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摘要
家族性渗出性玻璃体视网膜病变(ＦＥＶＲ)是一种遗传性
视网膜血管疾病ꎬ最典型的临床特征是周边无血管区ꎬ病
情进展可导致视网膜脱离ꎬ晚期可继发白内障、青光眼、角
膜混浊甚至眼球萎缩ꎬ是亚洲儿童、青少年视网膜脱离的
主要原因之一ꎮ ＦＥＶＲ 相关视网膜脱离主要通过手术治
疗ꎬ包括玻璃体切除术、巩膜扣带术ꎬ有时联合视网膜光凝
术、抗血管内皮生长因子(ＶＥＧＦ)治疗等ꎮ 手术方式选择
有赖于详细的术前、术中评估ꎬ包括患眼分型、分期、纤维
增殖情况和眼前段并发症等ꎬ不同分期患眼解剖及视功能
预后大不相同ꎮ 孔源性视网膜脱离成年患者的手术复位
率较为理想ꎬ而牵拉性视网膜脱离儿童患者手术复位率相
对较低ꎮ 低龄、晚期患者手术难度大、预后不良ꎬ手术治疗
策略存在争议ꎮ 本文就 ＦＥＶＲ 相关视网膜脱离的手术治
疗效果与进展进行综述ꎮ
关键词:家族性渗出性玻璃体视网膜病变ꎻ视网膜脱离ꎻ手
术治疗ꎻ视网膜复位ꎻ小儿玻璃体视网膜手术ꎻ巩膜扣带
术ꎻ玻璃体切除术
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０引言

家族性渗出性玻璃体视网膜病变( ｆａｍｉｌｉａｌ ｅｘｕｄａｔｉｖｅ
ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙꎬＦＥＶＲ)是一种遗传性的血管生成异常导

致的玻璃体视网膜疾病ꎬ于 １９６９ 年由 Ｃｒｉｓｗｉｃｋ 和 Ｓｃｈｅｐｅｎｓ
２６
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首次报道[１]ꎬ主要表现在不同程度的深层和周边次级血管

发育缺失或异常ꎮ ＦＥＶＲ 在全年龄均有病变发展、威胁视

力的可能ꎬ但儿童期发展更为迅速[２]ꎮ 病变发展可导致视

网膜脱离ꎬ晚期可继发白内障、青光眼、角膜混浊甚至眼球

萎缩ꎮ 随着我国早产儿视网膜疾病筛查的全面展开ꎬ早产

儿视网膜病变( ｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ ｏｆ ｐｒｅｍａｔｕｒｉｔｙꎬＲＯＰ)常能早期

发现、治疗ꎬ因而发展至视网膜脱离的 ＲＯＰ 患儿减少ꎮ
ＦＥＶＲ 常见于足月儿ꎬ早期发现更为困难ꎬ是儿童、青少年

视网膜脱离的主要原因之一ꎮ
ＦＥＶＲ 相关视网膜脱离主要通过手术治疗ꎬ手术方式

选择依据于患眼分型、分期、纤维增殖情况和前段并发症

等ꎬ不同分期患眼解剖及视觉预后大不相同ꎮ 目前国内外

不乏对 ＦＥＶＲ 相关视网膜脱离的研究ꎬ但各研究存在一些

问题ꎬ如单项研究总病例数少、晚期病例数更少、各研究中

视网膜复位率差异较大等ꎮ 晚期 ＦＥＶＲ(即 ５ 期ꎬ全视网

膜脱离)患者常无功能视力ꎬ可合并纤维增殖和前段异

常、手术难度大、预后差ꎬ以往对其手术治疗总体持保守态

度ꎬ但近年有研究提出部分晚期患者可受益于手术治疗ꎮ
本文就 ＦＥＶＲ 相关视网膜脱离的手术治疗效果与进展进

行综述ꎮ
１流行病学

ＦＥＶＲ 的临床表现与早产儿视网膜疾病类似ꎬ但患儿

常无早产史、吸氧史ꎬ约 ５０％的患者具有家族史[３]ꎮ 患者

常为双眼发病ꎬ单眼 ＦＥＶＲ 仅占 ５％ 以下[４]ꎮ 随着对

ＦＥＶＲ 临床认知的深入ꎬＲｅｔｃａｍ、欧宝等广角眼底成像系

统的推广ꎬ近年来 ＦＥＶＲ 的检出率大幅增加ꎮ ＦＥＶＲ 在我

国婴幼儿中的发病率约为 １.１９％ [２]ꎬ一项多中心的前瞻性

研究对 ６４ ６３２ 名新生儿进行眼部筛查ꎬ报道 ＦＥＶＲ 在非早

产儿中发病率占 ２.３２％ [５]ꎮ
２发病机制

ＮＤＰ、 ＦＺＤ４、 ＬＲＰ５、 ＴＳＰＡＮ１２、 ＺＮＦ４０８、 ＫＩＦ１１、
ＲＣＢＴＢ１、ＣＴＮＮＢ、ＪＡＧ１、ＥＶＲ３、ＡＴＯＨ７ 基因的突变被证实

与 ＦＥＶＲ 有关ꎬ其中 ＬＲＰ５ 突变最为常见ꎮ 其机制涉及常

染色体显性遗传、常染色体隐性遗传或 Ｘ 连锁隐性遗传ꎬ
主要与 Ｗｎｔ 和 Ｎｏｒｒｉｎ 信号通路异常有关ꎬ当 ＦＺＤ４、ＬＲＰ５
和 ＴＳＰＡＮ１２ 形成的复合物与经典 Ｗｎｔ 或 Ｎｏｒｒｉｎ 信号结合

后产生细胞内信号ꎬ该信号可以抑制细胞内 β－ｃａｔｅｎｉｎ 的

降解ꎬ增加细胞核内 β－ｃａｔｅｎｉｎ 的浓度ꎮ β－ｃａｔｅｎｉｎ 在细胞

核内通过与 ＴＣＦ / ＬＥＦ 形成复合物从而与靶基因结合ꎬ启
动靶基因的转录[６]ꎮ 而当 Ｗｎｔ 信号通路异常时ꎬ会影响

血管内皮细胞的增殖和迁移ꎬ造成 ＦＥＶＲ 血管发育迟缓的

表型ꎮ 阳性家族史有助于诊断 ＦＥＶＲꎬ但阴性家族史并不

能排除 ＦＥＶＲ 的可能ꎮ
３临床特征

ＦＥＶＲ 具有不对称性、异质性ꎬ即同一患者双眼病情

轻重可能完全不同ꎬ而具有同一基因型或同一家系的患者

病情轻重亦可完全不同ꎬ且病情终身可能活动、进展ꎮ
ＦＥＶＲ 最典型的临床特征是周边无血管区ꎬ血管交界处可

出现新生血管ꎬ继发纤维增殖表现ꎬ血管异常渗漏ꎬ表现为

视网膜内、下的黄白色渗出ꎮ 纤维血管膜牵拉视网膜导致

血管走形僵直、血管弓夹角变小、黄斑异位、镰状视网膜皱

襞等ꎮ 研究发现ꎬ先天性镰状视网膜皱襞引起的视网膜脱

离以牵引性视网膜脱离 ( ｔｒａｃｔｉｏｎａｌ ｒｅｔｉｎａｌ ｄｅｔａｃｈｍｅｎｔꎬ
ＴＲＤ) ( ５７. ３％) 和孔源性视网膜脱离 ( ｒｈｅｇｍａｔｏｇｅｎｏｕｓ
ｒｅｔｉｎａｌ ｄｅｔａｃｈｍｅｎｔꎬ ＲＲＤ)(３６.４％)为主ꎬ渗出性视网膜脱

离(ｅｘｕｄａｔｉｖｅ ｒｅｔｉｎａｌ ｄｅｔａｃｈｍｅｎｔꎬ ＥＲＤ)少见[７]ꎮ 严重病例

可继发白内障、前房消失、青光眼、角膜变性ꎬ甚至眼球萎

缩ꎮ ＦＥＶＲ 相关的 ＲＲＤ 患者中ꎬ性别分布以男性为主ꎬ如
Ｓｅｎ 等[８]研究中男女比为 １１∶ ９ꎬＩｋｅｄａ 等[９] 研究中男女比

为 １５∶ ８ꎬＣｈｅｎ 等[１０]研究中男女比为 １８∶ ４ꎬ但其样本量均

较小ꎬ不具有一般性ꎮ Ｃｈｅｎ 等[１０] 研究报告的 ＦＥＶＲ 相关

视网膜脱离中ꎬ２０％患者具有外伤史ꎬＳｅｎ 等[８]研究中该比

例为 ９％ [８]ꎬ外伤是 ＦＥＶＲ 患眼发生 ＲＲＤ 的诱因之一ꎮ
４分期

１９９８ 年 Ｐｅｎｄｅｒｇａｓｔ 等[１１] 首次提出 ＦＥＶＲ 分期系统ꎮ
２０１４ 年 Ｋａｓｈａｎｉ 等[１２]在此基础上提出了新的分期标准并
被广泛运用ꎬ１ 期为视网膜周边无血管区或视网膜内新生
血管形成ꎻ２ 期为视网膜周边无血管区伴视网膜外新生血
管形成ꎻ３ 期为不累及黄斑的视网膜脱离ꎻ４ 期为累及黄斑
的视网膜脱离ꎬ前 ４ 期依据是否伴有渗出又分为 Ａ 无渗出
型和 Ｂ 有渗出型ꎻ５ 期为全视网膜脱离ꎬ其中 ５Ａ 为宽漏斗
型ꎬ５Ｂ 为闭漏斗型ꎮ
５手术方式

ＦＥＶＲ 临床表现多变ꎬ进展难以预测ꎬ使得治疗方案
难以标准化ꎬ其治疗方式取决于视网膜脱离的主要机制ꎮ
ＦＥＶＲ 相关视网膜脱离的手术治疗主要采用玻璃体切除
术 ( ｐａｒｓ ｐｌａｎａ ｖｉｔｒｅｃｔｏｍｙꎬ ＰＰＶ )、 巩 膜 扣 带 术 ( ｓｃｌｅｒａｌ
ｂｕｃｋｌｉｎｇꎬ ＳＢ )ꎬ 有 时 联 合 视 网 膜 光 凝 术 ( ｌａｓｅｒ
ｐｈｏｔｏｃｏａｇｕｌａｔｉｏｎ)、 抗 血 管 内 皮 生 长 因 子 ( ｖａｓｃｕｌａｒ
ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｇｒｏｗｔｈ ｆａｃｔｏｒꎬＶＥＧＦ)治疗等ꎮ
５.１巩膜扣带术　 一般而言ꎬ周边视网膜裂孔导致的 ＲＲＤ
和以周边到赤道部为主的牵引可以行 ＳＢ 术ꎬ尤其是对于
屈光 介 质 清 晰ꎬ 无 明 显 增 殖 性 玻 璃 体 视 网 膜 病 变
(ｐｒｏｌｉｆｅｒａｔｉｖｅ ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙꎬＰＶＲ)、后极部无裂孔的患
者ꎮ ＳＢ 术作为外眼手术ꎬ不破坏内眼结构ꎻ保留了晶状
体ꎬ防止视觉发育期因无晶状体眼导致的斜视、弱视ꎻ在纤
维增殖稳定后ꎬ硅海绵可取出以解除对眼球发育的限制ꎮ
因而 ＳＢ 术可作为手术治疗的首选方案ꎬ许多手术者在不
断探索、拓展 ＦＥＶＲ 相关视网膜脱离行 ＳＢ 术的适应边界ꎮ
Ｙａｍａｎｅ 等[１３]研究认为当纤维增殖在视网膜周边部且范
围小于 ２ 个象限时ꎬ可行 ＳＢ 术ꎮ 何广辉等[１４] 研究认为ꎬ
对于 ＦＥＶＲ 分期小于 ４Ａ 期ꎬＰＶＲ 分级小于 Ｃ３ 级ꎬ裂孔较
小且位于赤道部或赤道前ꎬ视网膜脱离范围小于 ３ 个象
限ꎬ视网膜增生下膜为主ꎬ视网膜活动度较好的患者ꎬ首选
ＳＢ 术ꎻ对于 ＦＥＶＲ 分期 ４Ｂ 期以上ꎬＰＶＲ 分级 Ｃ３ 级以上ꎬ
裂孔较大ꎬ位于赤道后ꎬ视网膜增生前膜为主的患者ꎬ首选
ＰＰＶ 手术ꎮ Ｈｕａｎｇ 等[１５]研究认为ꎬ对于 ＦＥＶＲ 分期 ３Ａ 或
４Ａ 期ꎬＰＶＲ 分级 Ａ 或 Ｂ 级的 ＲＲＤ 患者可行巩膜环扎联
合冷冻术ꎬ尤其是周边多发裂孔时ꎬ疗效较好ꎮ ＳＢ 术还可
Ⅰ期联合 ＰＰＶ 术ꎬ用以处理因玻璃体黏附难以去除而残
留的周边牵引ꎮ 研究表明ꎬＳＢ 术不仅能解除周边视网膜
牵引ꎬ还可能导致视网膜对 ＶＥＧＦ 的敏感性下降ꎬ减少
增殖[１３ꎬ１６]ꎮ
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５.２ 玻璃体切除术 　 广义的玻璃体手术包括保留晶状体

的玻璃体切除术( ｌｅｎｓ－ｓｐａｒｉｎｇ ｖｉｔｒｅｃｔｏｍｙꎬＬＳＶ)、晶状体切

除术 ( ｌｅｎｓｅｃｔｏｍｙ )、 晶 状 体 切 除 联 合 玻 璃 体 切 除 术

(ｌｅｎｓｅｃｔｏｍｙ ｃｏｍｂｉｎｅｄ ｗｉｔｈ ｖｉｔｒｅｃｔｏｍｙ)、分期晶状体切除术

和玻璃体切除术( ｓｔａｇｅｄ ｌｅｎｓｅｃｔｏｍｙ ａｎｄ ｖｉｔｒｅｃｔｏｍｙ)ꎮ ＰＰＶ
术的适应证为严重的玻璃体积血、视网膜脱离伴视网膜前

纤维增殖牵拉ꎬ不能通过巩膜外加压复位ꎮ ＰＰＶ 术的目

的是去除增殖膜ꎬ吸除异常的玻璃体 / 玻璃体积血ꎬ降低

ＶＥＧＦ 水平ꎮ ＰＰＶ 术的关键是解除牵拉ꎬ包括视神经、黄
斑区异常玻璃体牵引ꎬ血管区分界处的玻璃体牵引ꎬ周
边—后极部之间的牵引ꎮ

一般而言ꎬＦＥＶＲ 患者的玻璃体、纤维增殖膜常紧密

地黏附于视网膜前ꎬ后脱离困难ꎬ因此仅推荐在避免血管

大量出血和医源性视网膜裂孔的前提下ꎬ尽可能解除牵

拉ꎬ尤其是儿童患者ꎮ Ｅｌ－Ｋｈｏｕｒｙ 等[１７] 对 ２ 期 ＦＥＶＲ 存在

牵拉性前膜(通过 ＯＣＴ 证实)的患者进行预防性 ＰＰＶ 术、
视网膜前膜切除术ꎬ获得了良好的解剖和功能恢复ꎮ 对晶

状体透明的患者尽量保留其晶状体ꎮ Ｍａ 等[１８] 研究中 ５１
例 ３~４ 期 ＦＥＶＲ 患者通过 ２５Ｇ ＬＳＶ 术分离连至晶状体后

的视网膜皱襞ꎬ术后 ７ｍｏꎬ４２ 例患者皱襞回落至视网膜复

位ꎬ术后所有患者晶状体保持透明ꎮ Ｌｙｕ 等[１９]对 ５ 例 ４ 期

ＦＥＶＲ 患者行 ＬＳＶ 术ꎬ从后入路将黏弹剂注入 Ｂｅｒｇｅｒ 间隙

使镰状皱襞与晶状体后囊分离开从而保留了晶状体ꎬ术后

随访所有患者视轴均清晰ꎬ避免了二次手术ꎮ 这种手术方

式手术指征较为严格ꎬ对皱襞与晶状体后囊接触的程度和

面积及术者手术技巧均有较高要求ꎮ 对于全视网膜脱离

的患者ꎬ可使用抗 ＶＥＧＦ 眼内注射降低血管活动性ꎬ后续

行 ＰＰＶ 术治疗ꎬ联合视网膜切开、松解、光凝ꎬ硅油、Ｃ３Ｆ８

等填充ꎬ部分患者可实现解剖复位ꎮ 目前ꎬ对于全视网膜

脱离完全剥除玻璃体和视网膜前膜的利弊权衡仍存在争

议ꎮ 预期术后 ＰＶＲ 严重ꎬ视网膜再脱离风险高ꎬ需慎重手

术ꎬ尤其是患者“好眼”能满足日常生活需求时ꎬ更建议保

守治疗ꎬ因为即使视网膜脱离术后解剖复位ꎬ患眼视力预

后仍可能为光感或眼前手动ꎮ 对于晚期、合并眼前段异常

(角膜水肿、浅前房、继发性青光眼、瞳孔后黏连等)的患

者是否进行手术治疗ꎬ以往持保守态度ꎬ但 Ｆｅｉ 等[２０] 对无

法合作体位的 ５ 期伴严重并发症的 ＦＥＶＲ 患儿行 ＰＰＶ
术ꎬ且仅使用透明玻璃质酸钠填充ꎬ能使视网膜部分展开

附着ꎬ可能保留光感ꎬ避免眼球萎缩ꎬ术后 ４１.７％的患眼视

网膜复位ꎬ５８.３％患眼视网膜部分复位ꎮ 对于前房消失、
角膜进行性混浊或纤维血管增生活跃的患者ꎬＦｅｉ 等[２０] 推

荐分期手术ꎬⅠ期进行晶状体切除术、前房成形ꎬ挽救前房

消失造成的角膜混浊或继发性青光眼ꎬ待角膜稍透明、血
管活动性下降再行Ⅱ期剥膜ꎬ然而增加手术次数是否会加

速角膜的失代偿需要进一步研究ꎮ
５.３视网膜光凝术　 无论患者行 ＳＢ 术或 ＰＰＶ 术ꎬ术中均

需要根据情况予周边无血管区、新生血管渗漏激光治疗ꎬ
以获得更佳的手术效果ꎬ但当纤维增殖已经形成时ꎬ激光

治疗应仅应用于远离增殖的无血管区ꎬ以免造成视网膜

裂孔ꎮ
５.４抗 ＶＥＧＦ 治疗　 抗 ＶＥＧＦ 制剂被应用于 ＦＥＶＲ 的治疗

以控制纤维血管活动性ꎬ然而其最佳时机和药物剂量尚不

确定ꎬ当纤维增殖广泛时ꎬ抗 ＶＥＧＦ 制剂可能导致纤维血

管增殖收缩ꎬ加重视网膜牵拉ꎬ甚至可能导致视网膜脱离ꎮ
玻璃体手术前使用抗 ＶＥＧＦ 制剂能降低血管活动性ꎬ防止

术中玻璃体积血ꎬ但同时也有研究报告贝伐单抗的使用使

纤维组织僵硬ꎬ使用玻切头去除时更加困难[１３]ꎮ 抗 ＶＥＧＦ
制剂存在进入体循环造成系统性影响的可能ꎬ雷珠单抗因

半衰期短而相对更安全[２１]ꎬ一项前瞻性研究发现ꎬ雷珠单

抗治疗 ＲＯＰ 并未发现全身 ＶＥＧＦ 的水平抑制[２２]ꎮ Ｐｅｎｇ
等[２３]研究发现视网膜下注射雷珠单抗可有效降低 ５ 期

ＦＥＶＲ 儿童患者的血管活动性ꎬ有助于降低围手术期眼内

出血的发生率ꎬ提高手术成功率ꎮ
６手术治疗预后

目前关于 ＦＥＶＲ 相关视网膜脱离的手术治疗及预

后的研究数量有限ꎬ国内外各项研究报道的术后解剖

复位情况和视力预后差异大ꎬ多数样本 量 较 少ꎬ见

表 １ [８－１１ꎬ １３－１５ꎬ １７－１８ꎬ ２０ꎬ ２４－３４]ꎮ 因微创 ＰＰＶ 术的革新ꎬ近 １０ａ
的手术更有参考意义ꎮ 国内文献报道主要集中于 ＳＢ 术ꎬ
其视网膜复位率较为理想ꎬ这可能与国内手术开展时间

晚、患者多为青中年、多为不伴严重 ＰＶＲ 的 ＲＲＤ 有关ꎮ
一项纳入患者 ４４ 眼的研究发现ꎬＰＰＶ 术治疗 ＦＥＶＲ 相关

视网膜脱离的一次手术成功率为７３.３％ꎬ多次手术成功率

为 ８４.１％ [８]ꎮ Ｉｋｅｄａ 等[９] 研究中ꎬ８５.７％的患者在平均 １.９
次手术后得到解剖复位ꎬ而７１.４％的患者获得视力改善ꎮ

ＦＥＶＲ 手术治疗后视网膜复位率与患眼分期有关ꎬ３、
４ 期患眼视网膜复位率可达 ８０％以上[１３ꎬ１５ꎬ１８ꎬ２４]ꎬ５ 期患眼

视网膜复位率约为 ２５％ ~ ４４％ [１７ꎬ２０ꎬ２４－２５]ꎬ而 ４６.１％ ~ ９５.８％
的患者术后视力得到提高[１３ꎬ１５ꎬ１８ꎬ２４]ꎮ 既往认为 ５ 期 ＦＥＶＲ
患者常无功能视力、手术难度大、预后差ꎬ对其手术治疗持

保守态度ꎬ但研究显示晚期合并眼前段并发症的患者可受

益于手术ꎬ分期手术能挽救前房消失、角膜混浊、继发性青

光眼ꎬ待角膜稍透明、血管活动性下降再行Ⅱ期剥膜可能

使视网膜部分展开复位ꎬ保留光感ꎬ避免眼球萎缩[８ꎬ１７ꎬ２０]ꎮ
严重的 ＰＶＲ 是视网膜复位失败的主要原因ꎬ而术前

严重的视网膜前纤维增殖往往伴随着术后 ＰＶＲꎮ ＦＥＶＲ
纤维血管增殖的特征因年龄而异ꎬ３ 岁以下的 ＦＥＶＲ 患者

纤维血管增殖更为活跃ꎬ其血管化成分更多ꎬ更容易导致

ＴＲＤ 范围扩大ꎬ快速进展ꎻ年龄较大的患者ꎬ纤维增殖以

胶原成分为主ꎬ更为局限ꎬ进展慢[１３]ꎬ这可能是 ＲＲＤ 的复

位率总体比 ＴＲＤ 更高ꎬ成年患者的复位率比儿童更高的

原因之一ꎮ
７小结

ＦＥＶＲ 相关视网膜脱离的手术治疗主要采用 ＰＰＶ 术、
ＳＢ 术ꎬ术中有时联合视网膜光凝术、抗 ＶＥＧＦ 治疗等ꎮ
ＦＥＶＲ 手术治疗的视网膜复位率与患眼分期、分型有关ꎬ
近 １０ａ 的研究显示ꎬ３、４ 期 ＦＥＶＲ 患眼视网膜复位率可达

８０％以上ꎬ５ 期 ＦＥＶＲ 患眼视网膜复位率约为 ２５％ ~ ４４％ꎬ
ＦＥＶＲ 相关 ＲＲＤ 成年患者的手术复位率较为理想ꎬ而
ＦＥＶＲ 相关 ＴＲＤ 儿童患者手术复位率相对较低ꎬ这可能与

患者本身病情重、手术难度大、纤维血管增殖活跃、更易发

生术后 ＰＶＲ 有关ꎬ提示早期发现 ＦＥＶＲ 患者、密切的临床
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　 　表 １　 文献报道 ＦＥＶＲ相关视网膜脱离手术治疗的解剖 /视力预后

年份 作者
患眼

数

手术

年龄
分期 分型 手术方式∗ 复位率

一次手术

复位率

５ 期

复位率

视力

提高率

１９９１ Ｖａｎ Ｎｏｕｈｕｙｓ[２６] １４ ５~５６ａ － －
ＳＢ / ＰＰＶ /
ＳＢ＋ＰＰＶ

５０.０％ ４２.９％ － －

１９９５ Ｇｌａｚｅｒ 等[２７] ６ １８ｍｏ~９ａ ４ 期 ＴＲＤ
ＰＰＶ /

ＳＢ＋ＰＰＶ
１００.０％ ６６.６％ － ８３.８％

１９９７ Ｓｈｕｂｅｒｔ 等[２８] ８ ６ｍｏ~２８ａ －
ＴＲＤ ６ 眼ꎻ
ＲＲＤ ２ 眼

ＳＢ / ＰＰＶ /
ＳＢ＋ＰＰＶ

７５.０％ ５０.０％ － ５０.０％

１９９８ Ｐｅｎｄｅｒｇａｓｔ 等[１１] ３１ ３ｍｏ~１７ａ
３ 期 ６ 眼ꎻ
４ 期 １６ 眼ꎻ
５ 期 ９ 眼

－ ＰＰＶ / ＳＢ
完全复位率

５８.１％ꎻ部分

复位率 ２５.８％

完全复位率

４８.３％ꎻ部分

复位率 ２２.５％

完全复位率

４４.４％ꎻ部分

复位率 ４４.４％
５４.８％

１９９９ Ｉｋｅｄａ 等[９] ２８ ３ｍｏ~１７ａ －
ＴＲＤ ３ 眼ꎻ
ＲＲＤ ２５ 眼

ＰＰＶ /
ＰＰＶ＋ＳＢ

８５.７％ ４２.８％ － ７１.４％

２００３ Ｓｈｕｋｌａ 等[２９] １４ ８~４６ａ －
ＴＲＤ ３ 眼ꎻ
ＲＲＤ １０ 眼ꎻ
ＥＲＤ １ 眼

ＳＢ / ＰＰＶ /
ＳＢ＋ＰＰＶ

８５.７％ ６４.２％ － ５０.０％

２０１２ Ｃｈｅｎ 等[１０] ２４ ９~３０ａ － ＲＲＤ
ＳＢ /

ＳＢ＋ＰＰＶ
９５.８％ ７０.８％ － ９５.８％

２０１４ Ｙａｍａｎｅ 等[１３] ３１ １ｍｏ~１８ａ
３~４ 期

３０ 眼ꎻ
５ 期 １ 眼

ＴＲＤ
ＳＢ / ＰＰＶ /
ＳＢ＋ＰＰＶ

８７.１％ ８３.８％ －
６２.５％
(５ / ８)

２０１６ Ｆｅｉ 等[２０] ３４ ３ｍｏ~３０ａ
３ 期 ２ 眼ꎻ
４ 期 １ 眼ꎻ
５ 期 ３１ 眼

ＴＲＤ
ＰＰＶ(１２ 眼) /
ＬＳＶ(２２ 眼)

完全复位率

４１.６％ꎻ部分

复位率 ５８.４％
(行 ＰＰＶ 术 １２ 眼)

－

完全复位率

３０.０％ꎻ部分

复位率 ７０.０％
(行 ＰＰＶ 术 １０ 眼)

－

２０１７ Ｋａｔａｇｉｒｉ 等[２４] ４６ ３.８~２０.９ａ
３ 期 １２ 眼ꎻ
４ 期 ２３ 眼ꎻ
５ 期 １１ 眼

ＲＲＤ
ＳＢ(３７ 眼) /

ＰＰＶ / ＳＢ＋ＰＰＶ
８７.０％ ７１.７％ ５４.５％ ５４.５％

２０１８ Ｍａ 等[１８] ５１ ５~１２ｍｏ
３ 期 ６ 眼ꎻ
４ 期 ４５ 眼

ＴＲＤ ２５Ｇ ＬＳＶ
４７.１％(术后 １ｍｏ)ꎻ
８２.４％(术后 ７ｍｏ)

４７.１％
(术后 １ｍｏ)ꎻ

８２.４％
(术后 ７ｍｏ)

－ －

２０２０ Ｓｅｎ 等[８] ４４ ５ｍｏ~５１ａ
３ 期 ７ 眼ꎻ
４ 期 １８ 眼ꎻ
５ 期 １９ 眼

ＴＲＤ ９ 眼ꎻ
ＲＲＤ ３５ 眼

ＳＢ / ＰＰＶ /
ＳＢ＋ＰＰＶ

８４.１％
７５％

(ＳＢ 术 ７８.６％ꎻ
ＰＰＶ 术 ７３.３％)

－ ７５.７％

２０２０ Ｅｌ－Ｋｈｏｕｒｙ 等[１７] ３７ ３ｍｏ~１５ａ
３ 期 ５ 眼ꎻ
４ 期 １９ 眼ꎻ
５ 期 １３ 眼

－
ＰＰＶ /

ＳＢ＋ＰＰＶ

完全复位率

４３.２％ꎻ部分

复位率 ２４.３％
－

完全复位率

３８.４％ꎻ部分

复位率 １５.３％
４６.１％

２０２２ Ｈｕａｎｇ 等[１５] ２４ ３~３５ａ
３ 期 １６ 眼ꎻ
４ 期 ８ 眼

ＲＲＤ ＳＢ ９１.７％ ９１.７％ － ７９.１％

２０１３ 田超伟等[３０] ６ １４~２７ａ － ＲＲＤ ＳＢ １００.０％ １００.０％ － ８３.３％

２０１５ 刘丽梅等[３１] ８ １３~２４ａ
３ 期 ６ 眼ꎻ
４ 期 ２ 眼

ＲＲＤ ＳＢ １００.０％ １００.０％ － ８７.５％

２０１６ 王熙娟等[２５] ３２ －
３ 期 ７ 眼ꎻ
４ 期 １７ 眼ꎻ
５ 期 ８ 眼

ＳＢ / ＰＰＶ
完全复位率

２５.０％ꎻ部分

复位率 ６２.５％

完全复位率

２５.０％ꎻ部分

复位率 ６２.５％

完全复位率

２５.０％ꎻ部分

复位率 ６２.５％
－

２０１６ 何广辉等[１４] ２０ １５~４５ａ
３ 期 ７ 眼ꎻ
４ 期 １０ 眼ꎻ
５ 期 ３ 眼

ＲＲＤ ＳＢ / ＰＰＶ １００.０％
８５％(ＳＢ 术

９０％ꎻ
ＰＰＶ 术 ８０％)

１００％ －

２０１９ 刘晓丹[３２] １８ １４~２５ａ
３ 期 ２ 眼ꎻ
４ 期 １６ 眼

ＲＲＤ ＳＢ ９４.４％ ９４.４％ － ７７.８％

２０１９ 张芳霞等[３３] ８ １４~３１ａ
３ 期 ５ 眼ꎻ
４ 期 ２ 眼ꎻ
５ 期 １ 眼

ＲＲＤ
ＳＢ / ＰＰＶ

(１眼 ２次手术)
１００.０％ ８７.５％(ＳＢ) － ５０.０％

２０２０ 陈小霞[３４] ５０ ５~２６ａ － ＲＲＤ
ＳＢ / ＰＰＶ

(３眼 ２次手术)
１００.０％ ９４％(ＳＢ) － ８０.０％

注:∗:ＰＰＶ 术包括合并晶状体切除术的 ＰＰＶ 术ꎮ

５６

Ｉｎｔ Ｅｙｅ Ｓｃｉꎬ Ｖｏｌ.２３ꎬ Ｎｏ.１ Ｊａｎ. ２０２３　 　 ｈｔｔｐ: / / ｉｅｓ.ｉｊｏ.ｃｎ
Ｔｅｌ:０２９￣８２２４５１７２　 ８５２０５９０６　 Ｅｍａｉｌ:ＩＪＯ.２０００＠１６３.ｃｏｍ



随访、必要且及时的手术介入的重要性ꎮ 对于合并眼前段

并发症的晚期患者ꎬ可通过晶状体切除联合前房成形术挽

救继发性青光眼、前房消失ꎬ避免角膜混浊ꎬ这为部分患者

Ⅱ期手术实现部分视网膜复位提供了条件ꎮ 总的来说ꎬ对
ＦＥＶＲ 相关视网膜脱离的患者ꎬ应根据详细的术前、术中

评估ꎬ选择合适的手术方式ꎬ以期解剖复位和视功能的
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ａｎｏｍａｌｉｅｓ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｆａｍｉｌｉａｌ ｅｘｕｄａｔｉｖｅ ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ.
Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌｏｇｙ ２０１４ꎻ １２１(１１): ２２２０－２２２７
１３ Ｙａｍａｎｅ Ｔꎬ Ｙｏｋｏｉ Ｔꎬ Ｎａｋａｙａｍａ Ｙꎬ ｅｔ ａｌ. Ｓｕｒｇｉｃａｌ ｏｕｔｃｏｍｅｓ ｏｆ
ｐｒｏｇｒｅｓｓｉｖｅ ｔｒａｃｔｉｏｎａｌ ｒｅｔｉｎａｌ ｄｅｔａｃｈｍｅｎｔ ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ｗｉｔｈ ｆａｍｉｌｉａｌ
ｅｘｕｄａｔｉｖｅ ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ. Ａｍ Ｊ Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ ２０１４ꎻ １５８ ( ５ ):
１０４９－１０５５
１４ 何广辉ꎬ 陈松ꎬ 王健ꎬ 等. 巩膜扣带手术和玻璃体切割手术治疗

不同分期家族性渗出性玻璃体视网膜病变合并孔源性视网膜脱离的

疗效观察. 中华眼底病杂志 ２０１６ꎻ ３２(５): ５１０－５１３
１５ Ｈｕａｎｇ ＬＨꎬ Ｌｉａｎｇ ＴＹꎬ Ｌｙｕ Ｊꎬ ｅｔ ａｌ. Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｆｅａｔｕｒｅｓ ａｎｄ ｓｕｒｇｉｃａｌ
ｏｕｔｃｏｍｅｓ ｏｆ ｅｎｃｉｒｃｌｉｎｇ ｓｃｌｅｒａｌ ｂｕｃｋｌｉｎｇ ｗｉｔｈ ｃｒｙｏｔｈｅｒａｐｙ ｉｎ ｆａｍｉｌｉａｌ
ｅｘｕｄａｔｉｖｅ ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ － ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ｒｈｅｇｍａｔｏｇｅｎｏｕｓ ｒｅｔｉｎａｌ
ｄｅｔａｃｈｍｅｎｔ. Ｒｅｔｉｎａ ２０２２ꎻ ４２(１): ５５－６３
１６ Ｍａｍｍｏｔｏ Ａꎬ Ｃｏｎｎｏｒ ＫＭꎬ Ｍａｍｍｏｔｏ Ｔꎬ ｅｔ ａｌ. Ａ ｍｅｃｈａｎｏｓｅｎｓｉｔｉｖｅ
ｔｒａｎｓｃｒｉｐｔｉｏｎａｌ ｍｅｃｈａｎｉｓｍ ｔｈａｔ ｃｏｎｔｒｏｌｓ ａｎｇｉｏｇｅｎｅｓｉｓ. Ｎａｔｕｒｅ ２００９ꎻ ４５７
(７２３３): １１０３－１１０８

１７ Ｅｌ － Ｋｈｏｕｒｙ Ｓꎬ Ｃｌｅｍｅｎｔ Ａꎬ Ｃｈｅｈａｉｂｏｕ Ｉꎬ ｅｔ ａｌ. Ｏｕｔｃｏｍｅ ａｎｄ ｒｉｓｋ
ｆａｃｔｏｒｓ ｏｆ ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎａｌ ｓｕｒｇｅｒｙ ｉｎ ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｆａｍｉｌｉａｌ ｅｘｕｄａｔｉｖｅ
ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ. Ｇｒａｅｆｅｓ Ａｒｃｈ Ｃｌｉｎ Ｅｘｐ Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ ２０２０ꎻ ２５８ ( ８):
１６１７－１６２３
１８ Ｍａ Ｊꎬ Ｈｕ Ｙꎬ Ｌｕ Ｌꎬ ｅｔ ａｌ. ２５－ｇａｕｇｅ ｌｅｎｓ－ ｓｐａｒｉｎｇ ｖｉｔｒｅｃｔｏｍｙ ｗｉｔｈ
ｄｉｓｓｅｃｔｉｏｎ ｏｆ ｒｅｔｒｏｌｅｎｔａｌ ａｄｈｅｓｉｏｎｓ ｏｎ ｔｈｅ ｐｅｒｉｐｈｅｒａｌ ｒｅｔｉｎａ ｆｏｒ ｆａｍｉｌｉａｌ
ｅｘｕｄａｔｉｖｅ ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ ｉｎ ｉｎｆａｎｔｓ. Ｇｒａｅｆｅｓ Ａｒｃｈ Ｃｌｉｎ Ｅｘｐ Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ
２０１８ꎻ ２５６(１１): ２２３３－２２４０
１９ Ｌｙｕ Ｊꎬ Ｚｈａｎｇ Ｑꎬ Ｚｈａｏ Ｐ. Ｖｉｓｃｏｄｅｌａｍｉｎａｔｉｏｎ ｏｆ ｌｏｃａｌｉｚｅｄ ｒｅｔｒｏｌｅｎｔａｌ
ｐｌａｑｕｅｓ ｄｕｒｉｎｇ ｌｅｎｓ－ｓｐａｒｉｎｇ ｖｉｔｒｅｃｔｏｍｙ ｉｎ ｅｙｅｓ ｗｉｔｈ ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｔｒａｃｔｉｏｎａｌ
ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ. Ｒｅｔｉｎａ ２０２０[Ｅｐｕｂ ａｈｅａｄ ｏｆ ｐｒｉｎｔ]
２０ Ｆｅｉ Ｐꎬ Ｙａｎｇ ＷＪꎬ Ｚｈａｎｇ Ｑꎬ ｅｔ ａｌ. Ｓｕｒｇｉｃａｌ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ ａｄｖａｎｃｅｄ
ｆａｍｉｌｉａｌ ｅｘｕｄａｔｉｖｅ ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ ｗｉｔｈ ｃｏｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓ. Ｒｅｔｉｎａ ２０１６ꎻ ３６
(８): １４８０－１４８５
２１ Ｂａｋｒｉ ＳＪꎬ Ｓｎｙｄｅｒ ＭＲꎬ Ｒｅｉｄ ＪＭꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐｈａｒｍａｃｏｋｉｎｅｔｉｃｓ ｏｆ
ｉｎｔｒａｖｉｔｒｅａｌ ｒａｎｉｂｉｚｕｍａｂ ( Ｌｕｃｅｎｔｉｓ). Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌｏｇｙ ２００７ꎻ １１４ ( １２):
２１７９－２１８２
２２ Ｗｕ ＷＣꎬ Ｓｈｉｈ ＣＰꎬ Ｌｉｅｎ ＲＹꎬ ｅｔ ａｌ. Ｓｅｒｕｍ ｖａｓｃｕｌａｒ ｅｎｄｏｔｈｅｌｉａｌ ｇｒｏｗｔｈ
ｆａｃｔｏｒ ａｆｔｅｒ ｂｅｖａｃｉｚｕｍａｂ ｏｒ ｒａｎｉｂｉｚｕｍａｂ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｆｏｒ ｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ ｏｆ
ｐｒｅｍａｔｕｒｉｔｙ. Ｒｅｔｉｎａ ２０１７ꎻ ３７(４): ６９４－７０１
２３ Ｐｅｎｇ Ｊꎬ Ｌｉａｎｇ ＴＹꎬ Ｃｈｅｎ ＣＬꎬ ｅｔ ａｌ. Ｓｕｂｒｅｔｉｎａｌ ｉｎｊｅｃｔｉｏｎ ｏｆ
ｒａｎｉｂｉｚｕｍａｂ ｉｎ ａｄｖａｎｃｅｄ ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｖａｓｏｐｒｏｌｉｆｅｒａｔｉｖｅ ｄｉｓｏｒｄｅｒｓ ｗｉｔｈ ｔｏｔａｌ
ｒｅｔｉｎａｌ ｄｅｔａｃｈｍｅｎｔｓ. Ｇｒａｅｆｅｓ Ａｒｃｈ Ｃｌｉｎ Ｅｘｐ Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ ２０２０ꎻ ２５８(５):
１００５－１０１２
２４ Ｋａｔａｇｉｒｉ Ｓꎬ Ｙｏｋｏｉ Ｔꎬ Ｙｏｓｈｉｄａ －Ｕｅｍｕｒａ Ｔꎬ ｅｔ ａｌ. Ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ ｏｆ
ｒｅｔｉｎａｌ ｂｒｅａｋｓ ａｎｄ ｓｕｒｇｉｃａｌ ｏｕｔｃｏｍｅｓ ｉｎ ｒｈｅｇｍａｔｏｇｅｎｏｕｓ ｒｅｔｉｎａｌ
ｄｅｔａｃｈｍｅｎｔ ｉｎ ｆａｍｉｌｉａｌ ｅｘｕｄａｔｉｖｅ ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ. Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ Ｒｅｔｉｎａ
２０１８ꎻ ２(７): ７２０－７２５
２５ 王熙娟ꎬ 梁建宏ꎬ 尹虹ꎬ 等. 巩膜扣带手术和玻璃体切割手术治

疗家族性渗出性玻璃体视网膜病变疗效观察. 中华眼底病杂志

２０１６ꎻ ３２(１): ３６－３９
２６ Ｖａｎ Ｎｏｕｈｕｙｓ ＣＥ. Ｓｉｇｎｓꎬ ｃｏｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓꎬ ａｎｄ ｐｌａｔｅｌｅｔ ａｇｇｒｅｇａｔｉｏｎ ｉｎ
ｆａｍｉｌｉａｌ ｅｘｕｄａｔｉｖｅ ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ. Ａｍ Ｊ Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ １９９１ꎻ １１１ ( １):
３４－４１
２７ Ｇｌａｚｅｒ ＬＣꎬ Ｍａｇｕｉｒｅ Ａꎬ Ｂｌｕｍｅｎｋｒａｎｚ ＭＳꎬ ｅｔ ａｌ. Ｉｍｐｒｏｖｅｄ ｓｕｒｇｉｃａｌ
ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ｆａｍｉｌｉａｌ ｅｘｕｄａｔｉｖｅ ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ. Ａｍ Ｊ
Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ １９９５ꎻ １２０(４): ４７１－４７９
２８ Ｓｈｕｂｅｒｔ Ａꎬ Ｔａｓｍａｎ Ｗ. Ｆａｍｉｌｉａｌ ｅｘｕｄａｔｉｖｅ ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ: ｓｕｒｇｉｃａｌ
ｉｎｔｅｒｖｅｎｔｉｏｎ ａｎｄ ｖｉｓｕａｌ ａｃｕｉｔｙ ｏｕｔｃｏｍｅｓ. Ｇｒａｅｆｅｓ Ａｒｃｈ Ｃｌｉｎ Ｅｘｐ
Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ １９９７ꎻ ２３５(８): ４９０－４９３
２９ Ｓｈｕｋｌａ Ｄꎬ Ｓｉｎｇｈ Ｊꎬ Ｓｕｄｈｅｅｒ Ｇꎬ ｅｔ ａｌ. Ｆａｍｉｌｉａｌ ｅｘｕｄａｔｉｖｅ
ｖｉｔｒｅｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙ ( ＦＥＶＲ). Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｐｒｏｆｉｌｅ ａｎｄ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ. Ｉｎｄｉａｎ Ｊ
Ｏｐｈｔｈａｌｍｏｌ ２００３ꎻ ５１(４): ３２３－３２８
３０ 田超伟ꎬ 王雨生ꎬ 苏晓娜ꎬ 等. 巩膜外垫压术治疗家族性渗出性

玻璃体视网膜病变合并孔源性视网膜脱离. 临床眼科杂志 ２０１３ꎻ ２１
(６): ４８４－４８６
３１ 刘丽梅ꎬ 徐雁冰ꎬ 孙英ꎬ 等. 巩膜扣带手术治疗家族性渗出性玻

璃体视网膜病变合并孔源性视网膜脱离的疗效观察. 中华眼底病杂

志 ２０１５ꎻ ４: ３８４－３８５
３２ 刘晓丹. 显微外路手术治疗家族性渗出性玻璃体视网膜病变合

并孔源性视网膜脱离的临床观察. 实用防盲技术 ２０１９ꎻ １４(１):
５－７
３３ 张芳霞ꎬ 马卫国ꎬ 朱瑞红ꎬ 等. 巩膜扣带联合激光光凝术治疗

ＦＥＶＲ 相关孔源性视网膜脱离的疗效观察. 宁夏医学杂志 ２０１９ꎻ ４１
(１１): １０４７－１０４９
３４ 陈小霞. 外路手术治疗家族性渗出性玻璃体视网膜病变视网膜脱

离. 中华眼外伤职业眼病杂志 ２０２０ꎻ ４２(５): ３６５－３６８

６６
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