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不同病变阶段中心性晕轮状视网膜脉络膜萎缩的临床表现

李娟娟，黎铧

(云南省第二人民医院眼科，昆明 650021)

[摘　要]	 目的：探讨中心性晕轮状视网膜脉络膜萎缩不同病变阶段的眼底影像学特征。方法：回顾分析中

心性晕轮状视网膜脉络膜萎缩患者眼部检查及眼底荧光血管造影(fundus fluorescein angiography，

FFA)检查，分析不同病变阶段荧光素眼底血管造影的影像学特征，总结该病发展转归的临床规

律。结果：I期：眼底彩色照相：黄斑区轻度色素紊乱，可累及或未累及中心凹。FFA示：中心凹

附近高荧光，RPE和脉络膜毛细血管的萎缩面积及程度尚不足以透见下方粗大的脉络膜血管。II

期：眼底可见一类圆形的低色素区域，荧光造影可见与眼底彩照对应的高荧光区，随造影过程延

长可见萎缩区荧光素渗漏。III期：黄斑区萎缩灶外围边界模糊，其中可见一部分边界清晰、稳定

的完全萎缩灶。FFA：萎缩灶内边界清晰的部分视网膜色素上皮细胞(retinal pigment epithelium，

RPE)及脉络膜完全萎缩，周边在造影晚期可见未完全萎缩的脉络膜毛细血管渗漏区域。IV期：黄

斑区边界清晰的视网膜脉络膜萎缩灶，黄斑中心凹累及。FFA可见与眼底像相对应的脉络膜萎缩

灶，其中可透见粗大的脉络膜血管。周围部分未见活动性荧光素渗漏，病变稳定。结论：荧光素眼

底血管造影能反映的脉络膜萎缩程度是不同阶段病变阶段的主要指标。
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Abstract Objective: To investigate the imaging features of fundus fluorescein angiography in central areolar choroidal 

dystrophy at different stages. Methods: Ocular examination and fundus fluorescein angiography were carried 

out, imaging features of fundus fluorescein angiography were retrospectively analyzed. Results: Stage I: fundus 

photography showed mild macular pigment disorders, which was involved with the fovea. Fundus fluorescein 
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中 心 性 晕 轮 状 视 网 膜 脉 络 膜 萎 缩 ( c e n t r a l 
a r e o l a r  c h o r o i d a l  d y s t r o p h y ， C A C D ) 是 一 类 以

黄 斑 区 视 网 膜 色 素 上 皮 细 胞 ( r e t i n a l  p i g m e n t 
epithelium，RPE)及脉络膜毛细血管进行性萎缩为

特征的常染色体显性遗传性眼底变性类疾病 [ 1 ]。

CACD早期眼底表现无明显特征性，随病变发展，

黄斑区可表现为与Stargardts病、年龄相关性黄斑

病变等类似黄斑萎缩病变 [ 2 ]。现有报道多为该病

零星的病例报告，未能从疾病发展变化的角度入

手，动态分析该病的发展变化规律。因此，为提

高对该病的认识及相关疾病的鉴别，本研究回顾

分析我院收诊断的CACD，进行分期，总结不同病

变阶段特征及其发展转归。

1  对象与方法

1.1  对象

收集2006年1月至2015年5月于云南省第二人

民医院眼科确诊为C A C D 的2 6例患者。其诊断标

准 为 ： 1 ) I 期 病 变 不 典 型 ， 主 要 依 据 家 族 史 进 行

诊断；2 ) I I， I I I， I V期均较为典型的眼底表现，

因此主要依据典型的眼底表现、荧光血管造影、

视野及视网膜电图 (e l e c t r o r e t i n o g r a m ， E R G) 、

眼电图(electrooc ulography，EO G)异常改变进行

综合诊断。男1 1例，女1 5例；年龄 2 6 ~ 6 8 ( 3 8 . 5 ± 
6 . 5 )岁。2 6例患者均为双眼患病，最佳矫正视力

数 指 ~ 1 . 0 。 所 有 患 者 均 未 合 并 全 身 其 他 系 统 疾

病。并排除因外伤、脉络膜炎症、年龄相关性黄

斑病变等所致的继发性脉络膜萎缩。

1.2  方法

对26例患者行最佳矫正视力、裂隙灯、散瞳

后眼底检查、眼底彩色照相和眼底荧光血管造影

(fundus f luorescein angiography，FFA)的检查。眼

底彩色照相采用日本拓普康T R C - 5 0 DX眼底照相

仪进行，荧光素眼底血管造影检查采用德国海德

堡H R A眼底血管造影仪进行。患者散瞳后首先拍

摄彩色眼底像，随后采用1 5 %荧光素钠3  m L静脉

注射，8~10 s后加滤光片进行各个象限拍摄，起初

为连续拍摄，后改为间歇拍摄。根据眼底特征及

荧光血管造影结果，参照Boon分期法进行眼底分

期 [3]：I期可见黄斑旁轻微色素改变，通常为年轻

患者；II期黄斑区开始呈现出类圆形的轻度萎缩区

域，通常为1.5至数个视盘直径。III期黄斑萎缩区

边界变得更为清晰，萎缩区内R P E及脉络膜萎缩

明显加重，病灶周边可见少数残存的脉络膜毛细

血管；I V期萎缩区边界十分清晰，病灶周边残存

的脉络膜毛细血管也完全萎缩，仅能看到粗大的

血管。本研究分析总结各期患者眼底表现，探讨

CACD发展转归的临床特征。

2  结果

3例(6眼)患者处于病变I期，此3例患者无明显

视力下降，以眼前黑影等症状就诊。眼底彩色照

相可见黄斑区轻度色素紊乱，其中2例中心凹未被

累及，1例中心凹受累。FFA可见中心凹旁散在的

高荧光病变，可累及或未及中心凹，RPE和脉络膜

毛细血管的萎缩面积及程度尚不明显，但FFA较彩

angiography (FFA): high fluorescence was close to the fovea, the area and the extent of RPE and choroidal 

capillaries atrophy were insufficient to see through the thick choroidal vessels beneath. Stage II: fundus showed 

a round of low pigment area, fluorescein angiography showed high fluorescence corresponding region, with 

the angiography procedure the fluorescein leakage could be observed. Stage III: boundaries of macular atrophy 

lesions were unclear which showed part of a clear boundary, stable completely atrophy lesions. FFA: part of 

retinal pigment epithelium (RPE) and choroidal uncompletely atrophy surrounded was visible, in the late of 

angiography choroidal atrophy capillary leakage could be seen. Stage IV: boundary of macular retinal choroidal 

atrophy was clear, foveal involvement. FFA: choroidal atrophy lesions were clear which could be seen through 

the thick choroidal vessels. Fluorescein leakage disappeared and the disease was stable. Conclusion: The extend 

of choroidal atrophy in fundus fluorescein angiography is an important indictor reflecting the progression of 

different stages. 

Keywords central areolar choroidal dystrophy; fundus fluorescein angiography; retinal pigment epithelium 
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色照片可更为明确的显示病灶情况(图1)。

8例(16)患者处于病变II期，8例患者以明显视

力下降或中央黑影就诊。此期患者眼底彩色照相

可见萎缩区域扩大呈一圆形或类圆形的低色素区

域，萎缩区域色素紊乱较I期患者更为明显，边界

更为清晰。FFA可见与眼底彩照对应的高荧光区，

随造影过程延长可见萎缩区荧光素渗漏(图2)。

6例(12眼)患者处于病变III期，6例患者均以

不同程度视力下降就诊。此期患者黄斑区萎缩灶

外围边界清晰，视网膜色素上皮及脉络膜毛细血

管萎缩加重，萎缩内部可见脉络膜粗大血管及透

见后方巩膜组织。FFA：萎缩灶内边界清晰的部分

RPE及脉络膜完全萎缩，周边在造影晚期可见未完

全萎缩的脉络膜毛细血管渗漏区域(图3)。

9例(18眼)患者处于病变IV期，9例患者视功能

均极为低下。此期黄斑区可见边界清晰的视网膜脉

络膜萎缩灶，RPE及脉络膜毛细血管完全萎缩，可

见脉络膜大血管。FFA可见与眼底像相对应的脉络

膜萎缩灶，其中可透见粗大的脉络膜血管。周围部

分未见活动性荧光素渗漏，病变趋于稳定(图4)。

图1 I期患者眼底影像资料

Figure 1 Fundus imaging of stage I

(A)I期患者眼底彩色照相：黄斑区轻度色素紊乱；(B)患者眼底荧光血管造影：中心凹旁散在的高病变，累及或未及中心凹。

(A) Fundus photography of stage I showed mild macular pigment disorders, foveal involvement; (B) high fluorescence was close to the 

fovea, the area and the extent of RPE and choroidal capillaries atrophy were insufficient to see through the thick choroidal vessels beneath.

图2 II期患者眼底影像资料

Figure 2 Fundus imaging of stage II

(A)II期患者眼底彩色照相：萎缩区域呈类圆形的低色素区域，边界清晰；(B)患者眼底荧光血管造影：与眼底彩照对应的

高荧光区，随造影过程延长可见萎缩区荧光素渗漏。

(A) Fundus photography of stage II shows a round of low pigment area; (B) fluorescein angiography of the patient showed high fluorescence 

corresponding region, with the angiography procedure the fluorescein leakage could be observed.

A B

A B
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3  讨论

CACD是一类慢性进行性眼底变性类疾病，以

黄斑区RPE及脉络膜毛细血管的进行性萎缩为主要

特征。目前国内对该病的报道多为例数有限的病

例报道 [4-5]。国外虽有相关病变发展转归的分期报

道，但仅仅立足于眼底表现，未能结合FFA等更深

层次的影像学手段进行分析。本研究收集近1 0年

来所收治的CACD患者，根据病变程度对其进行分

期，拟总结该病发展转归的临床特征。

A B

A B

图3 III期患者眼底影像资料

Figure 3 Fundus imaging of stage III 

(A)III期患者眼底彩色照相：黄斑区萎缩灶外围边界清晰，萎缩内部可见脉络膜粗大血管及透见后方巩膜组织；(B)患者眼

袋荧光血管造影：萎缩灶内边界清晰的部分RPE及脉络膜完全萎缩，周边在造影晚期可见未完全萎缩的脉络膜毛细血管渗

漏区域。

(A) Fundus photography of stage III. Boundaries of macular atrophy lesions were unclear which showed part of a clear boundary, stable 

completely atrophy lesions; (B) fluorescein angiography of the patient: part of RPE and choroidal uncompletely atrophy surrounded was 

visible, in the late of angiography choroidal atrophy capillary leakage could be seen.

图4 IV期患者眼底影像资料

Figure 4 Fundus imaging of stage IV

(A) IV期患者眼底彩色照相：黄斑区可见边界清晰的视网膜脉络膜萎缩灶，RPE及脉络膜毛细血管完全萎缩，可见脉络膜

大血管；(B)患者眼底荧光血管造影：可见与眼底像相对应的脉络膜萎缩灶，其中可透见粗大的脉络膜血管，周围部分未

见活动性荧光素渗漏。

(A) Fundus photography of stage IV. Boundary of macular retinal choroidal atrophy was clear, foveal involvement; (B) fluorescein 

angiography of the patient: choroidal atrophy lesions was clear which could be seen through the thick choroidal vessels. Fluorescein leakage 

disappeared and the disease was stable.
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本观察结果显示：该病所有萎缩均发生在黄

斑区，周边R P E及脉络膜毛细血管未见异常，病

变I期仅为小点片状的色素萎缩区，病变轻微患者

甚至眼底镜下难以辨认，需借助FFA检查确认。随

病变进展，开始逐渐融合成圆形或类圆形的萎缩

病灶，但从FFA结果来看，造影过程中有荧光素渗

漏，证明此期R P E及脉络膜毛细血管尚未完全萎

缩，病变处于活动性阶段。当进入III期后在活动

性病灶中逐步出现边界清晰的完全性萎缩部分，

该部分无荧光素渗漏，可透见脉络膜大血管，周

围可见荧光素渗漏区域，为病变活动部分。I V期

为病变发展的最末期阶段，该阶段整个萎缩灶中

的R P E及脉络膜毛细血管完全萎缩，造影过程中

无荧光素渗漏，病变进入静止稳定阶段。以上形

态 及 结 构 的 变 化 同 样 体 现 在 功 能 学 的 改 变 上 ，

Gundogan等[6-7]报道I期患者明适应及暗适应ERG均

未见异常，证明轻微的色素异常尚未导致RPE功能

异常，II期以后的患者开始出现ERG异常并呈线性

加重趋势。同时开始逐步出现视力下降、视野异

常、色觉异常等视功能进行性损害改变。

该病容易与同样发生与黄斑区的变性类疾病

如Stargardts病、年龄相关性黄斑病变相混淆。其

与Stargardts病的主要鉴别诊断依据在于：典型的

Stargardts病黄斑区呈规则的椭圆形病灶，其内及

其周围可见黄色斑点，同时 F FA 可见典型的“脉

络膜湮没”现象，周边视网膜也可见异常色素改 
变 [8-9]。而对于年龄相关性黄斑病变而言，眼底可

见黄斑区色素紊乱, 呈色素脱失和色素沉着共存,病
变区以黄斑中心凹为中心，逐渐融合扩大，但眼

底病变无明显分界，萎缩区域内可能继发出现脉

络膜新生血管[10-11]。

目前对于CACD尚无有效治疗方法，但认识了

解其不同病变阶段的眼底表现、FFA特征有助于临

床医生正确诊断，并与其他继发性视网膜色素上

皮及脉络膜萎缩的疾病进行鉴别诊断，尤其是在

病变的晚期阶段。也有助于临床医生判断、预测

患者视功能的预后。
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