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스터지 왜버 증후군의 MR 소견:안면부모반이 
없는 2예 보고1 

최 시 성·정 선 관·노 병 석·김 창 근·원 종 진 

목 적 . 안면부 모반이 없는 2예의 스터지 웨 버 증후군을 경험하였기에 그 특징적 인 CT 및 MR I소견 

을보고하고자한다. 

대상 및 방법 ·증려I 1 에서는 조영증강 전，후의 CT와 MR을， 증례 2에서는 조영증강 전，후으I MR만을 

실시하였다. 

결 과 :CT는 MR에 비해 피질석회화의 발견에 우수하였고 MR은 뇌실질의 이상 소견과 Gd - DTPA 주 

입시 뇌연수막 혈관종을 시사하는 강한 연수막 조영증강을 보는데 우수하였다. 

결 론:스터지 웨버 증후군때 안면부 모반을 보이지 않는 경우도 있기에 이 증후군이 의심되는 환 

자에서 Gd-DTPA 조영즘강후 MR은 연수막 혈관종의 존재 및 파급정도를 아는데 아주 유용한 검사가 

될 것으로생각된다. 

서 론 

스터지 웨버 증후군은 뇌삼차신경의 안분지 (ophthal­

mic division) 영역의 포도주색 모반(port -wine nevus)과 

함께 동측 뇌 연수막의 혈관종Oeptomeningeal angioma) 

을 보이는 모반증(phakomatosis)의 일종으로， 많은 예에 

서 맥락막총의 혈관종(choroid plexus angioma)과 뇌 피 

질의 석회화 및 뇌 위축， 섬부 정맥의 확장을 동반하며 임 

상적으로 간질발작， 편마비， 정신지연， 녹내장등을 나타내 

는 것으로 잘 알려져 있다(1 -6 ). 그러나 편측의 안면부 모 

반을갖는환자에서 양측성의 연수막혈관종을보이기도하 

며 (7, 8) , 드물게 연수막 혈관종이 안면부 모반없이 나타날 

수도 있다(6， 9， 10). 

저자들은 최근 조영증강후 MR영상에서 뇌연수막 혈관 

종을 시사하는 조영증강을 보였으나， 안면부 모반을 동반 

하지 않는 2예의 스터지 웨버 증후군을 경험하였기에 보고 

한다. 

증례 보고 

증 려11 

7세 남아로 좌측 편마비， 간질， 정신지연을 주소로 내원 

하였고， 육안적 소견상 안면부 모반은 없었다. 과거력상 반 

복되는 간질때문에 외부병원에서 여러 차례 CT를 시행했 

1원광대학교 의과대학 방사선과학교실 

었는데， 2세때의 처음 CT상 우측 대뇌반구의 경미한 위축 

이 보였고 피질 석회화는 없었다. 그후 4세때의 CT상 뇌 

위축은 보다 심해졌으며 피질 석회화가 우측 두정엽과 후 

두엽에서 관찰되었다. 본원에 내원당시의 단순 CT상 역시 

우측 두정엽과 후두엽의 피질에 석회화와 함께 뇌위축 소 

견이 보였고(Fig. 1a) , 조영증강후 CT상 약간의 피질부 조 

영증강이 있었다. 조영증강전 MR( l.OT unit)의 T2 강조 

영상에서 우측 뇌 실질의 감소와 함께 두정엽에서 부분적 

으로 두꺼워진 피질을 관찰할 수 있었고(Fig . 1b) , 조영증 

강후 T1 강조영상에서 병변부위의 뇌 표면에 혈관종을 시 

사하는 연수막 조영증강을 보였다(Fig. 1c). 

증 례 2 

2세 여아로우측편마비와우측국소발작을주소로내원 

하였고， 어떠한 안면부 모반도 보이지 않았다. 약 1년전에 

조영제 주업없이 시행한 MR상 좌측 대뇌반구에 경미한 

정도의 뇌 위축 소견만 보였었다. 그 후 추적 검사로 시행 

한 조영증강 전 MR의 T2 강조영상에서 역시 좌측 두정 엽 

및 후두엽에 경미한 피질 위축 소견을 보였다(Fig.2a). 조 

영증강후 T1 강조영상에서 좌측 대뇌반구에 광범위하게 

강한 연수막 조영증강과 함께 동측의 맥락막총이 보다 크 

기가 커지고 뚜렷한 조영증강 소견을 보였으며 (Fig. 2b) , 

확장된 심부 수질정맥을 관찰할 수 있었다(Fig. 2c). 

고 찰 

이 논문은 1993년 7월 15일 접수하여 1993년 8월 2일에 채택되었음 스터지 웨버 증후군은 모반증의 일종으로， 연수막 혈관 
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종과 함께 삼차신경의 안분지 영역의 안면부 모반을 특징 

적으로 보이며， 간질， 정신지연， 편마비， 녹내장 및 반맹 

(hemianopsia)등의 다양한 중추 신경계 증상을 수반한다. 

단순두부촬영， 혈관조영술 및 CT 등 여러 방사선학적 검 
사상 대뇌실질의 석회화， 뇌위축， 연수막혈관종， 심부정맥 

의 확장 및 맥락막총의 종대 등의 소견은 잘 알려져 있고， 

최근 MR 소견에 대한 보고도 많이 늘어나고 있다(1 - 6) . 

연수막혈관종은 대부분 안면부 모반의 동측에 발생하 

나， 약 15%정도에서는 양측성으로 발생할 수도 있으며 또 

한 안면부 모반의 반대측 연수막 혈관종의 보고도 있고(7， 

8) , 연수막 혈관종이 안변 모반이 없이 나타날 수도 있다고 

많은 저자들이 보고 하였다(6， 9， 10). 특히 Poser 등(10)은 

스터지 웨버 증후군을 임상 소견에 따라 3가지 유형으로 

a b 

Fig. 1. Case 1 

나누어 기술하였는데， 안면 모반과 함께 이 증후군에서 보 

이는 다른 임상 소견이 함께 나타나는 전형적인 형 (typí -

cal form) , 안면부 모반이 없으면서 여러 임상소견만 나타 

나는 불완전형 (incomplete form) , 그리고 안면부에 포도 

주색 모반이 아닌 다른 혈관 기형이나 과색소화와 함께 다 

양한 임상소견을 보이는 비전형적인 예 (atypical form)로 

분류하였으며 저자들의 경우는 이중 불완전형에 해당된다 

하겠다. 

두개내 병변이 양측성이거나광범위한경우는보다심한 

정신지연이냐 고질적인 발작을 초래하는 경향이 있으므로， 

병변의 정확한 위치와 정도를 아는게 환자의 예후 결정에 

중요한 역할을 하는데， Chaudary 등(8)은 양측성으로 발 

생한 환자에서 정상 지능을 가지면서 발작도 없는 경우 

c 

a. Noncontrast CT shows atrophy of right cerebral hemisphere and cortical calcification in parietoocipital lobe 
b. T2 - weighted MR image also shows right cerebral atrophy and abnormal thickening of right parietal cortex 
c. Gd -DTPA-enhanced T1 - weighted MR imaging shows right parietooccipital leptomeningeal enhancement 

a b c 

Fig. 2. Case 2 
a. T2 - weighted MR imaging shows mild dilatation of left subarachnoid space , indicating cerebral atrophy. 
b,c. Gd -DTPA • enhanced T1 -weighted axial(b) and coronal(c) images show extensive leptomeningeal enhancement in left cer­
ebral hemisphere as well as prominent enhancement of ipsilateral choroid plexus. Note dilated medullary vein(arrows) 
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를보고하기도하였다. 

스터지 웨버 증후군의 CT소견으로는대뇌 피질 석회화， 

일측성 피질 위축， 펴질 조영증강 및 커진 맥락막총 등이 

있다. 저자들의 증례 1에서처럼 조영증강전 CT상 피질 석 

회화 소견이 가장 특정적이라고 알려져 있으나(1 -4 ), 

Benedikt 등( 6)은 석회화의 존재가 스터지 웨버 증후군의 

진단에 필수적이지는 않다고 하였다. 이 석회화는 만성적 

인 조직 저산소증(tissue hypoxia)의 결과로 생각되며 위 

축된 대뇌 피질의 제 4층에 있는모세혈관주위를따라분 

포하고 두정 엽 후두엽 측두엽 부위 (parietooccipi totem­

poral region) 에서 가장 흔히 보인다(4 ). 조영증강후 CT 
상 부분적인 조영증강 소견을 관찰할 수 있지만， 연수막 혈 

관종을 직접 나타낸다기보다는 간질이나 저산소증에 의한 

피질부 조영증강으로 생각하며( 6) , 또한 Lipski 등(3)은 

연수막 혈관종층의 두께가아주 앓고，동일 부위에 석회화 

가 있으며 두개골이 바로 이웃하여 있기 때문에 CT로는 

연수막혈관종을직접 보기는어렵다고언급한바있다. 

이 증후군의 MR소견은 최근에 많이 보고 되어 있어 

(1 -6), 혈관성 이상소견인 연수막 혈관종， 피질정맥의 감 

소， 심부 정맥의 확장 빛 맥락막총의 종대등을 볼 수 있는 

데 Benedikt 등은 이 중 연수막 혈관종이 진단에 필수적 이 

라 하였고， 조영증강후 MR에서는 조영증강이 뇌 피질에 

서 일어나는 것이 아니고 뇌 표변에 있는 혈관종 자체에서 

일어나기 때문에 연수막 혈관종을 직접 관찰할 수 있다고 

하였다. 연수막 혈관종의 동측에셔 관찰되는 맥락막총의 

종대는 혈관종을 나타내거나(1)， 비정상적인 정맥울혈로 

인해 보이는데 (6) ， T2 강조영상에서 측뇌실내 증가된 신 

호강도로 나타나고 이는 많은 수분량과 정액혈의 늦은 혈 

류 때문인것으로 생각되며 조영제 주업시 강한 조영증강 

으로 나타난다. 또한 커진 심부 정맥을 볼 수 있는데， 이는 

정상적인 표재성 정맥유엽이 차단되어 심부정맥으로측부 

혈류가 발생하여 생기는 것으로 알려져 있고(2， 6， 10) ， 저 

자들의 증례 2에서도 관찰 할 수 있었다. 

그외 조영증강전 MR상 뇌 실질의 위축 및 위축부위에 

두꺼워진 피질과 함께 뇌회 (convolution)의 감소를 관찰 

할 수 있는데， 이는 대뇌 혈류 이상에 의한 신경 세포의 증 

식과 이동의 장애로 생각하고 있다(2). 피질 석회화는 T2 

강조영상에서 비특이적인 저신호 강도로 나타날 수 있지 

최시성 외 스터지 웨버 증후군 

만 저자들의 경우처럼 석회화를 암시하는 저신호 강도를 

인지할 수 없는 경우도 있기에 CT보다 민감도가 많이 떨 

어진다 하겠다. 그러나 최근 Elster 등(4)은 gradient echo 

기법을 이용한 MR에서는 미세석회화의 발견이 CT보다 

우수할 수 있다는 보고를 하였다. 

결론적으로 CT로는 연수막 혈관종을 직접보는 것이 어 

려운 반면에， Gd-DTPA 주업후 MR에서는 연수막 혈관종 
을 직접 나타내는 연수막 조영증강을 비교적 정확히 볼 수 

있기 때문에 Gd-DTPA 조영후 MR이 스터지 웨버 증후 
군 환자에서 연수막 혈관종의 존재를 확인하고 그 정도를 

파악하는데 아주 유용한 검사방법이 될 것으로 사료된다. 
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MR Findings of Sturge-Weber Syndrome Without Facial Nevus: 
Two Cases Report 

See Sung Choi , M.D., Seon Kwan Juhng, M.D. , Byung Suk Noh, M.D. 

Chang Guhn Kim, M.D. , Jong Jin Won , M.D. 

Department of Radiology, Wonkwang University College of Medicne 

Purpose: We reported the CT and MR lindings 01 2 cases with Sturge -Weber syndrome which were not ac­

companied by lacial nevi 

Materials and Methods: They were examined with both CT and MR in one case and with MR only in the 

other case. 

Results: CT was better than MR in the demonstration 01 the characteristic cortical calcilication . MR was su­

perior to CT in the depiction 01 the abnormalities 01 the surrounding parenchyma and the intense enhancement 

01 pial angiomatosis with Gd -DTPA enhancement 

Conclusion: Gd - DTPA enhanced MR imaging could be uselul in the demonstration 01 the presence and ex­

tent 01 pial angiomatosis in patients with suspected Sturge-Weber syndrome. 
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