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【摘要】目的 探讨Sturge-Weber综合征所致难治性癫痫的手术方法以及其疗效。方法 回顾性分析2009年4月至2016年4
月手术治疗 30例 Sturge-Weber综合征所致难治性癫痫的临床资料。结果 术后随访 3个月至 6.1年，按Engel分级评估疗效，

Engel Ⅰ级24例，Ⅱ级4例，Ⅳ级2例。术后未见永久性功能障碍。10例术后出现对侧肢体肌力下降1~3级，大部分在3个月后

恢复至术前水平；1例出现感觉性失语，术后3个月恢复正常。结论 手术是治疗Sturge-Weber综合征所致难治性癫痫的安全有

效的措施。根据病人年龄、神经功能，病变部位及范围不同，采取不同的手术方式，可在控制癫痫发作的同时最大限度保留神经

功能。
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Surgery for refractory epilepsy caused by Sturge-Weber syndrome

LIU Chang-qing, CHEN Si-chang, GUAN Yu-guang, ZHOU Jian, ZHAI Feng, LUAN Guo-ming. Department of Neurosurgery,
Sanbo Brain Hospital, Capital Medical University, Beijing 100093, China

【Abstract】 Objective To investigate the surgical method to treat refractory epilepsy caused by Sturge-Weber syndrome and its
curative effect. Method The clinical data of 30 patients with of refractory epilepsy caused by Sturge-Weber syndrome undergoing
surgery from April, 2009 to April, 2016 were analyzed retrospectively. Results All the patients were followed up from 0.25~6.1 years.
The following up showed that the epilepsy control belonged in Engel grade Ⅰ in 24 cases, grade Ⅱ in 4 and grade Ⅳ in 2. The
contralateral limb muscle strength decreased by grade 1 to 3 on discharge from the hospital compared with that before the operation in 10
patients, in whom the muscle strength returned to the normal 3 months after the operation. The speech returned to normal 3 months after
the operation in 1 patient with sensory aphasia immediately after the operation. There was no permanent functional impairment after the
operation. Conclusions Surgery is a safe and effective method to treat refractory epilepsy caused by Sturge-Weber syndrome. The
different surgical fashion chosen according to the patient's age, neurological function and location and range of the lesion is helpful to the
control of epileptic seizures and maximal retention of nervous function.
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Sturge-Weber综合征所致难治性癫痫的手术治疗
刘长青 陈思畅 关宇光 周 健 翟 峰 栾国明

Sturge-Weber 综合征是一种病因不明的、少见

的先天性神经皮肤综合征，又称脑面血管瘤病或脑-
三叉神经血管瘤病[1]。该综合征通常累及三叉神经

支 配 的 面 部 区 域 ，及 眼 脉 络 膜 、软 脑 膜 [2，3]。

Sturge-Weber 综合征常合并药物难治性癫痫，手术

通常是控制癫痫症状的最佳手段[2]。本文总结30例

Sturge-Weber综合征的手术方式及预后。

1 资料与方法

1.1 一般资料 2009 年 4 月至 2016 年 4 月手术治疗

Sturge-Weber综合征 30例，其中男性 18例，女性 12
例；首次癫痫发作年龄2个月至17岁8个月，平均20
个月；病程 2个月至 28年，平均 48.5月；手术年龄 11
个月至29岁，平均5岁9月；18岁以上6例，12~18岁

5例，12岁以下19例。

1.2 临床表现 简单部分性发作 6例，复杂部分性发

作 11例，部分性发作继发全面性发作 12例，全面性

发作（痉挛发作）1例。28例伴面部血管瘤，呈葡萄

酒色，边界清楚，扁平或轻度隆起，压之稍褪色，沿三

叉神经分布，同时累及眼支及上颌支较多，其中 11
例为右侧颜面部血管瘤，13例为左侧颜面部血管瘤，

4例为双侧分布一侧为著。另有 2例颜面部无血管

瘤。10例伴有不同程度的青光眼，其中 3例在癫痫

手术前已行青光眼手术治疗。4例有不同程度的病

变对侧视野缺损。13例伴有不同程度的肢体轻度偏

瘫及精细活动功能降低。19例有不同程度的智力障

碍。28例正规服用抗癫痫药物治疗，2例未服药。
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1.3 影像学资料 30例均行头颅CT平扫，见患侧大

脑表面有不同程度的片状、条状及脑回状钙化（图

1A），钙化位于左侧15例，右侧15例；累及一侧半球

8 例、三个脑叶 9 例、两个脑叶 8 例、单个脑叶 5 例。

MRI平扫见低信号钙化，与CT钙化区相一致，钙化

区临近脑组织萎缩。27例患侧出现脑萎缩、脑裂和

蛛网膜下隙增宽。增强扫描见病变脑表面多发脑回

样明显强化影，病变累及顶枕部的多可见同侧脑室

脉络丛增大并明显强化（图1B）。7例行MRA检查，

5例可见患侧病变区域供血动脉细小，分支稀疏（图

1C）。2例行MRV检查，见病变侧回流静脉较对侧细

小或缺如（图1D）。
1.4 电生理学检查

1.4.1 视频脑电图检查 术前均行长程视频脑电图检

查，发作间期 26例出现患侧背景活动减弱，与患侧

脑萎缩区域相一致；22例记录到癫痫样放电。记录

到发作期22例，其中2例为脑电图发作，3例为临床

发作性事件。脑电图未记录到癫痫样放电 5例；25
例记录到癫痫样放电，其中双侧弥漫性放电6例，半

球弥漫性放电10例，脑区性癫痫样放电9例。

1.4.2 脑磁图检查 19例行脑磁图检查，未捕捉到发

作期脑磁图像，其中12例有定位意义，6例定位基本

与 MRI 病变一致，3 例定位在病灶周围或病灶一部

分，3例定位超出MRI病变区域。

1.5 手术方法及随访 行致痫灶局灶性切除术 3例，

行多脑叶切除术 10例，行多脑叶切除+局部皮层双

极电凝热灼术 5 例，行保留中央区多脑叶切除术 2
例，解剖性大脑半球切除术 6例（图 2），大脑半球离

断术2例，大脑半球皮层双极电凝热灼术2例。10例

行术中导航，定位中央沟及病变位置，术中采用脑皮

层脑电图监测，辅助确定切除范围及切除边界。术

后继续规律服用抗癫痫药物，术后 3个月根据复查

脑电图结果、血药浓度及癫痫发作情况调整药物用

量。术后 3、6、12个月，及之后每年定期住院随访。

复查内容包括癫痫治疗预后评估（Engel分级）、语言

功能、神经科查体、心理评估、脑电图、MRI。
2 结 果

术中皮层脑电图监测手术前后放电情况，术后

较术前癫痫样放电明显减少或消失。30 例术后随

访3个月至6.1年，其中Engel Ⅰ级24例（80%），Ⅱ级

4例（13.3%），Ⅳ级 2例（6.7%）。术后未见永久性功

功能障碍。10 例术后出现对侧肢体肌力下降 1~3
级，大部分在 3个月后恢复至术前水平；1例出现感

觉性失语，术后3个月恢复正常。

3 讨 论

手术是治疗Sturge-Weber综合征所致难治性癫

痫的有效措施，术后长期癫痫无发作率可达80%，围

手术期未出现严重并发症，术后神经功能可保证基

本的生活自理能力。Sturge-Weber综合征临床分为

三型[4]，但对于手术方式指导意义不大，国内尚缺乏

适合 Sturge- Weber 综合征外科治疗的以及手术方

式的选择标准 [5]。本文总结 30 例手术治疗的

Sturge-Weber综合征所致难治性癫痫，根据年龄、病

变范围及功能受损情况选择个体化手术治疗。本文

病例均为难治性癫痫，孕产史及家族史均无异常，平

均发病年龄 20个月，男女比例 3：2。28例为颅内病

变合并颜面血管瘤；2例仅有颅内病变，不伴有皮肤

的异常。癫痫发作形式以部分性起始为主，占

96.7%。本文病例的发病年龄、性别比例及癫痫发作

形式与既往报道没有明显差别[2，6~8]。

癫痫手术治疗目的为控制癫痫发作，保留认知

功能，以达到更好的生活能力和质量。手术方式主

要由病变侵及范围、癫痫起始部位、功能转移程度和

病人年龄等因素综合决定[9]。癫痫灶局部切除和多

脑叶切除主要适用于软脑膜累及局部或部分脑叶、

且与致痫灶在同一区域的病人[10]。累及一侧半球的

Sturge-Weber 综合征通常临床发作更为频繁、局灶

或单纯多脑叶切除通常效果不佳，半球切除对癫痫

控制效果好，但对对侧肢体功能损伤大。对于对侧

肢体功能相对健全，且患侧功能存在的病人，可选择

多脑叶切除结合中央区皮层电凝热灼术。对于软脑

膜受累程度较轻，异常血管密度不大，且功能相对正

常、癫痫发作相对不频繁的病人，可以采用单纯皮层

热灼治疗，在保留功能的前提下减少病人癫痫发作

的频率和强度，也不失为这类病人的一种选择。

Sturge-Weber综合征的发病原因与致癫痫机制

尚不明确，可能与皮层异常发育和血流动力学异常

所导致的灌注异常有关[2]。其脑组织病变可以出现

不同程度血管纤维化、脑萎缩、钙化[11]。脑组织病变

严重的病人，通常出现药物难治性癫痫，致痫皮层的

切除通常是控制癫痫的最佳方法，包括局部、多脑

叶、半球等不同范围的手术方式。在一些脑萎缩程

度较轻的病人，皮层的异常多累及Ⅱ、Ⅲ层[11]。这类

病人通常患侧半球脑组织基本结构尚可，功能也有

很大程度保留。因此切除性手术可能带来较为严重

的后遗症。考虑到皮层浅层病变为主，且为静脉性
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血管异常，我们尝试性的使用双极电凝皮层热灼术，

意为降低血管畸形的血流量，并破坏皮层浅层的癫

痫传导网络，取得不错的手术疗效。

本文病例均为难治性癫痫，癫痫发作类型、治疗

方式以及预后不能等同于整体的Sturge-Weber综合

征病人群体[5]。作为一类神经皮肤综合征，该病病人

被分散到不同科室，目前尚缺乏可靠地流行病学资

料；而且，该病罕见，病例数量难以满足统计学分析

的要求。在后续研究中我们会继续纳入和长时间随

访病例，并探讨手术的适应征、最佳时机和方式。

综上所述，外科手术是治疗 Sturge-Weber 综合

征伴发难治性癫痫的安全有效措施，根据病变部位、

累及范围、年龄及功能情况采取个体化手术方式，既

可控制癫痫发作，又可保护病人认知功能，改善生活

质量。
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图1 Sturge-Weber综合征术前影像学表现

A. 头部CT示左侧半球脑回样钙化；B. 头部MRI增强示左侧半球软脑膜可见脑回样明显强化影，左侧脑室脉络丛增大并明显强化；

C. MRA示左侧大脑中动脉分支细小稀疏；D. MRV示左侧横窦未显示，左侧乙状窦管径明显细小

图2 Sturge-Weber综合征手术前后影像学及术中表现

A. 体检发现双侧面部红色血管痣，累及左侧三叉神经支配区域；B. 术前CT示左侧额顶枕叶点片状钙化影；C. 术前MRI T2轴位左额顶叶

脑沟增宽，脑回变小；D. 术前MRI增强矢状位示左额顶枕多发脑回样明显强化影；E. 术中打开硬膜脑膜见左侧大脑表面布满异常血管，

大脑半球萎缩；F. 切除左侧额颞顶枕叶后暴露左岛叶；G. 对岛叶皮层进行双极电凝热灼；H. 术后复查头颅CT表现
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