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Sturge-Weber syndrome（SWS）は、1879年、Sturgeにより右顔面、頭部のport wine stain、右眼
球肥大、けいれん、右大脳の血管奇形を合併する症例として初めて報告された1．SWSは50,000人に1人の
頻度で発生する神経皮膚症候群で、現在までに特定の遺伝形式、遺伝子異常は明らかになっていない．
SWSの3徴として、顔面のcapillary malformation（CM、port wine stain）、眼血管異常（choroidal 
vascular anomaly）、leptomeningeal vascular malformationが挙げられる．CMは顔面に加え、躯幹、
四肢にも認められることが多い．緑内障は眼周囲やchoroidal vascular anomalyの影響で生じる．     
Leptomeningeal vascular anomalyは顔面CMと同側の頭頂後頭葉に多く、けいれん、発達遅滞の原因と
なる．SWSはこのように顔面、眼、脳のvascular anomaly と捉えられ、今回はSWSの血管奇形に焦点を
当ててoverviewした．

発生機序2,3                                                            

SWSは胎生初期の原始静脈叢の退縮、発達不全と考
えられている．胎生5-8週に頭部原始血管は、皮膚、髄
膜、脳をそれぞれ栄養灌流する外側、中間、内側部に分
化する．Maiuriは、この時期に顔面上部の皮膚を形成す
ることになる外胚葉と、頭頂後頭葉を形成する神経管の
近接性がSWSに見られる顔面CMとleptomeningeal 
vascular anomaly との関連を説明できると提唱した4．
Fig. 1 に眼背側の静脈叢異常（defect A）が頭頂後頭
葉軟膜、眼、顔面上部の血管奇形を形成しうることを示
す．

Fig. 1  Chick embryoの原始血管叢
原始眼背側の血管叢は将来の頭頂後頭葉、顔面上部領域
に近接する．A領域の異常で古典的Sturge-Weber 症候
群を呈しうる

        Fig. 1
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一方、Ramliら3は、同じレベルの中胚葉、神経堤細胞はそれぞれ同じレベルの血管内皮、血管中膜細胞
に遊走、分化する5ことに注目し、SWSの血管病変はcerebrofacial venous metameric syndrome であ
るという概念を提唱した（Fig. 2）．

Fig. 2　Cerebrovascular metameric syndromes
それぞれの矢印は神経板、神経堤、頭部中胚葉細胞のfate mapより推測される分布領域である

病理                                                                   
皮膚血管病変

port wine stainはThe International Society for the Study of Vascular Anomalie分類でcapillary 
malfromation（CM）とされる．組織学的には拡張した皮膚毛細血管と細静脈で神経支配に乏しいとされ
る6,7．

脳血管病変
　Leptomeningeal vascular malformationについて文献的検索を行ったが、abnormal vessels と曖昧な
ものから、venous and capillary vesselsやmicrovenular structuesと表記されるものまで、多彩であっ
た2,3,8,9．推察するところ、capillarとvenous vesselの区別が光顕、電顕レベルでは難しいのではないかと
考えられた．組織学的写真を入手し得たものをFig. 3, 4 に示す2,8．電顕写真ではcapillary and venous 
typeの血管を認め、血管構造に異常は認めなかった8．
　Leptomeningeal vascular malformationにより、静脈灌流障害が生じ、transmedullary veinや脈絡叢
の拡大が生じるとされる（Fig 5, 6）．
　最近の知見ではLeptomeningeal vascular malformation血管のendothelin-1や、fibronectinの発現が
亢進していることが報告された10,11．これらの病的意義については今後の研究を待たなければならない．
　Leptomeningeal vascular malformation下の脳皮質血管は増生を示し8、血管壁の菲薄とヒアリン化、
内膜下肥厚による血管腔狭小を認める12．また、SWSの脳皮質下血管はノルアドレナリン作動性交感神経の
神経支配のみ受けて、静脈性のパターンを示すことが報告されている13．
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Fig. 3　SWS組織像、HE染色
A:　肥厚したmeninges内に見られる、菲薄拡張した多数の血管．
B:　脳皮質石灰化
C:　脳実質内血管周囲の石灰化

Fig. 4　SWS組織像
Leptomeninge の血管増生は細静
脈、毛細血管様である．
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Sturge-Weber syndromeと血管内治療                                       

SWSに伴う顔面の骨軟部組織の肥厚はまれでなく、形成外科的アプローチが必要となることがある14．
軟部組織肥厚は通常CMに伴い、進行性の血管拡張が原因と考えられている．血管拡張の原因は、CM血管
では血流の神経調節の消失していることや、血管壁結合織の支持性が低下していることより、菲薄拡張した
CM血管内に血流うっ滞が生じるためと推測されている．

形成外科的手術前に肥厚したCM/軟部組織の塞栓を行ったので、症例を供覧する．

    
                          Fig. 6A                    Fig. 6B

    
                         Fig. 6C                    Fig. 6D

Fig. 6A-D　左総頚動脈撮影、静脈叢
左半球脳皮質静脈の消失とtransmedullary veinの異常拡張．
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