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生儿毒性红斑、脓疱疹、大疱性表皮松解症、新生儿

剥脱性皮炎等疾病。本例患儿皮疹特点符合该标

准，故可诊断。目前该病无特殊治疗方法。预后取

决于是否合并其他系统受累，文献报道［１，２］共济失

调、偏瘫、损害性脑病、脑炎和脑梗死等发生率为

１８％～３２％。这些症状一般在生后第１年内出现。
国内李莉等［３］报道１５例患者中１０例有神经系统损
害。ＩＰ患者的眼部病变的发生率为２５％ ～３５％，视
网膜剥脱、增生性视网膜病变、晶状体后纤维化、白

内障等是常见的眼部问题，国内文献２１例中８例出
现眼部异常［３，４］，因此对于诊断 ＩＰ患儿应早期进行
眼底及神经体统检查评估，以便早期干预治疗。
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　　例１，女，４岁，因反复抽搐３年于２００６年６月
来我院儿科门诊就诊。患儿８月大时出现抽搐，表
现为头向一侧偏斜，双眼斜视固定，四肢强直性抽

动，每次持续数分钟，予以止惊后缓解。一年发作数

次，发作时面痣处发黑。病程中无发热。患儿智力

发育可。体格检查：右额部见一８ｃｍ×１０ｃｍ大小
紫红色面痣，头皮中隐约可见。心肺腹部检查无异

常，病理征阴性。眼科检查无异常发现。头颅 ＭＲＩ
示右大脑各叶脑体积略缩小，脑回不同程度弯曲，脑

沟增多加深，局部脑表面及脑沟内皮下稍长Ｔ２信号
灶，Ｔ２Ｆｌａｉｒ呈高信号，以颞、枕叶为明显；增强示右
大脑表面脑沟内异常明显钙化条状影，脑室系统无

异常。ＥＥＧ提示右侧额颞、中央区常有高波幅慢波
发放。门诊予卡马西平抗癫

"

治疗。

例２，男，３岁，先后３次在我院住院。新生儿期
因大片皮肤红斑在我院新生儿科住院，住院过程中

发现其右眼角膜混浊，未作特殊处理。２００４年１月
２３日无明显诱因出现发热，伴有抽搐，反复发作数
天。患儿反应及智力发育较同龄儿差。体格检查：

全身皮肤多处充血性红斑，主要分布在面、颈、前胸、

上背、手部，以右侧额部和眼睑部为著，压之褪色。

眼部检查：右眼球前凸，较左眼球大。右侧角膜直径

１８ｍｍ，混浊，左侧１４ｍｍ；前房深，房水清；瞳孔右
侧２ｍｍ，左侧２．５ｍｍ，对光反射灵敏。Ｔｏｎｏｐｅｎ测
眼压，右侧５６ｍｍＨｇ，左侧４８ｍｍＨｇ。头颅ＣＴ：双侧
脑室中部、双侧脑室枕角、第三脑室、纵裂池、双侧侧

裂池扩大，双侧颞、顶叶见低密度区与双侧侧裂池相

通，双侧额叶密度稍低，脑沟结构扩大，脑实质发育

不良，脑回萎缩，中线结构无偏移。ＥＥＧ：不规则电
活动，各脑区可见（１０～１５μＶ）１６～２０Ｈｚ活动，右
额叶减少；临床发作时同步 ＥＥＧ见（１５～３５μＶ）
１．５～３．５Ｈｚ慢波，以右颞叶中叶为甚。双眼 Ｂ
超：角膜直径右侧１８ｍｍ，左侧 １４ｍｍ；眼轴右侧
２３．４５ｍｍ，左侧２１．７６ｍｍ；未见异常声像。治疗主
要以１％皮罗卡品和０．００４％速为坦滴眼，控制眼压
不佳，拟行双眼小梁切开＋小梁切除术，家长因顾虑
手术风险大而放弃治疗出院。

讨论：ＳｔｕｒｇｅＷｅｂｅｒ综合征（ＳＷＳ）又称脑眼颜
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面血管瘤，属中胚层斑痣性错构瘤病的一种，是一类

罕见的病因不明的先天性、非遗传性神经皮肤综合

征，以先天性面痣、软脑膜血管瘤、脉络膜血管瘤和

神经系统症状为主要特征，多数合并眼的异常，极少

数存在内脏受累［１］。目前文献所报道的患者最大

年龄为５６岁［２］。皮肤血管痣为面部三叉神经分布

区葡萄酒色面痣，至少覆盖一侧上眼睑和额部，为具

有诊断意义的体征，可局限于一侧亦可双侧分布。

但面痣并不能反映神经系统损害的程度，约５％病
例可表现为无皮肤血管痣（或血管瘤）。首先出现

的神经系统症状通常为面痣对侧的局限性癫
"

，

７０％在１岁以内发病，三分之一的病例首次癫
"

发

作伴有发热。长期随访显示癫
"

能得到较好的控

制，但亦有报道［３］显示６０％的癫
"

患者对抗癫
"

药

物耐药。患儿还可有智力低下、对侧偏盲和对侧肢

体轻偏瘫以及萎缩。眼部损害最多见的是先天性青

光眼，发生率为７０％。其次是脉络膜血管瘤，发生
率为４０％。可能出现视神经萎缩。多脏器受累极
少见，可能合并先天畸形，如隐睾、脊柱裂、脊髓空洞

症等。

头颅影像学检查可以帮助诊断，ＳＷＳ的 ＣＴ表
现有如下特点：① 钙化常见，系软脑膜血管瘤影响
脑皮层所致［４］，多为单侧性，始于枕叶，逐渐向前发

展，居脑表浅部位，沿脑回呈曲线形或宽大锯齿状钙

化；② 脑皮质萎缩典型，尤以枕叶萎缩明显，亦可累
及整个大脑半球，大脑皮层变薄，脑回变细，脑沟增

宽，蛛网膜下腔及局部脑池增大，中线结构向患侧平

行移位，但脑室不扩大；③患侧颅骨增厚，头颅不对
称；④同侧脉络丛增大，且显著强化。ＭＲＩ成像上

Ｔ１和Ｔ２加权均显示低信号影，对钙化的显示不如
ＣＴ扫描。部分患者脑电图可显示两侧波幅不对称，
病侧Ａ波减少或消失，弥散的慢波活动，爆发性慢
波发放，及尖慢波灶等。病例１头颅ＭＲＩ表现有钙
化、脑萎缩、脑沟增宽等特点，病例２头颅 ＣＴ显示
有脑皮质萎缩、脑沟增宽、脑池扩大等特点，以上结

果均支持本病的诊断。

该综合征治疗无特异性，主要是对症治疗，包括

药物控制癫
"

发作，手术和药物降低眼内压，激光淡

化面部血管痣等［５］。有报道［６］显示可利用同位素

钌（Ｒｕ１０６）近距离放射疗法治疗弥漫性脉络膜血
管瘤。对于抗癫

"

药物耐药的患儿可行手术治疗，

根据脑内病变范围的不同而选择脑叶切除术或者大

脑半球切除术。
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