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摘要
盘周厚脉络膜综合征(ＰＰＳ)是 ２０１７ 年上线报告的、厚脉
络膜疾病谱(ＰＤＳ)中的新病种ꎮ ＰＰＳ 眼的鼻侧黄斑脉络
膜要比颞侧黄斑脉络膜更厚ꎬ不像 ＰＤＳ 眼的颞侧黄斑脉
络膜较厚ꎮ 盘周视网膜内和 / 或视网膜下的液体常覆盖于
扩张的 Ｈａｌｌｅｒ 层血管(厚血管)之上ꎮ 多数 ＰＰＳ 眼显示出
其他 ＰＤＳ 眼的表现ꎬ包括视网膜色素上皮改变、浆液性色

素上皮脱离及外层视网膜萎缩ꎮ 视盘通常拥挤ꎬ一些眼伴
有视盘水肿和轻度的晚期荧光渗漏ꎮ 患者多为老年ꎬ短眼
轴和远视常见ꎮ 有些患者视力有下降ꎬ但总体上视力结果
相对较好ꎮ 虽然应用了抗 ＶＥＧＦ 和光动力疗法ꎬ但优化的
处理尚不明确ꎮ 识别 ＰＰＳ 对鉴别后葡萄膜炎和神经眼科
等有重叠特征的疾病是重要的ꎮ 已提出 ＰＤＳ 是涡静脉慢
性瘀滞的后果ꎮ 而脉络膜静脉超负荷的假说为此类疾病
的病理生理学提供了统一的概念ꎮ
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０厚脉络膜疾病谱增添新病种
“厚脉络膜” (ｐａｃｈｙｃｈｏｒｏｉｄ)是 ２０１３ 年起用于描述一

组视网膜相关疾病中脉络膜功能和结构改变起关键致病
作用的疾病表现型的术语ꎮ 厚脉络膜最显著的特征是在

脉络膜毛细血管减少或缺失区下存在大血管ꎬ即扩张的
Ｈａｌｌｅｒ 层血管(称为“厚血管”ꎬｐａｃｈｙｖｅｓｓｅｌｓ)ꎮ 厚脉络膜并
非本身变厚ꎬ而是这些血管存在扩张充血瘀滞ꎮ 其临床表
现型可以从单纯的厚脉络膜到出现渗漏、新生血管、视网
膜色素上皮与光感受器细胞的萎缩ꎮ 许多作者将这类疾
病归 类 为 “ 厚 脉 络 膜 疾 病 谱 ” ( ｐａｃｈｙｃｈｏｒｏｉｄ ｄｉｓｅａｓｅ
ｓｐｅｃｔｒｕｍꎬ ＰＤＳ) [１－４]ꎮ

ＰＤＳ 包括了厚脉络膜色素上皮病变 ( ｐａｃｈｙｃｈｏｒｏｉｄ
ｐｉｇｍｅｎｔ ｅｐｉｔｈｅｌｉｏｐａｔｈｙꎬ ＰＰＥ)、中心性浆液性脉络膜视网膜
病变(ｃｅｎｔｒａｌ ｓｅｒｏｕｓ ｃｈｏｒｉｏｒｅｔｉｎｏｐａｔｈｙꎬ ＣＳＣ)、厚脉络膜新生
血管病变(ｐａｃｈｙｃｈｏｒｏｉｄ ｎｅｏｖａｓｃｕｌｏｐａｔｈｙꎬ ＰＮＶ)、息肉样脉
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络膜血管病变(ｐｏｌｙｐｏｉｄａｌ ｃｈｏｒｏｉｄａｌ ｖａｓｃｕｌｏｐａｔｈｙꎬ ＰＣＶ) / 或
动 脉 瘤 样 １ 型 新 生 血 管 ( ａｎｅｕｒｙｓｍａｌ ｔｙｐｅ １
ｎｅｏｖａｓｃｕｌａｒｉｚａｔｉｏｎꎬ ＡＴ１)ꎬ以及新近的局灶性脉络膜凹陷
(ｆｏｃａｌ ｃｈｏｒｏｉｄａｌ ｅｘｃａｖａｔｉｏｎꎬ ＦＣＥ)和盘周厚脉络膜综合征

(ｐｅｒｉｐａｐｉｌｌａｒｙ ｐａｃｈｙｃｈｏｒｏｉｄ ｓｙｎｄｒｏｍｅꎬ ＰＰＳ)ꎮ 多模成像技
术、尤其相干光断层扫描 ( ｏｐｔｉｃａｌ ｃｏｈｅｒｅｎｃｅ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙꎬ
ＯＣＴ)卓著的发展加深了对 ＰＤＳ 脉络膜变化的了解ꎮ 近
年来对这类疾病的临床认知和处理选择有了很大进展ꎮ
然而ꎬ仍不知道为什么或怎样预测一些有典型厚脉络膜病
表现型的眼ꎬ并没有视网膜色素上皮损害和视网膜下液体
(单纯性厚脉络膜)ꎬ而其他眼会发生进行性组织损害、新
生血管与萎缩[２－４]ꎮ

ＰＰＳ 由 Ｐｈａｓｕｋｋｉｊｗａｔａｎａ 等[５]于 ２０１７ 在线首次报告为
ＰＤＳ 中不同的病变ꎮ ＰＰＳ 与 ＰＤＳ 中其他疾病的区别在
于ꎬ盘周存在明显的厚脉络膜特征ꎮ 最厚的脉络膜区位于

鼻侧黄斑ꎬ随后出现的视网膜内液体和 / 或视网膜下液也
从视盘的颞侧边缘向黄斑中心延伸ꎮ 另外可存在慢性
ＣＳＣ 的特征ꎬ如视网膜色素上皮改变、浆液性色素上皮脱

离、浆液性视网膜脱离、重力性痕迹( ｇｒａｖｉｔａｔｉｏｎａｌ ｔｒａｃｋｓ)
及外层视网膜萎缩ꎮ
１ ＰＰＳ临床特征

为描述 ＰＰＳ 的特征ꎬ多位国际专家报告了 １６ 例 ３１ 眼

伴有脉络膜增厚、视网膜内和 / 或视网膜下液体从视盘延
伸到鼻侧黄斑(ＰＰＳ 眼)的临床结果ꎬ并与 ２ 个年龄匹配的
队列(典型的 ＰＤＳ 队列包括 １７ 眼 ＣＳＣ 或 ＰＮＶꎬ另一队列

包括 １９ 只正常眼)进行了比较[４]ꎮ 结果显示ꎬＰＰＳ 患者中
男性占 ８１％ꎬ年龄 ７１±７ 岁ꎮ ＰＰＳ 眼的鼻侧黄斑脉络膜比
颞侧要厚ꎬ不像 ＰＤＳ 眼的颞侧黄斑脉络膜较厚ꎮ 盘周视

网膜内和 / 或视网膜下液常覆盖在扩张的 Ｈａｌｌｅｒ 层血管
(厚血管)之上ꎮ 眼底自发荧光和荧光素血管造影显示盘
周色素斑驳但无局灶性渗漏ꎮ 大多数 ＰＰＳ 眼(７０％)显示

出其他的 ＰＤＳ 表现ꎬ包括浆液性色素上皮脱离或重力性
痕迹ꎮ 吲哚菁绿( ＩＣＧ)血管造影显示扩张的盘周厚血管
和脉络膜通透性增加ꎮ 视盘通常拥挤ꎬ４ / ３１ 眼(１３％)有
视盘水肿ꎻ半数眼视盘出现轻度的晚期荧光素渗漏ꎮ 脉络

膜皱褶(７７％)、短眼轴(３９％小于 ２３ｍｍ)和远视(８６％)常
见ꎮ 作者认为ꎬＰＰＳ 是一种不同的 ＰＤＳ 变异ꎬ即盘周脉络
膜增厚伴有鼻侧黄斑视网膜内和 / 或视网膜下液体ꎬ以及
偶尔的视盘水肿ꎮ 识别 ＰＰＳ 是重要的ꎬ需要将其与有重

叠特征的疾病如后葡萄膜炎和神经眼科疾病区分开来[５]ꎮ
２长期视力和解剖预后与治疗

一组眼底病专家分析了 ＰＰＳ 长期解剖与视力结果ꎮ
这项回顾性研究包括了世界范围内多个视网膜中心的患
者ꎬ观察了基线、６ｍｏ 与最后随访时的视力、视网膜与脉络

膜厚度、随时间变化的趋势ꎬ以及观察或治疗的结果ꎮ 共
纳入 ３５ 例 ５６ 眼ꎬ随访 ２７±１７ｍｏꎮ 中值视力基线为 ２０ / ３６ꎬ
随访其间均保持稳定ꎮ 相对于基线增厚区ꎬ视网膜厚度在
在中心凹下、中心凹鼻侧 １.５ｍｍ 及 ３.０ｍｍ 均显著减低ꎮ
脉络膜厚度在中心凹下及中心凹鼻侧 １.５ｍｍ 亦显著减
低ꎮ ４３ 眼采用了抗 ＶＥＧＦ 注射、光动力疗法等ꎬ经治疗在
随访期间视力稳定ꎮ 发现盘周外核层中存在一个孤立的
液体囊袋是 ＰＰＳ 的特征ꎮ 作者由此得出结论ꎬＰＰＳ 患者在

整个病程中经历了视网膜水肿与脉络膜厚度的降低ꎮ 有
些患者视力有下降ꎬ但总体上视力后果相对较好ꎬ与视网
膜和脉络膜厚度变化趋势无关[６]ꎮ

Ｂｏｕｚｉｋａ 等[７]报告了在正确诊断和治疗上具有挑战性

的 ２ 例 ＰＰＳꎮ 第一例表现为无痛性左眼视力逐渐丧失ꎮ
ＯＣＴ 显示左眼囊样黄斑水肿ꎬ从视盘颞侧缘延伸至中央
凹ꎻ鼻侧黄斑的脉络膜厚度与厚血管的发现支持 ＰＰＳꎮ 在
渗漏部位应用光动力疗法治疗ꎬ２ｍｏ 后囊样水肿与视网膜

下液消退ꎬ视力明显改善ꎮ 第二例出现双眼视力下降和变
形 ５ｄꎮ 双眼有囊样黄斑水肿及脉络膜增厚ꎮ ＯＣＴ 证实右
盘斑区黄斑水肿ꎻ左中心凹下浆液性视网膜脱离ꎮ 使用杜

塞酰胺(ｄｏｒｚｏｌａｍｉｄｅ)滴眼液和依普利酮( ｅｐｌｅｒｅｎｏｎｅ)片ꎬ
随后点用地塞米松滴眼液ꎬ最终解剖和功能显著改善ꎮ 作
者强调识别 ＰＰＳ 的独特临床特征是很重要的ꎬ否则可能
导致误诊和不必要或不正确的干预ꎮ

光动力疗法用于治疗 ＰＰＳ 的报告有限ꎮ 印度学者报
告 １ 例 ７６ 岁男性ꎬ双眼视力下降ꎬ右眼更严重ꎮ 既往病史
包括双眼多次玻璃体内注射抗 ＶＥＧＦ 治疗ꎬ左眼反复接受
局灶性激光治疗ꎬ均无效ꎮ 右眼最佳矫正视力为 ２０ / ２００ꎬ
左眼为 ２０ / ４０ꎮ 根据眼底检查和多模影像学诊断为右眼
厚脉络膜病及 ＰＰＳꎬ左鼻侧黄斑瘢痕与晚期囊样变性ꎮ 患
者双眼接受低通量光动力学治疗ꎮ 随访 ６ｍｏꎬ右眼最佳矫
正视力改善至 ２０ / １２０ꎬ左眼维持在 ２０ / ４０ꎬ解剖结果良

好[８]ꎮ 作者认为ꎬ在 ＣＳＣ 中ꎬＰＤＴ 可诱导脉络膜血管重
塑ꎬ降低脉络膜通透性和脉络膜厚度ꎬ并使视网膜下液消

散ꎮ 在此例也获得良好的疗效ꎮ 但仅系个案报告ꎬ需要更
多验证ꎮ

目前还没有明确的 ＰＰＳ 治疗指南ꎮ 但在一些病例
中ꎬ这种疾病的液体会显著波动ꎬ甚至完全自发性消失ꎮ
因此ꎬ如果视力没有明显变化ꎬ即使存在中心性囊样黄斑
水肿和视网膜下液体ꎬ观察仍是最初可行的选择[９]ꎮ
３厚脉络膜病的发病机制:涡静脉慢性瘀滞与静脉超负荷
脉络膜病变

厚脉络膜病是一类具有共同的发病过程但有不同临
床表现型的疾病ꎮ 有日本学者提出厚脉络膜病是涡静脉

慢性瘀滞(ｃｈｒｏｎｉｃ ｖｏｒｔｅｘ ｖｅｉｎ ｓｔａｓｉｓ)的后果[１０]ꎮ 作者根据
研究与相关文献ꎬ提出 ＣＳＣ 是 ＰＳＤ 的第一个阶段ꎮ ＣＳＣ
由涡静脉的分支即脉络膜静脉充血引起ꎮ 脉络膜的涡静
脉外流通道基于水平和垂直的分水区(ｗａｔｅｒｓｈｅｄ ｚｏｎｅｓ)分
为 ４ 个象限ꎻ在每一象限的一或两条涡静脉独立地负责静
脉外流ꎮ 在急性 ＣＳＣꎬ涡静脉瘀滞常引起水平分水区的涡

静脉不对称性扩张ꎮ 脉络膜毛细血管地图状充盈延迟的
区域与不对称扩张的涡静脉区是一致的ꎮ 伴随涡静脉的
慢性瘀滞ꎬ在分水区发生静脉吻合ꎬ以代偿这种瘀滞ꎬ而充
盈延迟区域的脉络膜毛细血管发生阻塞ꎮ 吻合的血管扩

张ꎬ常使血管通透性增加ꎬ由此被识别为厚血管ꎮ 随着脉
络膜毛细血管缺血的发展ꎬ在厚血管位置发生脉络膜新生
血管ꎬ即被称为 ＰＮＶꎮ ＰＣＶ 可被认为是 ＰＮＶ 的一种变异ꎮ
作者认为ꎬ涡静脉之间的静脉吻合是厚脉络膜病发生的关

键因素ꎮ 跨过分水区的静脉引流通路的重塑ꎬ显然是对涡
静脉慢性瘀滞的一种共同反应ꎮ

著名学者 Ｓｐａｉｄｅ 等[１１] 于 ２０２１－０５ 在 Ｐｒｏｇ Ｒｅｔｉｎ Ｅｙｅ
２
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Ｒｅｓ 对此在线发表假说框架ꎬ提出静脉超负荷脉络膜病变
(ｖｅｎｏｕｓ ｏｖｅｒｌｏａｄ ｃｈｏｒｏｉｄｏｐａｔｈｙ)作为 ＣＳＣ 及其相关疾病的
统一概念ꎮ 即在 ＣＳＣ 中ꎬ似因脉络膜血管通透性增高引
起液体渗漏继而黄斑色素上皮脱离ꎮ 近来的 ＯＣＴＡ 和
ＩＣＧＡ 显示ꎬＣＳＣ 眼的脉络膜血管表现与涡静脉或颈动脉
海绵窦瘘阻塞后的眼有许多相同的静脉表现ꎮ 这些眼都
表现出脉络膜充盈延迟ꎬ静脉扩张ꎬ涡静脉间静脉吻合ꎬ以
及脉络膜血管通透性增高ꎮ 与眼外异常不同ꎬＣＳＣ 的静脉
流出异常是一种内在现象ꎻ其控制涉及到 Ｓｔａｒｌｉｎｇ 阻抗效
应ꎬ这在 ＣＳＣ 中是异常的ꎮ 在 ＰＰＳ 也发现类似的脉络膜
血管异常ꎮ 但 ＰＰＳ 的涡静脉间吻合位于盘周ꎬ而 ＣＳＣ 的
吻合位于黄斑ꎮ 这些疾病的潜在病因有异ꎬ但都与脉络膜
的静脉失代偿有关ꎮ 脉络膜静脉超载为该类疾病的病理
生理学和分类提供了统一的理论ꎮ

除了以上关于脉络膜静脉回流的假说之外ꎬ系统性血
循环因素在 ＰＰＳ 的发病中也可扮演重要角色ꎮ Ｇｏｖｅｔｔｏ
等[１２]报告 １ 例 ＰＰＳꎬ是 １ 例复发而又自发性消退的盘周视
网膜感觉层脱离伴肺动脉高压患者ꎮ 患者 ４７ 岁ꎬ女性ꎬ左
眼视物模糊与变形ꎬ诊断为 ＰＰＳ 伴盘周渗出性视网膜脱
离ꎮ 心内科检查发现严重肺动脉高压继发心力衰竭ꎮ 但
１ｄ 后神经感觉层脱离自发消退ꎬ３ｄ 后又从基线复发ꎮ 荧
光素与 ＩＣＧＡ 显示脉络膜高通透性伴厚血管ꎬ而 ＯＣＴＡ 显
示多数脉络膜毛细血管无灌注区ꎬ左眼尤为严重ꎮ 此例的
肺动脉高压、以及由中心静脉压增高及内皮素－１ 引起的
血流动力学改变ꎬ可以解释渗出性视网膜脱离和脉络膜缺
血的发展ꎬ以及盘周液体与厚脉络膜的病理生理学机制ꎮ
４争议:ＰＰＳ是 ＣＳＣ的亚型ꎬ还是一个独立的疾病

新近 Ｋｕｍａｒ 等[１３ ]应用多模成像观察 ＰＰＳ 的特征ꎬ报
告了一个三级医院眼科中心的回顾性病例系列ꎬ旨在进一
步阐明这一新病种ꎮ 作者将确定为具有鼻侧黄斑及血管
层增厚特征的厚脉络膜患者 １４ 例 ２７ 眼纳入做分析ꎮ 患
者平均年龄 ５２.２ 岁ꎮ 患 ＰＰＳ 的 ２１ 眼:７ 例为双眼ꎬ６ 例单
眼ꎬ１ 例仅有一只有视力的眼ꎮ ５２.４％的眼存在视网膜色
素上皮重力性痕迹、视网膜外层萎缩以及浆液性色素上皮
脱离ꎬ没有发现脉络膜皱褶ꎬ３３％的眼荧光素血管造影显
示晚期黄斑渗漏ꎬ眼底自发荧光显示 ＰＰＳ 的特征与 ＣＳＣ
的多数病例类似ꎮ 作者认为 ＰＰＳ 与 ＣＳＣ 具有共同特征ꎬ
属于 ＣＳＣ 的一个亚型ꎬ而不是 ＰＤＳ 的另外一种独立疾病ꎮ
５还有另一个新病种:盘周厚脉络膜新生血管病变

既然 ＰＰＳ 是一种近期报告的厚脉络膜病的新变异ꎬ
那么这个新疾病的特征、发病机制及其与 １ 型新生血管可
能存在关联吗? Ｍｏｎｔｅｒｏ Ｈｅｒｎáｎｄｅｚ 等[１４]报告了 １ 例 ５１ 岁
女性 “ 盘 周 厚 脉 络 膜 新 生 血 管 病 变 ” ( ｐｅｒｉｐａｐｉｌｌａｒｙ
ｐａｃｈｙｃｈｏｒｏｉｄ ｎｅｏｖａｓｃｕｌｏｐａｔｈｙꎬＰＰＮ)ꎮ 患者双眼最佳矫正
视力 ２０ / ２０ꎻ右眼鼻侧盘斑束呈现色素改变伴斑驳状自发
荧光ꎻＯＣＴ 显示不规则的色素上皮浅脱离ꎬ在厚血管上表
现为“双层征”ꎬ其下有高血流信号ꎻＯＣＴＡ 显示一个大的
新生血管网ꎻＩＣＧＡ 证实在盘周区域有厚血管及脉络膜通
透性增高ꎮ 由此建立上述诊断ꎮ 对患者应用玻璃体内注

射阿柏西普(“治疗与扩展”疗法)ꎬ视力和解剖后果良好ꎮ
作者强调ꎬ他们又报告了厚脉络膜病的一个新病种ꎬ使我
们对此类疾病发生脉络膜新生血管的机制有了更多了解ꎮ
６结语

如我先前提出ꎬＯＣＴ 技术开创了眼底成像的新纪元ꎬ
应用 ＯＣＴ 成像发现和观察到以往未曾了解的多种眼底新
病变[１５]ꎮ 近 ３０ａ 来ꎬＯＣＴ / ＯＣＴＡ 等多模影像逐步加深了
对视网膜脉络膜及其血管结构的了解ꎬ其中就包括对
１５０ａ 前就已描述的 ＣＳＣ、２０１３ 年提出的“厚脉络膜”术语
以及 ＰＤＳ 的认识ꎮ 脉络膜循环在视网膜疾病中扮演重要
角色ꎬ这正在酝酿一个认识上质的飞跃ꎬ必将为眼底病的
诊疗开拓新局面ꎮ
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