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《原发性视网膜色素变性国际中医临床实践指

南》（以下简称“本指南”）的制定在于进一步规范原

发性视网膜色素变性（retinitis pigmentosa，RP）的中

医临床诊断和治疗，为国际中医师临床实践提供中

医药治疗原发性视网膜色素变性的策略与方法。

本指南制定遵循了“循证为举，共识为主，经验为

鉴”的原则，指南的编制程序、方法和结构，借鉴了

国际上通用的临床实践指南的制定流程，不仅保证

了制定的科学性，也体现了中医药临床实践特色。

目前，已发布的《中医药治疗原发性视网膜色素

变性的临床实践指南》（2006版）《中医眼科常见病诊

疗指南原发性视网膜色素变性》（2012版）和《中医临

床诊疗指南释义原发性视网膜色素变性》（2015版）

对原发性视网膜色素变性的中医药诊疗发挥了较好

的指导作用，但既往限于研究条件，多以专家共识作

为推荐标准，国际认可度较低。随着循证医学研究

在中医药领域的快速发展和应用，证据级别较高的

研究成果不断涌现。本指南是在既往指南基础上，

在证据级别较高的中医药治疗原发性视网膜色素变

性高质量研究中筛选出临床疗效可靠、安全、便于推

广的治疗方法，以提高临床疗效。

本指南编制全程基于文献证据检索和广泛的

专家意见调研，并层层深入研讨和分析，所有过程

和环节均可溯源，实现了有据可循。在临床实践

中，医师可参考本指南并结合患者具体情况进行个

体化治疗。本指南起草程序遵守了世界中医药学

会联合会发布的《世界中联国际组织标准管理办

法》和 SCM 0001-2009《标准制定和发布工作规范》。

请注意本指南的某些内容可能涉及专利，本指南的

发布机构不承担识别专利的责任。

1　范围

本指南规定了原发性视网膜色素变性的术语和

定义、诊断、辨证和治疗等相关内容。本指南适用于

中医眼科、中西医结合眼科临床从业医师对原发性

视网膜色素变性的诊断和治疗依据，西医眼科从业

医师和其他学科中医师也可参照本指南相关内容。

2　术语与定义

2.1　原发性视网膜色素变性

该病是一组以进行性视网膜光感受器细胞凋

亡和色素上皮变性为主要特征的遗传性视网膜变

性疾病。本病具有临床和遗传异质性，从遗传学角

度分为常染色体隐性遗传、常染色体显性遗传、性

连锁隐性遗传和散发型（无家族史）4类[1-3]。本病属

于中医学“高风雀目”范畴[4]。

2.2　高风雀目

以夜盲、视野逐渐缩窄、视力下降为特征的

疾病[4]。

3　诊断

3.1　病史

多数患者有夜盲病史，部分有家族史。

3.2　临床症状

多数患者青少年时期起病，夜盲是最早发生的

症状，部分患者在昏暗光线下视力下降，视野进行

性缺损，出现中心视力下降和辨色困难，最终致盲。

3.3　临床检查

3.3.1　眼底检查　典型的眼底改变可见视盘颜色

蜡黄、视网膜血管显著变细和骨细胞样色素沉着。

结晶样视网膜变性眼底还可见视网膜颜色污秽，

散在结晶样亮点；白点状视网膜变性眼底遍布圆
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形或卵圆形白色斑点，但不侵犯黄斑部；无色素性

视网膜色素变性罕见，表现为无或者极少的色素

沉着。

3.3.2　视野　早期可有中周部暗点，逐渐形成环形

缺损，晚期呈管状视野。

3.3.3　视觉电生理　视网膜电流图（electroretinogram，

ERG）在发病早期呈低波迟延型，a、b波振幅降低，

潜伏期延长，晚期 a、b波消失呈熄灭型。

3.3.4　光学相干断层扫描　根据病变时期不同，部

分 患 者 光 学 相 干 断 层 扫 描（optical coherence 
tomography，OCT）可表现为黄斑囊样水肿、视网膜前

膜、视网膜神经上皮层局限性增厚，晚期多表现为

视网膜萎缩变薄、椭圆体带消失，其中黄斑中心凹

下的椭圆体带通常保留到疾病晚期。

3.3.5　荧光素眼底血管造影　荧光素眼底血管造

影（fundus fluorescein angiography，FFA）早期因色素

上皮紊乱呈斑驳状强荧光，随病情进展，色素上皮

萎缩而出现高荧光，色素沉着处因色素遮挡呈低荧

光，晚期脉络膜毛细血管萎缩呈低荧光，并见脉络

膜大血管。

3.3.6　眼底自发荧光　早中期表现为以黄斑中心

凹为主的高荧光环，环内荧光基本正常，环外视网

膜萎缩区呈低荧光，骨细胞样色素沉着处无荧光，

伴黄斑囊样水肿者，黄斑中心凹出现花瓣样高荧

光，晚期荧光基本消失。

3.4　鉴别诊断

3.4.1　梅毒性脉络膜视网膜炎　有梅毒病史，先天

性患者及父母血清梅毒反应阳性。夜盲不明显，视

野检查无环形暗点，ERG-b 波振幅正常或轻度降

低。眼底脉络膜视网膜萎缩斑明显，有时形成骨细

胞样色素沉着，类似原发性视网膜色素变性眼底

改变[1-2,5-6]。

3.4.2　风疹病毒  先天感染性脉络膜视网膜病变　

多有核性白内障和母亲患病史，部分患者合并先天

性心脏病、小眼球、耳聋或其他异常。ERG正常，眼

底呈椒盐样色素改变。

3.4.3　先天性黑矇症　发病早，视功能受损严重，

多属于盲童，伴畏光、眼球震颤、瞳孔对光反射迟钝

或消失，ERG呈熄灭型。可合并高度屈光不正、圆

锥角膜、白内障等，亦可伴有智力发育迟缓、神经系

统发育障碍、白化病等全身系统异常[1-2,7]。

3.4.4　维生素 A 缺乏症　常由营养缺乏或吸收不

良、代谢障碍所致。夜盲是最早出现的症状，可合

并干眼或角结膜病变，眼底周边视网膜深层可见大

量黄白色、边界清楚的病灶[1-2,8]。

4　辨证

4.1　脾肾阳虚证

夜盲，视物模糊，视野缩小；神疲乏力，面色萎

黄，耳鸣耳聋，畏寒肢冷，夜尿频多，女子伴月经不

调，色淡量少；舌质淡，苔薄，脉细。

4.2　脾虚气弱证

夜盲，视物昏朦，不耐久视，视野缩小；面无华

泽，食纳不馨，口淡无味，肢体乏力，或有便溏泄泻；

舌质淡有齿痕，苔薄白，脉细弱。

4.3　气虚血瘀证

夜盲，视物不清，视野狭窄；病情日久，神疲乏

力，气短懒言；舌质暗有瘀斑，苔薄，脉细或涩。

4.4　肝肾阴虚证

夜盲，视物昏暗，视野缩小；双眼干涩，头晕耳

鸣，失眠多梦，口干少津，腰膝酸软；舌质红，少苔，

脉细数。

5　治疗

5.1　治疗原则

中医治疗以益气温阳、补益肝肾、活血明目为

原则。本病为遗传性疾病，先天元阳虚衰、精气不

足。随着病情发展，久病入络，晚期则脉络闭塞，气

血瘀滞。故本病总以虚为主，虚中兼瘀，在补虚的

同时兼以活血化瘀[9-11]。
5.2　方药

5.2.1　脾肾阳虚证　以温补脾肾为治法，方选肾气

丸（《金匮要略》），处方：熟地黄、山药、山萸肉、茯

苓、牡丹皮、泽泻、桂枝、附子（专家共识，强推荐）。

加减：腰膝酸软，夜尿频多加覆盆子、金樱子；下利

清谷，五更泄泻加肉豆蔻、补骨脂；声低神疲，动则

气短加蛤蚧、紫河车。

5.2.2　脾虚气弱证　以补气健脾为治法，方选补中

益气汤（《内外伤辨惑论》），处方：柴胡、黄芪、人参、

白术、升麻、陈皮、当归、炙甘草（证据级别 D，强推

荐）[12]。加减：脘腹胀满加木香、砂仁；失眠多梦加远

志、茯神。

5.2.3　气虚血瘀证　以益气活血为治法，方选补阳

还五汤（《医林改错》），处方：黄芪、当归、赤芍、地

龙、川芎、红花、桃仁（证据级别D，强推荐）[13-14]。加

减：胸胁疼痛加香附、柴胡；眼胀刺痛加茺蔚子、

丹参。
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5.2.4　肝肾阴虚证　以滋补肝肾为治法，方选明目

地黄丸（《审视瑶函》），处方：生地黄、熟地黄、山药、

山萸肉、泽泻、牡丹皮、柴胡、茯神、当归、五味子（证

据级别 C，强推荐）[15-16]。驻景丸（《银海精微》），处

方：菟丝子、楮实子、人参、枸杞子、熟地黄、五味子、

乳香、肉苁蓉、花椒（证据级别D，强推荐）[17]。加减：

头昏目眩加石决明、钩藤；虚热较重加知母、黄柏；

眼干酸涩加天花粉、玄参。

5.3　中成药

5.3.1　金匮肾气丸　用于原发性视网膜色素变性

脾肾阳虚证，每次 8 g，每日 3 次（专家共识，强

推荐）。

5.3.2　补中益气丸　用于原发性视网膜色素变性

脾虚气弱证，每次 8 g，每日 3 次（专家共识，强

推荐）。

5.3.3　复方血栓通胶囊　用于原发性视网膜色素

变性气虚血瘀证，每次 3粒，每日 3次（证据级别C，
强推荐）[18-19]。

5.3.4　明目地黄丸　用于原发性视网膜色素变性

肝肾阴虚证，每次 8 g，每日 3 次（专家共识，强

推荐）。

5.3.5　杞菊地黄丸　用于原发性视网膜色素变性

肝肾阴虚证，每次 8 g，每日 3 次（证据级别 C，强
推荐）[20]。

5.4　其他疗法

5.4.1　体针　根据针灸辨证论治干预原发性视网

膜色素变性的临床文献[21-25]和相关教材[26-27]，结合专

家共识整理而得（证据级别D，强推荐）。（1）主穴：睛

明、球后、瞳子髎、太阳、风池、光明、足三里、三阴

交。（2）配穴：脾肾阳虚证，脾俞、肾俞、百会、关元、

承泣；脾虚气弱证，脾俞、合谷、承泣、百会、胃俞；气

虚血瘀证，风池、合谷、血海、气海、肝俞；肝肾阴虚

证，肝俞、肾俞、太溪、行间、照海。

5.4.2　耳穴压豆　取穴：眼、目 1、目 2、肝、肾（证据

级别D，强推荐）[28]。

6　证据评价及推荐原则

6.1　证据评价和分级标准

参照 证 据 分 级 推 荐 标 准（grading of recom-
mendations assessment development and evaluation，
GRADE）方法 ，随机对照试验（randomized con-
trolled trials，RCTs）最初被定为高质量证据，其质量

可因 5个因素下降；观察性研究被定为低质量证据，

其质量可因 3个因素上升；最终证据质量被分为高、

中、低、极低 4级[29-31]。文献筛选和评价过程由 2名
评价员独立进行，如双方意见不一致，通过协商解

决或由第三方裁决（表1）。
6.2　推荐原则

由于中医药治疗原发性视网膜色素变性的文

献研究多数存在设计内容欠规范、辨证选方多样

化、疗效标准欠统一、报告不全面等问题，使得研究

结果可信性偏低，因此本指南的推荐原则为结合传

统中医理论、文献研究和专家经验等综合因素考虑

后制定，所有证据均需取得专家共识后方可列入

推荐。

推荐强度确定原则：凡是对某项治疗措施强推

荐人数超过总人数 75%，则强推荐使用该治疗措

施；如果不推荐使用人数比例≥50%，则为不推荐；其

他情况为弱推荐。

利益冲突：本指南制定小组所有成员均声明，完全

独立进行本指南的编制工作，未与任何利益团体发

生联系。

表 1　证据评价和分级标准

证据级别

高（A）

中（B）

低（C）

极低（D）

描述

非常确信真实值接近效应估计值

对效应估计值有中等程度信心：真实值可能接近估计疗效，但也可能有很大差别

对效应估计值信心有限：真实值与估计值可能有很大差别

对效应估计值几乎没有信心：真实值与估计值可能有很大差别

研究类型

RCTs
质量升高二级的观察性研究

质量降低一级的 RCTs
质量升高一级的观察性研究

质量降低二级的 RCTs
观察性研究

质量降低三级的 RCTs
质量降低一级的观察性研究

系列病例观察

个案报道

注：RCTs 随机对照试验
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