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内容概要

《视网膜图谱》全书共分15章，详细介绍了正常眼底，遗传性脉络膜视网膜营养不良、儿童眼底病、
炎症病变和感染、视网膜血管性疾病、变性类疾病、肿瘤、黄斑病变、外伤性脉络膜视网膜病变、视
网膜周边变性和视网膜脱离、眼科手术并发症、脉络膜视网膜毒性、视神经先天异常等。
全面收集了常见与罕见眼底病病例图片并做了完美的学术加工。
书中精美的图片、言简意赅的解读、章节后所推荐的延伸阅读材料等都将会给读者留下极为深刻的印
象。
该图谱包含了全部最新的影像学方法，包括光相干断层扫描，吲哚青绿血管造影，荧光血管造影以及
眼底自发荧光等，从不同角度解读各种眼底病变，使读者可以了解到发展中的各种尖端影像学技术。
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第1章正常眼底 第2章遗传性脉络膜视网膜营养不良 第3章儿童眼底病 第4章炎症 第5章感染 第6章视网
膜血管性疾病 第7章变性类疾病 第8章肿瘤 第9章黄斑区纤维增殖。
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章节摘录

版权页：   插图：    黏多糖贮积症 黏多糖贮积症是～组遗传性溶酶体贮积病，是由于酶的缺陷引起的
葡糖氨基葡聚糖降解障碍导致的。
已经确定了7个不同的临床类型和许多亚型，其中Hurler综合征（MPSⅠH）最严重。
除了Hunter综合征（MPSⅡ）为X—连锁隐性遗传外，其余都呈常染色体隐性遗传模式。
它们有着许多相同的临床特点，包括面貌粗陋、骨骼畸形、智力低下、听力丧失、皮肤黑色素沉积、
肝脾肿大和心肺功能异常，一般在经历一段时间的正常发育后就出现生理或者精神上的异常，但各亚
型的严重程度和预期寿命各不相同。
一般根据临床表现即可作出诊断，尿液测试可发现黏多糖含量增加，酶分析可进一步确诊。
眼部最常见的表现是角膜云翳，可见于除MPSⅡ外的大多数亚组，其他表现还有视神经萎缩、青光眼
和视杆～视锥细胞性视网膜变性（视杆细胞受累大于视锥细胞）。
眼底外观和ERG的异常之间无相关性。
视网膜血管变细和血管鞘可能存在，但它们往往被眼底色素的变化掩盖。
视网膜改变只见于MPSⅠ、Ⅱ和Ⅲ型，由硫酸乙酰肝素积聚导致。
组织病理学可见视网膜色素上皮和神经节细胞中纤维颗粒包涵体和膜层包涵体。
 黏多糖贮积症Ⅰ型 MPS Ⅰ（Hurler综合征，Scheie综合征和Hurler_Scheie综合征；MPS Ⅱ H，Ⅰ S，Ⅰ
HS）是由位于染色体4p16.3位点的α—L—艾杜糖醛酸酶缺陷所引起的乙酰肝素和硫酸皮肤素蓄积导致
的。
Huder综合征的患儿在出生时正常，1岁以内出现特有的严重的生长和智力发育迟缓，并在10岁前死亡
。
Scheie综合征患儿的全身表现较轻，但没有生长和智力发育迟缓，寿命可正常。
这两种亚型均有角膜内晶体沉着所致的浑浊，并呈进行性发展，导致畏光和视力下降。
还可见视网膜变性、视神经肿胀和青光眼。
 黏多糖贮积症Ⅱ型 MPSⅡ（Hunter综合征A，B；MPS Ⅱ A，Ⅱ B）呈X一连锁隐性遗传，主要影响男
性，是由染色体xq28上的硫酸艾杜糖醛酸酯缺陷引起乙酰肝素和硫酸皮肤素蓄积导致的。
共有两个亚型：婴儿型类似Hurler综合征，而较轻的类型类似Scheie综合征。
可见视网膜变性，但没有角膜云翳。
 黏多糖贮积症Ⅲ型 MPS Ⅲ（Sanfilippo综合征A，B，c，D；MPSⅢA，ⅢB，ⅢC，ⅢD）的特点是严
重的中央神经系统变性、进行性痴呆、攻击行为、多动和癫痫发作，但只有轻微的躯体疾病，包括中
度爪形手和巨大内脏，很少有角膜云翳和骨骼变化。
有四种不同类型的Sanfilippo综合征，它们是由不同的酶缺陷引起硫酸乙酰肝素蓄积导致的。
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