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Abstract
誗 AIM: To summarize clinical characteristics and
pathogenesis of iridocorneal endothelial syndrome ( ICE)
and investigate the treatment and prognosis.
誗METHODS: The clinical data of 12 cases (12 eyes) who
received treatment in southwest hospital during Jun. 2007
to Feb. 2015 were analyzed retrospectively. The essential
progressive atrophy of iris included 7 eyes, Chandler
syndrome included 3 eyes, Congan - Reese syndrome
included 2 eyes.
誗RESULTS: A total of 8 eyes were carried out once or
multiple filtration surgery; 4 eyes were treated with
glaucoma valve implantation. Postoperative follow - up
time ranged from 15mo to 5y with the average of 30mo.
Three months to 16mo after the surgery, the intraocular
pressure of 4 patients were elevated again. Postoperative
intraocular pressure was poorly controlled.
誗CONCLUSION:ICE syndrome is a group of clinically rare
and serious eye disease. The excessive proliferation of
ICE cells causes the existence of the corneal endothelial
cells adhesion to the chamber angle and iris surface,
which cause iris atrophy, secondary glaucoma, corneal
endothelial decompensation. Currently, glaucoma
filtration surgery and glaucoma valve implantation can
only control intraocular pressure for several months, but
the long-term prognosis is poor.
誗KEYWORDS: corneal endothelium; corneal endothelial
decompensation; iris; secondary glaucoma
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摘要
目的:分析虹膜角膜内皮综合征( iridocorneal endothelial
syndrome,ICE 综合征)的临床特点及发病机制,探讨其治
疗及预后。
方法:选择 2007-06 / 2015-02 在第三军医大学附属西南
医院住院治疗的 12 例 12 眼 ICE 综合征患者,其中原发性
进行性虹膜萎缩 7 眼,Chandler 综合征 3 眼,Congan-Reese
综合征 2 眼。 对所有患者的临床资料进行回顾性分析及
随访。
结果:所有患者中,8 眼行一次或多次滤过手术,4 眼仅行
青光眼阀门植入术。 术后随访时间为 15mo ~ 5a,平均
30mo。 12 眼患者中,4 眼抗青光眼术后眼压升高的时间
为 3 ~ 16(平均 10)mo,远期观察眼压控制不佳。
结论:ICE 综合征是一组临床上比较少见的严重眼病,其
基本病变为角膜内皮层存在的 ICE 细胞过度增生导致房
角粘连、虹膜萎缩及继发性青光眼等,目前青光眼滤过手
术及青光眼阀门植入术只能在术后早期控制眼压,但远期
效果不佳。
关键词:角膜内皮细胞;角膜内皮失代偿;虹膜;继发青
光眼
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0 引言
摇 摇 虹膜角膜内皮综合征(iridocorneal endothelial syndrome,
ICE 综合征)是一组临床上比较少见的严重眼病,其基本
病变为角膜内皮层存在的 ICE 细胞过度增生导致房角粘
连、虹膜萎缩或前粘连、瞳孔变形移位、角膜内皮失代偿及
继发性青光眼等,其具体发病机制目前尚不明确,预后较
差。 现将 2007-06 / 2015-02 在第三军医大学附属西南医
院住院治疗的 12 例 12 眼 ICE 综合征患者的临床资料进
行回顾性分析及随访,以探讨 ICE 综合征的临床特点、发
病机制、治疗及预后。
1 对象和方法
1. 1 对象摇 选择 2007-06 / 2015-02 在第三军医大学附属
西南医院住院治疗的 12 例 12 眼 ICE 综合征患者,均累及
单眼,其中女 9 例,男 3 例,男女比例约 1 颐3;年龄 36 ~ 72
(平均 52. 6)岁;12 例患者的病程持续 2 ~ 11(平均 6. 7)a。
其中原发性进行性虹膜萎缩 7 眼(图 1),Chandler 氏综合
征 3 眼(图 2),虹膜痣综合征(Congan-Reese 综合征)2 眼
(图 3)。
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图 1摇 原发性进行性虹膜萎缩患眼外观,可见虹膜不同程度的萎缩,伴虹膜裂孔及瞳孔变形。
图 2摇 Chandler综合征患眼外观,可见角膜水肿,上皮缺损伴大泡形成。
图 3摇 Congan-Reese综合征患眼外观,可见虹膜表面多数色素性结节,瞳孔变形色素膜外翻合并角膜水肿。
图 4摇 原发性进行性虹膜萎缩患眼房角镜检查示房角不同程度前粘连。

1. 2 方法摇 本组患者术前经各项常规临床检查,同时行共
聚焦显微镜、前节 OCT 检查房角、眼前节彩照、房角镜检
查。 患者入院后先经过常规抗青光眼药物治疗(联合使
用 2 ~ 3 种抗青光眼眼液),均不能控制眼压至正常水平,
因此所有患者均行抗青光眼手术治疗(滤过手术或青光
眼阀门植入术),术后 1、3、6mo,1、2a 常规随访患者术眼视
力、眼压、裂隙灯显微镜、角膜内皮镜及眼前节彩照。
2 结果
2. 1 患者一般资料 摇 患者 12 眼均并发继发性青光眼,周
边虹膜不同程度前粘连,房角狭窄(图 4),继发性青光眼
病程均呈慢性发展经过,眼压 31. 2 ~ 62. 7 (平均 45. 3)
mmHg。 3 眼由于角膜内皮失代偿发生大泡性角膜病变,2
眼伴发虹膜痣,10 眼出现不同程度的虹膜萎缩、瞳孔变形
或移位。 共聚焦显微镜检查提示,ICE 综合征患者角膜内
皮细胞面积变异大于正常,细胞密度小于正常,细胞及细
胞核呈多形性,很多细胞含有多个核(图 5、6)。 前节 OCT
提示,前房角有膜性物质存在,该膜性物质是 ICE 细胞分
泌形成的,造成虹膜前粘连,房角阻塞(图 7)。
2. 2 治疗结果摇 患者 12 眼中,5 眼(42% )行 1 次小梁切除
术(图 7、8),术中联合使用丝裂霉素 C (Mitomycin C,
MMC),术后 4 眼眼压正常,1 眼术后 3mo 眼压再次升高,
联合药物治疗眼压仍控制不佳,但患者放弃再次手术治
疗。 3 眼行 2 次滤过手术(25% ),术后 6mo 内眼压控制尚
可,但 6mo 后眼压均控制不佳,其中 1 眼采用氟尿嘧啶行
滤过泡针剥术仍不能控制高眼压,遂放弃治疗;1 眼行青
光眼阀门植入术,术后 8mo 内眼压控制尚可,但之后眼压
再次升高。 4 眼仅行青光眼阀门植入术(图 9),房角镜观
察青光眼阀口通畅(图 10),前节 OCT 检查提示青光眼阀
管位于结膜下,管腔通常(图 11)。 12 眼患者中,4 眼术后
眼压再次升高,再次眼压升高的时间为 3 ~ 16 (平均
10)mo。
3 讨论
摇 摇 ICE 综合征多见于中青年女性,一般单眼发病,不伴
有遗传倾向,很少有家族史,是一组多伴有继发性进行性
闭角性青光眼的疾病,临床报道继发性青光眼的发病率为
45% ~ 80% [1],包括 Chandler 综合征、原发性虹膜萎缩、
Cogan-Reese 虹膜痣综合征三种临床类型,表现为角膜内
皮异常、广泛的虹膜基质萎缩、广泛的周边虹膜前粘连、房
角关闭及继发性非瞳孔阻滞性青光眼。 目前其发病机制
尚不明,其中包括 Campbell 膜学说、缺血学说、神经嵴细
胞学说、病毒 ( E - B 病毒、单纯疱疹病毒 ) 感染学说
等[2-4],大多数学者认同 Campbell 膜学说,认为是角膜内
皮异常增生,越过开放的前房角,覆盖在虹膜表面,收缩牵

图 5摇 正常人内皮细胞大小均匀一致,核明显,平均内皮细胞密
度为 2301. 5 个 / mm2,面积为 360. 2滋m2。
图 6摇 ICE患者角膜内皮细胞呈上皮外观,细胞及细胞核呈多形
性,很多细胞含有多个核(白箭头),平均内皮细胞密度为 685. 1
个 / mm2,面积为 1050. 3滋m2。

拉,致虹膜周边前粘连,瞳孔变形,虹膜裂孔形成,同时发
生继发性青光眼[5-6]。
摇 摇 ICE 综合征继发青光眼早期可用药物治疗,但远期效
果不佳,为了尽量保存现有的视力及视野,大多数学者认
为需早期行滤过手术,国内外文献报道手术成功率较低,
Shields 等[7]报道 ICE 综合征继发青光眼行小梁切除术的
成功率为 69% ,国内李志辉[8]报道成功率为 56% ;周柳红
等[9]报道行复合式小梁切除术,术中联合使用抗代谢药物
MMC 可提高手术成功率达 75% ;汪晓宇等[10] 报道行
Ahmed 青光眼阀植入术手术成功率为 80% 。 本组病例
中,有 5 眼行 1 次小梁切除术,术中联合使用 MMC,3 眼行
2 次滤过手术,4 眼仅行青光眼阀门植入术,4 眼患者术后
眼压再次升高的时间为 3 ~ 16(平均 10)mo。 以往文献报
道,ICE 综合征继发青光眼行手术治疗之所以成功率低的
主要原因有两个:(1)术后异常内皮细胞仍继续生长、移
行侵入滤过泡、角巩膜术区,导致滤过通道阻塞;(2) ICE
患者多发于青中年女性,由于较年轻、术后结膜下纤维化
明显,易形成瘢痕。 即使是施行 Ahmed 青光眼阀植入术,
术后由于引流盘周围易形成瘢痕,房水引流受阻,绝大部
分患者远期眼压仍不能得到较好的控制[10]。 故 ICE 综合
征继发性青光眼为一种难治性青光眼,预后差,术后需长
期随访。
摇 摇 ICE 综合征中的 Chandler 综合征早期即易累及角膜
内皮造成角膜水肿混浊,治疗上早期建议采用高渗液体或
戴软性角膜接触镜改善症状[11],如药物不能控制,需行穿
透性角膜移植手术治疗;术后早期效果可,但多数患者因
术后异常内皮细胞继续生长破坏植片正常角膜内皮,远期
往往再次出现角膜内皮失代偿[12]。 近年来,自动化后弹力
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摇 摇 摇 摇 图 7摇 小梁切除术前鼻侧虹膜前粘连,角膜轻度水肿。
摇 摇 摇 摇 图 8摇 小梁切除术后 2a,上方滤过泡扁平。
摇 摇 摇 摇 图 9摇 ICE患者阀门植入术后眼前节照相。

图 10摇 房角镜下观察 ICE患者阀门植入术后阀口通畅。

图 11摇 前节 OCT观察 ICE患者青光眼阀门植入术后阀管通畅。

层剥除联合内皮移植手术( Descemet stripping automated
endothelial keratoplasty,DASEK)以及飞秒激光辅助的角膜
内皮移植术逐渐成为 ICE 综合征角膜内皮失代偿患者的
首选治疗方式,术后角膜散光程度低,视力预后佳[13-15]。
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