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Abstract
誗Iridocorneal endothelial syndrome ( ICE syndrome) is
one of the relatively rare clinical ocular diseases, of
which pathogenesis is not clear. The symptoms are
complicated, and the risk of blindness is very high.
Patients often see a doctor due to glaucoma, visual loss,
eye pain and abnormalities of the iris. Until recently
there is not any ideal method to treat the syndrome. In
clinical practice, doctors only have to treat the
complications of this disease, using medicine or
surgeries. This article will review the recent literature on
the treatment of ICE syndrome, at the same time to
identify the disease prone to misdiagnosis, to provide
help for the treatment of ICE syndrome.
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摘要
虹膜角膜内皮综合征( iridocorneal endothelial syndrome,
ICES)是临床上比较少见的眼部疾病之一,其发病机制尚
不明确,症状复杂,有很高的致盲率。 患者常因青光眼、

视力减退、眼痛和虹膜异常来就诊。 ICES 至今尚无理想
的治疗方法,临床上只能针对其并发症采取相应的药物、
手术治疗。 本文将对近期有关 ICES 治疗进展的文献进
行综述,同时对极易出现误诊的疾病进行鉴别,以期对
ICES 的治疗提供帮助。
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0 引言
摇 摇 虹 膜 角 膜 内 皮 综 合 征 ( iridocorneal endothelial
syndrome,ICES)是由 Yanoff[1]在 1979 年首次提出的一种
临床眼科疾病。 其病因、发病机制尚不清楚,目前有
Campbell 膜学说、缺血学说、炎症学说、神经嵴学说等。
本病呈慢性、进行性发展,对患者的危害很大。
1 ICES的一般特点
摇 摇 ICES 临床上常见于中青年女性,多单眼发病,可累
及角膜、前房角、虹膜,其临床症状复杂,常伴随青光眼的
发生。 角膜内皮细胞结构异常和前房角的改变是 ICES
的共同特点,ICE 细胞的发现为 ICES 的确诊提供了可靠
的依据[2]。 其主要临床类型主要有三种:(1)Chandler 综
合征:特点是角膜内皮异常,角膜水肿和雾状混浊;(2)
进行性虹膜萎缩:虹膜萎缩明显为 ICES 的主要特征,可
见虹膜洞,瞳孔移位和色素膜外翻,周边前粘连,异常的
角膜内皮出现;(3) Cogan -Reese 综合征 (虹膜痣综合
征):带蒂的色素性虹膜结节为其主要临床特点[3]。
2 治疗和预后
摇 摇 ICES 目前尚无理想治疗方案,目前临床上主要针对
角膜水肿和青光眼进行一系列的药物、手术治疗。
2. 1 角膜水肿的治疗
2. 1. 1 使用高渗盐水或其他高渗剂摇 通过使用高渗盐水
或其他高渗剂滴眼,如甘油、甘露醇等,使角膜脱水减轻
角膜水肿所带来的疼痛摩擦及不适感,减少角膜水肿所
带来的并发症如溃疡、感染。 临床上常用 20% 甘露醇溶
液静脉快速滴注,或用 50% 高渗糖点眼,无水甘油现已
较少应用。
2. 1. 2 角膜接触镜治疗 摇 可配戴软性角膜接触镜,并配
合抗生素及皮质类固醇滴眼治疗。 对身体状况不能手术
或不愿手术的患者,通过配戴亲水软性角膜接触镜治疗,
不仅机械地阻挡了眼部运动带来的直接摩擦,同时能使
滴入的抗生素充分持久地起作用,可以明显改善症状,有
效地抑制感染的发生,有利于角膜上皮的恢复,对年老体
弱等不适合手术的患者较为安全、有效。 李军等[4] 在多
种方案联合治疗新生血管性青光眼过程中,对于出现角
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膜大疱的患者,同时配戴高透氧性角膜接触镜治疗,疗效
显著。
2. 1. 3 角膜内皮细胞移植术 摇 对于严重的角膜水肿患
者,如果眼压控制良好且患者无眼底损害时,可考虑行穿
通性角膜移植术[5]。 角膜内皮细胞移植术( endothelial
keratoplasty,EK)使用健康捐赠者的内皮选择性地替代功
能失调的内皮,对于多次手术后眼压仍不能控制、角膜失
代偿时尤为适宜。 一份来自西方国家的报道中[6],23 例
EK 患者仅有 1 例由于排斥反应导致移植失败,随访结果
表明不剥除后弹力层的角膜移植术可实现良好的临床效
果,14 例行不剥除后弹力层的 EK 患者,其中 ICES 患者 2
例,其角膜水肿均在 1 ~ 4wk 内消失,移植片贴附良好,效
果安全理想。 以往的研究以白人为主,Quek 等[7] 通过
SNEC 移植数据库、Price Vision Group patient 数据库检索
到 1991 / 2011 年间接受了角膜移植术 ICES 者 29 眼,其
中 58. 6%的患者都是中国人,平均随访时间为 4a,考虑
到术后眼部结构完整性和降低术后散光,角膜后弹力层
剥除自动角膜刀取材内皮移植手术(Descemet stripping
automated endothelial keratoplasty,DASEK)提供了一个光
滑的供受体界面,能够快速和更好地恢复裸眼视力和最
佳矫正视力,且尚无术后排斥反应的报道[8],已经成为现
在 ICES 患者角膜移植术的首选类型。
2. 2 继发青光眼的治疗
2. 2. 1 药物治疗摇 早期可以采用降眼压的药物和中药治
疗。 可局部应用降眼压药物治疗,增加小梁网、葡萄膜巩
膜途径的房水外流,减少睫状体房水产生,如拟胆碱作用
药物、肾上腺素受体激动剂、茁-肾上腺素受体阻滞剂、碳
酸酐酶抑制剂、前列腺素衍生物及高渗剂等。 急性期应
配合全身使用抗氧化剂、自由基清除剂维生素 C 和维生
素 E 等保护受损的视神经。 另外,中西医结合治疗也取
得了很好的疗效。 杨玉青[9]报告 1 例诊断为 ICES 患者,
用 0. 5%噻吗心安眼药水配合白芍、珍珠母、远志、枣仁、
夜交藤、夏枯草等治疗,7d 后眼部疼痛有所缓解,眼压控
制良好,随症状加减 3mo 后症状消失。 张薇等[10] 在治疗
虹膜角膜内皮综合征患者给予右旋糖酐滴眼液、重组人
表皮生长因子衍生物滴眼液、盐酸卡替洛尔滴眼液滴眼,
维生素 C 和 10% 葡萄糖静滴,并根据中医辨证论治,给
予益气固表、除湿退翳的中药口服,经过治疗,患者自诉
视力有所提高,眼部疼痛减轻,眼压控制良好。
2. 2. 2 手术治疗摇 Chow 等[11] 在对澳大利亚和新西兰注
册的所有眼科医生关于青光眼引流设备 ( glaucoma
drainage devices,GDD)植入 872 份问卷调查中,被诊断为
ICES 患者占 55% ,大量的临床实践认为青光眼引流设备
植入术后控制良好,是治疗的最佳方式之一,目前已经非
常普遍地应用在澳大利亚和新西兰。 对于有广泛的虹膜
周边前粘连、眼压持续升高、用药治疗无效的患者,需尽
早施行滤过性手术降眼压治疗。 王晓冰等[12] 对收治的
ICES 继发青光眼的患者 10 例 12 眼均行复合式小梁切除
术,术后眼压降至正常范围内,其中 4 例患者眼压控制不
佳,需再次手术或进行 Ahmed 青光眼阀植入术;对于情
况严重的 1 例患者为了控制眼压,保护视野不被进一步
损害,进行睫状体光凝术,术后患者平均眼压降至
10mmHg,除 2 例患者视力降低,其他患者术后视力不变
或有所提高。 岳军[13] 报道了 9 例小梁切除联合羊膜植
入治疗 ICES 继发青光眼的患者,术后 1 例患者须加用局

部降眼压药,手术成功率为 66 . 7% 。 研究表明,通过
5-氟尿嘧啶、丝裂霉素等抗代谢药物抑制成纤维细胞增
生及胶原分泌可以显著提高青光眼手术治疗的成功率,
已得到大量临床证实[14-18]。 周柳红等[15] 运用复合式小
梁切除术联合抗代谢药物 MMC 治疗虹膜角膜内皮综合
征闭角型青光眼 4 例,成功率达 75% ,并发症率发生降
低,效果理想。 余克明[16] 报道了 11 例虹膜角膜内皮综
合征继发性青光眼的患者应用 MMC 治疗,随访 0. 5 ~
3a,成功率达到 54. 5% 。 Gedde 等[17] 研究表明,GGD 植
入联合丝裂霉素 C 治疗 ICES,提高了手术治疗的成功
率,是降低眼压的有效手术方法之一,ICES 患者手术后
可能导致局部炎症反应和纤维化,在前房注射组织纤溶
酶原激活物可以降低术后严重的纤维蛋白反应,降低术
后并发症的风险。 Hong 等[18] 首次报告一个 45 岁 ICES
女性患者,因内镜睫状体光凝术后纤维蛋白的反应导致
分流管阻塞和高眼压,在前房内注入组织型纤溶酶原激
活物(tissue polypeptide antigen,tPA),快速而有效地溶解
炎性纤维蛋白膜,成功地控制炎性反应和纤维化。 睫状
体光凝术能安全、有效控制虹膜角膜内皮综合征继发青
光眼,张恒丽等[19]通过使用睫状体光凝术治疗虹膜角膜
内皮综合征 10 眼,3 例视力提高,7 例视力无变化,术前
眼压需用可耐受最大剂量药物治疗,术后随访眼压平稳,
控制良好。 以上报道提示手术治疗对 ICES 患者有一定
的作用,但目前报道的病例较少,其手术效果、选择和改
进手术方法有待更多临床、实验研究和长时间的随访。
3 存在的问题
3. 1 角膜的改变摇 配戴角膜接触镜对角膜上皮会造成机
械性的压迫,角膜接触镜护理液也有一定的毒性,长期配
戴会造成角膜上皮组织水肿和缺氧,破坏上皮的结构和
功能,韩治华[20]应用共焦显微镜检查软性接触镜不同戴
镜时间角膜的变化,中央角膜基底细胞密度明显低于对
照组,同时出现营养状态降低和神经纤维的退化。
3. 2 手术成功率低 摇 手术成功率低主要存在两个问题:
(1)角膜移植生存率不高。 内皮代谢失调、移植排斥、其
他眼部手术后如玻璃体切除、硅油填充等,都影响角膜移
植的生存率[3,21]。 Yildiz 等[22]筛选出 45 例进行过 3 次以
上的角膜移植手术的患者进行随访,ICES 患者 4 例,尽
管对患者认真地术后管理,包括使用局部类固醇、局部环
孢霉素 A 和针对单纯疱疹病毒角膜炎预防性使用口服阿
昔洛韦,角膜平均生存时间仍不高,移植存活率与手术次
数成反比。 Quek 等[7] 对移植失败与角膜移植术类型术
后结果进行单变量分析,DSAEK 累积生存率和 PK 之间
没有显著差异,约 1 / 3 的 ICES 移植失败由于长期的术后
低眼压。 PK 和 DSAEK 术后都有内皮细胞的损失,但
DSAEK 术后角膜的移位率显著高于其他组,其移植后角
膜移位有待进一步研究[8]。 (2)治疗继发青光眼术后并
发症的发生。 自 1970 年代以来,引流性植入术在国内外
研制和应用取得了一定的疗效,但也引起很多并发症,包
括长期低眼压、浅前房、引流管阻塞、手术引流管放置不
当引起的角膜水肿、角膜大疱性病变以及白内障等,需行
补救性手术治疗[13,23]。 王晓冰等[12] 报道 12 例小梁切除
术后眼压恢复良好,1 例术后出现脉络膜脱离、芋度浅前
房的症状,需要进行进一步的治疗。 眼部手术史如小梁
切除术等增加了手术失败的危险因素[11-12]。
3. 3 误诊率较高 摇 北京同仁医院确诊的 65 例 ICES 患
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者,初诊正确率仅为 13% [3]。 Choi 等[24]报告了 1 例被诊
断为青光眼睫状体炎综合征(Posner-Schlossman,PS 综合
征)的患者,按 PS 综合征治疗几年无效,最终被证明有
ICES。 因 PS 综合征、异色睫状体炎和 ICES 在 Descemet
膜常产生类似的临床症状,在诊断时应进行详细地评价。
因此,当用传统降眼压药物不能很好控制眼压时,需要考
虑两种疾病可能相伴发生。 Teoh 等[25]认为 PS 综合征区
别于 ICES 主要特点是温和的前葡萄膜炎反复发作与高
眼压。 Zhao 等[26]回顾分析被诊断为 ICES 患者 10 例,2
例最终被确诊为后部多形性角膜营养不良 ( posterior
polymorphous dystroph,PPMD),Zhao 等认为 PPMD 在裂隙
灯下可见角膜内皮发生簇状、线状等改变,角膜内皮镜下
可见大片呈囊泡样病理黑区,而 ICES 在裂隙灯下可见音
波色反光,角膜内皮镜下可查到 ICE 细胞。 Bromley
等[27]认为 PPMD 与 ICES 需要进行组织病理学检查,在
共焦显微镜下 PPMD 有环形、条纹和裂缝的内皮表面异
常的存在,该研究提示共焦显微镜对确诊 ICES 具有重要
的意义。 虹膜黑色素瘤与 ICES 有类似的症状,Shields
等[28]报道了 71 例被误诊为虹膜黑色素瘤的 ICES 患者,
误诊率极高,需进行内皮成像来确诊。 ICES 在儿童身上
极为罕见,世界范围内目前仅有 2 例,Aponte 等[29] 报道
了 1 例不伴有高眼压或青光眼的 14 岁男孩患病。 由于
临床表现不典型,临床表现应与角膜内皮显微镜、共焦显
微镜、内皮成像等手段相结合以减少误诊。
4 小结
摇 摇 在 ICES 诊断上,ICES 与一些疾病的裂隙灯表现相
似,临床症状不典型,同时由于在临床上极其少见,认真
全面掌握疾病的要点,有助于治疗和疾病的预后。 早期
一般药物治疗配合中药治疗,可在一定程度上减轻不适
症状,降低眼压,这为我们对 ICES 的治疗提供了新的思
路。 后期一般采取手术治疗,手术结果与良好的临床试
验设计、合适的手术方式选择密切相关,DASEK 可以更
快地恢复裸眼视力降低散光,青光眼手术联合抗代谢药
物在一定程度上提高了手术的成功率,如何进一步提高
手术成功率、减少并发症的发生率,在手术方式的选择需
进一步积累更多的病例经验以及长期随访观察。 需要对
ICES 发病机制、临床特点进行进一步的研究和探讨,以
期获得更全面和深入的认识来指导临床实践。
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