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颅面血管瘤病一例

哀东升 王 文献 (第三军医大学新桥医院放射科 ) 6 3。。 3 7

颅面血管瘤病 ( tS 盯 g e
一
w e

b er 综合征 )是一种少

见的先天性神经皮肤发育异常
,

我们近遇一例
,

报告

如下
:

男
,
2。 岁

,

右半身发麻
、

无力多年
,

有多次头颅

跌伤及伤后恶心
、

呕吐史
。

查体见左额面部及颈部范

围较大的葡萄酒色血管瘤
。

X 线检查
:

头颅平片示左枕部近颅骨处带状及

卷发状钙化影
。

C T 表现
:

平扫见左枕部及邻近脑皮

质呈斑片样钙化
,

相邻颅骨局限性增厚
,

双侧脑室三

角 区脉络膜丛呈结节状增大
,

双侧额叶脑沟局限性

增宽
。

增强后病灶周围呈条状
、

斑片状明显强化
,

右

顶部脑皮质区亦有条状强化影
,

双侧脉络膜丛明显

强化
。

C T 诊断
:

脑颜面血管瘤综合征
,

病变分布区

为左枕
、

右顶及双侧脑室三角区
。

讨论

本病不具性别特征
,

多为青少年
,

多数人认为系

常染色体显性遗传性疾病川
,

与中胚层和 外胚层 的

发育障碍有关
。

主要病理改变为面部沿三 叉神经分

布区域的血管瘤
,

脑内的基本病变是软脑膜毛细血

管
,

静脉血管有畸形
,

可导致脑组织缺血萎缩
、

神经

节细胞减少
、

变性
、

神经胶质增生
、

局 部钙质沉着

等
`” 。

表现为出生后即有的面部血管瘤或血管痣
,

部

分患者亦可见 于颈胸部或四肢
。

临床症状可有癫痛
、

偏瘫
、

眼部疾患及精神障碍等
。

本病的神经放射学检查有如下特征
:

①头颅平

片 50 % 以上可见颅内钙化影
` , ’ ,

呈卷发状或条状
,

与脑回的起伏大致吻合
,

为此病的典型征象
。

②脑血

管造影可有病变区毛细血管染色
,

浅静脉数量增多
,

部分血管瘤样扩张等表现
。

③ C T 常呈现沿脑表面

分布的脑回样钙化
,

最早于出生 3 个月后发现
“ , ,

以

颗枕部较常见
,

并有同侧脑萎缩 (本例不限于同侧 )

及颅骨增厚现象
,

增强扫描可见沿软脑膜的强化影
,

少数可见脉络膜丛的异常强化
,

本例还见到右顶叶

的异常血管强化影
。

C T 表现无占位征象
。

颅面血管瘤表现特殊
,

头颅平片可提示本病
,

而

C T 或脑血管造影可明确诊断
。
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