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·儿科磁共振成像专题·

ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒ综合征在小于１岁婴儿的颅脑 ＭＲＩ表现

杨皓玮，沈瑾，胡喜红

【摘要】　目的：回顾性分析ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒ综合征在小于１岁婴儿中的颅脑 ＭＲＩ表现及其临床诊断价值。方法：回顾

性分析７例小于１岁的ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒ综合征患儿的 ＭＲＩ图像，７例行 ＭＲＩ平扫，６例行 ＭＲＩ增强扫描。结果：本组患儿

均有面部三叉神经分布区的血管瘤。５例病变累及单侧大脑半球，均可见病变区脑白质于Ｔ２ＷＩ上信号明显减低，伴有局

部脑萎缩改变，其中４例可见患侧脉络丛扩大；２例累及双侧大脑半球脑叶。６例增强后均可见脑回表面软脑膜强化，其

中５例可见异常强化的软脑膜血管瘤，１例同时见幕下结构受累。结论：对临床怀疑为ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒ综合征的婴儿，ＭＲＩ

增强扫描可以帮助明确诊断及确定病变范围，为临床评估患儿的预后提供有效的参考信息。
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　　ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒ综合征（ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒｓｙｎｄｒｏｍｅ，

ＳＷＳ）是一种以面部、眼脉络膜及软脑膜血管瘤为特

征的先天性疾病。Ｒｏａｃｈ
［１］将颜面血管瘤分为３种类

型：Ⅰ型，同时有颜面部和柔脑膜血管瘤，可伴有青光

眼，即经典型ＳＷＳ；Ⅱ型，仅见颜面部血管瘤而无中枢

神经系统受累，可有青光眼；Ⅲ型，孤立性柔脑膜脑部

血管瘤，一般不伴有青光眼。本病患者的其它临床表

现还有癫痫发作、偏瘫、偏盲和智力障碍等。关于

ＳＷＳ在婴儿中的 ＭＲＩ表现文献报道较少。本文回顾

性分析７例小于１岁婴儿ＳＷＳ的临床特征和 ＭＲＩ表

现，旨在探讨 ＭＲＩ在小于１岁婴儿ＳＷＳ中的临床应

用价值。

材料与方法

回顾性分析２００９－２０１３年本院经临床诊断的７

例小于１岁婴儿ＳＷＳ的颅脑 ＭＲＩ资料。其中男１

例，女６例，年龄１～１１个月，平均５个月。７例患儿

均有面部沿三叉神经分布区的血管瘤；２例因单侧青

光眼就诊，５例因癫痫发作就诊。

患儿 均行 常规 头颅 ＭＲＩ扫 描，包 括 Ｔ１ＷＩ、

Ｔ２ＷＩ、Ｔ２ 快速反转恢复黑水序列及ＤＷＩ。并有６例

行增强 ＭＲＩ扫描，ＭＲＩ增强扫描对比剂为欧乃影

（０．５ｍｍｏｌ／ｍＬ），剂量为０．５ｍＬ／Ｋｇ。由于小于１岁

婴儿配合性差，故所有患儿均采用１０％水合氯醛溶液

（剂量０．５ｍＬ／ｋｇ）口服镇静。

结　果

本组患者的主要 ＭＲＩ表现见表１。

表１　本组患者主要 ＭＲＩ表现

编
号

部位
软脑膜异
常强化

蛛网膜下腔异
常强化血管影

脑沟裂
增宽

脉络丛
扩大

Ｔ２ＷＩ白质
信号减低

１ 双侧额颞顶枕叶 （＋） （＋） （－） 双侧 （－）

２ 右侧额颞顶叶 （＋） （＋） （＋） 右侧 （＋）

３ 右额叶 （＋） （＋） （＋） 无 （＋）

４ 左额颞顶枕叶 － － （＋） 左侧 （＋）

５ 双侧额颞顶枕叶 （＋） （＋），幕下亦可见 （－） 双侧 （－）

６ 右颞顶叶 （＋） （－） （＋） 右侧 （＋）

７ 右额颞顶叶 （＋） （＋） （＋） 右侧 （＋）

注：此例患儿未行增强 ＭＲＩ检查。
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　图１　女，１个月，因右侧青光眼就诊。ａ）Ｔ１ＷＩ增强扫描示沿着双侧大脑脑回

表面的软脑膜强化及蛛网膜下腔内异常强化的软脑膜血管瘤（箭）；ｂ）Ｔ１ＷＩ增

强扫描示双侧颞叶及后颅凹偏右侧蛛网膜下腔内可见异常强化的软脑膜血管

瘤（箭）。　图２　女，６个月，因癫痫就诊。ａ）Ｔ２ＷＩ示左侧额顶叶白质呈“髓

鞘化加强”表现（短箭），局部脑沟裂增宽（长箭）；ｂ）Ｔ２ 快速反转恢复黑水序列

图像示患侧脉络丛扩大（箭）。

　　２例（２／７）患儿病变同时累及双侧大脑半球（图

１）。５例（５／７）累及单侧大脑半球，其中有４例伴有患

侧脉络丛扩大，５例均可见 Ｔ２ＷＩ上白质信号减低和

局部脑萎缩改变（图２、３）。６例行增强扫描，均可见沿

着脑回走行的软脑膜异常强化，其中有５例可见蛛网

膜下腔内异常强化的软脑膜血管瘤（图１、３ｃ），且有１

例同时累及幕上及幕下结构（图１）。病灶位于右侧多

于左侧，最常见受累部位为右侧额颞顶叶，然后依次为

左额颞顶枕叶，最后为右枕叶。２例年龄为１个月的

患儿中，Ｔ２ＷＩ未见病变区白质信号异常减低。

讨　论

ＳＷＳ是一种少见的皮肤神经病变综合征，以面

部、眼脉络膜和软脑膜的血管瘤为主要特征。临床上

可见面部葡萄酒色血管瘤、局限性抽搐发作、偏瘫、青

光眼和智力低下。全身性或局灶性癫痫发作前患儿通

常发育正常，９０％患儿在出生后１年内出现痉挛，逐步

发展为难治性癫痫［２］。关于其病因目前

还不清楚。ＧＮＡＱ基因的体细胞突变

引起ＳＷＳ和葡萄酒色样血管瘤
［３］。颜

面血管痣由薄壁毛细血管丛组成，出生

时即出现，多为单侧，偶为双侧，常位于

面部中央，双侧出现的概率相近。病变

形态不随年龄增长而变化。文献报道

ＳＷＳ不伴面部血管瘤的病例越来越

多［４，５］。

ＳＷＳ的主要病理改变为脑膜血管

缠结（通常认为是血管瘤），多发生于软

脑膜。其病理过程为多发毛细血管和小

静脉在大脑表面缠绕（动脉较少受累）并

出现纤维化倾向［６］。

增强 ＭＲＩ是显示软脑膜血管瘤范

围的最佳影像学方法，血管瘤表现为填

充于蛛网膜下腔的强化区域，覆盖脑回

表面，充填脑沟。在本组病人中行增强

ＭＲＩ的患者均可见沿着脑回表面的软

脑膜强化，４例患者可见蛛网膜下腔异

常强化血管影。ＳＷＳ中亦可有少数病

例不出现强化［７］，其原因不明，可能与组

成的血管瘤的血管发生栓塞有关。

在本组５例单侧病变者中有４例脉

络丛扩大，有２例累及双侧大脑半球，伴

有双侧脉络丛增大。年幼儿脉络丛增大

程度与软脑膜血管瘤范围呈正相关；即

脑实质受累越严重，脉络丛越大。ＭＲＩ

长ＴＲ序列中，受累脉络丛增大且信号

较脑实质高。受累大脑半球深部静脉系统和静脉丛的

静脉血流增加导致脉络丛增生也许是造成以上现象的

最常见原因，也有脉络丛血管畸形的报道［２］。

与正常脑组织相比，婴儿期血管瘤脑白质的 Ｔ２

信号明显缩短。在本组中有５例患儿可见病变区脑白

质的Ｔ２ 信号明显缩短。造成这种现象的原因为反复

癫痫发作引起的髓鞘化增强；或者是毛细血管和静脉

内脱氧血红蛋白增加，而脱氧血红蛋白增加是表浅静

脉回流受阻、脱氧血经扩张的深部髓质静脉分流至深

部静脉系统的结果［２］。Ａｄａｍｓｂａｕｍ等
［８］通过使用氙

１３３测量脑内不同区域的血流量并将其与 Ｔ１ＷＩ和

Ｔ２ＷＩ表现相对比，证实髓鞘化增强的原因与缺血无

关，与暂时性的高灌注相关。大脑静脉栓塞伴随大脑

静脉回流受阻是髓鞘化增强的一个关键因素［９］。

大多数ＳＷＳ患儿中，可见大脑半球发生萎缩。

但是萎缩不常见于癫痫发作初始期。在本组中５例可

见脑萎缩改变，但２例１个月的婴儿未见脑萎缩样改
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图３　女，５个月，因癫痫就诊。ａ）Ｔ２ＷＩ示右侧额颞叶脑沟增宽伴白质“髓鞘化加强”（箭）；ｂ）Ｔ１ＷＩ示右侧额颞叶脑沟增宽；

ｃ）Ｔ１ＷＩ增强扫描示同侧脉络丛增大（黑箭），大脑表面软脑膜异常强化，同侧蛛网膜下腔内可见异常强化的血管影（白箭）。

变，发生萎缩的病例在临床上均有癫痫发作病史。

Ｃａｇｎｅａｕｘ等
［１０］报道了１例产前约孕３３周诊断为

ＳＷＳ的病例，显示胎儿在宫内大脑已经受累，受累脑

皮质邻近的白质呈长Ｔ１、长Ｔ２ 信号，这种信号特点很

可能代表缺血脑组织的胶质增生。血管瘤病为一种毛

细血管静脉型血管畸形。其被覆下的脑组织可发生萎

缩和神经元丢失、星形胶质增生、皮质发育不良和皮层

钙化。脑膜血管瘤下皮质血管壁薄、由于透明样变和

内皮下增生而狭窄，其数目可增多。脑血管造影显示

异常动静脉循环，沿着动脉栓塞区域可见静脉引流异

常，包括表浅静脉引流明显不足、静脉阻塞、选择性通

过深部室管膜下通道分流等，这种异常脉管系统可导

致静脉血流不足从而引起慢性脑缺血。而反复癫痫加

重了脑缺血，与癫痫区域失去了正常血供而加重缺血

状态有关［６］。Ｍｅｎｚｅｌ等
［１１］研究发现高分辨率血氧水

平依赖磁共振静脉成像可以显示血氧含量减低，较常

规 ＭＲＩ能更早发现ＳＷＳ患者扩张的软脑膜静脉；且

在这些病例初次发作抽搐时复查 ＭＲＩ发现明显软脑

膜强化，ＢＯＬＤ静脉成像则可以显示病变髓质及室管

膜下静脉以及深部静脉结构。动态增强 ＭＲＩ显示绝

大部分ＳＷＳ伴有神经系统症状患者的病变区灌注明

显减低，ＭＲＳ则显示病变区 ＮＡＡ峰有所减低，提示

神经元丢失或功能减低［１２］。

后颅凹受累在ＳＷＳ中罕见，其报道也非常少。

在本组中有１例可见幕上幕下结构同时受累。Ａｄａｍｓ

等［１３］研究了６２例ＳＷＳ病例，发现７例累及幕下结

构，认为幕下病变并不少见，但是需要仔细寻找。

总之，较小婴儿发生抽搐、青光眼，尤其是伴有面

部血管瘤，应考虑本病的可能。不符合髓鞘化进程的

脑白质Ｔ２ 信号缩短，特别是单侧，伴同侧脉络丛增

大、局部脑沟增深、增宽等可以提示本病。增强 ＭＲＩ

可以很好显示软脑膜血管瘤范围。
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