
马凡综合征（Marfan’s syndrome）又称蜘蛛指

（趾）综合征，是一种常染色体显性遗传性结缔组织

病，临床上常表现为心血管系统的异常如二尖瓣脱

垂、主动脉根部增宽，骨骼异常如四肢细长、脊柱侧

凸以及眼部异常。而晶状体脱位作为最常见的眼

部表现，是由于晶状体悬韧带发育异常所致［1］，早期

可存在部分视力，随着晶状体不全脱位不断加重，

最终会导致严重的屈光不正和视力障碍。手术为目

前最主要且有效的治疗方法，包括经睫状体扁平部晶

状体切除联合前房型人工晶状体（intraocular lens，
IOL）植入、晶状体囊内摘除、IOL睫状沟缝线固定以

及晶状体超声乳化术联合囊袋张力环的应用等。

经睫状体扁平部晶状体切除或囊内摘除时前房较

不稳定，易引起玻璃体脱出、睫状体脉络膜甚至视

网膜脱离以及黄斑水肿等并发症［2］。晶状体超声乳

化术中悬韧带过于松弛甚至断裂，存在晶状体坠入

玻璃体腔内的风险，不仅增大了手术难度，而且可

能会导致恶性青光眼［3］。因此，为使马凡综合征晶

状体不全脱位患者获得良好且稳定的视力，需选择

一种较为安全有效的手术方式。近年来，睫状沟人

工晶状体悬吊固定术应用于治疗晶状体不全脱位，

南昌大学第二附属医院儿童眼科对马凡综合征晶

状体不全脱位的患儿，先经晶状体超声乳化术后撕

除晶状体囊袋，最后睫状沟缝线固定 IOL，取得较好

效果，现报告如下。

1 对象和方法

1.1 对象

收集2013年5月—2015年5月在南昌大学第二

附属医院儿童眼科住院治疗马凡综合征晶状体不

全脱位 20例（40只眼）。男 8例（16只眼），女 12例

（24只眼）。年龄5~15岁，平均（8.18 ± 10.24）岁。晶

状体脱位范围均大于180°。术前最佳矫正视力（best
corrected visual acuity，BCVA）为眼前指数≤ 0.2，且
经过详细的术前检查排外其他眼部疾患，术前均由患

者家长签署手术知情同意书。

1.2 方法

术前检查视力（包括裸眼及矫正视力）、眼压、

眼前段，散瞳查眼底、屈光状态；眼B超检查；角膜内

皮数量、角膜曲率测量以及计算所需 IOL的屈光度；

充分散瞳明确晶状体的位置以及脱位范围。排除

青光眼、玻璃体视网膜病变等。

患儿全身麻醉后常规消毒铺巾，术眼置开睑

器，在11点位行2.5 mm透明角膜切口；然后在2∶30
以及 8∶30位角膜缘后 1 mm做三角形巩膜瓣；前房

注入适量黏弹剂，行连续环形撕囊，直径 5.0 mm左

右；接着进行水分离和水分层，然后超声乳化吸出

晶状体核以及皮质（尽量用低能量抽吸皮质，注吸

时保持平衡以防前房塌陷），术中晶状体囊保持较

好稳定性；超乳过后注入黏弹剂撕除剩下的囊袋，
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最后行前段玻璃体部分切除术；以10⁃0聚丙烯缝线

睫状沟固定带有2个闭合襻的一体式亲水性丙烯酸

酯 IOL（Quatrix，Croma公司，奥地利），采用四襻两点

悬吊术。最后闭合切口，结膜囊内涂妥布霉素地塞

米松眼膏，手术结束。术后第2天开始以妥布霉素地

塞米松滴眼液（4次/d）、左氧氟沙星滴眼液（4次/d）、

普拉洛芬滴眼液（4次/d）和红霉素眼膏（每晚 1次）

滴眼。术后随访12~18个月，观察 IOL位置、并发症

以及视力。

1.3 统计学方法

应用SPSS 22.0软件进行统计学分析，采用配伍

组设计方差分析对手术前后视力进行对比分析，

P ≤ O.05为差异有统计学意义。

2 结 果

2.1 最佳矫正视力

所有患儿术前BCVA≤0.2，经过手术后视力均

有提高，术后 12 个月的 BCVA 为 0.2~0.8（F=34.7，
P＜0.001，表1）。术后12个月32只眼（80.0％）BCVA
0.2~0.6，8只眼（20.0％）≥0.8。
2.2 人工晶体位置

观察期间全组共40只眼，IOL位置均居中，无偏

移、倾斜或脱位，无排斥反应，无瞳孔夹持，未发现

明显后发性白内障。

2.3 并发症情况

术中有部分术眼发生玻璃体脱出情况，术后

40只眼未发生眼内炎、黄斑水肿、视网膜脱离、眼压

持续过高或角膜内皮失代偿等并发症。

3 讨 论

晶状体脱位是马凡综合征最常见的眼部表现，

约80%患者可出现此体征。脱位常为双眼、对称、颞

上方多见［4］。本研究病例中有28眼（28/40，80%）晶

状体脱位为颞侧或颞上方脱位，12眼（12/40，30%）为

鼻侧或鼻上方脱位，与国内外文献数据相近。

通常随着晶状体半脱位程度的不断加重，将引

起明显的屈光不正以及视力缺陷，治疗上多采用手

术治疗，目前常用术式为先经超声乳化术摘除脱位

的晶状体，后行 IOL缝线固定（由于晶状体悬韧带松

弛或断裂，单纯植入 IOL风险非常大），然而该术式

操作偏复杂且用时长，对患者玻璃体扰动大，因此

常常联合前段玻璃体切除手术［5］。众所周知，保证

植入 IOL的位置居中有助于术后在短时间内恢复患

者视力，为进一步治疗弱视提供良好基础；本组病

例术后 IOL位置均居中，未发现 IOL排斥反应、位置

明显偏移等情况，亦未发生眼内炎、黄斑水肿、视网

膜脱离、眼压持续过高或角膜内皮失代偿等并发

症。术后有 2例患者共 2眼发生短暂性眼压升高，

局部使用降眼压药物后眼压均能控制在正常范围

术前与术后1周对比，F=18.6，P＜0.001；术前与术后12个月对

比，F=34.7，P＜0.001。

表1 马凡综合征晶状体不全脱位手术前后BCVA情况

患眼

01
02
03
04
05
06
07
08
09
10
11
12
13
14
15
16
17
18
19
20
21
22
23
24
25
26
27
28
29
30
31
32
33
34
35
36
37
38
39
40

术前

0.01
0.05
0.20
0.15

眼前指数

0.02
0.05
0.12
0.20
0.15

指数/1m
0.02
0.08
0.06
0.15
0.20

指数/30 cm
指数/1 m

0.02
0.15
0.15
0.05
0.12
0.10
0.20
0.06
0.08
0.15
0.08
0.10

眼前指数

0.02
0.05
0.12
0.15

指数/50 cm
0.02
0.04

指数/30 cm
0.20

术后1周
0.25
0.30
0.50
0.50
0.20
0.25
0.30
0.40
0.40
0.30
0.20
0.25
0.30
0.20
0.50
0.60
0.20
0.20
0.25
0.30
0.30
0.40
0.50
0.30
0.50
0.25
0.30
0.40
0.30
0.40
0.20
0.30
0.30
0.50
0.80
0.30
0.30
0.25
0.20
0.80

术后12个月

0.60
0.80
0.80
0.80
0.30
0.50
0.50
0.50
0.80
0.70
0.25
0.30
0.40
0.40
0.80
0.90
0.25
0.30
0.40
0.50
0.50
0.60
0.70
0.60
0.80
0.50
0.60
0.70
0.50
0.60
0.30
0.40
0.40
0.70
0.80
0.40
0.50
0.40
0.30
0.90
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内，停用降压药物后眼压亦能长时间保持稳定，分析

术后眼压升高原因：①术中残留黏弹剂，随着房水循

环堵塞房角，导致房水排出受阻，造成眼压升高；②悬

吊人工晶状体与虹膜后表面接触，易引起虹膜脱色

素，脱落的色素颗粒以及术后前房渗出产生大量炎性

细胞堵塞小梁网，从而使得眼压升高；③小梁网炎性

反应降低房水滤过率而造成眼压升高；④IOL缝线固

定在睫状沟内，刺激睫状体引起水肿，促进了房水生

成；⑤手术操作复杂，手术创伤进一步加剧小梁网损

伤，也是引起眼压升高的一个重要原因。综上所述，

马凡综合征伴晶状体不全脱位患者术后发生短暂性

高眼压可能是上述因素共同作用的结果，同时也提示

马凡综合征患者房角功能存在缺陷可能。

近年随着显微手术技术的不断提高以及 IOL技

术的逐渐成熟，儿童马凡综合征伴晶状体不全脱位

手术切口亦越来越小，尤其是超声乳化手术的逐渐

广泛应用，再加上联合前段玻璃体切除手术，患儿

术后并发症也明显减少，手术更为安全有效，患儿

术眼反应轻，术后恢复快，且有学者认为超声负压

吸引较传统注吸更容易机械性清除残存的晶状体

上皮细胞，从而减少了后发性白内障的发生。但是

超声乳化术中液流扰动眼内组织会引起晶状体悬

韧带的进一步损伤，加重了晶状体脱位程度，且超

声乳化术中易出现玻璃体脱出、晶状体囊袋撕裂甚至

晶状体核、皮质坠入玻璃体等情况，因此对术者的手

术技巧要求较高［6］。将脱位的晶状体摘除或超声乳

化吸出后，将合适的 IOL缝线固定于睫状沟或巩膜处

成为近年来的主流手术方式。但是缝线降解将导致

IOL脱位，有报道该情况出现比例高达27％［7］。Gore⁃
tex是广泛用于心血管外科的非可吸收缝线，现作为

新的缝线材料应用于缝合固定 IOL，大大减少缝线

降解引起 IOL的再脱位，且与患者年龄以及手术随

访时间有着密切关系，一般患者越年轻、术后时间

越长，缝线断裂发生率越高，本研究可能由于随访

时间较短，暂未发现有缝线断裂造成晶状体脱位的

情况。本研究病例中有相当一部分患者术中出现

玻璃体脱出，分析原因大部分是由于术中对眼球施

加了一定压力，术中操作应尽量轻柔，上直肌吊线

不宜过紧，发现玻璃体脱出时术者应沉着冷静处

理脱出的玻璃体。随着玻璃体切割技术的成熟和

眼内显微器械的应用，玻璃体切割脱出的部分前

段玻璃体，使睫状沟缝线固定后房型 IOL这一术式

更安全有效，还能明显降低后发性白内障的发生

率［3］，因此本研究病例术后均采用玻切机切除部分

前段玻璃体。但与此同时，玻璃体切除手术又带

了新问题，比如扰乱眼内组织造成视网膜脱离

等。本组研究周期内所有患者均未发生视网膜脱

离等严重并发症，且术后 1周视力即有明显提高，

术后 12个月视力仍有进一步提高，故该术式短、中

期效果值得肯定，长期安全性和有效性仍然有待

进一步研究观察。
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