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【摘要】目的 探讨婴幼儿期Sturge-
Weber综合征MRI影像特征及其临床诊断价
值。方法 搜集PACS系统中10例Sturge-
Weber综合征患儿的MRI图像进行回顾性分
析，10例患儿均行MRI平扫及增强检查，3
例行SWAN序列扫描。结果 本组患儿均存
在面部三叉神经分布区的血管瘤，MRI扫
描显示9例病变累及单侧大脑半球，1例累
及双侧大脑半球，6例见患侧侧脑室脉络
丛扩大，5例伴有局部脑萎缩，5例可见病
变区脑白质T2WI信号明显减低。10例均行
增强SE T1WI及增强T2- FLAIR序列扫描，患
侧脑回表面软脑膜均有强化，其中软脑膜
血管瘤在增强T2 -FLAIR序列显示7例，在
增强SE T1WI序列显示3例。磁敏感加权T2

*

加权血管成像(SWAN)检查可见多发扩张增
粗深静脉影。结论 婴幼儿脑颜面血管瘤
MRI表现具有特征性，尤其是增强T2 FLAIR
序列发现软脑膜血管瘤强化可作为诊断本
病的最直接依据，有助于临床尽早治疗、
改善预后。
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[Abstract] Objective  To investigate the MRI imgaging features and clinical diagnostic 

value of Sturge-Weber syndrome(SWS) in infants. Methods  The MRI features of 10 

children with Sturge-Weber syndrome in PACS were retrospectively analyzed. All had 

plain MRI and enhanced examination, 3 patients underwent SWAN sequence. Results  

All the children had facial hemangioma in the trigeminal region, MRI scans showed 

that 9 patients involved unilateral cerebral spheres, 1 patient had bilateral cerebral sphere 

involved, 6 cases were with ipsilateral enlargement of choroids plexus. 5 patients were with 

local brain atrophy, The white matter T2WI signal was significantly reduced in 5 cases. All 

the patients with enhanced SE T1WI and enhanced T2 FLAIR sequence scans showed that 

ipsilateral leptomeningeal was enhanced. Among them, leptomeningeal hemangioma was 

revealed in 7 cases with enhanced T2 FLAIR sequence and 3 cases with enhanced SE T1WI 

sequence. SWAN sequence examination showed multiple expansion and thickening of 

deep veins. Conclusion  The MRI features of SWS in infants are characteristic, especially 

the enhancement of T2 FLAIR sequence with the enhancement of leptomeningeal 

hemangioma can be used as the most direct basis for the diagnosis, which is helpful for 

early treatment and prognosis.
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    Sturge-Weber综合征(Sturge-Weber syndrome，SWS)，又称脑颜

面血管瘤病，主要以颜面部三叉神经分布区葡萄酒色痣和同侧软脑膜

血管瘤为特征，是一种罕见的神经皮肤综合征。本病患者还可出现青

光眼、癫痫发作、偏瘫、偏盲等。目前国内对该病以CT表现报道居

多，而对其MRI影像特征，尤其是在婴幼儿期的应用报道较少。现笔者

收集2016～2018年在本院经临床确诊且具有典型影像学表现的患儿10

例，结合相关文献，旨在探讨婴幼儿期MRI检查在SWS诊断中的应用价

值。

    1  资料与方法

    1.1 一般资料  本组10例，男6例，女4例，年龄3月～2岁11月，

10例均有面部沿三叉神经分布区的血管瘤，7例因癫痫发作就诊，3例

因偏瘫就诊，其中1例伴有青光眼。

    1.2 检查方法  MRI采用GE DISCOVERY 3.0T MRI750磁共振扫描仪

进行成像，平扫序列包括T1WI(TR1750ms，TE25ms)、T2WI(TR4576ms，

TE80ms)、T2FLAIR(TR10000ms，TE94ms)及DWI(TR3000ms，TE64ms)。增

强扫描对比剂为欧乃影(剂量为0.2mL/Kg)，经肘静脉注射，注射完毕

后立即注射15ml生理盐水。增强后分别行横轴面T1WI和T2-FLAIR扫描。

    1.3 图像分析  观察受累部位、病变脑叶MRI信号特点、脉络丛形

态及脑萎缩情况，比较MRI增强T1WI和T2FLAIR序列对病变的显示效果。

由2名神经系统副主任医师独立观察MRI图像，结果有差异时双方协商
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表1 10例Sturge-Weber综合征患者MRI表现

编  年龄  部位      软脑膜异 蛛网膜下腔异 脉络丛 白质T2WI  脑萎 颅板增厚

号                   常强化  常强化血管影 扩大   信号下降  缩    伴强化

1  3M    右顶枕叶      +          -       右侧       +      -      +  

2  7M    两颞顶枕叶    +          -       右侧       +      -      +  

3  11M   左额顶枕叶    +          +       左侧       +      -      -  

4  1Y    右额颞叶      +          +       无         +      -      +  

5  1Y2M  右顶枕叶      +          +       右侧       +      -      -

6  1Y4M  右额顶叶      +          +       无         -      -      -

7  1Y7M  左额颞顶枕叶  +          +       左侧       -      -      +  

8  1Y11M 左顶枕叶      +          -       无         -      -      +  

9  2Y3M  右额顶叶      +          +       右侧       -      +      -  

10 3Y    左额顶枕叶    +          +       无         -      +      - 

后做出最终判断。 

    2  结   果

    本组患者的主要MRI表现如

下：10例患儿中1例病变同时累及

双侧大脑半球，9例累及单侧大脑

半球，其中2例同时伴有患侧脉络

丛扩大及局部脑萎缩，5例见病变

区白质T2WI信号下降。5例可见颅

板增厚并强化。增强扫描后，10

例均见沿脑回表面的软脑膜异常

强化，其中7例见蛛网膜下腔内异

常强化的软脑膜血管瘤，且以增

强后T2-FLAIR序列更为明显。2例

可见同侧眼球脉络膜明显强化。

本组病例示：病变以右侧居多，

最多见受累部位为枕顶叶，然后

为额颞叶；脑白质T2WI信号下降多

见于婴儿期，脑萎缩多见于年长

儿；另SWS多发于一侧大脑半球，

双侧少见，该组病例仅见1例累及

双侧。见表1。见图1-8。

    3  讨   论

    Sturge-Weber综合征属于先

天性的神经皮肤血管发育异常，

无明显家族遗传性，发生率为

万分之二或更低
[1]
，该病是以面

部、眼脉络膜及软脑膜血管瘤为

特征的发育性疾病。部分文献报

道的颜面和眼部受累而无大脑病

变或大脑及眼部受累而无颜面改

变的病例被认为是本综合征的部

分发病型。约90%患儿于生后1年

内出现婴儿痉挛，继而发展为癫

痫，约30%癫痫患儿出现进行性偏

瘫，常伴有同侧偏盲
[2]
。以往多

数研究认为典型SWS病人的血管瘤

与胚胎发育异常有关，是原始脉

管丛在发育的前3个月中退化和成

熟发生异常所致
[3]
。

    SWS主要病理改变为脑膜血管

缠结(常被认为是血管瘤)，通常

发生于软脑膜。其病理过程为多

发毛细血管和小静脉在大脑表面

缠结(动脉较少受累)并出现纤维

化倾向
[4]
。颜面部葡萄酒色斑并

非真正血管瘤，为大量扩张的薄

壁血管构成的血管瘤样改变。

    CT和MRI对于诊断SWS具有重

要价值，CT表现为：脑皮质曲线

样钙化、颅板增厚、脑萎缩等，

其中颅内钙化为SWS较特征性的

影像表现
[5-6]

，对于患有SWS的婴

幼儿，尽管存在面部血管痣及癫

痫症状，然而软脑膜钙化随时间

逐渐形成，并非出生时即有，CT

可仅表现为受累脑实质密度略增

高，而皮层脑回样钙化非常少

见，因此CT易造成漏诊
[7-8]

。而同

期行MRI扫描，则可见局部轻度脑

萎缩，病变区白质T2WI信号减低，

T2-FLAIR序列显示患侧脉络丛扩

大。增强扫描可见病变区软脑膜

异常强化、蛛网膜下腔异常强化

血管影及邻近颅板异常强化，增

强MRI是显示软脑膜血管瘤范围的

最佳影像学方法，表现为填充于

蛛网膜下腔的强化区域，覆盖脑

回表面，充填脑沟
[9]
。Galassi等

[10]
在研究中发现增强T2-FLAIR相

对增强T1WI序列对早期、轻微的脑

膜病变更敏感。这是因为其TR和

TE时间较长，血流较慢的静脉血

管亦呈流空效应，为低信号，消

除了血管本身的高信号影及降低

了血管搏动造成的运动伪影，可

更好地鉴别强化的软脑膜和脑表

面的小血管。对脑膜病变，增强

T2-FLAIR序列应作为MRI常规序列

的重要补充，尤其对浅表皮质及

近颅板病变的显示具有重要的临

床应用价值
[11]

。本组10例患者均

行增强T1WI及T2-FLAIR序列扫描，

通过对比发现增强T2-FLAIR序列能

更好地显示软脑膜病变，与文献

报道一致。

    本组病例中有5例(5/10)可见

病变区白质T2WI信号减低，对于婴

儿期患者，考虑原因为反复癫痫

发作引起的髓鞘化增强；或是毛

细血管和静脉内脱氧血红蛋白增

加，而脱氧血红蛋白增加是表浅

静脉回流受阻、脱氧血经扩张的

深部髓质静脉分流至深部静脉系

统的结果
[12]

。对于年长儿，短T2

信号应考虑为：①钙化或含铁血

管素沉积，主要由皮层或皮层下

钙化沉积，静脉引流不畅所致淤

血、低灌注导致缺氧等引起，可

通过磁敏感加权T2
*
加权血管成像

(SWAN)序列检出，此序列还可显

示增多扩张深静脉影。②脑血流

量减低导致的低灌注也可引起T2WI

信号降低
[13-14]

。

    本组9例单侧病变者中，有2

例同时伴有患侧脉络丛扩大及局
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部脑萎缩。脉络丛增大程度与软

脑膜血管瘤范围呈正相关，可能

是受累侧大脑半球深部静脉系统

和静脉丛的静脉血流增加导致脉

络丛增生所致
[15]

。5例患者脑萎缩

程度与年龄呈正相关，考虑与癫

痫反复发作和脑实质长期缺血缺

氧所致低灌注密切相关，3D-ASL

序列可见病变区灌注减低。SWS可

见患侧颅板板障增厚，且伴有异

常强化。

    鉴别诊断：①脑膜炎或脑膜

脑炎，临床具有脑膜刺激征，脑

脊液(+)，脑实质在T2WI及FLAIR

序列呈等或高信号，而SWS脑实质

呈低信号，DWI脑表面呈高信号，

并可见硬膜下积液，具有鉴别意

义。②脑静脉畸形，MRI可见粗大

供血动脉及引流静脉，可合并颅

内出血。

    总之，SWS在婴幼儿期颅脑

MRI表现具有特征性。对于存在

面部血管瘤伴有抽搐的婴幼儿，

T2WI上白质出现与年龄不符的低

信号，应考虑到该病可能。因MRI

较CT具有无辐射、软组织分辨率

高、多序列扫描等优点，同时避

免了造影剂过敏及肾毒性风险，

应作为婴幼儿首选检查方法。尤

其是增强T2-FLAIR序列发现软脑

膜血管瘤强化可直接作为确诊依

据。婴幼儿SWS的早期明确诊断及

确定病变范围，对于改善预后及

临床指导治疗具有重要意义。
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使像素线性不可分程度增加，累

及分割结果。具体见表1。

    3  讨   论

   CNN作为一种对图像特征的

提取手段，主要针对于分类对象

特异性学习，并有监督特征，在

多个领域应用广泛。对于MRI脑

肿瘤分割，常规的2D-CNNs局限

性在于特征提取难以到达一定程

度的高精度分割
[20]

。本次研究

所提出来的多模态3D-CNNs特征

提取一方面可对多个模态差异信

息加以利用，一方面可根据肿瘤

差异变化实现对边界信息的区

分，使得分割结果更加精确。

本次研究结果显示，在加入多

模态3D-CNNs特征之后，患者的

dice系数均有不同程度的提高，

sensitibity系数也有改变，假

阳性率显著得到改善；加上多模

态3D-CNNs特征提取后，dice系

数变为(88.26±4.65)%，显著

优于多模态2D-CNNs特征提取的

(83.67±4.22)%。而多模态2D-

CNNs特征提取的运用甚至比单独

使用灰度邻域结合haar小波低频

系数的分割结果。由此可见，多

模态3D-CNNs特征提取能够适应多

模态MRI脑肿瘤图像，实现对图像

的准确分割。

   综上所述，基于多模态3D-

CNNs特征提取的MRI脑肿瘤分割准

确度高，适应不同患者不同模态

之间的多变性和差异性，值得参

考。
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