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一例原发性夜盲家系的遗传学研究

阎 玲 张 让 雷振海
（兰州军区军医学校解剖教研室，730020)

原发性夜盲是指仅有先天性夜盲而无眼底

改变的一种遗传性眼病。Nettle&h中将本病分

为两种类型：第一类视力及眼底均正常，遗传方

式为常染色体显性遗传（AD )[21，又你Nougaret

JVU o第二类除自幼夜盲外，常伴有近视，有时有

眼球发颤及轻微眼底改变，遗传方式为性连锁

隐性遗传（XR) uJ,我们在遗传学调查时，发现

一例连续4代15例患者的 Nougaret家系，现

报告如下。

（一）家系调查

先证者蔚某，女，28岁，汉族。自幼在无月

光夜晚或在白天走进一黑暗的地方不能看见周

围的物体，无论在黑夜或弱光下停留多久情况

均无改善。曾服维生素AD治疗无效。除同胞

中三个姐姐均有类似情况外，家族中自祖父始

共有15人患病（见图1)。 家族成员无其它遗

传病可追溯。休检未见异常，染色体正常。

（二）眼部检查

视力：左1.5、右LS。色觉检查正常。视

野无狭窄，暗室内无限球爬顿。眼底检查：屈

光间质清晰，视网膜正常，视乳头呈圆形，黄斑

区中心凹反射正常，无水尾氏现象。 YJS-11型

夜间祝觉检查仪检查：快速暗适应时间，2分

钟口、一长发现视标。微光近视力异常。视觉电生

理检查：EOG正常，ERG右眼b波较低b/a二

1.62，左眼以 a波为主，b波极低b/a一 1.17;

P-VEP,F-VEP存在，未见异常，视电结果：

ERG b波较b/a比低于正常。

（三）此家系的系谱特点

(1)患者的双亲有一方是患者，双亲无病

时子女表现正常。(2)此家系中患者与随访人

数之比为 15/37，接近于AD的1/2理论值，明

显高于AR的25务及多基因遗传的＜10多理

论值。(3）男女发病机率基本相等，其比例为

9:6。无交叉遗传现象。 (4）连续各代均有患

者出现。上述情况表明，该家系的遗传方式为
常染色体显性遗传，与国外报道相符。
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图1 一例原发住夜盲家系


