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  摘 要:鲜红斑痣(PWS)是一类先天性毛细血管畸形(CM),具有病程呈进展性、临床治愈率低、治疗后易

复发等特点,是目前皮肤领域较难攻克的病种之一。该文系统梳理了多种无创检测技术,涵盖皮肤镜、高频超

声及光学相干断层扫描等各类影像学方法的特点。治疗层面,脉冲染料激光(PDL)凭借稳定的疗效,仍是现阶

段PWS治疗的首选方案与公认金标准。光动力疗法、755
 

nm长波长激光、1
 

064
 

nm
 

Nd∶YAG激光等新型治

疗方式逐步应用于临床。同时PDL联合抗血管生成药物的综合干预模式,成为难治性皮损干预的新型探索方

向。该文围绕PWS的分子发病机制、诊断策略及多元化治疗进展展开综述,以期为患者制定个体化诊疗方案

和后续临床研究与技术优化提供新思路。
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Abstract:Port

 

wine
 

stain
 

(PWS)
 

is
 

a
 

kind
 

of
 

congenital
 

capillary
 

malformation
 

(CM),which
 

has
 

the
 

char-
acteristics

 

of
 

progressive
 

course,low
 

clinical
 

cure
 

rate,and
 

easy
 

recurrence
 

after
 

treatment.It
 

is
 

one
 

of
 

the
 

dif-
ficult

 

diseases
 

to
 

overcome
 

in
 

the
 

field
 

of
 

skin.This
 

article
 

systematically
 

reviews
 

the
 

characteristics
 

of
 

a
 

varie-
ty

 

of
 

non-invasive
 

detection
 

techniques,including
 

dermoscopy,high-frequency
 

ultrasound,optical
 

coherence
 

tomography
 

and
 

other
 

imaging
 

methods.At
 

the
 

treatment
 

level,pulsed
 

dye
 

laser
 

(PDL)
 

is
 

still
 

the
 

first
 

choice
 

and
 

recognized
 

gold
 

standard
 

for
 

the
 

treatment
 

of
 

PWS
 

due
 

to
 

its
 

stable
 

efficacy.New
 

treatment
 

methods
 

such
 

as
 

photodynamic
 

therapy,755
 

nm
 

long-wavelength
 

laser
 

and
 

1
 

064
 

nm
 

Nd:YAG
 

laser
 

have
 

been
 

gradually
 

ap-
plied

 

in
 

clinical
 

practice.At
 

the
 

same
 

time,the
 

comprehensive
 

intervention
 

mode
 

of
 

PDL
 

combined
 

with
 

anti-
angiogenic

 

drugs
 

has
 

become
 

a
 

new
 

exploration
 

direction
 

for
 

the
 

intervention
 

of
 

refractory
 

skin
 

lesions.This
 

review
 

focuses
 

on
 

the
 

molecular
 

pathogenesis,diagnostic
 

strategies
 

and
 

diversified
 

treatment
 

progress
 

of
 

PWS,
in

 

order
 

to
 

provide
 

new
 

ideas
 

for
 

the
 

development
 

of
 

individualized
 

diagnosis
 

and
 

treatment
 

plans
 

for
 

patients
 

and
 

subsequent
 

clinical
 

research
 

and
 

technical
 

optimization.
Key

 

words:port
 

wine
 

stain; molecular
 

mechanisms; diagnosis; treatment

  鲜红斑痣(PWS)是一种真皮毛细血管和毛细血 管后微静脉的低流量血管畸形,好发于面颈部,表现
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为边界清楚的红色至紫红色斑片。该病不会自然消

退,随年龄增长颜色加深、皮损增厚,甚至出现结节样

损害[1-2],严重影响患者身心健康[3-5]。PWS可单独发

生,也可合并Sturge-Weber综合征(SWS)、Klippel-
Trenaunay综合征(KTS)、色素血管性斑痣病等皮肤

外系统受累,进一步加重疾病负担[6]。近年来,体细

胞GNAQ基因突变被确认为PWS的核心分子驱动

事件[7]。各项研究为深入研究GNAQ突变导致的血

管内皮功能紊乱提供了实验基础和理论依据,也为理

解疾病进展及开发联合治疗策略奠定了理论基础。
本文从分子机制、精准诊断及多元化治疗3个层面,
系统综述了PWS领域的研究进展,重点突出机制向

临床的转化桥接。
1 PWS的分子机制

  PWS的病理本质是血管结构的进行性扩张与结

构紊乱[8],其根本驱动因素为体细胞基因突变。目前

已知的关键致病基因包括GNAQ、RASA1及PIK3CA,
三者分别代表了不同类型血管畸形的分子基础。
1.1 GNAQ基因突变 GNAQ功能突变在PWS发

病中居核心地位。Shirley等[9]鉴定出GNAQ
 

p.R183Q
突变,导致Gαq蛋白持续性激活,在孤立性PWS中检

出率 为92%,在 SWS相 关 PWS中 为88%。随 后

Galeffi等发现新型突变GNAQ
 

p.Q209R,二者均为激

活突变,具有相似的下游信号效应,将CM相关突变从

单一 R183Q 扩 展 至 突 变 谱[10]。Nasim 等[11]证 实

GNAQ
 

p.R183Q在内皮细胞中富集是CM 的核心事

件,突变血管表现为管腔扩张、紧密连接蛋白下调及

巨噬细胞浸润;仅5%~10%的突变内皮细胞即可显

著损伤屏障功能,而敲低 ANGPT2或联合 MEK抑

制剂可使其恢复。Liu等[12]进一步揭示,该突变通过

激活ANGPT2/TIE2/磷脂酰肌醇3激酶(PI3K)/蛋

白激酶B(AKT)轴增强内皮细胞增殖与血管生成,并
上调 抗 凋 亡 机 制,赋 予 对 光 敏 剂 血 卟 啉 单 甲 醚

(HMME)介导的光动力疗法(PDT)的耐药性,提示

靶向ANGPT2联合PDT是潜在优化策略。
1.2 RASA1基因突变 RASA1失活是毛细血管畸

形-动静脉畸形综合征(CM-AVM)的核心机制,部分

病例 与 EPHB4 突 变 相 关[13]。RASA1 编 码 p120
 

RasGAP蛋白,负调控RAS-MAPK通路;功能缺失致

单倍体不足,引起内皮增殖与存活增加,形成多灶性

CMs、AVM 及动静脉瘘[14]。Chen等[13]分析59例

CM-AVM患者发现,RASA1突变相关畸形以高流量

动静脉短路为特征,与GNAQ突变型PWS的低流量

静脉畸形本质不同,对治疗选择具重要指导意义。
RASA1相关 CM-AVM 亦可由合子后嵌合突变引

起,Pilz等[15]报道1例Parkes
 

Weber综合征患儿经

证实为合子后新生无义突变。嵌合体变异等位基因

频率范围广泛,与表型严重程度无明确相关性,低水

平嵌合体亦可致显著临床表现,提示基因诊断应采用

更高测序深度以有效检出嵌合突变[15]。
1.3 PIK3CA突变 除GNAQ突变外,PIK3CA是

PWS中另一重要的体细胞突变。Zhang等[16]对112
例中国儿童脉管畸形患者的靶向测序显示,5例PWS
患者携带非GNAQ突变,其中PIK3CA突变最常见,
这5例PIK3CA突变患者均表现为更弥漫的皮损和更

高的过度生长综合征发生率,提示PIK3CA突变与过度

生长表型密切关联。Torii等[17]通过Pik3caH1047R
小鼠模型及单细胞RNA测序,证实PIK3CA突变通

过缺氧诱导因子-1α(HIF-1α)/血管内皮生长因子-A
(VEGF-A)信号轴驱动血管畸形形成,抑制该轴可显

著减少异常血管生成,为靶向治疗提供了新策略。
在PWS的分子病理层面,体细胞激活突变是其

核心驱动机制,其中
 

GNAQ
 

p.R183Q
 

是检出率最

高、致病作用最为明确的关键突变位点。
2 诊断及辅助检查

2.1 PWS的诊断 PWS的临床诊断主要依靠发病

年龄与典型临床表现。PWS多于出生时或新生儿期

发病,典型皮损为边界清楚、形态不规则的红色或粉

红色斑片,按压后皮损可完全或部分褪色。根据皮损

颜色、质地及增生程度等临床特征,可将PWS分为红

型、紫红型、增厚型、结节型等不同类型[2]。Liu等[18]

对PWS患者的组织学分析显示,各分型对应不同的

血管参数:红型以真皮浅层细小的毛细血管扩张为

主,平均血管直径(58.6±12.3)μm,深度(210±
45)μm;紫红型血管直径增大至(112.5±23.6)μm,深
度达(350±68)μm;增厚型和结节型则出现明显胶原

增生和血管壁增厚,血管直径分别达(168.3±35.2)

μm和(210.5±42.1)μm。
2.2 PWS相关综合征 PWS可单独发生,也可作为

SWS、KTS、CM-AVM、色素血管性斑痣性错构瘤病

等的表现之一。与单纯PWS不同,这些综合征累及

皮肤外系统,临床遇到以下情况应予以警惕。
2.3 辅助检查

2.3.1 皮肤镜 皮肤镜作为一种无创影像技术,可
清晰观察PWS病灶的血管形态、分布层次及皮损背

景,在疾病诊断、分型及疗效预测中具有重要价值。
基于血管分布层次,张水晶等[19]对514例PWS的分

析将其分为三型:Ⅰ型为点状或球状浅表血管,Ⅱ型

为线状或网状深部血管,Ⅲ型(混合型)最常见。治疗

反应显示,点球状、短棒状等浅表规则血管对PDL及

HMME-PDT的疗效最佳,而网状血管、均一红色背

景等深部或弥漫性血管的疗效显著较差;其中Ⅲ型是

PDL疗 效 不 佳 的 独 立 预 测 因 子[20-21]。此 外,徐 婧

等[22]报道7~12岁患儿以均一红色区域和不规则分

支血管为主,提示随年龄增长血管分布逐渐加深。但

该技术在评估血管深度方面存在一定局限,其主要观
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察重点仍集中于血管形态特征。
2.3.2 反射式共聚焦显微镜(RCM) RCM 是一种

无创成像技术,可定量测量PWS真皮浅层血管直径

及深度,为治疗参数选择及疗效评估提供客观依据,
是PWS精准诊疗的重要工具。

在疗效评估方面,胡燕燕等[23]应用 RCM 评估

HMME-PDT治疗紫红型PWS的疗效,发现治疗后

显效及有效患者血管直径及密度均较治疗前显著下

降,无效患者无显著变化。显效患者血管直径差值显

著高于有效患者及无效患者。在治疗参数优化方面,
林杨杨等[24]应用RCM测量157例儿童PWS血管直

径及深度,指导PDL能量选择,结果提示个体化治疗

组总有效率及治愈率均显著高于经验治疗对照组,且
不良反应发生率更低,血管直径小、位置浅者疗效更

好,反之需较高能量密度。
2.3.3 高频超声(HFUS) HFUS能无创评估皮肤

厚度、密度及局部血流灌注,为PWS分型、疗效判断

及个体化治疗提供影像学依据。有研究采用15
 

MHz
高频超声测量发现,HMME-PDT治疗后患侧皮肤厚

度显著变薄、密度增加,提示疗效与病变厚度及密度

相关[25]。向茜等[26]应用多模态超声评估显示,粉红

型PWS皮肤厚度及血流评级与正常皮肤无显著差

异;紫红型及增厚型均高于正常皮肤,且增厚型伴皮

肤硬度升高。光动力治疗后,紫红型及增厚型的皮肤

厚度、血流评级均较前降低,增厚型硬度亦下降。
2.3.4 VISIA-CRTM VISIA-CRTM 是一款基于紫外

线和交叉偏振光的图像采集设备,可定量检测血红蛋

白浓度以反映红斑程度。Wen等[27]研究表明,其
RBX红色图像能在基线期检出肉眼不可见的红斑聚

集,并在HMME-PDT后客观呈现皮损颜色变化,红
斑指数减少量与疗效评级呈显著正相关,证实了该系

统评估疗效的可靠性。迪丽努尔·吾甫尔等[28]应用

原理相似的CK皮肤检测仪,发现治疗后红斑指数显

著降低,且各组疗效存在统计学差异。但需注意,受
设备结构限制,该系统目前主要适用于面部病变

检测。
2.3.5 光学相干断层扫描(OCT) OCT可实时测

量PWS病灶不同深度的血管密度、直径及浅层血管

丛深度,弥补了皮肤镜及RCM 对深层血管定量评估

的不足。Wang等[29]应用动态 OCT发现,不同部位

血管特征存在显著差异:头部浅层血管丛深度显著浅

于四肢,头部血管直径及密度均高于躯干和上肢。
Elsanadi等[30]证实PWS病变内部及不同病变间血管

存在显著异质性,受累皮肤平均血管密度及直径均高

于对照皮肤,高密度范围位于浅层真皮。在治疗指导

方面,Christman等[31]采用 OCT引导下的亚紫癜参

数成功治疗难治性PWS,治疗后较大血管尺寸缩小;
掌握血管丛深度可指导能量密度选择,了解血管直径

可使脉冲持续时间与血管热弛豫时间相匹配。但受

限于现有OCT设备的横向分辨率,在穿透深度与成

像精度之间取得理想平衡仍面临挑战。
多种无创影像技术从不同维度为PWS精准诊疗

提供了支持。皮肤镜通过血管形态分型助力疗效预

测与治疗分层;RCM 和高频超声可定量测量血管直

径、深度及皮肤厚度,为参数优化和疗效评估提供客

观依据;VISIA-CRTM 通过红斑指数客观量化皮损颜

色消退;OCT则弥补了对深层血管评估的不足,揭示

病变内及病变间的血管异质性。上述技术各具优势,
从形态、深度、血流等层面共同为PWS的“分子-影像

联合分型”及个体化治疗提供了多维影像学依据。
3 PWS的治疗

3.1 治 疗 策 略 的 转 变:从 物 理 清 除 到 联 合 阻

断 PWS的治疗核心在于清除 GNAQ突变驱动的

异常血管,目前PDL和PDT为一线方案,通过物理

手段破坏畸形血管。然而,这2种疗法仅靶向已形成

的血管结构,无法纠正 GNAQ突变所致的 MAPK/
PI3K通路持续激活及促血管生成因子高表达环境,
临床长期随访中仍可见复发[32]。

因此,治疗策略正从单一物理摧毁向联合信号通

路阻断转变,以PDL/PDT破坏现有血管,同时辅以

抗血管生成药物靶向抑制MAPK或PI3K-AKT等信

号,以期协同阻断异常血管新生、降低复发风险。
3.2 激光治疗

3.2.1 PDL治疗 PDL是目前治疗PWS的金标

准,临床常用595
 

nm波长[33-34]。治疗间隔方面,4~
10周均可获得良好疗效,其中8周效果最佳,超过10
周则疗效显著下降[35]。

实际疗效受皮损颜色、部位、年龄、面积及治疗次

数等多种因素影响。Guo等[33]对120例亚洲婴幼儿

患者的分析显示,粉色皮损激光应答最佳,紫色最差;
腿部皮损疗效相对最差;低龄患儿优于年长患儿;超
过6次治疗后,61.56%达良好或优秀应答;面积<10

 

cm2 者显效率41.0%。Ding等[34]对850例患者的分

析证实,红色亚型及面颈部皮损总有效率最高,增生

型及躯干四肢较低。多因素Logistic回归分析进一

步表明,皮损面积越小、治疗次数越多,疗效越好[36]。
安全性方面,Guo等[33]报道120例婴幼儿中无严

重不良事件发生,罕见不良反应出现3~6个月内自

行消退;张婷等[36]报道155例婴幼儿不良反应发生率

为3.2%。
技术革新可提升治疗效率。Sodha等[37]发现,新

一代大光斑PDL平均最大光斑13.1
 

mm,达到50%
改善所需4.3次,显著少于传统设备的8.8次,设备

类型是影响疗效的独立因素。此外,595
 

nm
 

PDL还

可用于治疗血管瘤消退后残留的毛细血管扩张,Wu
等[38]报道22例中59.1%完全清除;动态冷却系统能
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减少表皮损伤并减轻术中疼痛[39]。
然而,单纯PDL治疗存在局限。Nguyen等[40]指

出1
 

064
 

nm
 

Nd∶YAG激光是另一种血管病变治疗

选择。Van
 

Raath等[41]从机制层面探索新策略,将氨

甲环酸封装于热敏脂质体中,在激光照射下靶向释放

以抑制血管再通,为降低复发率提供了新方向。
3.2.2 1

 

064
 

nm
 

Nd∶YAG
 

激光 长脉宽1
 

064
 

nm
 

Nd∶YAG激光穿透深度可达5~6
 

mm,显著优于

PDL,能够治疗深部血管组织和管径较大的病变血

管,对结节型肥厚性 PWS治疗具有优势[42]。房静

等[42]采用该激光治疗1例结节型肥厚性PWS患者,4
个结节完全消退,仅遗留浅表凹陷性瘢痕。
Brufau等[43]采用准长脉冲1

 

064
 

nm
 

Nd∶YAG
激光联合KTP

 

532
 

nm激光序贯治疗面部复杂PWS,
经5次治疗后皮损显著淡化,血管肥厚减轻,不良反

应轻微,为难治性PWS提供了新的联合治疗策略。
3.2.3 长脉冲翠绿宝石755

 

nm激光 当表皮色素

增加或血管直径、深度增大时,最佳波长向近红外波

段偏移,其中755
 

nm激光因对脱氧血红蛋白具有选

择性,在治疗肥厚型、深部血管病变方面具有独特优

势[44]。目前临床已证实,755
 

nm 皮秒激光联合595
 

nm
 

PDL治疗PWS的疗效显著优于单用PDL,且不

良反应发生率低。该研究通过34例患者的随机半侧

对照研究显示,联合治疗组在视觉评分、皮损清除率、
血管密度及血管直径方面均显著优于单用PDL组,2
组安全性无显著差异[45]。755

 

nm激光虽对氧合血红

蛋白和脱氧血红蛋白均具有选择性,但其对动脉血中

的氧合血红蛋白吸收优于静脉血,因此对以静脉成分

为主的肥厚型PWS疗效仍有待进一步验证。
3.2.4 强脉冲光(IPL) IPL的光谱区间为500~
1

 

200
 

nm,脉冲作用时间较长,能量及脉宽可灵活调

节,常选用560
 

nm、590
 

nm等滤光片[46],能够适配不

同深度及管径的PWS病变。
目前IPL的联合疗效尚存争议,且不同方案结论

差异较大。Yu等[47]比较了PDL联合IPL与单用

PDL的疗效,结果显示联合组平均褪色率为36.2%,
单用PDL 组为32.6%,差 异 无 统 计 学 意 义(P>
0.05),提示联合未带来额外获益。相比之下,李志容

等[46]采用先IPL后1
 

064
 

nm激光的序贯方案,联合

组总有效率达91.31%,显著优于单用1064
 

nm激光

对照组的70.67%。提示IPL的联合策略需根据方案

和病变特征优化:与PDL联用可能因靶色基重叠而

协同有限,与1
 

064
 

nm激光序贯则可能通过预处理

表浅血管、减少能量竞争,增强对深层畸血管的清除

效果。
3.3 光动力疗法 PDT主要依靠光、光敏剂和氧三

者参与的光化学反应达到治疗目的。国家药监局已

批准新一代 HMME用于PWS治疗,其具有不良反

应小、靶向性强等优势。HMME-PDT利用内皮细胞

选择性摄取光敏剂的特性,经静脉输注后以特定波长

激光激活,产生单线态氧诱导血管内皮细胞凋亡、坏
死或自 噬,进 而 形 成 血 栓 与 血 管 闭 塞,促 使 病 变

消退[48-49]。
早期实施 HMME-PDT并增加治疗次数可显著

提升疗效,年龄<18岁的患者获益更为突出[50-51]。1
岁及以上儿童患者有效率可达90%[1]。一项439例

儿童PWS患者的回顾性分析显示,HMME-PDT总

体有效率达95.2%,其中74.3%患者达到≥60%皮

损消退,建议可作为PWS尤其大面积皮损的首选方

案[52]。另一项974例儿童患者的20年回顾性研究显

示,595
 

nm
 

PDL总体有效率为65.3%,不良反应发生

率4.31%[53]。一项包括2
 

952例患者的研究结果表

明,HMME-PDT的治愈率和有效率随治疗次数增加

而提高,粉红型疗效最佳,结节增厚型最差;局部不良

反应以水肿和瘙痒最常见,未见明显全身系统性不良

反应[54]。
有临床研究证实,增加规范治疗频次可提升整体

疗效,皮损面积越小改善越突出;四肢、躯干部位因血

流循环及皮肤厚度等因素,治疗应答相对偏弱[55]。面

部PWS中,红斑型、非前额区域及接受更多疗程的患

者对HMME-PDT反应更佳[56]。
治疗中的主要急性反应为疼痛及皮肤炎性症状,

可采用表面麻醉或静脉复合麻醉缓解。治疗后不良

反应包括水肿、结痂、色素改变、湿疹样皮炎及瘢痕

等。即刻冷敷可减轻上述反应;严重水肿或紫癜时可

短期 口 服 糖 皮 质 激 素;严 格 防 晒 有 助 预 防 色 素

沉着[2]。
HMME-PDT在PWS及PDL治疗抵抗患者中

展现出良好安全性与有效性,但光动力抵抗型PWS
存在特殊病理结构,治疗后闭塞毛细血管易出现再通

与血管新生重建,且治疗过程中存在疼痛等不适。因

此,光动力抵抗机制、新型光敏剂研发及光照参数优

化等方向仍有待深入研究,其长期有效性需进一步

观察。
3.4 PDL联合抗血管生成药物 部分PWS患者对

PDL治疗反应不佳,即使经过多次治疗也可能无法实

现完全清除。临床长期随访发现,激光造成的局部组

织损伤会激活体内促血管生成通路,诱发残留血管再

通与新生血管形成,进而造成疗效下降、皮损复发[12]。
PDL治疗后联合使用抗血管生成药物是一种新型治

疗途径。
3.4.1 PDL

 

联合西罗莫司 西罗莫司属大环内酯类

药物,作为mTOR通路抑制剂可有效抑制血管内皮

细胞增殖、阻断异常血管新生,理论上能拮抗PDL术

后的修复性血管重建,因此被认为是PDL的潜在辅

助药物[57]。
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目前临床证据主要来自小样本研究。Artzi等[58]

采用Tixel药物递送系统联合PDL与雷帕霉素(西罗

莫司)治疗PWS,结果显示,联合治疗可显著改善皮

损消退,并减少所需PDL治疗次数,提示联合抗血管

生成治疗可能通过抑制PDL术后血管新生与重建而

增强疗效。
但需关注安全性风险。Hobayan等[57]报道了3

例PDL联合外用西罗莫司治疗后出现延迟性溃疡及

全身性药物吸收的病例,表明该联合方案存在一定安

全性问题,临床应用需兼顾疗效与安全,实施个体化

干预。
3.4.2 PDL

 

联合咪喹莫特 咪喹莫特为局部免疫调

节剂,可通过结构性与功能性双重机制实现血管正常

化:结构性层面减少血管扭曲、增加周细胞覆盖;功能

性层面改善组织灌注,同时抑制血管生成[59]。Tre-
maine等[60]通过随机对照试验证实,PDL治疗后配合

外用5%咪喹莫特乳膏,可发挥其免疫调节与抗血管

生成作用,抑制激光损伤后的异常血管新生与重建。
结果显示,联合治疗组红斑改善及颜色改善均显著优

于安慰剂组,不良反应轻微。该研究表明,联合咪喹

莫特可明显提升皮损褪色效果,可能通过提高单次治

疗效果增强PDL疗效并减少所需治疗次数。
3.4.3 PDL联合噻吗洛尔 噻吗洛尔为非选择性β
受体阻滞剂,外用可通过抑制 HIF-1α/VEGF信号通

路,下调VEGF及CD34表达,减少微血管密度,从而

阻断血管内皮增殖与新生血管形成[61]。血管畸形疾

病包括婴儿血管瘤和鲜红斑痣等多种类型,尽管二者

在发病机制和临床转归上存在差异,但均以异常血管

增生为主要特征。有研究证实,PDL联合外用0.5%
马来酸噻吗洛尔溶液治疗浅表型婴儿血管瘤疗效确

切,治愈率达93.59%,安全性良好[58]。
基于上述进展,PWS治疗理念已从单纯物理清

除转向物理清除与信号通路阻断相结合的综合模式。
激光治疗中,PDL仍是金标准,但疗效受分型、部位、
年龄等因素影响,1

 

064
 

nm
 

Nd∶YAG、755
 

nm翠绿

宝石激光及IPL可作为深部或难治性皮损的补充。
HMME-PDT通过光化学反应选择性破坏血管,对深

层及大面积皮损优势明显,但需关注疼痛、炎症反应

及血管再通问题。联合治疗方面,PDL术后辅以抗血

管生成药物可抑制激光诱导的血管新生与重建,降低

复发风险。上述进展体现了策略优化,但联合方案的

安全性、长期疗效及新型药物应用仍有待进一步

验证。
4 概述与展望

  PWS作为常见先天性血管畸形,不会自然消退,
而是随着年龄等比例生长,出现颜色加深、皮损增厚,
甚至出现结节样皮损。目前的治疗方式对于部分类

型PWS的疗效仍然非常有限,给患者及家属带来严

重的社会心理及生活质量影响。
近年的研究已明确 GNAQ体细胞突变是PWS

的核心致病机制,为靶向治疗提供了理论根基。以

OCT为代表的无创影像检测手段,可精准评估血管

埋藏深度与管径特征,指导个体化激光参数制订,显
著提升治疗精准度与安全性。同时,HMME-PDT、长
波长翠绿宝石激光等新型光电技术不断优化,基于

“PDL诱导缺氧-VEGF激活-血管再通”这一机制突

破的联合治疗策略,RCT已证实PDL联合西罗莫司

可显著降低复发率[61]。
然而目前临床仍存在诸多局限:部分重症皮损治

疗效果不佳,PDT抵抗机制尚不明确,联合治疗的长

期安全性数据仍有待积累。现有常规治疗对深在型、
重度难治性PWS作用有限,疗效提升空间不足。因

此,聚焦GNAQ突变驱动的分子机制,开发特异性靶

向药物与抗再生联合治疗方案,并整合无创影像与分

子分型建立个体化临床决策模型,将成为今后PWS
研究的核心方向。唯有实现从“经验性物理破坏”向
“机制驱动的精准干预”的模式革新,方能最终突破复

发瓶颈,显著改善患者的远期预后与生活质量。
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