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Sturge-Weber 综合 征 ( Sturge-Weber syndrome，

SWS)是一种罕见的神经皮肤综合征，表现为脑( 软

脑膜血管瘤)、皮肤( 毛细血管畸形) 和眼的先天性

毛细血管畸形。尽管 SWS 综合征为先天性疾病，但

是到成年时期可能会出现新的神经症状。现对我科

收治的 1 例 SWS 患者的临床资料进行分析，结合国

内外文献报道，以期提高对 SWS 病因、临床表现、影
像学特征的认识，为早期诊断和治疗提供启示。

1 临床资料

患者，男，21 岁，2015 年 12 月 23 日因“发作性

左侧肢体活动抽搐 10 余年，再发 2 d”入院，患者出

生时即诊断为右侧颅面部血管瘤，右侧颜面部及颈

部大片状皮肤紫红色、浮肿。患者幼时常在无明显

诱因下出现反复发作性肢体抽搐，症状数秒钟可缓

解。当时未予重视。近 3 ～ 4 年发作次数及发作时

持续时间较前加重，伴智力减退，多次于外院就诊，

考虑“癫痫”，予口服抗癫痫药物治疗，症状无缓解。
入院 3 d 前类似症状再发，并出现左侧肢体活动不

灵、麻木感，伴进食后恶心呕吐( 非喷射性、呕吐物

为胃内容物)，精神萎靡，于当地医院输液治疗，症

状无缓解，遂来我院，急诊行头颅 CT 检查，会诊后

拟“癫痫，颅面部血管瘤”收住我科。病程中患者无

发热咳嗽，无胸闷心悸，饮食欠佳，大小便正常。查

体:右侧颜面部及颈部大片状葡萄酒样痣、浮肿，表

面有结痂(图 1);意识清楚，左侧中枢性面舌瘫及肢

体瘫，左侧肢体肌力 3 级，肌张力增高;右侧肢体肌

力 5 级，肌张力正常;左侧偏身浅感觉减弱;左侧肢

体腱反射较右侧活跃;左侧病理征阳性。辅助检查:

头颅 CT 示右侧大脑半球多发性血管性病变伴钙化

(图 2);头颅 MＲI 诊断 SWS，右侧大脑半球轻度水

肿(图 3);颅血管 MＲA 示脑底动脉环未见确切异常

(图 4)。患者入院后予抗癫痫、脱水及对症支持治

疗，左侧肢体肌力恢复至 4 级。病情改善后出院。

图 1 患者面部典型红葡萄酒色扁平血管痣

右侧大脑半球多发性血管性病变伴钙化。
图 2 头颅 CT
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平扫片示两侧大、小脑半球和脑干大小、形态及灰、白质位置正常。

T2WI 序列显示两侧侧大脑半球可见沿脑沟分布的多发畸形扩张血

管流空影，并延伸至基底节区、丘脑及半卵圆中心，以右侧大脑半球

明显，相应脑回略肿胀，脑沟变浅，右侧侧脑室受压变窄，余脑实质内

未见明显占位征象。两侧侧脑室对称分布，余脑室、脑池系统形态位

置未见明显异常改变，脑沟、脑裂无增宽，中线结构稍向左侧移位。

右侧颜面部皮下软组织明显增厚。诊断 SWS，右侧大脑半球轻度

水肿。

图 3 头颅 MＲI

脑底动脉环未见确切异常。

图 4 颅血管 MＲA

2 讨论

2． 1 临床表现 临床上新生儿前额面部或者上眼

睑部伴有葡萄酒色样胎痣高度怀疑 SWS。SWS 典

型的神经系统症状表现为癫痫、轻偏瘫、偏头痛、智
能减退、青光眼等，是一种先天性疾病，本病非遗传

性疾病，多数为散发。该病男女比例无差异，无种族

差异。SWS 分为 3 型，Ⅰ型颜面部和软脑膜均有血

管瘤;Ⅱ型有颜面部血管瘤，没有颅内病变;Ⅲ型仅

有软脑膜血管瘤，无颜面部血管瘤。SWSⅢ型患者

罕见。病理改变主要是软脑膜血管瘤、静脉内皮细

胞增生，最常累及枕叶，也可累及颞叶和顶叶或整个

半球。脑萎缩位于面部痣同侧，有时可见脑表面血

管和颅骨皮质钙化。在大龄儿童和成年人中经常可

见脉络丛扩张和钙化，在受损皮质区域可见深静脉

血管扩张，头颅 CT 可见皮质和皮质下钙化。这些

血管畸形导致静脉高压和随后的低灌注的皮层造成

的慢性脑缺血、脑萎缩和神经功能恶化
［1、3、5 － 7］。运

用 EEG 检查在可能患有 SWS 的婴幼儿中筛选出高

危儿童行早期神经影像学检查，是一项正在发展的

辅助检查手段。受累半球可见背景活动减少、波幅

降低和痫样放电。但癫痫是导致 SWS 患者脑损伤

的原因还是缺血诱发脑损伤导致的临床表现仍存在

争议
［1］。
SWS 综合征一般并不危及生命，但其是进展性

疾病，存在神经功能的持续性恶化。对癫痫、视力问

题、瘫痪、心理问题进行有效的对症治疗，可适当维

持患者的生存质量
［2］。

2． 2 诊断标准 目前尚无 SWS 综合征统一诊断标

准，主要依靠临床表现和头颅影像学检查结果，根据

面部典型红葡萄酒色扁平血管痣，伴有癫痫、青光

眼、突眼、对侧偏瘫、偏身萎缩等症状，头颅 CT 和

MＲI 显示钙化、脑萎缩和脑膜血管瘤等进行诊断。
2． 3 治疗 对于 SWS 综合征患者尚无根治措施，

主要予以对症支持治疗，防止疾病进展及并发症。
若癫痫难治或反复蛛网膜下腔出血者，如有血管畸

形可考虑外科手术治疗。放射治疗可使颅内病变血

管闭塞硬化，亦可考虑。如有反复发作短暂性脑缺

血发作，可试用小剂量阿司匹林。如有青光眼，则需

给予相应处理。
本例患者主要表现为发作性左侧肢体活动不灵

10 余年，再发 2 d 入院，住院期间癫痫发作 1 次，追

问病史得知幼童时即出现过抽搐症状，患者伴有智

力减退，轻偏瘫、癫痫反复发作，结合头颅 CT、头颅

MＲI 和头颅 MＲA 等影像学表现，确诊为 SWS Ⅰ型。
本例患者癫痫多年，本次发病后出现肢体无力，考虑

Todd 麻痹可能。
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