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原始永存玻璃体增生症（ＰＨＰＶ）的影像学
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【摘要】　目的：探讨ＣＴ和 ＭＲＩ在原始永存玻璃体增生症（ＰＨＰＶ）诊断中的价值。方法：回顾性分析９例ＰＨＰＶ的

影像学表现，４例行ＣＴ检查，１例行 ＭＲＩ检查，４例同时行ＣＴ和 ＭＲＩ检查。结果：影像学表现为患侧小眼球，玻璃体密

度或信号增高，晶体后或眼球后极视乳头前软组织肿块增生，有条索影位于晶体后缘至视乳头前；增生软组织肿块和条索

影在Ｔ１ＷＩ和Ｔ２ＷＩ均呈中等信号，增强后软组织肿块和条索影可强化。结论：小眼球、晶体后或视乳头前玻璃体内软组

织肿块增生和玻璃体动脉显示为ＰＨＰＶ的影像学表现，ＣＴ和 ＭＲＩ可显示玻璃体内增生组织的形态，对ＰＨＰＶ的诊断和

儿童眼内病变的鉴别诊断有重要参考价值。
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　　原始永存玻璃体增生症（ｐｅｒｓｉｓｔｅｎｔｈｙｐｅｒｐｌａｓｔｉｃ

ｐｒｉｍａｒｙｖｉｔｒｅｏｕｓ，ＰＨＰＶ）是一种少见的儿童先天性眼

球玻璃体发育异常，可导致患儿视力严重受损。临床

表现可与视网膜母细胞瘤等引起白瞳症的眼球内病变

相似，尤其白瞳症干扰了临床对玻璃体和眼底的检查，

借助于影像学检查可帮助诊断和鉴别诊断。本文报道

了９例ＰＨＰＶ病例，结合文献着重分析总结其ＣＴ和

ＭＲＩ表现，旨在探讨其诊断价值。

材料与方法

本文搜集９例诊断为ＰＨＰＶ的病例资料，其中３

例经手术眼底镜检查确诊。男性５例，女性４例，左眼

７例，右眼２例，年龄最小４个月，最大８岁，平均３

岁，发病时间１个月至７年。临床表现为瞳孔发白６

例，视力差或视力下降８例，斜视３例。临床检查发现

小眼球６例、白内障６例，３例晶体透明的患者眼底镜

检查见晶体后玻璃体内机化条索影，自晶体后囊至视

乳头。５例Ｂ超检查发现玻璃体混浊，晶体后至视乳

头前机化光带。

ＣＴ检查４例，ＭＲＩ检查１例，４例行ＣＴ及 ＭＲＩ

检查；其中ＣＴ增强２例，ＭＲＩ增强２例。ＣＴ机为岛

津５０００型，层厚５ｍｍ，间距３ｍｍ；ＭＲＩ为ＧＥ１．５Ｔ，

ＳＥ序列，层厚为３ｍｍ，间距为２ｍｍ，其中２例为外院

ＣＴ和 ＭＲＩ资料。

结　果

１．眼球大小

与健侧眼球比较，８例ＣＴ检查中５例为小眼球，

３例眼球大小正常。５例 ＭＲＩ检查中小眼球４例，１

例眼球大小正常。

２．晶体改变

８例ＣＴ检查中发现晶体增大变形３例，其中１例

晶体密度较对侧增高；５例晶体大小正常。ＭＲＩ检查

５例晶体增大变形２例，晶体正常３例。ＣＴ和 ＭＲＩ

均未见晶体脱位表现。

３．玻璃体改变
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图２　ａ）横轴面 ＭＲＩ平扫Ｔ１ＷＩ示左晶体增大，玻璃体信号增高（同对侧比较），晶体后见高信号软组织，隐约见条索影连于视

乳头区；ｂ）Ｔ２ＷＩ示病变中央为稍高信号，周围围以中等信号边；ｃ）增强后 ＭＲＩ示晶体周围及软组织周围强化明显（纤维血

管膜），中央软组织无明显强化，呈中等信号，肿块后缘隐约见条索强化血管影（箭）连于视乳头区。

图１　ａ）横轴面ＣＴ平扫示左侧小眼球，

晶体增大，左眼球玻璃体密度同对侧相

仿，眼球后壁见类似三角形或扇形软组

织增生，并见条索影（箭）连于晶体后缘；

ｂ）横轴面增强ＣＴ示左眼球后壁增生软

组织有轻度强化，内有条索状强化血管

影（箭）（为残存的玻璃体动脉），隐约见

尖端指向晶体后缘。

　　ＣＴ检查８例中前型５例，后型３例。整个玻璃体

密度弥漫性增高７例，１例玻璃体密度同对侧相仿。

玻璃体内可见局部软组织增生病变，５例软组织位于

晶体后缘（前型），形态表现为类似倒三角形、类圆形或

不规则，尖端（隐约为条索影）指向眼球后壁接近视乳

头。３例增生软组织病变位于眼球后极（后型），类似

三角扇形（或漏斗形），基底位于眼球后壁视盘，并可见

向玻璃体腔内突出的增生软组织（图１），其尖端指向

晶体后缘（或为条索影连于晶体后）。８例病变均未见

钙化，未见明显网膜下渗液和液平。

ＭＲＩ表现为前型３例，后型２例。５例患者玻璃

体信号在Ｔ１ＷＩ和Ｔ２ＷＩ显示均较对侧玻璃体信号弥

漫性增高（提示玻璃体内可能有渗液和积血），但未见

液平。玻璃体腔内均见增生软组织病变。前型中１例

晶体后有类圆形软组织肿块，Ｔ１ＷＩ为中等偏高信号

（图２ａ），Ｔ２ＷＩ显示中央为中等偏高信号，周边围以中

等信号（图２ｂ）；另２例Ｔ１ＷＩ和Ｔ２ＷＩ见晶体后有小

片中等信号增生病变，可见中等信号纤维条索影与视

神经乳头区相连。后型２例Ｔ１Ｗ和Ｔ２Ｗ显示玻璃体

后半部中等信号病变，欠规则，紧贴球后壁。

４．增强改变

ＣＴ增强２例，玻璃体无明显强化表现，眼球后极

肿块显示有欠均质强化，其内可见条状明显强化血管

影向前指向晶体后缘（图１ｂ）。ＭＲＩ增强２例，增强后

玻璃体无强化，其中１例增强后软组织周边和晶体周

围强化明显（纤维血管膜强化），中央软组织无强化呈

中等信号，软组织后缘可见强化条索血管影与视神经

乳头相连（图２ｃ）；另１例晶体后肿块无明显强化，玻

璃体中央有前后走向的条索状血管强化影。

讨　论

ＰＨＰＶ为儿童少见的玻璃体先天性增生病变，伴

有原始玻璃体动脉未及时退缩。首先由 Ｒｅｓｓｅ
［１］在

１９５５年报道，它是眼球玻璃体在胚胎发育过程中异常

所致，为探讨此病发病机制，需要了解玻璃体的胚胎发

育和病理组织学过程，据此可以更好的理解其影像学

表现。

１． 玻璃体的发育

玻璃体的发育一般分为２个过程
［１］：原始玻璃体

（血管性玻璃体）和次级玻璃体（无血管性玻璃体）的形

成。原始玻璃体为胚胎６周前由原始眼泡和晶体泡之

间的原浆粘连发育而成，透明血管系统和中胚叶起源

的原纤维也参与其中。以后（２～３个月）原始玻璃体

和透明血管系统应及时退缩，此时次级玻璃体大量生

成，如原始玻璃体未按时萎缩，可影响次级玻璃体生

成，为形成小眼球的原因之一。胚胎６周至３个月为

次级玻璃体大量生成的时期，其将原始玻璃体挤压至

玻璃体腔的中央和晶体后凹中，形成Ｃｌｏｑｕｅｔ管所在

之处。管壁为次级玻璃体与原始玻璃体交界处的浓缩

面，管内有玻璃体动脉（又称透明动脉）存在，此外还有
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胶质组织和纤维结缔组织，如玻璃体动脉未及时退缩，

临床检查可看到一条白色条索，自晶体后连于视乳头，

成为永存性玻璃体动脉。

通常玻璃体动脉萎缩从中间开始断开为前后两段

（因此临床上ＰＨＰＶ可分为前和后两种类型），前段萎

缩不全或血管胶质组织及纤维组织增生，可形成白色

条索，收缩时能引起晶体脱位和白内障；后段萎缩不全

可形成视乳头前膜、视乳头前囊肿或视乳头前血管增

生，因牵引可致视网膜脱离。在前、后型之间可存在各

种过渡形态。

２．病理

在ＰＨＰＶ的小眼球病理切片上
［２］，晶体后空隙可

看到大块纤维组织、血管组织、脂肪组织、甚至软骨和

骨样组织，均为增生的原始玻璃体化生而来。Ｋａｓｔｅ

等［３］报道晶体后肿块由血管性疏松结缔组织组成，位

于晶体后表面并有粘连，其向后扩展的为一束内含玻

璃体动脉、胶原组织和结缔组织构成，部分由视网膜覆

盖的条束附着于视神经乳头。Ｈａｄｄａｄ等
［４］分析了６２

例ＰＨＰＶ的病理切片，提示ＰＨＰＶ的特征性病理表

现为晶体后部纤维血管组织增生和玻璃体动脉残存，

周围被覆中胚层组织、疏松的间叶组织及晶体后肿块，

玻璃体动脉连于视神经盘，向前延伸至晶体后肿块内。

６２例ＰＨＰＶ的病理切片中有３６例可显示永存玻璃体

动脉的存在，占５８％。

３． 临床表现

Ｈａｄｄａｄ等
［４］认为小眼球、白瞳症和白内障为

ＰＨＰＶ临床最常见的表现，其中小眼球为重要的临床

表现，他分析的６２例病例中，２／３有小眼球（双侧者７

例均为小眼球，单侧者５５例中有小眼球３２例，约占

６２％）。临床表现多为单侧眼球发病，少数可双侧发病

（可能为Ｎｏｒｒｉｅ病，一种染色体异常综合症，可有家族

史），均为足月顺产，无吸氧史，小眼球，晶体后膜及玻

璃体动脉残存；临床对晶体未混浊的患者进行眼底镜

检查可发现玻璃体腔内增殖机化条索影，位于晶体后

缘至视乳头前，且玻璃体腔内有软组织肿块；Ｂ超可发

现晶体至视乳头前机化光带。

４． 影像学表现

因玻璃体可以在不同的胚胎发育阶段发生异常，

玻璃体内纤维血管组织增生，还有胶质和纤维结缔组

织，玻璃体动脉未及时退缩，故其影像学表现可呈多样

性。根据临床病理表现，ＰＨＰＶ一般可分为前、后两

种类型和各种中间过渡形态［２，５］。本文仅分析总结

前、后两类型影像表现。

ＰＨＰＶ的ＣＴ表现首先由Ｍａｆｅｅ等
［６］报道，其ＣＴ

表现包括小眼球、眼球内未见钙化、整个玻璃体密度弥

漫性增高、增强后可见软组织强化、管状圆柱状和三角

形或其它不规则的玻璃体内密度增高软组织（提示胚

胎组织残存于Ｃｌｏｑｕｅｔ′ｓ管或有先天性视网膜前膜）、

玻璃体腔内可见液平、晶体可变小不规则和前房可狭

窄以及球后视神经可正常或轻度变细。Ｋａｓｔｅ等
［３］报

道前型ＣＴ表现为晶体后不规则肿块增生，条索状软

组织带从晶体后到视网膜前，肿块可强化。Ｃａｓｔｉｌｌｏ

等［７］报道后型典型的影像学特征为Ｃｌｏｑｕｅｔ′ｓ管存在

和小眼球。本文８例 ＣＴ 检查有５例小眼球（占

６３％），与文献
［４］报道相近。８例ＣＴ显示玻璃体的密

度弥漫性增高和局限型增生软组织，软组织可位于晶

体后缘（前型）或眼球后极（后型），局限增生软组织形

态为类似三角形、漏斗形、类圆形，亦可为不规则形态，

有条索影向后连于视乳头前或向后连于晶体后缘。增

强后软组织可部分强化，因玻璃体动脉未及时完全退

化萎缩，可见有强化的条索血管影，即为残存的玻璃体

动脉（笔者认为此表现可作为ＰＨＰＶ的影像学特点，

为诊断依据之一），而玻璃体未见明显强化，玻璃体腔

内未见钙化。晶体形态可增大或异常（文献［６］报道晶

体可变小或不规则）。

Ｋａｓｔｅ、Ｍａｆｅｅ和 Ｋｕｋｅｒ等
［３、５、６］报道的ＰＨＰＶ的

ＭＲＩ表现为玻璃体在 Ｔ１ＷＩ和 Ｔ２ＷＩ均显示信号增

高，他们认为可能为玻璃体内出血或网膜下渗液所致。

Ｍａｆｅｅ等
［６］报道有１例显示网膜下高信号的渗液和液

平。Ｋａｓｔｅ等
［３］报道的永存玻璃体动脉的 ＭＲＩ表现

为边界清楚的管样增生软组织影连于晶体后缘至视网

膜视乳头前，可见类三角形似“葡萄酒杯”状或不规则

的晶体后肿块增生。Ｓｕｎ等
［８］认为前型 ＭＲＩ显示为

前房浅或萎缩，眼球前部异常或晶体后血管膜，增强后

显示强化的高信号；后型 ＭＲＩ显示为小眼球、管样增

生软组织为残存玻璃体动脉；增强后玻璃体动脉可强

化，增生的纤维结缔组织无强化。本文５例ＰＨＰＶ的

玻璃体信号在Ｔ１ＷＩ和Ｔ２ＷＩ均显示为增高，与文献

报道相符，笔者认为除文献报道的可能为网膜下渗液

或出血外，还可能有异常发育的玻璃体内增生性组织。

增强后玻璃体无明显强化，残存的玻璃体动脉在 ＭＲＩ

上显示为管样条索状中等信号，增强后可明显强化；纤

维血管膜组织和纤维结缔组织在Ｔ１Ｗ 和Ｔ２Ｗ 上显

示为中等或偏低信号，纤维血管膜可强化。网膜下未

见渗液和液平。

ＣＴ对人体（特别是对晶体）有电离辐射作用，

ＭＲＩ对人体无此不良反应，对显示白瞳症的眼球内病

变的敏感性和特异性更高［６］。ＣＴ 和 ＭＲＩ对玻璃体
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内软组织形态的显示基本相似，而ＣＴ显示的为密度

改变，对肿块内的钙化较敏感，对视网膜母细胞瘤诊断

较明确，据此可同其它眼球内病变鉴别。但ＣＴ对软

组织内部信息的显示不如 ＭＲＩ敏感，本文有１例ＣＴ

未能清楚显示玻璃体内增生软组织，ＭＲＩ则显示晶体

后有增生软组织块。ＭＲＩ可区分玻璃体内增生软组

织或网膜下渗液（而ＣＴ有时难以区分）。ＭＲＩ在诊

断无钙化的视网膜母细胞瘤和引起白瞳症的其它视网

膜及玻璃体病变如Ｃｏａｔ′ｓ病、ＰＨＰＶ、蛔虫性眼内炎、

视网膜脱离和网膜下渗液或出血等明显优于ＣＴ。因

此在条件许可的情况下，笔者建议眼球内病变首选

ＭＲＩ检查。

５． 鉴别诊断

ＰＨＰＶ临床上易误诊为视网膜母细胞瘤而行眼

球摘除，ＰＨＰＶ主要应与以下眼球内病变鉴别。

视网膜母细胞瘤：多见３岁以下儿童，其特征性

ＣＴ表现为高达９５％的患儿眼球内肿块有钙化，可为

团块状、片状或斑点状等，多可明确诊断。ＰＨＰＶ主

要应与无钙化的视网膜母细胞瘤区别，无钙化的视网

膜母细胞瘤表现为弥漫浸润性肿块，表面高低不平，比

较少见。而ＰＨＰＶ增生肿块有特定的部位，位于晶体

后或视乳头前，并见残存的玻璃体动脉，有强化，可以

鉴别。

早产儿视网膜病：临床特点为早产儿、有缺氧和吸

氧史，并且双眼发病。影像学表现为眼球内线条状纤

维机化增生，未见增生肿块，可致小眼球，无钙化，增强

后无强化。

Ｃｏａｔ′ｓ病：好发于４～８岁，眼球大小正常，眼球内

未见肿块，影像学见“Ｖ”形的分叶状视网膜下渗液，向

视乳头两侧的玻璃体腔内扩展，增强后无强化。

先天性白内障和感染性眼内容炎：眼球玻璃体和

视网膜下均未见明显肿块，未见视网膜下积液。
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