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摘要 永存胎儿血管是一种临床少见的先天性玻璃体发育异常性疾病，是由小眼球、白内障、晶状体后纤维血管膜、向心性牵拉
的睫状突、继发性青光眼、玻璃体动脉残存等一系列临床表现组成的一组眼部疾病症候群，常单眼发病，症状隐匿，易被误诊为
单纯的先天性白内障，常延误手术治疗的最佳时机。 本文报道新生儿眼病筛查发现的混合型永存胎儿血管（PFV）继发青光眼患
儿进行手术治疗 1 例，提示正确的诊断和合理的治疗对患儿视功能的预后至关重要。
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永存胎儿血管（PFV）是一种临床罕见的眼部先
天发育异常，1908 年由 Collins[1]最先描述，Reese[2]在
1955 年首次将该病命名为永存原始玻璃体增生症
（PHPV），1997 年 Goldberg[3]提出 PFV 这个新名字，
认为 PFV 比 PHPV 更全面、 更准确，PHPV 的病变
仅包括包裹晶状体后表面的血管，而不包含胎儿眼
内血管系统的其他组成部分。 PFV 是胎儿眼内血管
性玻璃体不完全退化引发异常病变总称，包含瞳孔
残膜、晶状体血管膜、玻璃体动脉残存、视网膜皱襞
和继发性青光眼等[4-7]。 大多数患儿单眼发病，症状
隐匿，常因白瞳症、斜视、眼球小、视力差等被发现。
目前鲜有新生儿眼病筛查发现 PFV 并随访观察的
报道。
1 病例资料

患儿，女性，出生孕周 39+5，剖宫产，出生体重
4 050 g，生后第 2 天于淄博市妇幼保健院眼科行新
生儿眼病筛查，发现左眼异常。 其父母否认患儿吸
氧史及家族遗传史。 眼科检查：左眼角膜透明，前房
浅，虹膜膨隆，表面血管扩张，瞳孔前粘连，晶状体
前可见增殖膜（图 1）。 Retcam 眼底照相示左眼晶状
体后纤维血管增殖膜，眼底窥不清（图 2）。眼眶磁共
振成像提示玻璃体腔未见明显肿瘤及钙化等高信
号，排除视网膜母细胞瘤。B 型超声检查可见左眼玻
璃体腔内连接视盘的条形强回声（图 3）。 右眼前节
及眼底未见明显异常。考虑诊断：混合型 PFV。给予
普拉洛芬滴眼液每日 4 次滴左眼，密切观察患儿病
情变化。 每隔 2 周复查发现患儿病情稳定，未予其
他治疗。

患儿 3月龄常规复查时发现左眼角膜雾状混浊。

B 超示粗测右眼眼轴 18.4 mm， 左眼眼轴 15.5 mm。
Icare 回弹式手持眼压计测量眼压：右眼 9 mmHg
（1 mmHg=0.133 kPa），左眼 19 mmHg。 超声生物显
微镜检查（UBM）示角膜回声增厚增强明显，虹膜前
粘，房角关闭，晶体前囊回声前移，前房基本消失，
可见拉长睫状突，后方机化增殖可见（图 5）。因患儿
出现左眼继发性青光眼，遂行左眼晶状体切除联合
玻璃体切割术。 术中可见角膜水肿，前房消失，瞳孔
区纤维增殖膜引起瞳孔阻滞， 导致继发性青光眼
（图 6）。因术中出现视网膜周边裂孔，给予激光光凝
封闭裂孔，玻璃体腔硅油填充。 术中对侧眼行荧光
素钠眼底造影（FFA），右眼视盘及视网膜血管充盈
时间可，视网膜血管走行正常，晚期无明显荧光素
渗漏（图 7）。 明确诊断：混合型 PFV 继发性青光眼。
术后 1 周患儿的 Retcam 眼底照相示： 左眼角膜水
肿较前减轻，隐见眼底视网膜平伏，周边激光班可
见（图 8）。术后 5个月行左眼硅油取出术，随访至 1
岁网膜在位。

注：白色箭头：虹膜膨隆，表面血管扩张 ；黑色箭头：晶状体前可
见增殖膜

图 1 左眼眼前节照相
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图 2 左眼 Retcam眼底照相

图 3 左眼 B超结果

注：白色箭头：玻璃体腔内连接视盘的条形强回声

图 4 左眼角膜雾状混浊

2 讨论
PFV 是胎儿眼内原始玻璃体在胚胎期 7～8 个

月未正常退化，且异常增生及由此引发异常的总称，
临床体征包含从眼前节到眼后节的一系列表现。 根
据病变位置，PFV一般可分为前部型、后部型和混合
型 3种类型[8]。 前部型 PFV 约占 25%，以白内障、瞳
孔区及晶状体后纤维血管膜和睫状突拉长等为特
征。 后部型 PFV 约占 12%，主要表现为玻璃体腔与
视网膜及视盘相连的纤维血管膜、视网膜皱襞和牵
拉性视网膜脱离等，可伴有视盘及黄斑发育异常[9]。
混合型 PFV 最为常见，约占 60%，累及眼前后节。本
例患儿出生第 2 天眼病筛查发现左眼异常，主要阳
性体征为前房浅，虹膜膨隆，表面血管扩张，瞳孔前
粘连，晶状体前及晶状体后均可见纤维血管增殖膜。
因虹膜膨隆、眼底窥不清，需要与视网膜母细胞瘤、
睫状体髓上皮瘤、家族性渗出性玻璃体视网膜病变
（FEVR）进行鉴别。 视网膜母细胞瘤（Rb）是婴幼儿
时期最常见的眼内恶性肿瘤[10]，常因白瞳症、斜视、
视力差等就诊， 我国新生儿眼底筛查未全面普及，
仅有少数患儿可在眼底筛查时被早期发现，Rb进
展快，如不及时治疗将对患儿造成不可挽回的视力
损失，甚至危及患儿生命。 本例患儿 B 超及眼眶磁
共振成像检查基本可以排除 Rb。睫状体髓上皮瘤是
起源于视杯内层原始胚胎髓上皮细胞、 睫状体无色
素上皮最常见的先天性睫状体恶性肿瘤[11]，病程缓
慢，单眼发病，常见表现为睫状体肿块、白内障、晶
状体脱位或缺损、继发性青光眼，继发性青光眼发
生率达 60%。 本例患儿经 UBM 检查未发现睫状体
肿块，排除睫状体髓上皮瘤。 术中对侧眼行 FFA 未
发现视网膜血管走行异常及荧光素渗漏，暂不考虑
FEVR。 根据眼底检查晶状体前及晶状体后均可见
纤维血管增殖膜，结合 B 超玻璃体腔内连接视盘的
条形强回声表现， 符合混合型 PFV 典型临床表现，

图 8 术后 1周 Retcam眼前节及眼底照相

注：A：左眼角膜水肿较术前减轻；B：隐见眼底视网膜平伏；C 白
箭头指示周边网膜激光班

A B

C

注：A：白色箭头为虹膜前粘连；B：白色箭头为后方机化增殖; UBM：
超声生物显微镜检查

图 5 左眼 UBM

图 6 术中左眼前节照相

A B

注：FFA：荧光素钠眼底造影
图 7 术中对侧眼（右眼）FFA图像
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诊断合理。
人眼内血管早在受精后 3 周开始发育，玻璃体

动脉通过胚胎裂进入眼内下方，从胚胎第 3 个月开
始，原始玻璃体动脉开始退化[12]。 由于血管的正常
发育和消退过程受阻，PFV 患眼往往合并小眼球，
本例患儿 3 月龄时右眼眼轴 18.4 mm， 左眼眼轴
15.5 mm，左眼眼轴明显小于健眼，且较足月新生儿
眼轴正常值还小，说明患眼在母体宫内时即存在眼
球发育受阻。

PFV 患者通常为单侧，近年来研究表明约 10%
的病例为双眼发病，并具有遗传倾向，可伴有其他
发育异常[13-14]。 本例患儿为足月儿，无家族眼病史，
单眼发病，无明显全身发育异常。

目前 PFV 的主要治疗方式是手术治疗，需根据
疾病的严重程度及患儿年龄合理选择手术时机。 患
儿手术年龄越小， 尤其是 3 个月以内的婴幼儿，术
后继发性青光眼的发生率越大，因此玻璃体切割手
术应尽量简捷，必要时可选择分期进行手术，以减
少对眼部的损伤。 本例患儿于出生第 2 天被发现左
眼混合型 PFV，虽存在前房浅及虹膜膨隆，但角膜
尚透明，因此先保守观察，密切随访病情变化。 患儿
3 月龄时病情明显加重，房角关闭，前房基本消失，
角膜出现雾状混浊，Icare 回弹式手持眼压计测量眼
压 19 mmHg，显著高于对侧健眼。 继发性青光眼的
原因考虑可能是晶状体后纤维血管膜中心性牵拉
睫状突，引起悬韧带松弛，虹膜隔前移，导致房角变
窄。 为避免青光眼视神经病变，及时手术干预才能
为保留视功能提供可能，本例患儿行左眼晶状体切
除联合玻璃体切割术，经角巩膜缘入路切除瞳孔区
增殖膜、分离粘连房角、切除晶状体及晶体后纤维
增殖膜，术中观察眼底，发现视乳头前仅有细小条索
状纤维血管鞘，给予玻切头切除，从而尽可能减少对
正常玻璃体的干扰。 因术中剥离周边睫状体增殖膜
时出现视网膜周边裂孔，给予激光光凝封闭裂孔及
玻璃体腔硅油填充，术后随访角膜逐渐恢复透明。

本例患儿前房瞳孔区存在纤维增殖膜，近年来
有学者基于其临床及病理特征，将 PFV 中以黏附于
虹膜表面及瞳孔边缘的、具有进展性的白色纤维瞳
孔膜为特点的眼部异常重新命名为前前部型永存
胚胎血管症（AAPFV）[15]，此类病变位于瞳孔区晶状
体前，甚至可包绕晶状体赤道部，病变位置较前部
型 PFV 更前。 AAPFV 易与持续性瞳孔残膜相混
淆，持续性瞳孔残膜主要表现为瞳孔区与虹膜相续
的丝状或蜘蛛网状物质，与虹膜颜色一致，且无进
展性，多数随年龄增长而逐渐退化。 而 AAPFV 具有

进展性，本例患儿眼前节表现符合 AAPFV 的特点，
3 月龄时因瞳孔阻滞、房角关闭继发青光眼。本病例
有助于帮助小儿眼科医师认识 PFV 尤其是眼前段
具有 AAPFV 典型表现的这种罕见病， 选择合适的
手术时机对患眼的外观、眼内解剖结构、眼内压和
视功能预后具有重要意义。
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