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先天性角膜混浊（congenitalcornealopacities，CCO）是一种儿童罕见但后果严重的

致盲性眼病
[1-3]

。CCO 发病率约为 1.4‰，即使在行穿透性角膜移植手术的患儿中也仅有 13％

是由 CCO 引起的[4]。CCO 临床表现各异，存在多种临床类型，除角膜混浊外还存在多种眼部

及全身异常的情况
[5-6]

。如果得不到正确的诊疗，CCO 将导致不可逆性的形觉剥夺性弱视，严

重影响患儿的视觉发育以及整体发育
[7-8]

。本科接诊 1 例先天性角膜浑浊患儿并行透性角膜

移植术，现报道如下。

临床资料

一、一般资料

患者男，10 月，（家属代诉）发现患儿自出生双眼黑发白，无眼红、眼部分泌物增多

等眼部不适，无头晕、恶心、呕吐等全身症状，为求进一步治疗，遂来我院就诊。无药物、

食物过敏史，既往体健。否认其他疾病史及家族遗传病史。

二、检查

普通视力检查：不配合。眼压：双眼 Tn；眼球运动：右眼：各方向运动无受限，上下

往返运动，左眼：各方面运动无受限，上下往返运动，追光反应迟钝，双眼光定位不配合。

裂隙灯检查：双眼全角膜混浊，直径约 7*7mm 大小，前房窥不清，虹膜窥不清，瞳孔隐约可

见圆，晶状体窥不见，玻璃体窥不见；眼底窥不见（图 1）。眼前节 OCT：双眼角膜表面欠

光滑，角膜内皮细胞层欠光滑，角膜后表面可见片状高反射信号（图 2）。心肺听诊未见明

显异常。化验结果未见明显异常。

图 1 患儿初诊裂隙灯眼前节像

图 2 患儿初诊眼前节 OCT
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三、诊断及鉴别诊断

诊断：1.双眼先天性角膜浑浊 2.双眼眼球震颤

鉴别诊断：1.先天性内皮细胞营养不良：该病多为常染色体隐形遗传，出生时即发病，

双眼呈弥漫性角膜水肿，角膜变厚，可出现程度不同的角膜水肿，尤以中央部明显，常伴内

斜视与眼球震颤，角膜横径不大。眼压多正常，很少出现角膜上皮糜烂和大泡性角膜病变，

显性遗传较少见，此型出生时角膜透明，在 1岁左右时发病，角膜水肿缓慢进展，可有疼痛，

畏光。2.婴幼儿型青光眼：又名水眼，多在 1岁内出现症状，常为双侧，该病早期有畏光流

泪和眼睑痉挛。角膜水肿，开始时仅有角膜上皮水肿，病情进展后，基质层也受累出现混浊，

常伴角膜扩大（大于 13mm），前房角发育异常，因此眼压升高，导致视乳头凹陷及萎缩。

晚期角膜更为混浊，眼球扩大，使前房更深，晶状体韧带变脆弱，出现晶状体半脱位，虹膜

震颤，视乳头凹陷明显且不可逆。

四、治疗

鉴于该患儿年龄较小，眼部检查配合欠佳，无法查看晶体、前房、及虹膜情况，充分与

家属沟通后，行右眼穿透性角膜移植术（PK），且术中查看眼部结构。

手术方式：用 5.5mm 环钻以角膜病变为中心钻透角膜，取下环切掉的角膜组织，前房内

注入医用透明质酸凝胶，可见下方虹膜与角膜前粘连，用虹膜恢复器分离房角，用锋利的

6.5mm 角膜环钻切割植片，内皮面涂以粘弹剂，将表层角膜植片镶嵌在植床，一次性使用无

菌医用海绵擦干植床周边多余水分，供体角膜植片用 10-0 非吸收性外科缝合线（尼龙线）

固定在 12、3、6、9点固定，间断深板层缝合 16 针，术毕，佩戴绷带镜。

术后用药：醋酸泼尼松龙滴眼液、点右眼、4/日，加替沙星眼用凝胶、点右眼、4/日，

重组牛碱性成纤维细胞生长因子眼用凝胶（贝复舒）点右眼、4/日，他克莫司滴眼液、点右

眼、4/日。

五、治疗结果、随访及转归

患者术后 7天复查植片在位，植片透明，值片与植床对合良好，缝线在位无松弛。追光

反应灵敏。患者持续随访中（图 3）。

图 3 患儿右眼术后 7天复查

讨论

角膜移植手术是解决患儿重度角膜混浊、避免角膜盲的唯一方法。根据患儿眼部的发育

情况，选择适当的角膜移植手术时机。建议在患儿能够耐受全身麻醉的情况下尽早行角膜移

植手术，促进视觉发育，降低弱视程度。有条件者可在出生后 3个月内行手术治疗。通常不

考虑同期植入人工晶状体，因摘除晶状体可加重前葡萄膜的炎性反应，故原则上不同期摘除

晶状体，若术中发现晶状体明显混浊、晶状体破损或晶状体与角膜粘连等，可同期摘除晶状

体。

术前应充分与家属沟通以下方面内容：1）手术预期：充分告知患儿家长角膜移植手术

可能的获益和风险。儿童角膜移植手术失败率高，有再次手术的可能，而再次角膜移植手术

的成功率可能更低。穿透性角膜移植术失败后，角膜混浊可能比术前更明显。2）视力预期：

向患儿家长详细说明术后视力，强调儿童视觉尚处在逐渐发育过程中，角膜移植手术的视力

预后无法精确评估。强调术后屈光矫正和视力康复训练的重要性。3）患儿配合：向患儿家

长强调术后护理、用药依从性和密切随访的重要性。患儿家长须做好长期承担责任的准备，

并权衡手术获益与经济、精力支出。建议患儿家长保存术前和术后眼部外观照片，以利于精

准评价角膜的恢复情况。

术后常规用药为眼部使用抗生素、糖皮质激素和免疫抑制剂。抗生素：建议使用第 4
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代氟喹诺酮类滴眼液，使用至角膜上皮完全愈合且稳定。糖皮质激素：是控制术后眼部炎性

反应、防治免疫排斥反应的一线用药，给药浓度、用药频次和疗程应根据角膜移植手术的类

型、术后时间和免疫排斥反应程度确定。术后早期应局部使用强效糖皮质激素，如地塞米松

或醋酸泼尼松龙滴眼液，每日 3～4 次；术后 1 个月后可根据眼部情况逐步改用中低效果糖

皮质激素，如氟米龙滴眼液，每日 3次，半年后逐步减少用药频次。使用糖皮质激素过程中

须定期监测眼压，高度重视激素性青光眼、白内障等不良反应。免疫抑制剂：如他克莫司或

环孢素滴眼液，每日 4 次，半年后逐渐减量至每日 2～3 次[10]。

术后角膜拆线：儿童角膜移植手术后的拆线时间与成人差异较大，年龄越小拆线时间越

早。1 岁以内患儿一般在术后 4～6 周拆线，1～2 岁患儿术后 6～8 周拆线，2～3 岁患儿术

后 2～3 个月拆线，4～6岁患儿术后 3～4 个月拆线，7～9 岁患儿术后 4～6 个月拆线。一旦

发现缝线松动应及时拆除。建议在全身麻醉下进行拆线。拆线时通常不考虑进行散光调整
[10]
。

大多数儿童角膜移植手术失败发生在术后 1年内，这期间密切随访十分必要。复诊时间

一般为术后 1 d、1 周、2周、4周，之后半年内根据病情每月复查 1 次，半年后改为 2～3

个月复查 1 次。患儿一旦出现眼红、眼痛、哭闹不睁眼或角膜呈灰蓝色等，应立即就诊，

重点考虑角膜植片发生免疫排斥反应或感染的可能性。
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