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摘要
虹膜角膜内皮综合征(ＩＣＥ 综合征 )是关于角膜内皮异常

改变和虹膜萎缩等病变的一组疾病ꎮ 常见于中青年女性ꎬ
多单眼发病ꎬ一般不涉及遗传倾向ꎬ早期无症状时无需治

疗ꎬ当并发角膜水肿、青光眼时ꎬ主要采用对症治疗ꎮ 在这
组疾病中ꎬ其病因、临床表现、治疗等皆有许多相同点ꎬ也
有一些相异之处ꎬ国际上尚未形成统一的标准ꎬ因此本文
就 ＩＣＥ 综合征的临床研究现状进行综述ꎮ
关键词:虹膜角膜内皮综合征ꎻ角膜内皮水肿ꎻ虹膜萎缩ꎻ
继发性青光眼ꎻ角膜移植术

ＤＯＩ:１０.３９８０ / ｊ.ｉｓｓｎ.１６７２－５１２３.２０２０.８.１１

Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｒｅｓｅａｒｃｈ ｓｔａｔｕｓ ｏｆ ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ
ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｓｙｎｄｒｏｍｅ

Ｙｕ－Ｌｉｎ Ｓｈｉꎬ Ｇｕｏ－Ｘｉｎｇ Ｘｕ

Ｆｏｕｎｄａｔｉｏｎ ｉｔｅｍｓ: Ｎａｔｉｏｎａｌ Ｎａｔｕｒａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅ Ｆｏｕｎｄａｔｉｏｎ ｏｆ Ｃｈｉｎａ
( Ｎｏ. ８１７７０９４８ )ꎻ Ｆｕｊｉａｎ Ｐｒｏｖｉｎｃｉａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅ ａｎｄ Ｔｅｃｈｎｏｌｏｇｙ
Ｉｎｎｏｖａｔｉｏｎ Ｌｅａｄｅｒｓｈｉｐ Ｔａｌｅｎｔ Ｆｏｕｎｄａｔｉｏｎ (Ｎｏ.２０１６Ｂ０１１)
Ｆｕｊｉａｎ Ｉｎｓｔｉｔｕｔｅ ｏｆ Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌｏｇｙꎻ Ｄｅｐａｒｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌｏｇｙꎬ
ｔｈｅ Ｆｉｒｓｔ Ａｆｆｉｌｉａｔｅｄ Ｈｏｓｐｉｔａｌ ｏｆ Ｆｕｊｉａｎ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙꎬ Ｆｕｚｈｏｕ
３５０００５ꎬ Ｆｕｊｉａｎ Ｐｒｏｖｉｎｃｅꎬ Ｃｈｉｎａ
Ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｅｎｃｅ ｔｏ: Ｇｕｏ － Ｘｉｎｇ Ｘｕ. Ｆｕｊｉａｎ Ｉｎｓｔｉｔｕｔｅ ｏｆ
Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌｏｇｙꎻ Ｄｅｐａｒｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌｏｇｙꎬ ｔｈｅ Ｆｉｒｓｔ Ａｆｆｉｌｉａｔｅｄ
Ｈｏｓｐｉｔａｌ ｏｆ Ｆｕｊｉａｎ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙꎬ Ｆｕｚｈｏｕ ３５０００５ꎬ Ｆｕｊｉａｎ
Ｐｒｏｖｉｎｃｅꎬ Ｃｈｉｎａ. ｆｊｍｕｘｇｘ＠ １６３.ｃｏｍ
Ｒｅｃｅｉｖｅｄ:２０１９－０５－１６　 　 Ａｃｃｅｐｔｅｄ:２０２０－０６－２８

Ａｂｓｔｒａｃｔ
• Ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ( ＩＣＥ ) ｓｙｎｄｒｏｍｅ ｐｒｅｓｅｎｔｓ ａ
ｇｒｏｕｐ ｏｆ ｏｃｕｌａｒ ｐａｔｈｏｌｏｇｉｅｓ ｍｏｓｔｌｙ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｚｅｄ ｂｙ
ｃｏｒｎｅａｌ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ａｂｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓ ａｎｄ ｉｒｉｓ ａｔｒｏｐｈｙ.

Ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｓｙｎｄｒｏｍｅ ｉｓ ｔｙｐｉｃａｌｌｙ ａ ｕｎｉｌａｔｅｒａｌ
ａｎｄ ｇｅｎｅｒａｌｌｙ ｎｏｔ ｉｎｖｏｌｖｉｎｇ ｇｅｎｅｔｉｃ ｃｏｎｄｉｔｉｏｎꎬ ｆｒｅｑｕｅｎｔｌｙ
ａｆｆｅｃｔｉｎｇ ｗｏｍｅｎ ｉｎ ｅａｒｌｙ ｔｏ ｍｉｄｄｌｅ ａｄｕｌｔｈｏｏｄ. Ｔｈｅｒｅ ｉｓ ｎｏ
ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｆｏｒ ａｂｓｅｎｃｅ ｏｆ ｓｙｍｐｔｏｍｓ ｉｎ ｅａｒｌｙ ｓｔａｇｅｓ. Ｗｈｅｎ
ｃｏｍｐｌｉｃａｔｅｄ ｗｉｔｈ ｃｏｒｎｅａｌ ｅｄｅｍａ ａｎｄ ｓｅｃｏｎｄａｒｙ
ｇｌａｕｃｏｍａꎬ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｉｓ ｍａｉｎｌｙ ｓｙｍｐｔｏｍａｔｉｃ. Ｉｎ ｔｈｉｓ ｇｒｏｕｐ
ｏｆ ｄｉｓｅａｓｅｓꎬ ｔｈｅｒｅ ａｒｅ ｍａｎｙ ｓｉｍｉｌａｒｉｔｉｅｓ ａｎｄ ｓｏｍｅ
ｄｉｆｆｅｒｅｎｃｅｓ ｉｎ ｔｈｅｉｒ ｐａｔｈｏｇｅｎｅｓｉｓꎬ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓ
ａｎｄ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ. Ｓｏ ｆａｒ ｎｏ ｕｎｉｖｅｒｓａｌ ｉｎｆｏｒｍａｔｉｏｎ ｏｎ ｔｈｅｓｅ
ｆｅａｔｕｒｅｓ ｈａｓ ｂｅｅｎ ｐｕｂｌｉｓｈｅｄ. Ｒｅｃｅｎｔ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｓｔｕｄｉｅｓ ｏｎ
ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｓｙｎｄｒｏｍｅ ａｒｅ ｒｅｖｉｅｗｅｄ ｉｎ ｔｈｉｓ
ｐａｐｅｒ.
• ＫＥＹＷＯＲＤＳ: ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｓｙｎｄｒｏｍｅꎻ
ｃｏｒｎｅａｌ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｅｄｅｍａꎻ ｉｒｉｓ ａｔｒｏｐｈｙꎻ ｓｅｃｏｎｄａｒｙ
ｇｌａｕｃｏｍａꎻ ｋｅｒａｔｏｐｌａｓｔｙ

Ｃｉｔａｔｉｏｎ:Ｓｈｉ ＹＬꎬ Ｘｕ ＧＸ. Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｒｅｓｅａｒｃｈ ｓｔａｔｕｓ ｏｆ ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ
ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｓｙｎｄｒｏｍｅ. Ｇｕｏｊｉ Ｙａｎｋｅ Ｚａｚｈｉ( Ｉｎｔ Ｅｙｅ Ｓｃｉ) ２０２０ꎻ２０(８):
１３５１－１３５４

０引言
虹膜 角 膜 内 皮 综 合 征 ( ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ

ｓｙｎｄｒｏｍｅꎬ ＩＣＥ 综合征 )是由 Ｙａｎｏｆｆ 在 １９７９ 年首次提出
的一种临床眼病ꎬ其表现为 ３ 种常见的病症ꎬ即原发性进

行性虹膜萎缩、 Ｃｈａｎｄｌｅｒ 综合征、虹膜色素痣综合征

(Ｃｏｇｅｎ－Ｒｅｅｓｅ 综合征 )ꎬ是一组临床上较为少见的眼病ꎬ
包括角膜内皮增殖、前房角、虹膜结构异常ꎮ 目前国际上

尚未完全阐明 ＩＣＥ 综合征的病因ꎬ其症状多样ꎬ有很高的

致盲率ꎬ早期诊断有利于更好地预防和治疗并发症ꎬ如角
膜水肿、继发性青光眼等ꎮ
１ ＩＣＥ综合征病因及发病机制

ＩＣＥ 综合征的临床病理体征发生原因以及形成机制ꎬ
目前尚无定论ꎬ有以下几种学说ꎮ
１.１神经嵴学说　 这是关于阐述 ＩＣＥ 综合征最早的学说ꎬ
临床上有很多涉及角膜内皮细胞的眼病ꎬ根据神经嵴来源

的角膜内皮异常可以进行分类ꎬ包括 ＩＣＥ 综合征、Ｆｕｃｈｓ 综
合征、Ｒｉｅｇｅｒ 综合征、Ｐｅｔｅｒｓ 异常、Ａｘｅｎｆｅｌｄ 异常、后部多形

性营养不良等[１]ꎮ 来源于神经嵴的组织可形成角膜内皮

细胞、小梁网内皮细胞、角膜实质层细胞和虹膜实质及脉

络膜实质等[２]ꎮ ＩＣＥ 综合征常见的三种病症具有一个共

同的病理学基础ꎬ即神经嵴细胞异常增殖ꎮ 嵴细胞的异常
增殖可使前房角覆盖一层异常的基底膜ꎬ阻塞房角致高眼

压ꎮ 然而这个理论仅解释了 ＩＣＥ 综合征的胚胎学基础ꎬ其
结构改变的机制还有待进一步研讨ꎮ
１.２炎症学说　 即认为本病与眼内低度炎症反应、虹膜基

质炎有关ꎮ Ｌｉ 等[３]报道ꎬ在患者的虹膜、玻璃体腔存在较
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多炎症细胞团块ꎬ其组织学检查支持这一学说ꎮ 据研究ꎬ
在确诊 ＩＣＥ 综合征的患者可有轻度虹膜睫状体炎、葡萄膜
炎、角膜后沉着物的出现ꎮ Ｓａｃｃｈｅｔｔｉ 等[４] 提到在 ２ 例 ＩＣＥ
综合征患者的角膜内皮无意中发现存在着巨噬细胞ꎬ并且
在 １６ 例 Ｃｏｇａｎ－Ｒｅｅｓｅ 综合征中有 １０ 例伴发轻度慢性虹膜
睫状体炎ꎮ
１.３病毒学说　 Ｌｉ 等[３] 报道称ꎬＡｌｖａｒａｄｏ 最先提出 ＩＣＥ 综
合征患者的角膜存在 ＨＳＶ－ＤＮＡꎮ 在他们的研究中ꎬＨＳＶ－
ＤＮＡ 只有在 ＩＣＥ 综合征的角膜中大量存在ꎬ而在其它慢

性角膜病变中尚未发现ꎮ 后来在 ＩＣＥ 综合征患者的玻璃
体标本中也同样检测到 ＨＳＶ－ＤＮＡꎮ 近年来发现 ＩＣＥ 综合
征患者的内皮改变与病毒感染性角膜病变相似[４]ꎮ 当病

毒基因整合到人类基因ꎬ将激发原本“安静的基因”ꎮ 角
膜内皮细胞是有丝分裂期后的细胞ꎬ属不可分裂再生ꎬ在
ＩＣＥ 综合征中ꎬ他们重获有丝分裂的能力ꎬ这与恶性肿瘤
的发生有相似之处ꎮ 除了 ＨＳＶꎬＥＢＶ 抗体也被发现存在

于 ＩＣＥ 综合征患者的血液中ꎮ
２ ＩＣＥ综合征临床表现

ＩＣＥ 综合征多发生在儿童和中青年ꎬ以女性较为多
见ꎬ常为单眼发病ꎬ家族性遗传病例极罕见ꎮ 发病隐匿ꎬ随
病程缓慢发展ꎬ呈现不规则虹膜外观ꎬ视力下降ꎬ若引起眼
压增高或角膜水肿则出现眼部疼痛ꎮ Ｓａｃｃｈｅｔｔｉ 等[４] 对原
发性进行性虹膜萎缩(２２％) 、Ｃｈａｎｄｌｅｒ 综合征(５６％) 、虹
膜色素痣综合征(２２％)随访了 １２ａ 以上ꎬ提出对于不同临
床表现的 ＩＣＥ 综合征ꎬ其主要分型依据是基于累及虹膜的
程度、虹膜异常的形态和严重度ꎮ
２.１ 原发性进行性虹膜萎缩 　 具有显著的虹膜萎缩和虹

膜孔洞形成ꎬ后者可分为两种亚型:(１)牵引性孔洞:由于
瞳孔常向周边虹膜前粘连最严重的方向变形移位ꎬ导致对
侧虹膜明显变薄ꎬ虹膜基质层萎缩、撕裂ꎬ色素上皮逐渐暴
露ꎬ最终崩解形成孔洞ꎮ (２)溶解性孔洞:由于虹膜组织

缺血ꎬ致虹膜逐渐萎缩ꎬ前层组织脱落消失ꎮ 经荧光素造
影见虹膜血管壁荧光素渗漏ꎬ可存在于虹膜的任何部位ꎮ
２.２ Ｃｈａｎｄｌｅｒ 综合征　 最常见的症状是眼痛和视力下降ꎬ
以角膜内皮异常为特征ꎬ而虹膜萎缩和瞳孔变形不明显ꎮ
在发生严重的角膜水肿时ꎬ由于角膜的透明度下降ꎬ虹膜

及房角结构无法观察ꎬ故较难正确诊断出该病[５]ꎮ 在这种
情况下ꎬ角膜内皮的改变可通过角膜内皮镜、角膜共聚焦

显微镜进行观察和进一步评估[６]ꎮ ＩＣＥ 细胞的共同特征
是角膜后部多有细小金箔样斑点ꎬ细胞密度及体积下降、
变异性增加ꎬ缺乏均匀一致的六角形态ꎬ在胞体中央可见
均匀的“鹅卵石”样细胞核[７]ꎮ
２.３ 虹膜色素痣综合征 　 该虹膜表现既可像原发性虹膜

萎缩呈现虹膜显著萎缩、 瞳孔变形移位ꎬ 也 可 类 似
Ｃｈａｎｄｌｅｒ 综合征的角膜表现ꎮ 但本型的主要特点是虹膜
表面粗糙、无光泽ꎬ出现多个暗黑色带蒂的圆形色素性虹

膜结节、虹膜异色、葡萄膜外翻[８]ꎮ 有学者提出该病理基
础是由于角膜内皮细胞异常增生ꎬ形成内皮细胞膜ꎬ覆盖
于虹膜和前房角表面ꎮ 膜收缩致虹膜结节形成ꎬ与虹膜痣

相似ꎮ Ｈｏｌｌó 等[９]通过眼前节 ＯＣＴꎬ观察 ＩＣＥ 综合征患眼
可发现虹膜表面皱褶、虹膜广泛增厚以及前、后表面层之
间的距离增加ꎬ均可用虹膜表面出现内皮细胞增殖膜来解

释ꎮ 因此他们提出ꎬ利用眼前节 ＯＣＴ 可以帮助临床医生
诊断 Ｃｏｇａｎ－Ｒｅｅｓｅ 综合征ꎬ并与虹膜痣、虹膜黑色素瘤相
鉴别ꎮ
３ ＩＣＥ综合征治疗

迄今为止ꎬ对 ＩＣＥ 综合征尚无理想的治疗方案ꎬ目前
治疗主要是减轻角膜水肿和控制眼压以阻止视功能的进
行性损害ꎮ
３.１治疗角膜水肿

３.１.１高渗滴眼液及角膜接触镜　 单纯角膜水肿时可用高
渗盐水或其他高渗剂滴眼ꎬ如甘露醇、葡萄糖等ꎮ 高渗剂
在角膜表面形成渗透压力差ꎬ促进角膜中水向角膜外转
移ꎬ从而使角膜液体出入量维持平衡ꎬ有利于恢复角膜透

明ꎮ 对于希望保守治疗的大泡性角膜病变者ꎬ可配戴亲水
软性角膜接触镜治疗ꎬ辅以抗生素滴眼液ꎬ可以促进角膜
上皮的修复ꎬ有效抑制感染的发生ꎮ
３.１.２角膜移植术 　 对眼压控制良好的晚期慢性角膜水

肿ꎬ采取角膜移植术ꎬ被认为可以有效改善视功能和减轻
眼部疼痛ꎮ Ａｌｖｉｍ 等[１０] 报道 １４ 例行穿透性角膜移植

(ｐｅｎｅｔｒａｔｉｎｇ ｋｅｒａｔｏｐｌａｓｔｙꎬＰＫＰ) 的 ＩＣＥ 综合征患者ꎬ随访
５８ｍｏꎬ发现由于 ６ 例排斥反应和 １ 例内皮细胞衰竭ꎬ有
５０％的患者出现了早期移植失败ꎮ Ｍａｒｉａｎｎｅ 等[１１] 首次提

出应用角膜后弹力层剥除内皮移植术(ｄｅｓｃｅｍｅｔｓ ｓｔｒｉｐｐｉｎｇ
ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｋｅｒａｔｏｐｌａｓｔｙꎬ ＤＳＥＫ)治疗 ＩＣＥ 综合征和顽固性
角膜水肿ꎮ 近年来ꎬ还兴起了后弹力层剥除自动角膜内皮

移 植 术 ( ｄｅｓｃｅｍｅｔｓ ｓｔｒｉｐｐｉｎｇ ａｕｔｏｍａｔｅｄ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ
ｋｅｒａｔｏｐｌａｓｔｙꎬ ＤＳＡＥＫ)ꎬ即在 ＤＳＥＫ 手术的基础上采用自动
角膜板层刀或飞秒激光制作角膜瓣ꎮ 与 ＰＫＰ 相比ꎬ因
ＤＳＡＥＫ 移植的组织更少ꎬ故发生同种异体移植排斥反应
较轻微、可能性较小ꎮ 但 ＤＳＡＥＫ 应用于 ＩＣＥ 综合征是受
到一定限制的ꎬ比 ＰＫＰ 更具有挑战性ꎬ考虑与狭窄的房
角、虹膜形态异常使角膜植片难以准确定位有关[１２－１３]ꎮ
然而ꎬ所有这些角膜移植手术都无法完全消除异常的角膜
内皮ꎬ术后仍存在异常内皮细胞增殖ꎬ不能阻止虹膜周边

前粘连和继发性青光眼的进展ꎮ
３.１.３ Ｒｈｏ激酶抑制剂　 Ｒｈｏ 激酶(Ｒｈｏ ｋｉｎａｓｅꎬ ＲＯＣＫ)是
具有调整细胞骨架成分、参与细胞有丝分裂等细胞基本生
命的重要酶ꎬＲＯＣＫ 高表达或过度激活均可导致细胞生长

不良ꎮ ＲＯＣＫ 抑制剂能调节 ＲＯＣＫ 的活性ꎬ使其活性有效
地保持在对角膜上皮和内皮细胞黏附、迁移和增殖均有促
进作用的范围内[１４]ꎮ 最新研究表明在 Ｆｕｃｈｓ 角膜内皮营

养不良等角膜内皮功能不良性疾病治疗上应用 ＲＯＣＫ 抑
制剂ꎬ能在一定程度上恢复角膜内皮功能和修复角膜
水肿ꎮ

Ｋｏｉｚｕｍｉ 等[１５]对 ４ 例 Ｆｕｃｈｓ 病患者使用 ＲＯＣＫ 抑制剂
滴眼液(６ 次 / ｄꎬ持续 １ｗｋ)ꎬ结果发现 ３ 例角膜中央厚度

较治疗前降低ꎬ其中 １ 例出现角膜透明ꎬ治疗后 ２ｗｋ 视力
提高至 ２０ / ２０ꎬ并且在治疗后 ２４ｍｏꎬ角膜内皮功能和视力
能够较好地维持ꎮ 只要 ＩＣＥ 综合征患者尚存一定数量的
正常角膜内皮细胞ꎬ有望在 ＲＯＣＫ 抑制剂的作用下增殖出

正常内皮细胞来替代 ＩＣＥ 细胞ꎬ从而攻克角膜移植排斥反
应、角膜供体严重不足等世界性难题ꎮ
３.２ 治疗继发性青光眼 　 Ｃｈａｎｄｒａｎ 等[１６] 在 １９８８ / ２０１３ 年
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期间对 ２０３ 例 ２２３ 眼 ＩＣＥ 综合征患者进行回顾性分析ꎬ结
果表明ꎬ１６３ 眼(７３％)并发青光眼ꎬ其中 ８１ 眼(５０％)可用
药物治疗ꎬ余下 ８２ 眼(５０％)需行青光眼手术ꎬ分别为原发
性虹膜萎缩占 ５４％ꎬＣｏｇｅｎ－Ｒｅｅｓｅ 综合征占 ４７％、Ｃｈａｎｄｌｅｒ
综合征占 ４５％ꎮ 手术方式包括小梁切除术、Ａｈｍｅｄ 青光眼
阀植入术、睫状体光凝术等ꎬ在这 ８２ 例术眼中ꎬ需再行第
２、３、４、５ 次青光眼手术分别有 ２２ 眼(２７％)、６ 眼(７％)、
３ 眼(４％)、１ 眼(１％)ꎬ才能达到控制眼压的效果ꎮ
３.２.１药物治疗　 早期青光眼可选用局部药物控制眼压作
为一线治疗ꎬ例如 β 受体阻滞剂、α 受体激动剂、碳酸酐酶
抑制剂等ꎬ在临床上都较为普遍使用ꎮ 由于不能排除 ＨＳＶ
感染所致的 ＩＣＥ 综合征ꎬ前列腺素类药物应谨慎用于 ＩＣＥ
综合征继发的青光眼ꎮ Ｖｉｌｌｅｇａｓ 等[１７] 报道前列腺素类药
物能激发潜伏的 ＨＳＶ 的复制ꎬ长期使用可致复发性疱疹

病毒性角膜炎ꎮ ＩＣＥ 综合征继发性青光眼的药物治疗因
远期效果不佳ꎬ故仅适用于早期控制眼压ꎮ 当药物治疗无
效ꎬ出现进展性青光眼、虹膜周边前粘连范围扩大ꎬ为了保
留尚存的视神经ꎬ手术治疗是必要的[１８]ꎮ
３.２.２手术治疗　 近年来ꎬ治疗 ＩＣＥ 综合征继发青光眼的
术式得到不断的优化和改良ꎬ目前较为常见的有复合式小

梁切除术及青光眼阀植入术ꎮ
加用抗代谢药物的复合式小梁切除术可抑制纤维增

生ꎬ提高手术成功率ꎬ如 ５－氟尿嘧啶(５－ＦＵ)和丝裂霉素ꎬ
能显著抑制成纤维细胞的增生及其胶原分泌ꎬ已有大量临

床研究证实ꎬ它们确实能提高很多难治性青光眼滤过性手
术的成功率ꎮ Ｃｈａｎｄｒａｎ 等[１９]对 ＩＣＥ 综合征继发青光眼的

患者 １５ 例 １６ 眼行复合式小梁切除术ꎬ术后密切随访观察
发现ꎬ随访 １２、３６、６０ｍｏ 时ꎬ手术成功率(无需药物眼压控
制在 ５~２１ｍｍＨｇ)分别为 ６４％、５７％、３３％ꎬ部分成功率(需
联合降眼压药物)分别为 ８２％、７１％、６０％ꎮ 尽管复合式小

梁切除术能提高继发性青光眼的成功率ꎬ但是从长远来
看ꎬ仅在术后早期控制眼压ꎬ多数会发生晚期手术失败并
且需要再次手术治疗ꎬ因此维持稳定的眼压仍是该术式的

一项巨大挑战[２０]ꎮ
青光眼阀植入术治疗 ＩＣＥ 综合征的远期成功率高于

小梁切除术联合抗代谢药物[２１]ꎮ 前者能避开内皮细胞和
膜样组织的增长区域ꎬ此外引流阀门具备自动调节眼压的
特点ꎬ可减少术后眼压失控、浅前房等并发症ꎮ Ｓａｃｃｈｅｔｔｉ
等[４]提出引流阀植入术在第 １ａ 成功率达 ７０％ꎬ３ａ 后达
４０％~７０％ꎬ５ａ 后达 ５３％ꎬ其中 ２０％~５０％患者后期需更换

或重新复位引流管ꎮ 因此ꎬ有学者提出术中就注意延长
引流管ꎬ有利于将来引流管的复位以及保证引流管的尖
端远离角膜和虹膜组织ꎮ 部分患者术后眼压仍未能控
制ꎬ这主要是由于引流板周边的过度纤维化形成纤维包

裹ꎬ阻碍房水流出ꎮ 可予滤过泡穿刺以及局部注射 ５－
ＦＵꎮ 术后常见的浅前房、低眼压可能与穿刺口过大、渗
漏有关ꎬ因此在术中制作巩膜瓣时应注意下方巩膜组织
不至于过薄ꎬ保证穿刺口有较好的密闭性ꎬ避免管周渗漏

致滤过过强ꎮ
３.３ 抗病毒治疗 　 病毒感染学说提出抗病毒治疗可能在
一定程度上有助于 ＩＣＥ 综合征的治疗ꎮ 但是目前尚未被
证实ꎮ 至今ꎬ仍未出现能够在真正意义上治疗 ＩＣＥ 综合征

的药物或外科手术ꎬ对此ꎬ我们最终的目标是对有损视力
的并发症的预防和治疗ꎬ也就是角膜水肿和青光眼ꎮ
３.４虹膜重建术 　 虹膜变形移位后易引起双瞳、多瞳、单
眼复视、眩光等眼部不适ꎮ 虹膜重建在一定程度上符合美

容要求ꎬ但是ꎬ由于虹膜组织本身不适合缝补、易碎性ꎬ虹
膜重建术仍具有极大挑战性ꎬ远期效果还需进一步观察ꎮ
近年来ꎬ白内障超声乳化摘除术联合囊袋内植入虹膜型张
力环的发明为治疗虹膜萎缩提供了一条新的方法ꎮ 即术

中将虹膜型张力环自巩膜隧道切口放入囊袋内ꎬ调整方向
至虹膜缺损部位ꎬ再将人工晶状体植入囊袋ꎮ 石海红
等[２２]对 ３ 例 ６ 眼虹膜缺损眼行人工晶状体植入术联合囊

袋内植入虹膜型张力环ꎬ术后随访 ３ ~ １８ｍｏꎬ患者畏光症
状均较术前减轻ꎬ其中 ２ 眼视力与术前相同ꎬ４ 眼视力较
术前提高ꎬ术后均出现轻度前房炎性反应ꎬ经激素、散瞳治

疗后可吸收ꎬ余未发现严重并发症ꎮ 也有报道ꎬ通过白内
障超声乳化透明角膜小切口ꎬ将可折叠型人工虹膜置于睫
状沟ꎬ即人工晶状体前ꎬ残存自体虹膜后ꎬ术后患者对强光
的敏感度得到明显改善ꎬ对人工虹膜的外观也感到满意ꎮ
术前准确定制个性化人工虹膜尺寸和预防术后眼压升高
是该提高该术式成功率的关键ꎬ在有晶状体眼中人工虹膜
的植入ꎬ其安全性还有待深入研究[２３]ꎮ
４小结

综上所述ꎬ目前对 ＩＣＥ 综合征病因、临床表现、诊断和
治疗方案的描述复杂多样ꎬ尚无定论ꎬ从多种学说来分析ꎬ
ＩＣＥ 综合征是多种病因诱发的一系列相关症状的统称ꎮ
早期表现为角膜内皮形态异常及虹膜萎缩ꎬ进而发展为角
膜水肿ꎬ虹膜周边前粘连最终造成眼压升高ꎮ 当药物保守

治疗效果欠佳时ꎬ应及时采取手术治疗ꎬ避免角膜坏死、视
神经不可逆性受损ꎮ 相信随着医学的发展ꎬ有望对其治疗
有更深刻的认识ꎮ
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ｉｍａｇｅ ａｎａｌｙｓｉｓ ｗｉｔｈ ｓｐｅｃｕｌａｒ ｍｉｃｒｏｓｃｏｐｙꎬ ｏｐｔｉｃａｌ ｃｏｈｅｒｅｎｃｅ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙꎬ
ａｎｄ ｕｌｔｒａｓｏｕｎｄ ｂｉｏｍｉｃｒｏｓｃｏｐｙ. Ｄｉｇｉｔ Ｊ Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ ２０１９ꎻ２５(２): ２６－２９
９ Ｈｏｌｌó Ｇꎬ Ｎａｇｈｉｚａｄｅｈ Ｆ. Ｏｐｔｉｃａｌ ｃｏｈｅｒｅｎｃｅ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ
ｏｆ ｔｈｅ ｉｒｉｓ ｉｎ Ｃｏｇａｎ－Ｒｅｅｓｅ ｓｙｎｄｒｏｍｅ. Ｅｕｒ Ｊ Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ ２０１４ꎻ２４(５):

３５３１

Ｉｎｔ Ｅｙｅ Ｓｃｉꎬ Ｖｏｌ.２０ꎬ Ｎｏ.８ Ａｕｇ. ２０２０　 　 ｈｔｔｐ: / / ｉｅｓ.ｉｊｏ.ｃｎ
Ｔｅｌ:０２９￣８２２４５１７２　 ８５２６３９４０　 Ｅｍａｉｌ:ＩＪＯ.２０００＠１６３.ｃｏｍ



７９７－７９９
１０ Ａｌｖｉｍ ＰＴꎬ Ｃｏｈｅｎ ＥＪꎬ Ｒａｐｕａｎｏ ＣＪꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐｅｎｅｔｒａｔｉｎｇ ｋｅｒａｔｏｐｌａｓｔｙ ｉｎ
ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｓｙｎｄｒｏｍｅ. Ｃｏｒｎｅａ ２００１ꎻ２０(２): １３４－１４０
１１ Ｍａｒｉａｎｎｅ Ｏꎬ Ｆｒａｎｃｉｓ Ｗ. Ｄｅｓｃｅｍｅｔ ｓｔｒｉｐｐｉｎｇ ｗｉｔｈ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ
ｋｅｒａｔｏｐｌａｓｔｙ ｆｏｒ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｓｙｎｄｒｏｍｅ. Ｃｏｒｎｅａ
２００７ꎻ２６(４): ４９３－４９７
１２ Ｃｈａｕｒａｓｉａ Ｓꎬ Ｒａｍａｐｐａ Ｍꎬ Ｇａｒｇ Ｐꎬ ｅｔ ａｌ. Ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｋｅｒａｔｏｐｌａｓｔｙ ｉｎ
ｔｈｅ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ ｉｒｉｄｏ － ｃｏｒｎｅａｌ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｓｙｎｄｒｏｍｅ. Ｅｙｅ ( Ｌｏｎｄ)
２０１３ꎻ２７(４):５６４－５６６
１３ Ｍｉｔｔａｌ Ｒꎬ Ｓｅｎｔｈｉｌ Ｓ. Ｇｒａｆｔ Ｆａｉｌｕｒｅ ａｎｄ Ｉｎｔｒａｏｃｕｌａｒ Ｐｒｅｓｓｕｒｅ Ｃｏｎｔｒｏｌ
Ａｆｔｅｒ Ｋｅｒａｔｏｐｌａｓｔｙ ｉｎ Ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ Ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ Ｓｙｎｄｒｏｍｅ. Ａｍ Ｊ
Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ ２０１６ꎻ１６１(５): ２２３
１４ 张仕祺ꎬ 朱芸菲ꎬ 郭永龙ꎬ 等. 损伤角膜修复重建中的 ＲＯＣＫ 抑

制剂:促进角膜细胞增殖、迁移和黏附. 中国组织工程研究 ２０１５ꎻ１９
(３３):５３８３－５３８８
１５ Ｋｏｉｚｕｍｉ Ｎꎬ Ｏｋｕｍｕｒａ Ｎꎬ Ｕｅｎｏ Ｍꎬ ｅｔ ａｌ. Ｎｅｗ ｔｈｅｒａｐｅｕｔｉｃ ｍｏｄａｌｉｔｙ ｆｏｒ
ｃｏｒｎｅａｌ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｄｉｓｅａｓｅ ｕｓｉｎｇ Ｒｈｏ － ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ｋｉｎａｓｅ ｉｎｈｉｂｉｔｏｒ ｅｙｅ
ｄｒｏｐｓ. Ｃｏｒｎｅａ ２０１４ꎻ ３３ (Ｓｕｐｐｌ １１): Ｓ２５－３１
１６ Ｃｈａｎｄｒａｎ Ｐꎬ Ｒａｏ ＨＬꎬ Ｍａｎｄａｌ ＡＫꎬ ｅｔ ａｌ. Ｇｌａｕｃｏｍａ ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ｗｉｔｈ
ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｓｙｎｄｒｏｍｅ ｉｎ ２０３ Ｉｎｄｉａｎ ｓｕｂｊｅｃｔｓ. ＰＬｏＳ Ｏｎｅ

２０１７ꎻ １２(３): ｅ０１７１８８４
１７ Ｖｉｌｌｅｇａｓ ＶＭꎬ Ｄíａｚ Ｌꎬ Ｉｚｑｕｉｅｒｄｏ ＮＪ. Ｈｅｒｐｅｔｉｃ ｋｅｒａｔｉｔｉｓ ｉｎ ａ ｐａｔｉｅｎｔ ｗｈｏ
ｕｓｅｄ ｔｗｏ ｄｉｆｆｅｒｅｎｔ ｐｒｏｓｔａｇｌａｎｄｉｎ ａｎａｌｏｇｕｅ ｏｐｈｔｈａｌｍｉｃ ｓｏｌｕｔｉｏｎｓ: ａ ｃａｓｅ
ｒｅｐｏｒｔ. Ｐ Ｒ Ｈｅａｌｔｈ Ｓｃｉ Ｊ ２００８ꎻ ２７(４): ３４８－３４９
１８ Ｐａｔｈａｋ ＲＶꎬ Ｒａｏ ＤＰꎬ Ｇｕｌａｔｉ Ｉ. Ｐｒｉｍａｒｙ ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ ｏｆ ｎｏｎ－ｖａｌｖｅｄ
ｇｌａｕｃｏｍａ － ｄｒａｉｎａｇｅ － ｄｅｖｉｃｅ ｉｎ ｓｕｌｃｕｓ ｉｎ ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ
ｓｙｎｄｒｏｍｅ. Ｉｎｔ Ｊ Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ ２０１９ꎻ １２(１１): １８０９－１８１１
１９ Ｃｈａｎｄｒａｎ Ｐꎬ Ｒａｏ ＨＬꎬ Ｍａｎｄａｌ ＡＫꎬ ｅｔ ａｌ. Ｏｕｔｃｏｍｅｓ ｏｆ Ｐｒｉｍａｒｙ
Ｔｒａｂｅｃｕｌｅｃｔｏｍｙ Ｗｉｔｈ Ｍｉｔｏｍｙｃｉｎ － Ｃ ｉｎ Ｇｌａｕｃｏｍａ Ｓｅｃｏｎｄａｒｙ ｔｏ
Ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ Ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ Ｓｙｎｄｒｏｍｅ. Ｊ Ｇｌａｕｃｏｍａ ２０１６ꎻ２５(７): ｅ６５２－６５６
２０ Ｊａｉｎ ＶＫꎬ Ｓｈａｒｍａ Ｒꎬ Ｏｊｈａ Ｓꎬ ｅｔ ａｌ. Ｔｒａｂｅｃｕｌｅｃｔｏｍｙ ｗｉｔｈ Ｍｉｔｏｍｙｃｉｎ－
Ｃ ｉｎ Ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ Ｉｒｉｄｏｃｏｒｎｅａｌ Ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ Ｓｙｎｄｒｏｍｅ: Ａ Ｃａｓｅ Ｓｅｒｉｅｓ. Ｊ
Ｃｌｉｎ Ｄｉａｇｎ Ｒｅｓ ２０１６ꎻ１０(５): ５－６
２１ 章余兰ꎬ 汪昌运. Ａｈｍｅｄ 阀植入术治疗虹膜角膜内皮综合征继发

青光眼疗效观察. 山东医药 ２０１１ꎻ５１(４２): ４２－４３
２２ 石海红ꎬ 管怀进ꎬ 吴坚. 囊袋内虹膜型囊袋张力环联合人工晶状

体植入治疗先天性无虹膜. 交通医学 ２０１７ꎻ３１(１):６６－６７ꎬ ７０ꎬ １０３
２３ Ｍｏｓｔａｆａ ＹＳꎬ Ｏｓｍａｎ ＡＡꎬ Ｈａｓｓａｎｅｉｎ ＤＨꎬ ｅｔ ａｌ. Ｉｒｉｓ ｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｏｎ
ｕｓｉｎｇ ａｒｔｉｆｉｃｉａｌ ｉｒｉｓ ｐｒｏｓｔｈｅｓｉｓ ｆｏｒ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ ａｎｉｒｉｄｉａ. Ｅｕｒ Ｊ
Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ ２０１８ꎻ ２８(１): １０３－１０７
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