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检查结果的影响。UBM检查不受角膜透明度的影 

响，其结果为前房角子午线断面，不受虹膜状态的 

影响。但在没有条件进行 UBM检查的情况下，进 

行前房角镜检查来判断房角状态仍然不失为一种可 

行的方法。从本组病例观察结果可见，对急性闭角 

型青光眼患者急性大发作后的分期而言，前房角镜 

检查和 U BM 检查具有很好的一致性。在临床上， 

UBM昂贵的价格限制了其在临床的应用。实际上， 

即使有UBM，前房角镜检查仍是非常重要的。前房 

角镜检查可发现房角细微结构的变化，如色素沉着 

Sturge-Weber综合征一例 

杨炜 赵新荣 

Sturge-Weber综合征 (SWS) 的特征为面部皮肤、同 

侧脑膜和眼脉络膜血管瘤，33％病例同侧眼伴有青光眼发 

生。现报告我院所见的 1例患者。 

患儿 女 8岁 左眼自幼视物不清于2007年6月4日 

就诊。幼儿时期反复抽搐。体检：左侧前额及左侧上睑皮肤可 

见紫红色血管痣视力右眼0．8，左眼指数 ／30cm不能矫正。左 

眼上睑结膜血管不清，球结膜可见血管畸形，瞳孔中等大，直 

接对光反射弱。左眼底豹文状，视盘色淡C／D为0．9，右眼无 

特殊。眼球突出度：右眼 13咖n，左眼16Ⅱ1In，眶距80mm。双 

眼正位，眼球运动正常。房角检查：宽角，未见新生血管。CT 

检查双眼眼环结构完整，右眼眼环最大直径约 n，左眼眼环 

最大直径约 26Cm。右侧额顶部脑回样钙化。眼压 ：右眼 

26mmHg，左H[~4OmmHg。右H~PVEP未见异常，左眼行FVEP 

检查未见波形。腹部B超未见异常。诊断Sturge-Weber综合 

征，给予 0．5％ 噻吗心胺眼液2次滴左眼，左眼眼压降至 

12~ mqg。 

讨论 Sturge-Weber综合征，是皮肤、脑和眼血管异 

常性疾病 ，是胚胎早期中胚叶和神经外胚层发育异常所 致 

的脑、眼、颜面血管发育不良。主要表现为：①皮肤血管瘤 

常位于三又神经第一支分布区域，也可以三个分支全部受 

累。②眼部改变主要表现为青光眼，脉络膜血管瘤和视网膜 

血管扩张等。③脑膜血管瘤及颇内钙化点可引起癫痫，偏瘫 

及精神异常等症状。病理改变为脑膜血管瘤，主要限于软脑 

膜 ，靠近大脑表面可有很多细小的扩张静脉交织在一起。软 

脑膜虽不能在影像上直接观察到，但软脑膜血管瘤易在MRI 

检查中显示。CT可以显示额叶、枕叶、侧脑枕角多发性病 

灶，其中脑叶皮层 “脑回样”钙化是Sturge—Weber综合征 

的特征性表现。已证实Sturge—Weber综合征出现大脑皮层 
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程度及位置，细小的周边虹膜前粘连，新生血管，出 

血等。在以房角镜进行动态检查时，还可以大致判 

断小梁的功能状态，这是 UBM所不能实现的。 
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静脉回流量减弱和深部静脉侧枝循环异常。近 日学者应用 

MR磁敏感加权成susceptibility-weighted imaging(SWI)和 

diffusion tensor imaging(DTI)扩散张量成像相结合客观的估 

计了不同阶段Sturge—Weber综合征中微血管结构异常以及其 

结构异常与皮层葡萄糖代谢与认知功能障碍之间的关系⋯。 

本例患儿结合抽搐病史、面部血管瘤分布和脑内钙化灶 

诊断明确。本例同时继发青光眼致视力下降。关于SWS继 

发青光眼的发病机制可能为房角发育异常，房水外流受阻以 

及上巩膜静脉压增高。Kranemann~ 用超声物显微镜观察 

发现 360度范围睫状体上腔有渗出液 ，巩膜表层增厚，巩膜 

内和上巩膜血管扩张，全周房角开放，但轻度狭窄。睫状体 

上腔有渗出。患儿房角结构无异常改变，不能用房角流出受 

阻来解释眼压升高，而比较符合上巩膜静脉压升高的理论。 

治疗比较困难，药物和激光小梁成形术的疗效较差，房 

角切开或小梁切开术也仅在有限时间内可以降低眼压。施行 

滤过性手术的危险为容易发生脉络膜上腔出血。有时需要施 

行多次手术，才能控制眼压。Audren等}3】应用非穿透性深层 

巩膜切除术治疗SWS合并青光眼患者观察26．3个月，疗效 

尚可。本例试用 0．5％噻吗心胺眼液滴左眼一 日2次，眼压 

目前控制良好，但尚需长期随访。Sturge-Wever综合征因 

可累及多器官，导致失明、生命危险，应引起足够重视。 
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