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摘要
目的:观察卵黄样黄斑营养不良(ＢＶＭＤꎬ别称 Ｂｅｓｔ 病)的
多模式影像特征ꎮ
方法:收集 ２０１６－０６ / ２０２２－１０ 于南京医科大学眼科医院
确诊为 Ｂｅｓｔ 病Ⅰ－Ⅳ期的患者 ３０ 例 ６０ 眼的临床资料进行
回顾性分析ꎬ均双眼发病ꎮ 所有患者均行最佳矫正视力
(ＢＣＶＡ)、裂隙灯显微镜、间接眼底镜、眼压、眼底彩色照
相、频域光学相干断层扫描( ＳＤ －ＯＣＴ)、眼底自发荧光
(ＦＡＦ)、荧光素眼底血管造影(ＦＦＡ)、眼电图(ＥＯＧ)及光
学相干断层扫描血管成像(ＯＣＴＡ)ꎮ
结果:共纳入患者 ３０ 例 ６０ 眼ꎬ其中Ⅰ期 ８ 眼ꎬⅡ期 ２４ 眼ꎬ
Ⅲ期 ２２ 眼ꎬⅣ期 ６ 眼ꎬ眼底彩色照相、ＦＡＦ、ＦＦＡ、ＳＤ－ＯＣＴ
的影像特征与既往文献报道基本一致ꎬＥＯＧ 显示 Ａｒｄｅｎ 比
均<１.５５ꎬＯＣＴＡ 能够发现早期病灶ꎬ观察到卵黄样物质、
光感受器外节、液体的位置分布及有无 ＣＮＶ 形成ꎮ
结论:多模式影像有助于 Ｂｅｓｔ 病的诊断ꎬ减少临床上漏
诊、误诊ꎬ其中 ＯＣＴＡ 较其他检查有明显优势ꎬ快捷无创是
其最大优势ꎮ
关键词:卵黄样黄斑营养不良ꎻ视网膜色素上皮层ꎻ光感受
器外节ꎻ脉络膜新生血管ꎻ光学相干断层扫描血管成像ꎻ影
像特征
ＤＯＩ:１０.３９８０ / ｊ.ｉｓｓｎ.１６７２－５１２３.２０２４.７.２６

Ｍｕｌｔｉｍｏｄａｌ ｉｍａｇｉｎｇ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ ｏｆ Ｂｅｓｔ
ｖｉｔｅｌｌｉｆｏｒｍ ｍａｃｕｌａｒ ｄｙｓｔｒｏｐｈｙ

Ｚｈｕ Ｘｉａｏｈｏｎｇꎬ Ｚｈａｏ Ｙｕｅꎬ Ｙａｏ Ｊｉｎ

Ｎａｎｊｉｎｇ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙ Ａｆｆｉｌｉａｔｅｄ Ｅｙｅ Ｈｏｓｐｉｔａｌꎬ Ｎａｎｊｉｎｇ
２１００００ꎬ Ｊｉａｎｇｓｕ Ｐｒｏｖｉｎｃｅꎬ Ｃｈｉｎａ
Ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｅｎｃｅ ｔｏ:Ｙａｏ Ｊｉｎ. Ｎａｎｊｉｎｇ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙ Ａｆｆｉｌｉａｔｅｄ
Ｅｙｅ Ｈｏｓｐｉｔａｌꎬ Ｎａｎｊｉｎｇ ２１００００ꎬ Ｊｉａｎｇｓｕ Ｐｒｏｖｉｎｃｅꎬ Ｃｈｉｎａ. ｄｒｙａｏｊｉｎ＠
１２６.ｃｏｍ
Ｒｅｃｅｉｖｅｄ:２０２３－０９－０８　 　 Ａｃｃｅｐｔｅｄ:２０２４－０５－２２

Ａｂｓｔｒａｃｔ
•ＡＩＭ: Ｔｏ ｏｂｓｅｒｖｅ ｔｈｅ ｍｕｌｔｉｍｏｄａｌ ｉｍａｇｉｎｇ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ
ｏｆ Ｂｅｓｔ ｖｉｔｅｌｌｉｆｏｒｍ ｍａｃｕｌａｒ ｄｙｓｔｒｏｐｈｙ (ＢＶＭＤ) .

•ＭＥＴＨＯＤＳ: Ｔｈｅ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｄａｔａ ｏｆ ３０ ｐａｔｉｅｎｔｓ ( ６０ ｅｙｅｓ)
ｄｉａｇｎｏｓｅｄ ａｓ ＢＶＭＤ ａｔ ｓｔａｇｅ Ⅰ ｔｏ Ⅳ ｉｎ Ｎａｎｊｉｎｇ Ｍｅｄｉｃａｌ
Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙ Ａｆｆｉｌｉａｔｅｄ Ｅｙｅ Ｈｏｓｐｉｔａｌ ｆｒｏｍ Ｊｕｎｅ ２０１６ ｔｏ
Ｏｃｔｏｂｅｒ ２０２２ ｗｅｒｅ ｃｏｌｌｅｃｔｅｄ ｆｏｒ ａ ｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅ ａｎａｌｙｓｉｓꎬ
ａｎｄ ａｌｌ ｐａｔｉｅｎｔｓ ａｒｅ ｂｉｎｏｃｕｌａｒ ｉｎｖｏｌｖｅｄ. Ａｌｌ ｐａｔｉｅｎｔｓ
ｕｎｄｅｒｗｅｎｔ ｂｅｓｔ ｃｏｒｒｅｃｔｅｄ ｖｉｓｕａｌ ａｃｕｉｔｙ (ＢＣＶＡ)ꎬ ｓｌｉｔ ｌａｍｐ
ｍｉｃｒｏｓｃｏｐｙꎬ ｉｎｄｉｒｅｃｔ ｏｐｈｔｈａｌｍｏｓｃｏｐｙꎬ ｉｎｔｒａｏｃｕｌａｒ
ｐｒｅｓｓｕｒｅꎬ ｆｕｎｄｕｓ ｐｈｏｔｏｇｒａｐｈｙꎬ ｓｐｅｃｔｒａｌ － ｄｏｍａｉｎ ｏｐｔｉｃａｌ
ｃｏｈｅｒｅｎｃｅ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ ( ＳＤ － ＯＣＴ )ꎬ ｆｕｎｄｕｓ
ａｕｔｏｆｌｕｏｒｅｓｃｅｎｃｅ (ＦＡＦ)ꎬ ｆｕｎｄｕｓ ｆｌｕｏｒｅｓｃｅｉｎ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ
(ＦＦＡ)ꎬ ｅｌｅｃｔｒｏ－ｏｃｕｌｏｇｒａｍ (ＥＯＧ) ａｎｄ ｏｐｔｉｃａｌ ｃｏｈｅｒｅｎｃｅ
ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ (ＯＣＴＡ) .
• ＲＥＳＵＬＴＳ: Ａ ｔｏｔａｌ ｏｆ ３０ ｐａｔｉｅｎｔｓ ( ６０ ｅｙｅｓ ) ｗｅｒｅ
ｉｎｃｌｕｄｅｄꎬ ｗｉｔｈ ８ ｅｙｅｓ ａｔ ｓｔａｇｅ Ⅰꎬ ２４ ｅｙｅｓ ａｔ ｓｔａｇｅ Ⅱꎬ ２２
ｅｙｅｓ ａｔ ｓｔａｇｅ Ⅲ ａｎｄ ６ ｅｙｅｓ ａｔ ｓｔａｇｅ Ⅵ. Ｔｈｅ ｉｍａｇｉｎｇ
ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ ｏｆ ｆｕｎｄｕｓ ｐｈｏｔｏｇｒａｐｈｙꎬ ＦＡＦꎬ ＦＦＡ ａｎｄ ＳＤ－
ＯＣＴ ｗｅｒｅ ｂａｓｉｃａｌｌｙ ｃｏｎｓｉｓｔｅｎｔ ｗｉｔｈ ｐｒｅｖｉｏｕｓ ｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ
ｒｅｐｏｒｔｓ. ＥＯＧ ｓｈｏｗｅｄ Ａｒｄｅｎ ｒａｔｉｏ < １. ５５. ＯＣＴＡ ｃｏｕｌｄ
ｄｅｔｅｃｔ ｅａｒｌｙ ｌｅｓｉｏｎｓꎬ ｏｂｓｅｒｖｅ ｔｈｅ ｌｏｃａｔｉｏｎ ｏｆ ｖｉｔｅｌｌｉｆｏｒｍ
ｓｕｂｓｔａｎｃｅꎬ ｅｘｔｅｒｎａｌ ｓｅｇｍｅｎｔ ｏｆ ｐｈｏｔｏｒｅｃｅｐｔｏｒꎬ ｆｌｕｉｄ ａｎｄ
ｃｈｏｒｏｉｄａｌ ｎｅｏｖａｓｃｕｌａｒｉｚａｔｉｏｎ (ＣＮＶ) .
• ＣＯＮＣＬＵＳＩＯＮ: Ｍｕｌｔｉｍｏｄａｌ ｉｍａｇｉｎｇ ａｓｓｉｓｔｅｄ ｉｎ
ｄｉａｇｎｏｓｉｎｇ ＢＶＭＤꎬ ｒｅｄｕｃｉｎｇ ｍｉｓｓｅｄ ｄｉａｇｎｏｓｉｓ ａｎｄ
ｍｉｓｄｉａｇｎｏｓｉｓꎬ ａｍｏｎｇ ｗｈｉｃｈ ＯＣＴＡ ｈａｄ ｓｉｇｎｉｆｉｃａｎｔ
ａｄｖａｎｔａｇｅｓ ｏｖｅｒ ｏｔｈｅｒ ｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｓꎬ ａｎｄ ｆａｓｔ ａｎｄ ｎｏｎ－
ｉｎｖａｓｉｖｅ ｗｅｒｅ ｉｔｓ ｂｉｇｇｅｓｔ ａｄｖａｎｔａｇｅｓ.
•ＫＥＹＷＯＲＤＳ:Ｂｅｓｔ ｖｉｔｅｌｌｉｆｏｒｍ ｍａｃｕｌａｒ ｄｙｓｔｒｏｐｈｙꎻ ｒｅｔｉｎａｌ
ｐｉｇｍｅｎｔ ｅｐｉｔｈｅｌｉｕｍꎻ ｅｘｔｅｒｎａｌ ｓｅｇｍｅｎｔ ｏｆ ｐｈｏｔｏｒｅｃｅｐｔｏｒꎻ
ｃｈｏｒｏｉｄａｌ ｎｅｏｖａｓｃｕｌａｒｉｚａｔｉｏｎꎻ ｏｐｔｉｃａｌ ｃｏｈｅｒｅｎｃｅ
ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙꎻ ｉｍａｇｉｎｇ ｆｅａｔｕｒｅｓ

Ｃｉｔａｔｉｏｎ: Ｚｈｕ ＸＨꎬ Ｚｈａｏ Ｙꎬ Ｙａｏ Ｊ. Ｍｕｌｔｉｍｏｄａｌ ｉｍａｇｉｎｇ
ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ ｏｆ Ｂｅｓｔ ｖｉｔｅｌｌｉｆｏｒｍ ｍａｃｕｌａｒ ｄｙｓｔｒｏｐｈｙ. Ｇｕｏｊｉ Ｙａｎｋｅ
Ｚａｚｈｉ(Ｉｎｔ Ｅｙｅ Ｓｃｉ)ꎬ ２０２４ꎬ２４(７):１１４７－１１５１.

０引言
卵 黄 样 黄 斑 营 养 不 良 ( Ｂｅｓｔ ｖｉｔｅｌｌｉｆｏｒｍ ｍａｃｕｌａｒ

ｄｙｓｔｒｏｐｈｙꎬＢＶＭＤ)别称 Ｂｅｓｔ 病ꎬ于 １９０５ 年由 Ｆｒｉｅｄｒｉｃｈ Ｂｅｓｔ
首次描述[１]ꎮ 病变主要发生在黄斑区ꎬ典型表现为卵黄样
病变ꎬ早期时部分黄斑正常或轻微视网膜色素上皮层
(ｒｅｔｉｎａｌ ｐｉｇｍｅｎｔ ｅｐｉｔｈｅｌｉｕｍꎬＲＰＥ)改变ꎬ随着病情进展至后
期萎缩性黄斑阶段[２]ꎬ纤维瘢痕改变和脉络膜新生血管
(ｃｈｏｒｏｉｄａｌ ｎｅｏｖａｓｃｕｌａｒｉｚａｔｉｏｎꎬＣＮＶ)形成时视力下降明显ꎮ
目前基因检测和影像检查是诊断 Ｂｅｓｔ 病最精确的方
法[３]ꎬ但基因检测耗时长且无法分期ꎬ既往文章主要分析
了 Ｂｅｓｔ 病 荧 光 素 眼 底 血 管 造 影 ( ｆｕｎｄｕｓ ｆｌｕｏｒｅｓｃｅｉｎ
ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙꎬＦＦＡ)及光学相干断层扫描( ｏｐｔｉｃａｌ ｃｏｈｅｒｅｎｃｅ
ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙꎬＯＣＴ)的影像特征ꎬ现本文搜集了 Ｂｅｓｔ 病 ３０ 例
６０ 眼的多模式影像报告ꎬ进行了归纳总结ꎬ报道如下ꎮ
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１对象和方法
１.１对象　 回顾性病例分析ꎬ２０１６－０６ / ２０２２－１０ 在南京医
科大学眼科医院临床确诊为 Ｂｅｓｔ 病的患者 ３０ 例 ６０ 眼纳
入研究ꎮ 本研究已通过南京医科大学眼科医院伦理委员
会批准ꎬ符合«赫尔辛基宣言»ꎬ所有患者均签署知情同
意书ꎮ
１.１.１诊断标准 　 诊断标准[２ꎬ４－５] 符合以下所有条件:(１)
眼电图(ｅｌｅｃｔｒｏ－ｏｃｕｌｏｇｒａｍꎬＥＯＧ)异常ꎬＡｒｄｅｎ 比低于 １.５５ꎻ
(２)至少有一眼眼底呈典型的卵黄样或卵黄破碎样病变ꎻ
(３)基因检测结果为 Ｂｅｓｔ１ 基因突变以常染色体显性方式
遗传ꎮ 由 ３ 名医师对影像检查结果进行独立阅片ꎬ并参照
文献[２]对本组患眼进行分期ꎬ意见不一致时讨论并查阅
资料后确定ꎮ ０ 期为黄斑区表现正常ꎬ而 ＥＯＧ 异常ꎻⅠ期
为卵黄病变前期ꎬ黄斑区 ＲＰＥ 轻微改变ꎻⅡ期为卵黄病变
期ꎬ表现为黄斑区典型的卵黄样病灶ꎬ后期可蜕变为“煎
鸡蛋”样外观ꎻⅢ期为卵黄破碎期ꎬ黄斑区呈“假性前房积
脓样”外观ꎬ可见明显的液平面ꎻⅣ期为萎缩期ꎬ可有 ＲＰＥ
萎缩、纤维瘢痕和脉络膜新生血管形成ꎮ
１.１.２排除标准 　 (１)因其他原因引起的黄斑病变ꎬ如成
人卵黄样黄斑营养不良、湿性年龄相关性黄斑变性等ꎻ
(２)因屈光介质混浊严重、固视不佳等无法行 ＯＣＴＡ 检查ꎻ
(３)ＯＣＴＡ 图像质量<６ꎻ(４)近 ３ ｍｏ 接受过内眼手术、眼部
激光治疗ꎮ
１.２ 方法 　 所有患者均行最佳矫正视力( ｂｅｓｔ ｃｏｒｒｅｃｔｅｄ
ｖｉｓｕａｌ ａｃｕｉｔｙꎬＢＣＶＡ)、裂隙灯显微镜、眼压、间接眼底镜、眼
底彩色照相、频域光学相干断层扫描 ( ｓｐｅｃｔｒａｌ － ｄｏｍａｉｎ
ｏｐｔｉｃａｌ ｃｏｈｅｒｅｎｃｅ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙꎬ ＳＤ － ＯＣＴ)、眼底自发荧光
(ｆｕｎｄｕｓ ａｕｔｏｆｌｕｏｒｅｓｃｅｎｃｅꎬＦＡＦ)、ＦＦＡ、ＥＯＧ 及光学相干断
层扫描血管成像(ｏｐｔｉｃａｌ ｃｏｈｅｒｅｎｃｅ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙꎬ
ＯＣＴＡ)检查ꎬ眼底彩色照相检查采用 ＴＲＣ ５０ＤＸ 照相机进
行ꎻ频域光学相干断层扫描(ＳＤ－ＯＣＴ)检查采用海德堡
ＳＤ－ＯＣＴ 仪进行ꎻＥＯＧ 检查采用罗兰电生理进行ꎻＦＡＦ、
ＦＦＡ 检查采用海德堡 Ｓｐｅｃｔｒａｌｉｓ ＨＲＡ 共焦激光扫描眼底血
管造影仪进行ꎻ光学相干断层扫描血管成像(ＯＣＴＡ)检查
采用血流 ＯＣＴ 系统进行ꎮ
２结果

本次采集的 ６０ 眼中ꎬⅠ期 ８ 眼ꎬⅡ期 ２４ 眼ꎬⅢ期 ２２
眼ꎬⅣ期 ６ 眼ꎮ 同一患者双眼可表现为不同分期ꎬ患者基
本资料见表 １ꎮ
　 　 眼底彩色照相检查发现ꎬⅠ期ꎬ黄斑区见轻微斑点状
色素紊乱(图 １Ａ)ꎻⅡ期ꎬ黄斑区见圆形、均一、界限清楚、
约 １ ＰＤ 大小的黄色囊样病灶ꎬ后期可退变为煎鸡蛋样外
观(图 ２Ａ)ꎻⅢ期ꎬ黄斑区见黄色物质沉积于病灶下方ꎬ形
成液平面ꎬ呈假性积脓样外观(图 ３Ａ)ꎻⅣ期ꎬ黄斑区见少
许黄色物质聚集ꎬ周围色素紊乱(图 ４Ａ)ꎮ

ＦＡＦ 检查发现ꎬⅠ期ꎬ黄斑区拱环周围呈弱荧光

(图 １Ｂ)ꎻⅡ期ꎬ黄斑区呈类圆形强荧光(图 ２Ｂ)ꎻⅢ期ꎬ黄
斑区上半部分呈低荧光ꎬ其内夹杂颗粒样高荧光ꎬ下半部分
呈高荧光ꎬ分界线清晰(图 ３Ｂ)ꎻⅣ期ꎬ黄斑区环形不均匀高
荧光ꎬ上方低荧光ꎬ其内夹杂少许颗粒样强高荧光(图 ４Ｂ)ꎮ

ＦＦＡ 检查发现ꎬⅠ期ꎬ黄斑区未见明显异常荧光
(图 １Ｃ)ꎻⅡ期ꎬ黄斑区呈类圆形遮蔽荧光夹杂高荧光ꎬ晚
期未见荧光渗漏(图 ２Ｃ)ꎻⅢ期ꎬ黄斑区透见荧光环绕ꎬ中
心呈遮蔽荧光区(图 ３Ｃ)ꎻⅣ期ꎬ黄斑区见类圆形透见荧光
及遮蔽荧光相混杂ꎬ晚期见不规则荧光着染并隐匿性荧光
渗漏(图 ４Ｃ)ꎮ

ＳＤ－ＯＣＴ 检查发现ꎬⅠ期ꎬ黄斑区中心凹下 ＲＰＥ 层周围
局部略增厚(图 １Ｄ)ꎻⅡ期ꎬ黄斑区神经上皮层下团状高反射
聚集并遮挡下方反射(图 ２Ｄ)ꎻⅢ期ꎬ黄斑区上半部分见低
反射暗腔ꎬ下半部分见团絮状高反射聚集并遮挡下方反射
(图 ３Ｄ)ꎻⅣ期ꎬ黄斑区神经上皮下小团状高反射ꎬ周围伴局
限性神经上皮层浆液性脱离及局部 ＲＰＥ 萎缩(图 ４Ｄ)ꎮ

ＯＣＴＡ 检查发现ꎬⅠ期ꎬＥｎ－ｆａｃｅ ＯＣＴ 外层视网膜可见
片状低反射ꎬ对应 Ｂ－ｓｃａｎ 见黄斑区中心凹下 ＲＰＥ 层周围
局部略增厚ꎬ血流图未见明显异常 (图 １Ｅ、 Ｆ)ꎻⅡ期ꎬ
Ｅｎ－ｆａｃｅ ＯＣＴ 外层视网膜可见类圆形高反射病灶ꎬ遮挡脉
络膜毛细血管层反射ꎬ对应 Ｂ－ｓｃａｎ 见黄斑区神经上皮层
下团状高反射聚集并遮挡下方反射ꎬ其内未见明显血流信
号(图 ２Ｅ、Ｆ)ꎻⅢ期ꎬＥｎ－ｆａｃｅ ＯＣＴ 外层视网膜见类圆形病
灶ꎬ上半部分为低反射ꎬ其内可见点状高反射物质ꎬ下半部
分为高反射ꎬ遮挡脉络膜毛细血管层反射ꎬ对应 Ｂ－ｓｃａｎ 见
黄斑区上半部分为低反射暗腔ꎬ下半部分见团絮状高反射
聚集并遮挡下方反射ꎬ其内未见明显血流信号(图 ３Ｅ、Ｆ)ꎻ
Ⅳ期ꎬＥｎ－ｆａｃｅ ＯＣＴ 外层视网膜见不规则高反射病灶ꎬ其
内可见少许点状高反射物质ꎬ于脉络膜毛细血管层见团状
脉络膜新生血管 ＣＮＶ 形成ꎬ对应 Ｂ－ｓｃａｎ 可见异常血流信
号ꎬ病灶周围神经上皮下小团状高反射、局限性神经上皮
层浆液性脱离及局部 ＲＰＥ 萎缩(图 ４Ｅ、Ｆ)ꎮ

ＥＯＧ 检查ꎬⅠ－Ⅳ期所有患者结果显示 Ａｒｄｅｎ 比均
<１.５５(图 １－４Ｇ)ꎮ
３讨论

Ｂｅｓｔ 病多是由 Ｂｅｓｔ１ 基因错义突变引起的常染色体
显性遗传视网膜营养不良病变[６]ꎮ Ｂｅｓｔ１ 基因突变引起
ｂｅｓｔｒｏｐｈｉｎ－１ 氯离子转运功能障碍和钙离子信号传导过程
异常[７]ꎬ液体转运障碍从而积聚在视网膜神经上皮层与感
光细胞间ꎬ导致 ＲＰＥ 无法正常吞噬和降解光感受器外节ꎬ
光感受器外节沉积在神经上皮层下ꎬ自发荧光物质脂褐质
堆积在 ＲＰＥ 上[８－９]ꎮ 最终 ＲＰＥ 将光感受器外节吞噬ꎬ但
由于 ＲＰＥ 内脂褐质超负荷ꎬ导致感光细胞受损和 ＲＰＥ 萎
缩ꎬ引起中心视力的丧失ꎮ 现本文应用多模式影像能够更
好地观察 Ｂｅｓｔ 病外层视网膜及脉络膜组织的结构改变ꎬ
准确判断疾病分期ꎮ

表 １　 患者基本资料

分期 眼数 性别(男 /女ꎬ眼) 年龄(􀭰ｘ±ｓꎬ岁) 眼压(􀭰ｘ±ｓꎬｍｍＨｇ) 基因检测结果

Ⅰ期 ８ ６ / ２ ４６.９３±６.５２ １７.３９±０.５３ 常染色体显性遗传

Ⅱ期 ２４ １６ / ８ ４７.８１±５.９１ １８.２２±０.６４ 常染色体显性遗传

Ⅲ期 ２２ １３ / ９ ４７.６４±７.１２ １７.８８±０.６７ 常染色体显性遗传

Ⅳ期 ６ ５ / １ ４７.８８±６.３７ １８.０８±０.６５ 常染色体显性遗传
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图 １　 Ⅰ期患者左眼彩色眼底、ＦＡＦ、ＦＦＡ、ＳＤ－ＯＣＴ、ＯＣＴＡ、ＥＯＧ 像 　 Ａ:彩色眼底照相见黄斑区轻微斑点状色素紊乱(白箭)ꎻ
Ｂ:ＦＡＦ示黄斑区拱环周围呈弱荧光(黄箭)ꎻＣ:ＦＦＡ 示黄斑区未见明显异常荧光(绿箭)ꎻＤ:ＳＤ－ＯＣＴ 示黄斑区中心凹下 ＲＰＥ 层
周围局部略增厚(红箭)ꎻＥ、Ｆ:ＯＣＴＡ 的 Ｅｎ－ｆａｃｅ ＯＣＴ 外层视网膜可见片状低反射(红箭)ꎬ对应 Ｂ－ｓｃａｎ 见黄斑区中心凹下 ＲＰＥ
层周围局部略增厚ꎬ血流图未见明显异常ꎻＧ:ＥＯＧ 示 Ａｒｄｅｎ 比为 １.３ꎮ

图 ２　 Ⅱ期患者右眼彩色眼底、ＦＡＦ、ＦＦＡ、ＳＤ－ＯＣＴ、ＯＣＴＡ、ＥＯＧ 像　 Ａ:彩色眼底照相见黄斑区约 １ ＰＤ 大小的类圆形黄色囊样病
灶ꎬ界限清楚(白箭)ꎻＢ:ＦＡＦ 示黄斑区呈类圆形强荧光灶(黄箭)ꎻＣ:ＦＦＡ 示黄斑区呈类圆形遮蔽荧光夹杂高荧光ꎬ晚期未见荧
光渗漏(绿箭)ꎻＤ:ＳＤ－ＯＣＴ 示黄斑区神经上皮层下团状高反射聚集并遮挡下方反射(红箭)ꎻＥ、Ｆ:ＯＣＴＡ 的 Ｅｎ－ｆａｃｅ ＯＣＴ 外层
视网膜可见类圆形高反射病灶(红箭)ꎬ遮挡脉络膜毛细血管层反射ꎬ对应 Ｂ－ｓｃａｎ 见黄斑区神经上皮层下团状高反射聚集并遮
挡下方反射ꎬ其内未见明显血流信号ꎻＧ:ＥＯＧ 示 Ａｒｄｅｎ 比为 １.４ꎮ
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图 ３　 Ⅲ期患者左眼彩色眼底、ＦＡＦ、ＦＦＡ、ＳＤ－ＯＣＴ、ＯＣＴＡ、ＥＯＧ 像　 Ａ:彩色眼底照相见黄斑区黄色物质沉积于病灶下方ꎬ形成液
平面ꎬ呈假性积脓样外观(白箭)ꎻＢ:ＦＡＦ 示黄斑区上半部分呈低荧光ꎬ其内夹杂颗粒样高荧光ꎬ下半部分呈高荧光ꎬ分界线清晰
(黄箭)ꎻＣ:ＦＦＡ 示黄斑区见透见荧光环绕ꎬ中心呈遮蔽荧光区(绿箭)ꎻＤ:ＳＤ－ＯＣＴ 示黄斑区上半部分见低反射暗腔ꎬ下半部分
见团絮状高反射聚集并遮挡下方反射(红箭)ꎻＥ、Ｆ:ＯＣＴＡ 的 Ｅｎ－ｆａｃｅ ＯＣＴ 外层视网膜见类圆形病灶(红箭)ꎬ上半部分为低反
射ꎬ其内可见点状高反射物质ꎬ下半部分为高反射ꎬ遮挡脉络膜毛细血管层反射ꎬ对应 Ｂ－ｓｃａｎ 图像见黄斑区上半部分为低反射
暗腔ꎬ下半部分见团絮状高反射聚集并遮挡下方反射ꎬ其内未见明显血流信号ꎻＧ:ＥＯＧ 示 Ａｒｄｅｎ 比为 １.５ꎮ

　 　 由于 ０ 期在所有眼底影像学检查中未见明显阳性特
征ꎬ仅 ＥＯＧ 中 Ａｒｄｅｎ 比降低[１０]ꎬ故此期未纳入本次研究ꎮ
观察本研究所有病例我们发现ꎬⅠ期时ꎬ光感受器－色素
上皮复合体开始出现损伤ꎬＦＦＡ 因黄斑区遮蔽荧光而未见
明显异常表现ꎬＯＣＴ 阳性表现不明显ꎬ而 ＯＣＴＡ 的 Ｅｎ－ｆａｃｅ
ＯＣＴ 外层视网膜可见片状低反射ꎬ与 ＦＡＦ 表现一致ꎬ部分
病例对应 Ｂ－ｓｃａｎ 发现中心凹下椭圆体带－ＲＰＥ 稍有增
厚ꎬ因此在此期 ＯＣＴＡ 相较于其他检查有更高的检出率ꎮ

随着光感受器外节及脂褐质沉积ꎬ形成一囊样间隙ꎬ
进入Ⅱ期ꎬ临床上通常认为卵黄样物质是脂褐质在 ＲＰＥ
上的沉积ꎮ 此时ꎬＦＡＦ 因 ＲＰＥ 上脂褐质密度增高呈高荧
光[１１]ꎬＦＦＡ 因脂褐质遮蔽脉络膜背景荧光呈低荧光ꎬＯＣＴ
仅可见卵黄样物质为神经上皮下高反射[１０]ꎬ而 ＯＣＴＡ 的
Ｅｎ－ｆａｃｅ ＯＣＴ 外层视网膜显示卵黄样物质呈高反射ꎬ其内
未见异常血流信号ꎬ联合 Ｂ－ｓｃａｎ 能够清晰显示卵黄样物
质的位置及形态ꎮ

当卵黄样物质破裂、沉积于病灶下方时ꎬ呈“假性前
房积脓样”外观ꎬ即进入Ⅲ期ꎮ ＦＡＦ 因液体在黄斑上方呈
低荧光ꎬ其内夹杂颗粒样高荧光ꎬ脂褐质沉积于下方呈高
荧光ꎬＦＦＡ 因液体及脂褐质遮蔽脉络膜背景荧光仍呈低荧
光ꎬＯＣＴ 示卵黄样物质为神经上皮下高反射ꎬ其上覆盖的
透明液体呈低反射ꎬ而 ＯＣＴＡ 的 Ｅｎ－ｆａｃｅ ＯＣＴ 外层视网膜
显示液体呈低反射ꎬ卵黄样物质和光感受器外节均呈高反
射ꎬ且光感受器外节呈点状高反射与 ＦＡＦ 中表现一致[１２]ꎬ

其内未见异常血流信号ꎬ联合 Ｂ－ｓｃａｎ 能够直接观察到卵
黄样物质、光感受器外节及液体的形态及位置分布ꎮ

最终 ＲＰＥ 吞噬光感受器外节ꎬ但沉积的脂褐质使光
感受器和 ＲＰＥ 细胞受损ꎬ导致 ＲＰＥ 萎缩、纤维瘢痕和
ＣＮＶ 形成ꎬ进入Ⅳ期ꎮ ＦＦＡ 因瘢痕和 ＣＮＶ 均呈高荧光且
此期表现多样而无法与其他病变鉴别ꎬＦＡＦ 形态大致与Ⅲ
期类似ꎬ瘢痕和 ＣＮＶ 在 ＯＣＴ 上也均呈高反射ꎬＯＣＴＡ 的
Ｅｎ－ｆａｃｅ ＯＣＴ 外层视网膜见卵黄样物质、光感受器外节、
ＣＮＶ、瘢痕均呈高反射ꎬ但结合血流图及 Ｂ－ｓｃａｎ 能够直接
进行区分ꎬ且发现此期光感受器外节较Ⅲ期明显变少ꎬ证
实光感受器外节能够流入神经上皮下[１３]ꎬ慢慢下沉ꎬ最终
仍然被 ＲＰＥ 吞噬ꎮ
　 　 本组所有患眼 ＥＯＧ 显示 Ａｒｄｅｎ 比 均 < １. ５５ꎬ 与
Ｄｅｕｔｍａｎ 等研究结果相一致[５]ꎬ但无法对该疾病进行诊断
分期ꎮ ＦＡＦ、 ＦＦＡ、 ＯＣＴ 特 征 与 既 往 文 献 报 道 基 本 一
致[１０－１２ꎬ１４]ꎬⅠ期仅在 ＦＡＦ 中有阳性表现ꎬⅡ、Ⅲ期病变典
型ꎬ单一检查就能诊断分期ꎬ但易造成临床上漏诊、误诊ꎮ
ＯＣＴＡ 作为近年逐渐兴起的一种眼科非入侵式影像学检
查方法[１５]ꎬ可分层优势更清晰地显示病灶的形态细节ꎬ
Ｅｎ－ｆａｃｅ ＯＣＴ、Ｂ－ｓｃａｎ 及血流图可以提供更详细、更多层
次的病变信息ꎬ能够及早发现Ⅰ期病灶ꎬ清晰显示Ⅱ－Ⅳ
期卵黄样物质、光感受器外节及 ＣＮＶ 的位置及形态ꎬ在鉴
别卵黄样物质与 ＣＮＶ 上有独特优势[１６]ꎬ为 Ｂｅｓｔ 病的研究
提供了新的手段及指标ꎮ 总之ꎬ在科技迅猛发展的背景
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图 ４　 Ⅳ期患者右眼彩色眼底、ＦＡＦ、ＦＦＡ、ＳＤ－ＯＣＴ、ＯＣＴＡ、ＥＯＧ 像　 Ａ:彩色眼底照相见黄斑区少许黄色物质聚集ꎬ周围色素紊乱
(白箭)ꎻＢ:ＦＡＦ 示黄斑区环形不均匀高荧光ꎬ上方低荧光ꎬ其内夹杂少许颗粒样强高荧光(黄箭)ꎻＣ:ＦＦＡ 示黄斑区类圆形透见
荧光及遮蔽荧光相混杂ꎬ晚期见不规则荧光着染并隐匿性荧光渗漏(绿箭)ꎻＤ:ＳＤ－ＯＣＴ 示黄斑区神经上皮下小团状高反射ꎬ周
围伴局限性神经上皮层浆液性脱离及局部 ＲＰＥ 萎缩(红箭)ꎻＥ、Ｆ:ＯＣＴＡ 的 Ｅｎ－ｆａｃｅ ＯＣＴ 外层视网膜见不规则高反射病灶ꎬ其
内可见少许点状高反射物质ꎬ于脉络膜毛细血管层见团状脉络膜新生血管 ＣＮＶ 形成ꎬ对应 Ｂ－ｓｃａｎ 可见血流信号位于 ＲＰＥ 下ꎬ
病灶周围神经上皮下小团状高反射、局限性神经上皮层浆液性脱离及局部 ＲＰＥ 萎缩ꎻＧ:ＥＯＧ 示 Ａｒｄｅｎ 比为 １.４ꎮ

下ꎬ多模式影像检查对于诊断 Ｂｅｓｔ 病Ⅰ－Ⅳ期起到了重要
的作用ꎬ其中 ＯＣＴＡ 较其他检查有明显优势ꎬ但基因检测
在本疾病中仍然有着不可替代的作用ꎬ可定位异常基因及
明确遗传方式和预后风险ꎮ

本研究详细地阐述了 Ｂｅｓｔ 病的多模式影像特征ꎬ但
也存在以下不足ꎬ样本量较小ꎬ随访率低ꎬ因此还有待今后
更多样本的积累和定期随访ꎬ以便进一步评估多模式影像
在 Ｂｅｓｔ 病的诊断和随访中的确切作用ꎮ
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