
淺談先天性白內障
眼科部主治醫師　劉耀臨

老人家有白內障，
小小孩也會得白內障？—

小樂出生時是一個健康的寶寶，

從產前檢查、生產過程及出生後的體檢

都非常順利。然而當小樂三個月大的時

候，媽媽開始發現她的雙眼怪怪的，似

乎有時候會不穩定的晃動。健兒門診回

診時媽媽把這個問題提出來詢問兒科醫

師，由於當下小樂正在大哭，兒科醫師

無法很確定，建議媽媽回去多觀察，必

要時用手機錄影記錄。回去後媽媽每天

都有觀察，一直到小樂五個月大，媽媽

發現小樂眼睛晃動的情況越來越明顯，

連保母都注意到，於是媽媽拿起手機仔

細錄下小樂眼睛晃動的狀況，當中仔細

看之下，還發現小樂黑眼珠瞳孔中心的

位置隱約透出一抹灰白的顏色，但不太

確定是不是燈光造成的錯覺。不安之情

促使媽媽趕忙帶小樂去看門診，兒科醫

師立刻安排做了基本的神經學檢查及腦

部超音波，並未有異常的發現，跟媽媽

說：「我想小樂非常有可能有眼睛的問

題，需要看兒童眼科。」於是便開立了

轉診醫囑。隔了一週，小樂就被擔心的

爸爸媽媽帶來到我的診間。經過詳細的

問診和散瞳檢查後，確認了小樂患有先

天性白內障。

什麼是先天性白內障？

白內障指的眼睛內部的水晶體產

生混濁的疾病，會妨礙眼球的光學系統
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路徑，使光線在視網膜無法清晰成像，

而造成視力模糊減退，嚴重者甚至大幅

遮擋光學進入眼內，導致顯著的視力損

害。一般人的認知是老年人會得白內

障，沒錯，白內障正是老年人視力減退

的最大宗原因，隨著年齡我們的水晶體

會逐漸趨於混濁，有人快有人慢，一般

五、六十歲之後會逐漸影響視力，而當

視力減退到一定程度時就需要治療了。

然而有一小群人，水晶體從嬰兒期或幼

兒期就開始出現混濁，其發病率約為每

萬名新生兒中 1至 3例，我們稱之為先
天性或幼兒性白內障，雖然都是水晶體

混濁，但可是跟一般老年性的白內障非

常不一樣。

「為什麼？年紀這麼小怎麼會有白

內障！？」不意外的，媽媽第一句就是

問這個問題。我看了看旁邊的爸爸，發

現他戴著的厚重眼鏡讓他的眼睛看起來

很大，心中已猜到個大概，於是我問爸

爸：「爸爸以前眼睛有過什麼狀況或接

受過手術嗎？」爸爸有點靦腆地說：「我

小時候一直被醫師說有弱視，甚至眼睛

還開過刀，從小就戴眼鏡⋯。」仔細

觀察，爸爸的眼睛其實也會晃動。媽媽

說：「原來你小時候眼睛有手術過，我一

直以為你是天生弱視而已。」我再問爸

爸：「是白內障手術嗎？」爸爸說：「我

不太確定⋯⋯但我應該有深度遠視和弱

視。」於是我用細隙燈幫爸爸檢查了一

下，果然沒錯，爸爸兩眼都是無水晶

體，應該是接受過白內障摘除手術。於

是我跟爸爸媽媽解釋：「小樂罹患先天性

白內障的原因我想應該很明確，是來自

爸爸的遺傳。」

先天性白內障成因為何？

先天性白內障的成因多樣，其中包

括遺傳、感染、代謝異常等，但也有一

部分患者，沒有家族史也沒有其他相關

的成因。遺傳在先天性白內障中扮演了

重要角色。許多病例來自顯性遺傳，有

明顯的家族史，意味著家庭中可能有多

名成員幼兒時期就有白內障，多由於製

造晶體蛋白的基因發生突變所致，這類

幼兒通常只有白內障的問題，沒有其他

身體的異常。然而其他一些基因異常導

致的全身性疾病，例如唐氏症，以及一

些先天性代謝異常的疾病，如半乳糖血

症，也容易在幼兒期罹患白內障。其他

例如孕期母親感染德國麻疹病毒造成胎

兒的垂直感染、也會影響胎兒的水晶體

發育。

媽媽深吸一口氣，說道：「這麼說

來，小樂的眼睛也需要開刀囉？」我

說：「沒錯，就跟爸爸一樣。」「這麼小

就要開嗎？還是等長大一點？」「目前

已經有明顯的混濁和眼震，表示白內障

已經讓他的視網膜無法接受到正常的光

線和成像，既然已經診斷了，最好近期

就開刀處理會比較好，太晚處理會造成

嚴重的視力發育障礙也就是弱視。」我

接著一一說明手術術前申請健保給付的

流程、術前準備、住院須知、術後的照

顧等事項。媽媽說：「我記得我阿公白內

障時開刀要用自費的人工水晶體，小樂

也是嗎？」我再進一步解釋：「這次手

術我們是摘除混濁的水晶體，由於小樂

的眼球還很小，並不會同時植入人工水

晶體，術後會需要戴比較厚重的遠視眼

鏡，等到長大一點，適當時間再進行第
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二次人工水晶體植入手術。」經過一番

Q&A之後，我確定媽媽與抱著小樂的爸
爸都已理解了，於是擬妥手術同意書，

請護理師安排白內障申請健保給付的檢

查及後續的門診及住院時程。

成人白內障與先天性或幼兒性白內障

有何差異？

前面有提到，兩者很不一樣。除

了成因與發生率不同之外，最重要的差

別在於，成人的視覺發育已然定型，而

幼兒的視覺是正在快速發展的階段。相

較於聽力是在出生前胎兒時期即發育完

成，幼兒視力是出生後眼睛張開接受到

光線才開始發育，若嬰兒或幼兒時期就

有明顯的白內障，會大大阻礙正常的視

覺發育，而視覺發育是有期限的，發育

中的眼睛必須在適當的時點接受正常

的視覺刺激，過了那個時機就難以追上

了。因此，同樣因為白內障妨礙視網膜

成像，成人早一點處理和晚一點處理，

預後一般不會有太大差異，開完刀後都

會恢復視力，因為視力早已發育定型；

然而幼兒的白內障，尤其是嬰兒時期就

明顯的，只要醫師判斷混濁程度已達嚴

重，就需即時處理，越晚處理預後越差。

先天性白內障如何治療？

先天性白內障的治療主要是手術，

一般若判斷水晶體混濁已達妨礙視力的

程度，則手術應儘早進行，通常是在確

定診斷後，就要安排手術，將遮蔽光線

的混濁晶體移除。前面有提到由於此時

正是視覺發育的關鍵時期，若因混濁遮

蔽光線，會導致視覺無法循正常狀況發

育，造成嚴重的視覺發育不良，也就是

弱視。所以若太晚手術，嚴重的弱視已

經出現，即使手術成功，視力可能也進

步有限。目前的手術都是小傷口的顯微

手術，手術將白內障摘除後，會視年紀

來決定是否同時植入人工水晶體，若年

紀未滿 1歲，由於眼球還很小，不會植
入人工水晶體，等年紀大一點之後再二

次手術植入；若年紀已滿 1歲半以上，
則會同時植入人工水晶體。然而先天

性白內障的治療，手術只是必要的第一

步，術後還須持續追蹤治療，因為幼兒

的視覺仍在發育中，後續仍須進行屈光

度數變化的追蹤、配戴矯正眼鏡、弱視

的視覺訓練，並且可能還需接受斜視的

矯正手術。

最後媽媽還是忍不住再問：「醫師，

小樂以後的視力會恢復吧？」我說：「多

虧媽媽有觀察到小樂眼睛的異狀而及時

就醫檢查，這點是最重要的，雖然手術

仍有風險，但我想我們及時的介入治療

已經避免讓小樂演變成嚴重的弱視或視

障，後續的視力照顧若能持續努力，應

該可以讓小樂以後有還不錯的視力。」

雖然媽媽看上去仍然很忐忑，但已經比

剛進診間時好得多了，他們離開診間

時，我隱約聽到媽媽對爸爸說：「原來都

是你。」「對啦，但至少不是什麼其他莫

名其妙的原因吧⋯⋯！」

先天性白內障治療的預後如何？

如前所述，先天性白內障的治療

預後，與診斷和治療的及時性密切相

關。在各類先天性眼疾之中，先天性白

內障是少數可以通過早期治療顯著改善

的病症，早期診斷和治療其實預後是不

錯的，可以顯著改善孩子的視覺功能，

除了避免或減少弱視的發生，也會大幅
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減少孩子在學習發展上因視覺不良引起

的障礙。因此，先天性白內障雖然是一

種嚴重的視力問題，但若能及時發現就

醫，通過兒科及眼科醫師的合作診斷及

治療，絕大多數患兒都可以獲得良好的

視力。

如何及早發現先天性白內障？

臨床表現是早期識別先天性白內障

的關鍵，而家長或照顧者則是第一道防

線。常見的臨床表現包括：

●  白瞳症：家長可能發現孩子的瞳孔出
現異常的白色反光。

●  眼震：在視覺發育的早期，光線無法
適當在視網膜上成像，導致眼睛固視

的能力未能正常發展。

●  斜視：因視力不佳，孩子的眼位可能
出現偏斜，眼神渙散的情況。

家長若發現有上述情況，務必要及

時跟健兒門診的兒科醫師反應，適當轉

診至眼科進一步檢查。然而確實有部分

幼兒雖有先天性白內障，但未必有上述

的臨床表現，尤其是單眼的白內障，只

能依靠健兒門診的醫師仔細觀察。此外

若已知家族內有此遺傳病史，更應該及

早讓孩子接受眼科檢查。而近年來越來

越普及的幼兒照相驗光篩檢技術，其目

的之一，就是及時篩檢出有先天性白內

障的幼兒。目前由於產前高階影像診斷

技術的進步，少數先天性白內障的幼兒

甚至可以在出生前就發現問題，而得以

非常早期獲得診斷，然而這仍屬非常少

數，絕大部分仍是出生後家長或醫師察

覺有異才得以檢查出來。
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