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　　福格特小柳原田综合征（ＶｏｇｔＫｏｙａｎａｇｉＨａｒａ
ｄａｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＶＫＨＳ）是一种累及全身多个系统、非
传染性免疫炎症性疾病，与 Ｔ细胞介导的自身免疫
调节失衡有关。在疾病早期，ＶＫＨＳ患者往往只表
现出眼部症状、全葡萄膜炎、脑膜刺激征、听力下降

以及皮肤和毛发改变。该病有反复发作倾向，发病

迅速，且在以往的相关病例报道中，与视力下降相关

的较多，而与听力下降相关的相对较少。本文报道

２例合并耳部症状的 ＶＫＨＳ病例，以提高临床医生
对该病的认知。

１　临床资料

１．１　病例１
患者，男，２２岁，因双耳听力下降伴耳鸣１年入

院。患者１年前因出现双耳听力下降伴耳鸣１ｄ，于
外院就诊，行纯音听阈测定，双耳均提示感音神经性

听力下降，右耳骨导平均听阈为６３ｄＢ，气导平均听
阈为７１ｄＢ；左耳骨导平均听阈为５８ｄＢ，气导平均
听阈为６５ｄＢ；声导抗示双耳Ａ型图；考虑为双耳特
发性突聋，予以营养神经、高压氧对症治疗７ｄ，双耳
耳鸣有缓解，听力无明显好转，复查听力为双耳全

聋。６个月前因双眼视力下降伴右眼胀痛２个月于
外院就诊，患者自觉有眼前移动黑影遮挡感，无眼前

闪光感，无视物变形，无复视。辅助检查：双眼视力

０．０１，眼部 Ｂ超提示右眼后极部可见膜性病变附
着，眼底病变；左眼玻璃体内较多光点，眼底回声稍

粗糙，玻璃体积血，眼底病变。眼底血管造影

（图１）：右眼瞳孔小，屈光介质浑浊，视网膜散在微

血管瘤，毛细血管扩张。视盘大片新生血管。左眼

窥不清。外院诊断：①左眼玻璃体积血；②双眼并发
性白内障；③双眼瞳孔闭锁；④葡萄膜炎（色素膜
炎）；⑤Ⅱ型糖尿病。先后行双眼激光虹膜周切术、
左眼玻璃体腔注药术（康柏西普０．０８ｍＬ）、前房穿
刺术、双眼玻璃体前部切除术、光凝术、球结膜下注

射地塞米松、视网膜前膜剥膜术、白内障超声乳化

术、同期人工晶体植入术。术后患者双眼视力恢复

至０．０８。
自１年前患者出现突发性聋并经过治疗后，听

力未见好转甚至下降，为求诊治入住我科，入院后完

善相关检查，听性稳态反应检查提示双耳极重度听

力损失，听性脑干反应检查提示双耳９９ｄＢｎＬ未引
出听性脑干诱发波，声导抗示双耳 Ａ型图，纯音听
阈测定双耳未测出（图２），耳声发射双耳均末通过。
颞骨 ＣＴ、内听道 ＭＲＩ均未见明确异常。患者近期
出现部分头发斑白，综合患者既往病史、临床表现及

辅助检查考虑诊断为 ＶＫＨＳ。患者有糖尿病史，拒
绝激素治疗，有强烈通过手术改善听力意愿，且术前

检查未见明显内耳畸形，故有人工耳蜗植入术指征，

遂患者于２０２３年３月行右侧人工耳蜗植入术，术中
见鼓阶起始部骨化，磨骨至暴露鼓阶未骨化处，顺利

经圆窗植入人工耳蜗，术后电极反应可，听力恢复显

著，纯音听阈检查各频率均可引出（图３），患者属于
语后聋类型，言语康复训练后患者吐词清晰，随访到

目前为止，眼部情况稳定，未诉眼部胀痛等不适。

１．２　病例２
患者，女，４４岁，因双眼视力下降２年，双耳听力

下降伴耳鸣１月余而入院，入院诊断为双耳突发性特
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异性听力下降。患者２年前无明显诱因出现视物模
糊、眼干眼痒不适感，伴头痛、头晕，无发热畏寒，在当

地医院诊断为双眼葡萄膜炎。１个月前无明显诱因
出现双耳听力下降，伴耳鸣，呈高调“嗡嗡”声，无眩

晕、恶心、呕吐等不适。入院查体：双耳外耳道通畅，

鼓膜完整，标志清楚。眼科检查：右眼视力０．２５，左眼
视力０．３。非接触眼压１４ｍｍＨｇ，双眼玻璃体可见积
血。右眼结膜不充血，角膜透明，前房深浅正常，瞳

孔７ｍｍ（药物性散大），晶状体前囊可见色素。双
眼造影（图４）早期黄斑区及后极部脉络膜有大量散
在大小不等低荧光灶，中期开始低荧光灶周围脉络

膜渐有不规则形状淡荧光积存，晚期同背景荧光稍

减弱，视盘晚期边界不清。考虑双眼ＶＫＨＳ。
纯音听阈测听提示双耳极重度感音神经性听力

下降，听性稳态反应检查提示双耳极重度听力损失。

听性脑干反应检查提示双耳９８ｄＢｎＬ未引出听性脑
干诱发波，耳声发射报告双耳均末通过（图５），声导
抗示双耳Ａ型图，颞骨乳突 ＣＴ、内听道核磁共振均
未见明显异常。

予以甲钴胺营养神经、耳后局部注入甲泼尼龙

等对症治疗，治疗５ｄ后复查纯音听阈，听力未见明
显好转。患者因个人原因拒绝进一步治疗，且要求

出院，后期随访患者听力未有明显好转。

２　讨论

ＶＫＨＳ是由瑞士眼科医生 ＡｌｆｒｅｄＶｏｇｔ首次定

义，随后日本医生ＹｏｓｈｉｚｏＫｏｙａｎａｇ和ＥｉｎｏｓｕｋｅＨａｒａ
ｄａ进一步完善其特征，因此被命名为 ＶＫＨＳ［１］。目
前的研究认为，ＶＫＨＳ是一种非传染性免疫性疾病，
其发病机制涉及 Ｔ细胞介导的针对黑色素细胞的
免疫反应。环境因素与免疫遗传因素共同作用于疾

病的发生，其中免疫源性因子可分为人白细胞抗原

相关和非人白细胞抗原相关两大类。ＨＬＡ、ＩＬ１２Ｂ、
ＴＮＦＳＦ和 ｍｉＲ２０ａ５ｐ基因的变异与 ＶＫＨＳ显著相
关，且不同种族的亚等位基因与 ＶＫＨＳ的关联存在
差异，其确切的遗传基础尚未完全明确。此外，环境

因素，包括某些病毒感染，如 ＥＢ病毒、巨细胞病毒
感染，也有可能是ＶＫＨＳ的触发因素［２］。

ＶＫＨＳ是一种罕见的自身免疫性疾病，其特征
包括慢性肉芽肿性双侧葡萄膜炎、皮肤病变、听觉障

碍和神经系统侵犯。该病在亚洲和美洲原住民中较

为常见，而白种人和黑种人中较为少见［３］。在日

本，ＶＫＨＳ约占所有葡萄膜炎病例的 ７％［４］。眼部

症状通常较为明显，可出现渗出性视网膜脱离、脉络

膜炎、脉络膜视网膜炎、视乳头炎和视神经视网膜

炎，严重者甚至可能导致失明。此外，患者还可能伴

有头痛、头晕、颈强直等神经系统症状或听力障碍、

耳鸣等耳症状。

本文病例采用 Ｒａｏ等在 ２００７年提出的国际
ＶＫＨＳ诊断标准进行诊断，该标准将 ＶＫＨＳ分为完
全型、不完全型和可疑型。诊断标准包括：①葡萄膜
炎初发前无眼外伤或眼手术史；②临床与实验室检
查排除其他病因的葡萄膜炎；③双眼累及；④有神经
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症状（脑膜痉挛，表现为头晕、发烧、头痛、恶心、腹

痛、颈部和背部僵硬，或这些因素的组合）、听觉症

状（听力下降或耳鸣等）或脑脊液细胞增多：⑤中枢
神经系统或眼部症状后出现皮肤、毛发改变，包括白

癜风、脱发及白发。完全型 ＶＫＨＳ必须符合上述
５种标准。不完全型ＶＫＨＳ至少符合标准① ＋② ＋
③条，并出现④或⑤中的１个，可疑 ＶＫＨＳ（单独出
现眼部疾患）必须符合标准① ＋② ＋③。结合患者
临床表现、辅助检查等进行综合评估排除其他眼病

后方可确诊。本文报道２例患者均确诊双眼葡萄膜
炎并排除其他病因所致，葡萄膜炎初发时无眼外伤

或眼手术史，有神经系统症状或听觉症状，均符合标

准①＋②＋③＋④。病例２患者不完全型ＶＫＨＳ诊
断明确，病例１患者还具有葡萄膜炎后的皮肤症状，
故符合完全型ＶＫＨＳ的诊断。

目前，大剂量糖皮质激素是 ＶＫＨＳ初发者的首
选药物［５］。治疗原则是尽早用药、确保足够剂量并

维持半年以上［６］。早期系统性应用糖皮质激素或

免疫抑制剂对控制病情、预防眼科合并症和降低致

残率至关重要［７］，但存在较大副作用［８］。随着临床

研究进展，发现脉络膜上注射曲安奈德［９］、玻璃体

腔内甲氨蝶呤联合氟罗沙星注入［１０］、阿达木单

抗［１１］辅助治疗等新疗法效果显著。如患者已出现

重度及极重度感音神经性聋，保守治疗效果欠佳，可

考虑人工耳蜗植入术，改善患者听力。本文病例１
患者采用人工耳蜗植入手术治疗改善听力，但术前

需做好充分的预案，若采取人工耳蜗植入术提高听

力，术前需对患者内耳是否存在畸形及毛细胞功能

进行评估，选择最佳手术入路。针对眼部症状，病例

１患者采用了人工晶体植入术等外科手术治疗，术
后视力恢复至０．０８，眼部不适缓解，因患者患有糖
尿病，且患者自身有手术意愿，考虑激素带来的血糖

升高效应，故未采取全身激素冲击疗法。病例２主
要采取保守药物对症治疗，患者因个人经济原因拒

绝全身使用糖皮质激素及非甾体类抗炎药物、免疫

抑制剂类药物联合治疗。以局部妥布霉素地塞米松

滴眼、利多卡因联用甲泼尼龙局部耳后给药为主，治

疗效果欠佳。

ＶＫＨＳ是一种累及多系统的疾病，其初始症状
多样且特异性较低，导致患者可能因眼部、耳部、皮

肤或中枢神经系统的不适而就诊，这增加了误诊的

风险［１２１４］。医生要熟悉与 ＶＫＨＳ类似的其他多系
统疾病，如 Ｓｕｓａｃ综合征［１５］、Ｃｏｇａｎ综合征［１６］、白塞

病［１７］的典型症状。例如，Ｓｕｓａｃ综合征的典型表现

包括急性脑病、视网膜分支动脉闭塞和低 －中频为
主的感音神经性听力下降，眼底荧光血管造影可见

特征性的视网膜分支动脉闭寨和长片状小动脉壁高

荧光显像和 Ｇａｓｓ斑。而 Ｃｏｇａｎ综合征的典型表现
包括：①眼部的非梅毒性基质性角膜炎（可伴有结
膜炎或结膜下出血或虹膜炎）；②类似梅尼埃综合
征的听觉－前庭功能障碍，突发恶心、呕吐、耳鸣、眩
晕，伴听力下降（通常在 １～３个月进展为耳聋）；
③上述症状①和②发作时间间隔在 ２年内。而
ＶＫＨＳ常表现为肉芽肿性全葡萄膜炎，伴随渗出性
视网膜脱落、视网膜下积液导致橘红色“晚霞”状眼

底，可见虹膜结节、虹膜局灶性萎缩性色素减退，纯

音听阈往往可提示双侧均出现感音神经性听力损

失，多累及高频，且皮肤相关症状（灰白发、脱发等）

一般后于眼部相关症状发生。在临床接诊时，医生

应详细询问病史，包括专科症状以外的全身其他不

适。通过全面评估和辅助检查，避免局限于单一专

科的诊断思维。本文报道的２例患者，因入院时着
重于耳鼻咽喉方面的疾病，未深究眼部症状，专科检

查提示感音性听力下降，以突发性特异性听力下降

的诊断先入为主，从而忽略了患者的眼部疾病，更疏

忽了与患者年龄不符的白发症状。医生需要综合考

虑患者的所有症状和病史，对患者眼部相关病史进

一步追溯，比如是否受过外伤等、是否出现头痛等症

状。通过仔细追溯病史、查阅文献和综合分析，可以

尽早发现类似综合征，并采取有效的治疗措施。对

于治疗方案的选择，第２例女性患者视力下降严重，
听力提示极重度感音神经性听力下降，病程时间长，

采用保守激素治疗效果欠佳。后期或许可以采用佩

戴助听器等辅助治疗改善听力。第１例男性患者采
用人工耳蜗植入的方式改善听力，在考虑通过手术

的方式植入人工耳蜗前，需要通过 ＣＴ、ＭＲＩ评估患
者内耳结构以及毛细胞发育是否正常、听神经是否

发育良好，来明确患者是否存在手术禁忌证，确定手

术入路，完善术前评估，这关系到植入手术的顺利程

度以及植入效果。
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