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Sturge—Weber综合征急性青光眼发作一例 

庞琳 

Sturge—Weber综合征 (Sturge-Weber Syndrome， 
SWS)是神经系统斑痣性错构瘤病phakomatosis之一，表 
现皮肤和神经系统畸形，发病率 l／50000。特点为典型的颜 

面皮肤沿三又神经分布的酒红色血管瘤及颅内血管异常，当 
面部血管异常累及眼睑时，即可发生眼血循环异常，表现结 

膜、巩膜表面、视网膜、脉络膜的血管畸形。青光眼是最常 
见的并发症，发生率 30～701‘。 1。 

SWS继发青光眼临床特点是匣『生轻度眼压升高，600／o发 

生在婴儿期，发生角膜扩大和近视，40％在儿童期或成人早期。 
我院曾收治了一例SWS继发急性青光眼发作病例，报道如下。 

患儿 男 首诊年龄为出生后 3l天。家长主诉其右眼 
黑眼球消失半 日，于 l999年 l1月急诊入院。患儿 自出生右 
眼即较左眼略大，但无其他眼部异常，面部、躯干及四肢大 

面积皮肤呈红紫色。面部病变右侧重于左侧。母孕期正常， 
患儿出生时胎位不正但为足月自然产。父母非近亲结婚，家 

族无类似病例。 
入院全身查体 发育正常，神经系统检查无明显异常。颜 

面部大面积血管瘤以右侧为重，躯干及四肢亦有大面积皮肤 
血管瘤，按之退色。结膜巩膜观察欠佳。右角膜横径12mm除 
周边 lmm透明区外呈弥漫白色混浊，前房及虹膜看不见。左 

角膜横径 10．5mm，透明，前房正常深浅，虹膜纹理清晰，瞳 
孔圆，正常大小，对光发射存在，晶状体透明，屈光间质清 

晰，视神经C／D0．4，余未见明显异常。眼压：右59．14mmHg， 
左 42．12mmHg。影像学检查：CT颅内及眶内无异常发现； 
眼球右略大于左，前房深度右 0．3cm，左 0．1cm。右眼 CT及 

B超检查未发现眼内异常血管及出血，未接受MRI检查。 

入院后给予局部降眼压药物治疗，眼压不能控制，于全 
麻下行左眼和右眼小梁切开术。术中见巩膜表面弥漫大量血 
管网。左眼sc emm管细且粗细不均。术后常规局部应用激 

素及甾体类抗炎药，手术近期缩瞳。术中术后无并发症发生。 
术后 1w测眼压，右25．81mmHg，左 28．01mmHg，加用噻 
吗心安眼压控制正常。术后随访见角膜混浊程度缓慢减轻， 

但双眼眼压逐渐升高用药物不能控制。分别于2000年3月行 
双眼小梁切开+切除术和 2002年 4月行右小梁切开 +切除 

术，并于术中 1次性使用丝裂霉素 C (MMC)(0．03％，3’)。 
随访：患儿体格发育正常，智力发育家长发现对数字计 

算差于其他儿童。至2005年中，出现癫痫症状，神经科查颅 
脑MRI，证实颅内存在血管瘤。至2006年6月：裸眼视力右 

0．25，左 0．5。裂隙灯下右角膜中央 6mm区域轻度基质层混 
浊，不水肿，横径 12．5mm。结膜滤过泡扁平。前房正常深 
度，虹膜无后粘连，晶状体透明。左角膜横径 l1．5mm，透 

明，其他前节情况同右眼。眼底视盘C／D右1．0，左0．6，未 
见其他异常。眼压：右<27mmHg (2％美开朗bid)，左 

<21mmHg(不用降眼压药)。AXL右27．25mm，左21．40nma。 
讨论 通过典型的沿三又神经分布的皮肤葡萄酒样血管 

痣伴随同侧大脑半球特别是枕叶的萎缩和钙化可做出临床诊 
断【61。也可缺乏影象学证据。有面部皮肤血管瘤的孩子不一 
定是SWS，而一旦累及单侧或双侧三又神经第一支区域其危 

险性大大增加。出生后有面部皮肤血管瘤的孩子应该做影象 
学检查，颅内血管瘤是特征性论断，但早期可能没有颅内血 

管瘤或未发生钙化。CT平扫可无任何阳性发现，如行增强 
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扫描可见到脑皮质表面软脑膜血管畸形【7I。特征表现为病侧 
大脑半球表浅部位顶枕叶钙化伴同侧脑发育不全或萎缩，及 
颅骨板增厚等【8I。MRI和 CT有脑白质钙化和萎缩，脑室扩 

大可确诊。影象学研究可以对脑钙化、萎缩、神经细胞缺失 
和神经胶质过多症能进行分级和定量。婴儿可以没有 CT钙 

化表现，MRI是首选检查方法，但做MRI的最佳年龄还不 
能确定。本例患儿在 6岁时首发癫痫，MRI出现阳性结果。 

SWS发展为青光眼的病因尚不清楚，有报道巩膜上静脉 
压和前房角异常为主要病因。在婴儿可以观察到房角异常导 
致房水流出阻力加大，而在晚期发病的病例，房角正常或仅 

轻度异常，而表现上巩膜静脉压升高，关键因素是在巩膜表 
面的血管瘤存在动静脉瘘， 导致上巩膜静脉压升高。对小梁 

切除标本进行的组织病理学研究提示，中坯叶组织和神经嵴 
发育异常可能是青光眼病因。电镜表现睫状肌前移，Schlemm 

管缺如，近管连接组织管化和被结缔组织替代 【9l。SWS继发 
青光眼的临床特点是熳性病程，轻度眼压升高，本病例如此 
剧烈的眼压升高导致急性严重的角膜混浊，实属罕见。 

治疗：青光眼的控制首选 B一受体阻滞剂，次为副肾类 
或碳酸昔酶抑制剂。药物治疗失败后，小梁切除术和房角切 

开术是常规术式，但手术高风险，术中、术后可发生脉络膜 
渗出性脱离或脉络膜出血，术后浅前房。有报道脉络膜脱离 
发生率 l6．7％～20％[】。1。并且基于以上所述的发病机理，目 

前使用的药物或手术治疗对巩膜上静脉压升高引起的眼压高 
效果都不理想。本病例未发生术中术后严重并发症，但右眼 

经历 3次手术，左眼2次手术方才基本控制眼压正常。 
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