻度下降

3 女 1 4 1 2 2

。 . , , 。
8

/ 上
、

下双环 /

全环

全环

一 视近物重影 全环 轻度下降

/

/

全环 轻度下底

全环

视疲劳 双环

/ 静脉稍充盈 /

/ 黄班中心光反射暗 轻度下降

1 Q
1 2

全环

/ 上
、

下双环 /
右黄斑下方有
色素及黄

.

点

全环 盘状浊

13

14

上
、

下弧 / 轻度下降

全环 / 静脉稍充盈

全环 /

8 士 复视 全环 / 轻度下降

19 女 韶 2 6 7 全环 / 轻度下降

.

家族中有本病患者为 十

家族中有肝或神经系疾患者为 士

集合近点测定方面
,

本组 16 例受检者中 8

例为集合力不足 ( 例 2 , 3 , 4
,

7
, 8 1。 , 1 3 ,

1 4 )
, 8 例正常

。

(2 ) 眼内肌方面
:

( 表 3 )

本组 17 例受检者中 4 例瞳孔对光反应迟钝

( 例 1 0
,
1 1

, 1 4 , 1 5 )
,

其中 z 例伴瞳孔近反

射迟钝 ( 例 1 5 )
。

1 3例 26 眼作调节力测定
,

发现有 6 例 9 眼

调节力减弱 ( 例 4
,

6 , 9 , 1 0 , 1 3 , 1 6 )
。

讨 论

在国内既往的文献中
,

林文秉 ( 1 9 3 2 ) 报

告 4 例本病患者的眼部病征提及其眼球运动正

常无眼球震颤
’ ” l 。

童启哲 ( 」
.

9 5 1 ) 的 3 例中 1

例曾作过斜视手术
,

伴眼球震颤 ; 另 1 例年仅

20 岁但有不能持久地看小字的症状
,

推测有调

节幅度减少或集合力不足及外隐斜之可能
f “ J。

刘翰 ( 1 9 5 5 ) 报告 1 例眼球运动正常
,

无眼球
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表 3

, 二 排。 : 。 ` 调 节 力
门

,

7 1生 刀场 决 t
J
以书 一 一—

刁` 一一 ~ -
一一一

- -一 一 二司

们 江

瞳 孔
光反应

反 应

近反应

减弱

减弱 减弱 迟饨

u 男 2 了
· · · “ ·

稍迟钝 /

1 2 男 31 / / / /

13 男 31 减弱 / / /

14 女 31 / / 迟钝 /

1 5 女 32 ·
·

… 迟钝 迟钝

1 6 男 32 减弱 减弱 / /

1 7 女 / / / / /

震颤
〔 , , 。

刘金铃 ( 1 9 6 0 ) 报告 3 例中
, 2 例轻

度内斜视
,
工例轻度外斜视

。

这说明
,

我们过

去对 W il so n 病 比较注意角膜 --K F 环的诊断
,

而对其眼肌的病变未给予足够重视
。

国外K l i n g e l e 等 ( 1 9 8 0 ) 指出
,

本病在中

脑及脑千有广泛的病灶
,

故患者表现震颤
、

发

音困难
、

步态碍障
、

眼部集合力减弱
,

调节幅

度减少
r 3 〕。 c u r r a n 等 ( 1 0 8 2 ) 较详尽地观 察

了本病的眼肌病变
,

并讨论了集合力
、

调节和

缩瞳的近反应问题
,

认为负责眼运动近反应的

动眼神经复合核在脑中线部邻接于导水管
,

可

能铜在此区有选择性沉积
,

此外
,

还支持以核

上性损害来解释集合和调节的困难
,

很可能基
底节具有控制近反应的重要作用 41[

。 一
_

合

G a d o t h 等 ( 2 9 5 0 ) 报告 1 例 W i l s o n 病患

者
,

在病情恶化时出现暂时性眼外肌麻痹
,

提

出眼肌麻痹可作为本病中铜在基底节沉积的一

个敏感指征
〔“ 1 。

本组病例中除 1 例为正位视外
,

16 例均有

不同程度的外斜视或外隐斜
。

16 例中 8 例集合

力不足
。

除 1 例有轻度外直肌力减弱
, 1 例为

眼球后退综合征
,

15 例均未发现眼球 运 动 障

碍
。

究其原因
,

可能是本组患者来作眼肌检查

时病情较轻
。

在观察中
,

我们还发现受检者易

疲劳
,

在不同的时间作重复检查其结果不一
,

如例 14 初检时为外隐斜
,

复查时为外斜视
。

集

合近点检查中亦有类似情况
。

有人认为
,

这跟

肝豆状核变性的病情变化有关
。

此外
,

木组病
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例
, 4 1/ 7瞳孔光反应迟钝 ( 包括 1例伴瞳孔近

反射亦迟钝 )
。

13 例 26 眼中 6 例 9 眼调节力减

退
,

与本病的发病亦有直接的关系
。

因此
,

对肝

豆状核变性的眼肌病变应作与病情相应的动态

观察
,

以深入研究本病中眼肌病变的病理机制
。

,

J
、

结

本文报告对 17 例肝豆状核变性患者的眼肌

功能检查
,

发现 9 例外斜视
,

7 例外隐斜
。

16

例集合近点测定中 8 例为集合力不足
。

17 例中

4 例瞳孔对光反应迟钝
,

1 3例 26 眼中 6 例 9 眼

调节力减弱
。

作者认为
,

外斜视 (或外隐斜 )与

集合力不足
、

调节力减弱等近反应改变是肝豆

状核变性的眼部病征之一
,

在临床上不容忽视
。
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