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Sturge-Weber 综合征 1 例
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1 病例报告
摇 摇 患儿,男,12 岁,因“左眼视力下降 1a 余,外院检查发
现左眼眼压升高 1mo冶来我院门诊就诊。 患儿为足月剖腹
产,自出生即发现左侧面部红色血管瘤增生,随年龄逐渐
增大。 患儿自幼生长及智力发育正常,无癫痫发作史,无
家族史。 1a 余前患儿主诉左眼视物模糊,未及时就诊。
1a 前主诉左眼视物模糊加重,外院就诊发现左眼眼压
42mmHg,左杯盘比约 1. 0,诊断为“左眼青光眼冶。 为进一
步诊治,来我院门诊就诊。 本科检查:右眼未见明显异常。
左眼小孔镜下视力 0. 9,眼压 40mmHg;左侧上颌面部、下
眼睑及部分上眼睑皮肤呈暗红色,至鼻中线,未明显高出
皮肤,压之无明显褪色(图 1);左眼球结膜轻度充血,晶状
体透明,眼底视盘边界正常,杯盘比约 1. 0,视网膜平伏,
眼底色泽较右眼红(图 2);双眼眼位及活动度正常。 神经
系统检查未见明显异常。 左眼 B 超检查示左眼球壁明显
增厚,伴睫状体脱离可疑光带(图 3)。 左眼荧光素眼底血
管造影示左眼弥漫性脉络膜血管瘤(图 2);左眼视野检查
示颞下方视岛;左眼房角检查均为开放;头颅磁共振平扫
加增强扫描未见明显异常。 患儿入院后给予降眼压药物
治疗,眼压无明显下降。 于入院后第 6d 全麻下行左眼小
梁切除术,术中一次性使用丝裂霉素 C(0. 4g / mL,5min),
手术顺利。 术后第 2d 左眼前房浅域度,虹膜膨隆,眼底周
边可见脉络膜脱离,指测眼压 T-1。 常规予以激素、甘露
醇静滴,扩大瞳孔。 经过 2d 治疗后,浅前房不好转,脉络
膜脱离仍存在,眼压升高至 52. 3mmHg,加用噻吗心安降
低眼压,指压按摩滤枕周围;持续治疗至术后 1wk,左眼视
力为小孔镜下 0. 7,结膜滤枕弥散,前房深度正常,眼底无
明显脉络膜脱离,眼压为 20mmHg 左右,停用甘露醇静滴,
激素减量至强的松 4 片口服。 术后第 10d 再次出现左眼
眼底周边各方位脉络膜脱离,前房浅玉 ~ 域度,查左眼
UBM 示各方位睫状体高度脱离,睫状突旋前,各方位房角
隐窝裂隙状开放;左眼 B 超示各方位脉络膜脱离回声带 5 ~
9mm,后极部视网膜水肿,各方位脉络膜增厚,后极为甚,
达 2. 1mm,实质性占位,弥漫性脉络膜血管瘤可能。 常规
激素及甘露醇静滴持续治疗约 1wk 后脉络膜脱离无好转,
加用中药饮片煎服,停用甘露醇,激素逐渐减量,治疗约

图 1摇 面部血管痣:累及左侧上颌面部、下眼睑及部分上眼睑。

图 2摇 双眼眼底照片及荧光素钠眼底造影:左眼底色泽较红,左
眼底背景荧光弥漫性增强。

图 3摇 左眼 B超:球壁明显增厚,伴睫状体脱离可疑光带。

1wk 后,左眼眼底各方位仍可见脉络膜脱离,但隆起高度
及范围缩小,左眼眼压约 20mmHg,予出院门诊随访治疗,
出院继续中药煎服。 术后 3mo 复查,左眼小孔镜下视力
0. 7,结膜滤枕弥散,瞳孔直径约 4. 5mm,部分虹膜后粘连,
晶状体透明,眼底检查视乳头边界清,杯盘比约 1. 0,各方
位视网膜平伏,与对侧眼比较视网膜色泽较暗红,眼压为
12mmHg。
2 讨论
摇 摇 Sturge-Weber 综合征又名 Sturge-Weber-Dimitri 综合
征及 Sturge - Kalisher -Weber 综合征等,1860 年首先由
Schirmea 描述,Sturge 在 1879 年,Weber 和 Bergatrand 在
1929 年,O蒺brien 在 1933 年均作详细报道[1]。 此综合征为
先天遗传性疾患,在胚胎 6wk 时期,胚胎血管系统发育异
常。 人群中的发病率约为 1 / 50000,主要表现为眼、皮肤
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和脑血管瘤(痣)。 面部血管瘤循三叉神经分布区发病。
由于此综合征血管瘤损害影响范围大,表现症状不一致,
临床上可分为 3 型[2]:玉型:即面部、眼和脑部受累;域型:
仅眼、面部受累;芋型:仅有软脑膜血管瘤。 本病例属于域
型。 继发青光眼是 Sturge-Weber 综合征的主要特征之一,
发生率较高,约占此病患者的 30% 。 其中约 60% 在婴幼
儿期出现眼压升高表现(早发型),约 40% 在儿童期或以
后出现眼压升高表现(迟发型)。 继发青光眼者通常见于
上睑皮肤有血管瘤者,且为同侧眼受累;部分继发青光眼
者可合并弥漫性或局限性脉络膜血管瘤。 青光眼的发生
机制可能有以下几种:前房角畸形、虹膜广泛前粘连、脉络
膜血容量增加、睫状体血管瘤致房水蛋白含量增高堵塞前
房角、房水分泌增加、房水外流受阻等。 Sturge-Weber 综
合征的诊断主要依靠临床体征、X 线、CT 扫描、血管造影
等。 凡符合 3 个主要表现:面部特殊痣、青光眼、颅内典型
钙化变性,即可确诊。
摇 摇 本病无特异性治疗,只能对症处理惊厥、青光眼等。
继发青光眼者常规行对症治疗。 对婴幼儿青光眼可行房
角切开术或小梁切开术[3]。 其他类型青光眼若药物控制
不佳时可作小梁切除术。 滤过手术有两种严重并发症,脉
络膜驱逐性出血或突发的脉络膜渗漏,同时存在脉络膜血
管瘤者在手术时更易发生。 由于术后眼压的突降,可能导

致异常的脉络膜血管扩张,血管内浆液外渗引起广泛而难
治的脉络膜脱离。 本例中对脉络膜脱离的常规治疗效果
不佳可能由于异常的脉络膜血管瘤造成。 术前尽量降低
眼压、术中密缝巩膜瓣、术中前房注入黏弹剂等可能减少
以上术后并发症的发生。 Audren 等[4] 对 9 例 Sturge -
Weber 综合征并发青光眼患者行非穿透性深层巩膜切除
术,发现术后眼压控制良好,无脉络膜脱离等并发症出现,
在今后的治疗中可考虑采用。 另外本例患者在加用中草
药治疗后,脉络膜渗漏逐渐吸收,至术后 1mo 已完全吸
收,在以后类似病例的治疗中可以借鉴。
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