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ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒ综合征伴脑皮质发育不良１例

胡月华，史树贵，陈康宁，胡　俊　　（４０００３８重庆，第三军医大学西南医院神经内科）

　　［关键词］　 ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒ综合征；脑皮质发育不良
　　［中图法分类号］　Ｒ７４２　　［文献标志码］　Ｂ

［通信作者］　胡　俊，Ｅｍａｉｌ：ｈｕｊｕｎｃｑ＠１６３．ｃｏｍ

　　ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒ综合征，又称为脑颜面血管瘤病或软脑膜血
管瘤病，是一种先天性神经皮肤的发育异常，在临床上少见报

道［１］。我科于２０１１年８月２０日收治１例患儿，伴有脑皮质发
育不良，分析其临床表现及ＭＲＩ、脑电图表现，现报告如下。

１　临床资料

　　患儿，男性，２岁，因“阵发性抽搐１年余”来我科就诊。患
儿无明显诱因出现发作性抽搐，伴有双眼凝视，牙关紧闭，肢体

抽搐，持续数分钟，反复发作，间隔时间不等。患儿足月顺产，

系第１胎第１产，母亲孕期体健无病毒感染史，非近亲婚育。
否认出生时宫内窒息史，否认家族中有遗传病、传染病及类似

疾病史。出生后发现额、面、颈部皮肤散在火焰状鲜红斑痣，以

左侧为主，我院皮肤科诊断为“面部鲜红斑痣”。１年前患儿家
长发现患儿左眼角膜较右眼大，不伴畏光、流泪、哭闹等，偶尔

左眼红，后发现双眼角膜逐渐透明、增大。我院眼科 Ａ超示双
眼眼压增高，诊断为“青光眼”。入院查体：神志清，言语清，对

答切题，双眼瞳孔等大等圆，对光反射灵敏。心肺腹（－），四肢
关节活动无障碍，各肌群肌力及肌张力无异常，双下肢无水肿。

双侧肱二、肱三头肌反射、膝跳反射、腹壁反射等生理反射均正

常引出。双侧克氏征（－）、布氏征（－），双侧巴宾斯基征、霍
夫曼氏征等病理征均未引出。辅助检查：脑电图示双侧频率不

对称，左侧为２～３Ｈｚδ波或４～５Ｈｚθ波，右侧为６～７．５Ｈｚθ
波或α波，左侧额、中央、颞区波幅较右侧降低。头颅 ＭＲ检查
示：左侧脑沟加深，增强后脑回信号增高，诊断为左侧大脑萎缩

（图１）。根据患儿临床表现及影像学特征，诊断为 Ｓｔｕｒｇｅ
Ｗｅｂｅｒ综合征。治疗给予抗癫痫、降低眼压等对症治疗。

! " #

Ａ：Ｔ１ＷＩ；Ｂ：Ｔ２ＷＩ；Ｃ：增强Ｔ１ＷＩ
图１　ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒ综合征患儿头颅ＭＲＩ表现
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达，检测了在不同浓度５ＦＵ作用该组细胞和对照细胞
的半数抑制率，实验结果表明，ＰＤＫ１干扰的 ＬＳ１７４Ｔ
细胞的 ＩＣ５０数值显著低于对照组细胞。说明抑制
ＰＤＫ１后结肠癌 ＬＳ１７４Ｔ对５ＦＵ治疗更敏感，使结肠
癌细胞在较低的药物浓度下达到较高的凋亡率。

　　在哺乳动物体内目前鉴定出 ＰＤＫ１～４这４种同
工酶，其在不同的组织中表达丰度各异。我们既往研

究表明ＰＤＫ特异性抑制剂二氯乙酸盐（ＤＣＡ）可增强
５ＦＵ诱导的结肠癌细胞凋亡［１３］，但究竟通过对何种

同工酶作用尚无定论，本研究结果证实 ＰＤＫ１抑制对
５ＦＵ诱导结肠癌细胞凋亡的促进作用。
　　总之，本研究表明通过 ＲＮＡ干扰抑制 ＰＤＫ１表
达联合５ＦＵ可促进结肠癌细胞化疗诱导凋亡，为基因
治疗和化学药物联合治疗大肠癌提供新的策略。
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２　讨论

　　ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒ综合征主要是由于胚胎早期血管系统发育异
常所致，可累及软脑膜及三叉神经分布区域的面部血管。

Ｓｔｕｒｇｅ于１８７９年最先提出患者癫痫发作可能是脑内有与面部
血管瘤相似的血管瘤有关，Ｗｅｂｅｒ于１９２２年首次使用 Ｘ线检
查，发现此病患者的颅内有大片钙化灶，故又称之为 Ｓｔｕｒｇｅ
Ｗｅｂｅｒ综合征。
　　ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒ综合征的典型临床表现包括：偏侧性葡萄酒
色或鲜红色血管痣、癫痫发作、智能减退，少数患者可合并青光

眼与眼球突出，还可合并隐睾、脊柱裂等先天畸形［２－４］。ＣＴ和
磁共振作为确诊该病的重要手段，可以表现为：脑叶萎缩，脑回

状皮质钙化，脉络膜丛扩大，病侧颅骨增厚和血管畸形等。ＣＴ
对钙化较敏感，可以清晰地显示颅内的病理改变，ＭＲＩ能清楚
地显示脑萎缩所引起的颅内解剖结构的细微改变和程度，还可

以清楚地显示软脑膜血管瘤及脉络膜丛的扩大，以及深静脉的

异常［５］。ＭＲＩ增强扫描可精确显示软脑膜血管瘤及其伴发的
血管异常（表现为特征性的脑回样强化），对定性诊断具有重要

作用。本例患儿具有其典型的表现：颜面血管瘤、癫痫发作，同

时患儿合并青光眼。脑电图提示左侧脑电波频率较右侧减慢，

左侧脑电波的波幅较右侧降低，头颅ＭＲＩ可见左侧大脑较右侧
明显萎缩，增强后有脑回强化的典型表现。目前对该病无特殊

的治疗方法，主要是对症处理，关于 ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒ综合征继发
青光眼，目前治疗以手术为主，同时予以控制癫痫发作，但患者

一般预后差。
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